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

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

Publica artigos de educag@o médica continua, arti-
gos cientificos originais, artigos de revisdo, relatos de
casos clinicos, cartas ao editor, editoriais, comunica-
¢des, bem como resumos de trabalhos apresentados
em reunides, cursos ou congresso de particular inte-
resse para a especialidade.

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

A revista é publicada quatro vezes por ano.

Ambito e Objectivos

Audiéncia

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

Patrocinios

Os patrocinadores da revista séo laboratérios de
indUstria farmacéutica, com produtos especificos na
drea da dermatologia, através da publicidade. Nao é
permitida a influéncia da publicidade sobre as decisdes
editoriais

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

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

The Journal of the Portuguese Society of Dermato-
logy and Venereology invites submissions under a broad
scope of topics relevant to clinical and experimental
research and publishes original articles, continuing
medical education, reviews, concise communications,
case reports and letters. The articles categories within
the journal are: clinical and laboratory investigations,
allergy, dermatological surgery and lasers, dermatopa-
thology, sexually transmitted diseases.

Aims & Scope

The journal publishes 4 issues per year

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

Audience

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

Sponsors

The majority of the costs are covered by several
pharmaceutical companies taking out paid advertising.
Any other expenses are born by the Portuguese Society
of Dermatology and Venereology. It is not allowed the
influence of advertising on editorial decisions.
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Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

A revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia
e Venereologia publica artigos com arbitragem cien-
tifica cobrindo todos os temas da Dermatologia e da
Venereologia, ou com elas relacionados.

Considera para publicacdo artigos originais, de
revisdo, educag@o médica continua, casos clinicos, car-
tas ao editor, comentdrios, efc.

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

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

Autoria

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

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

Autores séo todos que:

Tém uma contribuigdo intelectual substancial,
directa, no desenho e elaboracdo do artigo
Participam na andlise e interpretagéo dos dados
Participam na escrita do manuscrito, revendo os
rascunhos; ou na reviséo critica do conteddo; ou
na aprovacdo da versdo final

Autoria requer uma contribuicdo substancial para o
manuscrito, sendo pois necessdrio especificar em carta
de apresentag@o o contributo de cada autor para o
trabalho.

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

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

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

Conflitos de Interesse

O rigor e a exactidé@o dos contetdos, assim como as
opinides expressas s@o da exclusiva responsabilidade
dos Autores.

Os Autores devem declarar potenciais conflitos de
interesse. Os autores s@o obrigados a divulgar todas as
relacdes financeiras e pessoais que possam enviesar o
trabalho.

Para prevenir ambiguidade, os autores t&8m que
explicitamente mencionar se existe ou ndo conflitos de
interesse.

Essa informagdo serd mantida confidencial durante
a reviséo do manuscrito pelos revisores e néo influen-
ciard a decisé@o editorial mas serd publicada se o artigo
for aceite.

Copyright / Direitos Autorais

Quando o artigo é aceite para publicacdo é man-
datério o envio via e-mail de documento digitalizado,
assinado por todos os Autores, com a transferéncia
dos direitos de autor para a Revista da Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia. Os arti-
gos publicados ficardo propriedade da Revista, néo
podendo ser reproduzidos, no todo ou em parte, sem
autorizagdo dos Editores.

O(s) Autor(es) deve(m) assinar uma cépia de trans-
feréncia de direitos e interesses de copyright quando
submetem o manuscrito, conforme minuta publicada
em anexo:

Editor da Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia

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

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

Os Autores, ao submeterem o trabalho para publicacéo, transferem
para a revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia todos os direitos a interesses do copyright do artigo.

Todos os Autores devem assinar
Data:

Nome (maidsculas):

Assinatura:
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Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

Arbitragem Cientifica / Peer Review

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

Todos os manuscritos que néo estejam em conformi-
dade com as instrugdes aos autores podem ser envia-
dos para modificagdes antes de serem revistos pelos
consultores cientificos.

A aceitagdo dos originais enviados para publicacdo
é sempre condicionada & avaliag@o pelos consultores
cientificos.

Os manuscritos aprovados pelo editor serdo revistos
por 2 consultores cientificos peritos na drea especifica.
Outros revisores podem ser consultados para acon-
selhamento. O processo de reviséo é confidencial e
anénimo, todo o processo é single-blinded.

A aceitacdo final é da responsabilidade do editor
cientifico.

Cartas ao editor ou editoriais seréo avaliados pelo
conselho editorial, mas também poderd ser solicitada
uma revisdo externa. Sem revisGo pelos pares serdo
publicadas mensagens do presidente, resumos de
posters/comunicacdes apresentados nas conferéncias
organizadas pela sociedade, assim como documentos
oficiais da SPDV.

Na avaliagdo, os artigos poderdo ser:

a) aceites sem alteracdes;

b) aceites apds modificagdes propostas pelos con-

sultores cientificos;

c) recusados.

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

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

Instrucoes aos Autores

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

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

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

Os Autores devem categorizar os “artigos” subme-
tidos como Educagéo Médica Continua, Artigos Origi-
nais, Artigos de Reviséo, Artigos de Revisdo Casuistica,
Artigos de Infec¢gdes Sexualmente Transmissiveis, Artigos
de Dermatologia Cirtrgica, Artigos de Dermatopatolo-
gia, Artigos de Dermatoscopia, Casos Clinicos, Cartas
ao Editor, Editoriais.

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

Chama-se a atengdo que a transcricdo de imagens,
quadros ou gréficos de outras publicagdes deverd ter
a prévia autorizagdo dos respectivos autores para dar
cumprimentos &s normas que regem os direitos de autor.

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

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

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

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

Estrutura - os textos devem ser organizados da
seguinte forma:

Na primeira pdgina:

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

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

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

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

e) Titulo breve para rodapé



Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

Na segunda pdgina:
a) Titulo (sem autores)

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

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

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

de grande interesse cientifico, dermatolégico, visando
a actualizagdo. O artigo deve conter obrigatoriamente:
Resumo estruturado. O texto néo deve exceder as 3.500
palavras, excluindo ilustracdes e referéncias. Deve ter
no minimo 30 referéncias bibliogrdaficas recentes, sendo
permitidas no maximo 10 ilustragdes. No final do texto
deve ser incluido um teste com questées para avaliagéo
do que aprendeu.

Artigos Originais: o texto deve ser apresentado
com as seguintes sec¢des: Introducdo (incluindo Objec-
tivos), Material e Métodos, Resultados, Discussdo, Con-
clusdes, Agradecimentos (se aplicavel), Bibliografia,
Quadros e Figuras.

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

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

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

Adesdo ao QUORUM  Statement (Quality of
Reporting of Meta-analysis) e o ao STARD (Standards
for Reporting of Diagnostic Accuracy), que guiam os
autores sobre a informagao que deve ser incluida para
permitir que os leitores e revisores avaliarem o rigor e
transparéncia da investigacdo.

Artigos de Revisdo: Destinam-se a abordar de
forma aprofundada, o estado actual do conhecimento
referente a temas de importéncia clinica. Artigos por
convite da equipa editorial mas, excepcionalmente
autores ndo convidados poderdo submeter o projecto

de artigo de reviséo, que, julgado relevante e aprovado
pelo editor, poderd ser desenvolvido e submetido as
normas de publicagéo.

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

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

Néo devem exceder 4.000 palavras, excluindo
referéncias e ilustragdes. Devem incluir um resumo de
350 palavras, e ndo deverd ter mais de 100 referéncias
bibliogréficas. O uso de tabelas e figuras a cores para
sumariar pontos criticos é encorajado.

Artigos de Infeccoes Sexualmente Transmissi-
veis, Artigos de Dermatologia Cirorgica, Artigos
de Dermatopatologia e Artigos de Dermatos-
copia: sdo artigos originais, curtos, referentes a estas
dreas da especialidade e de interesse particular para a
dermatologia.

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

Caso Clinico: O relato de um caso clinico com
justificada razdo de publicagéo (raridade, aspectos
inusitados, evolucdes atipicas, inovacdes terapéuticas e
de diagnéstico, entre outras). As seccdes serdo, Introdu-
¢Go, Caso Clinico, Discusséo, Bibliografia.

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

Cartas ao Editor: devem constituir um comentdrio a
um artigo da revista ou uma pequena nota sobre um tema
ou caso clinico. Nado devem exceder as 600 palavras, nem
conter mais de duas ilustragdes e ter um méximo de 8
referéncias bibliogrdficas. A resposta(s) do(s) Autor(es)
devem observar as mesmas caracteristicas.

Editoriais: Os Editoriais serdo solicitados por con-
vite do Editor. Serdo comentérios sobre tépicos actuais.
Né&o devem exceder as 1.200 palavras, nem conter
mais de um quadro/figura e ter um mdéximo de 15 refe-
réncias bibliogréficas.

A partir da segunda pdgina, inclusive, todas as
pdginas devem ter em rodapé o titulo breve indicado
na pdgina 1.
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Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

Abreviaturas: Abreviaturas néo consagradas
devem ser definidas na primeira utilizagdo. Uso de
acrénimos deve ser evitados assim como o uso exces-
sivo e desnecessdrio de abreviaturas.

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

As temperaturas devem ser dadas em graus Celsius
(¢C) e a pressdo arterial em milimetros de mercirio
(mm Hg).

Todas as medigdes hematoldgicas ou bioquimicas
serdo referidas no sistema métrico de acordo com o
Sistema Internacional de Unidades (S).

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

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

Notas:

Na&o indicar més da publicagéo.

Nas referéncias com é ou menos Autores devem
ser nomeados todos. Nas referéncias com 7 ou mais
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de “et al”.
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tar os vdrios tipos de referéncias.

Apelido Iniciais do(s) Autor(es). Titulo do artigo.
Titulo da revistas [abreviado]. Ano de publicagao;
Volume (NUmero): pdginas.
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Canelas MM, Cardoso JC, Gongalo M, Figueiredo
A. Photoallergic contact dermatitis from benzydamine
presenting mainly as lip dermatitis. Contact Dermatitis.
2010;63(2):85-8.

2. Com mais de 6 autores

Francisco V, Neves BM, Cruz MT, Gongalo M, Figuei-
redo A, Duarte CB, et al. Effect of lipopolysaccharide,
skin sensitizers and irritants on thioredoxin-1 expres-
sion in dendritic cells: relevance of different signalling
pathways. Arch Dermatol Res. 2010 ;302(4):271-82.
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a primeira). Vol. (se for trabalho em vdrios volumes).
Local de publicagéo: Editor comercial; ano. pdg (s).

1. Com Autores:

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

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

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

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

1. CD-ROM

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

2. Resumo de um Artigo da Internet

Leroy EM, Telfer P, Kumulungui B, Yaba P. A serological
survey of Ebola virus infection in central African nonhu-
man primates. J Infect Dis [abstract]. 1985;190(11).
[consultado em 2005 Jun 30].Disponivel em: ProQuest.
http://www.umi.com/proquest/.

3. Monografia da Internet

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

4. Homepage/Website

Cancer-Pain.org [homepage na Internet]. New York:
Association of Cancer Online Resources, Inc.; ¢2000-
01; [consultado 2002 Jul 9].Disponivel em: http://www.
cancer-pain.org/.



Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

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

Tabelas, Figuras, Fotografias:

A publicacdo de ilustracdes a cores é gratuita.

Tabelas/Figuras devem ser numerados na ordem em
que sdo citadas no texto e assinaladas em numeragéo
drabe e com identificacdo, figura/tabela/quadro. Tabe-
las e Figuras devem ter numeragéo drabe e legenda.

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

Estes s@o alguns exemplos de como uma resposta
imunitdria anormal pode estar na origem dos sintomas
da doenca de Behget (Fig. 4).

Esta associa-se a outras duas lesées cutdneas (Qua-
dro 1).

Figura: Quando referida no texto é abreviada para
Fig., enquanto Tabela/Quadro ndo sé@o abreviadas. Nas
legendas ambas as palavras sé@o escritas por extenso.

Figuras e Tabelas sGo numerados com numeracédo
drabe independentemente e na sequéncia em que sé@o
referidas no texto

Exemplo: Fig. 1, Fig. 2, Quadro 1

Devem ser acompanhadas da respectiva legenda,
sucinta e clara.

Legendas devem ser auto-explicativas (sem necessi-
dade de recorrer ao texto) — é uma declaragéo descritiva.

Legenda das Tabelas: Colocada por cima do corpo
da tabela e justificada & esquerda. Tabelas sé@o lidas
de cima para baixo. Na parte inferior serdo colocadas
todas as notas informativas — notas de rodapé (abrevia-

turas, significado estatistico, etc.).

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

As imagens devem ser apresentadas em pdginas
separadas, em condicdes de reproducdo, de acordo
com a ordem em que séo discutidas no texto. As ima-
gens devem ser fornecidas independentemente do texto
em formato JPEG ou TIFF.

Os manuscritos submetidos & revista devem ser
preparados de acordo com as recomendagdes acima
indicadas e devem ser acompanhados de uma carta de
apresentagéo (cover letter).

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

Errata e Retraccoes — Publica alteracées, emen-
das ou retracgdes a uma artigo anteriormente publi-
cado. Apéds publicacdo outras alteracdes sé podem ser
feitas na forma de uma errata.

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

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

The journal subscribes the requirements for the
acceptance of manuscripts in biomedical journals
proposed by the International Committee of Medical
Journal Editors, whose updated original English text is
available on the site www.icmje.org. The editorial policy
of Journal of the Portuguese Society of Dermatology
and Venereology follows the Editorial Policy Statements
published by the Council of Science Editors, available in
http://www.councilscienceeditors.org/i4a/pages/index.
cfm?2pageid=3412.

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

Published articles will remain property of the journal
and cannot be reproduced, as a whole or as a part,
without the authorization of the editor.

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

Authors have to disclose potential conflicts of interest.
The acceptance of articles is subjected to the evaluation
of the editorial board. Articles may be:

a) accepted without changes; b) accepted after
modifications suggested by the board;

c) refused. All the comments made by the reviewers
will be sent to the author.

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

Authorship
The Journal follows the ICIME criteria for authorship.
Authorship credit should be based on 1) substantial

Guidelines for Authors

contributions to conception and design, acquisition of
data, or analysis and interpretation of data; 2) drafting
the article or revising it critically for important intellec-
tual content; and 3) final approval of the version to be
published. Authors should meet conditions 1, 2, and 3.

Conflicts of Interest

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

Copyright
Send with manuscript to The Editor:

The authors certify that the manuscript entitled

(ref. SPDV ) is original,
all data are based on their own research and that the manuscript
does not violate copyright or privacy regulations. They further

state that the manuscript hasn’t been partly or totally published or
submitted to publication elsewhere.

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

And submitting this paper, the authors transfer copyrights inferests fo
Journal of the Portuguese Society of Dermatology and Venereology

All authors must sign
Name (capitals):

Date:

Signature:

Peer-Review

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

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

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

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

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

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

All manuscripts must be sent by e-mail to:

gmarquespinto@gmail.

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

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

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

Manuscripts should be organized as explained
below:

Page 1:
a) Title in Portuguese and in English;

b) Authors' names and affiliations;

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

d) Source(s) of grants support;

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

f) Short running title.

Page 2:
a) Title (without authors)

b) Abstract
150

Abstract in English and Portuguese structured as
follows for the original articles: Introduction; Materials and
Methods; Results; Conclusions. The abstract should not
exceed 250 words for original articles and 150 words for
case reports. c) Keywords in English and Portuguese.

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

Page 3 and following pages:
Continuing Medical Education: Articles on themes

that are of scientific and dermatological interest, which
aim for up-to-date research. The article must contain: a
structured abstract; at least 30 recent bibliographic refe-
rences. Up to 10 Tables/ Figures are allowed. The text
should not exceed 3.500 words, excluding illustrations
and references. The end of the text should feature an
assessment test of questions evaluating what you learn.

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

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

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

Review articles: Review articles will be commis-
sioned by the editor. However, authors interested in
presenting a review article are welcomed to contact the
editor. This is an article elaborated by professionals with
recognized experience in issues of special interest to
Dermatology. Review articles should not exceed 4.000
words, excluding illustrations and references. There
should be at least 50 and no more than 100 bibliogra-
phic references of recent papers. It must contain a Por-
tuguese and an English language abstracts no longer
than 350 words. Tables/Figures should be used.

Sexually Transmitted Diseases Articles and
Dermatologic Surgery Articles: Concise, short, ori-
ginal articles about this two subspecialties with interest to



dermatology. The text should not exceed 1.600 words,
excluding illustrations and references. A maximum of
four Tables/Figures and 30 bibliographic references is
permitted.

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

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

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

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

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

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

Abbreviations and Units of Measurement

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

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

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

References

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

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

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

Examples:

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

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

1. Less than 6 authors

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

2. More than 6 authors

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

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

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

page(s).
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1.With author:

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

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

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

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

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

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

1.CD-ROM

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

2. Online Book

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

3. Homepage/Website

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

Tables should be cited in the text with Arabian nume-
rals. Each table should be double typed on a sepa-
rate sheet, have a title and contain no vertical rulers.
Horizontal lines should be used only as separators
between titles and subtitles. Explain all abbreviations at
the bottom.The number of tables should be limited as
described above.

Tables require a heading.

Figures

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

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

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

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

Figures require a legend.

If a figure has already been published, acknowledge
the original source and submit written permission from
the copyright holder to reproduce the material except
for documents in the public domain.

The color reproduction printing costs of figures are
free of charge.

Modifications and proofreading - Articles
accepted subject to modifications, will be sent to the
authors that will have 1 month to modify them accor-
ding to suggestions. A letter should be written for each
reviewer and the changes should be highlighted in the
main manuscript with a different font color.

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

Final Note - For a fuller clarification of this matter,
a reading of the Uniform Requirements for Manuscripts
Submitted to Biomedical Journals of the International
Committee of Medical Editors, available in http://www.
ICMJE.org.
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BLOQUEIOS DOS NERVOS PERIFERICOS DO PE - UTILIDADE EM
CIRURGIA DERMATOLOGICA

Vera Teixeira', Rita Cabral', Ricardo Vieira?, Américo Figueiredo®
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RESUMO - Introdugéo: As lesdes acrais de cardcter neopldsico tornam imperativo programar a intervengdo cirdrgica
atempadamente, e, se possivel, minimizando o impacto orgénico em doentes habitualmente idosos, com multiplas
comorbilidades. O bloqueio loco-regional dos nervos periféricos engloba técnicas relativamente faceis de executar
e seguras, quando cumpridas rigorosamente. Discuss@o: A inervac@o do pé, ao nivel do tornozelo, é relativamente
superficial e consiste em 5 ramos nervosos: (1) nervo tibial posterior; (2) nervo peroneal profundo; (3) nervo peroneal
superficial; (4) nervo sural e (5) nervo safeno. Os autores analisam as técnicas anestésicas dos nervos periféricos do
pé, revendo os procedimentos, as indicacdes e possiveis complicacées. Conclusé@o: Podendo atingir taxas de sucesso
de 95%, as técnicas de bloqueio anestésico dos nervos periféricos do pé permitem optimizar de forma segura os re-
cursos disponiveis em cirurgia dermatolégica.

PALAVRAS-CHAVE - Bloqueio loco-regional; Nervos Periféricos; Pé; Doencas da Pele.

PERIPHERAL NERVE BLOCK OF THE FOOT - UTILITY IN
DERMATOLOGIC SURGERY

ABSTRACT - Introduction: Skin cancer of the feet require quick surgical management with the less as possible organic
impact, especially in elderly patients with multiple comorbidities. The techniques of regional block anesthesia are rela-
tively easy to perform and safe when performed rigorously. Discussion: The sensitive innervation of the feet depends
on five nervous branches: posterior tibial nerve, deep peroneal nerve, superficial peroneal nerve, sural nerve and sa-
phenous nerve. The authors discuss the anesthesia techniques and possible complications. Conclusions: The techniques
of anesthesia of peripheral nerves of the feet can achieve success rates of 95% and optimize the resources available in
dermatologic surgery.

KEY-WORDS - Nerve Block; Peripheral Nerves; Foot; Skin Diseases.
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Néo existem normas especificas para o uso das
técnicas de bloqueio dos nervos periféricos do pé. No
entanto, estas técnicas sdo de grande utilidade no con-
texto de urgéncia (laceragdes, fracturas, lesées do leito
ungueal, remogdo de corpo estranho). De igual modo,
aplicadas & cirurgia dermatolégica também revelam
interesse prdtico e logistico. A incidéncia crescente de
lesdes malignas acrais tem contribuido para o aumento
do nimero de doentes que aguardam tratamento cirdr-
gico'.

O uso destas técnicas permite programar a cirurgia
em bloco de ambulatério, de um modo geralmente
mais atempado. Por outro lado, evitando o recurso
& anestesia geral, diminui o risco operatério e pos-
-operatério na fracg@o de doentes idosos ou com vérias
comorbilidades?*.

Ainfiltracdo perineural de pequenas quantidades de
anestésicos locais induz uma interrupgéo prolongada
dos impulsos nervosos gerados sobre uma extensa
drea de superficie cutéinea, correspondente & disperséo
topogrdéfica do nervo correspondente, condicionando
anestesia de todo o territério cuténeo inervado pela
estrutura blogueada?.

Esta técnica tem vdrias vantagens em relag@o &
anestesia local convencional, entre as quais se encon-
tram um menor nimero de picadas para infiltracdo e
a necessidade de menor volume de anestésico local®
(Tabela 1).

Em relagdo as desvantagens, salientam-se: (1) o
longo tempo de espera necessdrio para indugéo do
efeito anestésico (20-60 min), facto que pode ser con-
tornado realizando o bloqueio anestésico antes de o
doente entrar para o bloco operatério; (2) a auséncia
de efeito vasoconstritor sobre o local de inciséo, com
possivel potenciag@o do efeito hemorrégico; (3) o risco
acrescido de injecg@o intravascular inadvertida de
anestésico (devido & profundidade da administragdo e

162

Vantagens em relacéo as técnicas de

anestesia local convencional

Menor ndmero de picadas (procedimento melhor tolerado pelo
doente, menor risco de picada acidental)

Menor volume da quantidade relativa de anestésico necessdria para
anestesiar a mesma drea de superficie cutdnea

Menor distorcéo dos tecidos

Limitag@o do risco de toxicidade sistémica relacionada com o
férmaco anestésico

Vantagens em relacéio a anestesia geral

Auséncia de complicacées da via aérea
[sem manipulacdo da via aéreal]

Diminuigao das complicacdes respiratérias pés-operatérias
[sem ventilacdo mecanica]

Diminuicéo do delirium, nduseas e vémitos pbs-operatérios

proximidade de estruturas vasculares em relag@o aos
nervos-alvo) — por esse motivo deverd ser sempre reali-
zada aspiragdo prévia a qualquer administragéo; (4) o
risco de lesdo nervosa irreversivel — praticamente negli-
gencidvel quando a técnica é realizada por cirurgides
experientes; o surgimento de parestesias ou sensacéo
de “choque eléctrico” aquando da introdugdo da agu-
lha é indicador de contacto com a estrutura nervosa,
sendo que, para evitar lesdo do nervo, a agulha deve
ser recuada 2-3mm e sé depois realizada a infiltragéo
de anestésico; (5) o facto de se tratar de um bloqueio
superficial e puramente sensitivo significa que o doente
mantém a capacidade de mover o pé, podendo
impedir a realizagdo do procedimento cirdrgico caso
o doente seja incapaz de colaborar; (6) o bloqueio
nervoso pode ser incompleto ou ineficaz (em 5% dos
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casos), requerendo a convers@o para raquianestesia ou
anestesia geral®®.

ESCOLHA DO ANESTESICO LOCAL

As duas principais classes de anestésicos locais
usados s@o os aminoésteres e as aminoamidas. Ambos
inibem o fluxo iénico necessdrio para a iniciagdo e con-
dugé@o dos impulsos nervosos®. A lidocaina é o anesté-
sico local mais frequentemente usado®. Tem inicio de
acgéo rapido e duracdo de cerca de 30-120 min, que
aumenta para 60-400 min com a adigdo de adrena-
lina”®. A dose méxima cumulativa de lidocaina corres-
ponde ao valor de 5mg/Kg (ndo exceder 300 mg) para
lidocaina sem adrenalina e 7mg/Kg (ndo exceder 500
mg) se usada lidocaina com adrenalina. A adrenalina
induz vasoconstricdo, diminui a hemorragia no local
da picada e aumenta a duragéo do anestésico. Apesar
destas vantagens, as propriedades vasoconstritoras da
adrenalina podem contribuir para a hipéxia, e o seu
uso deve ser evitado em locais com baixa perfusdo'®.

Estudos recentes mostram que a adicdo de cloni-
dina (100mcg) a 30mL de bupivacaina 0,0375% (com
5mcg/mL de adrenalina) prolonga significativamente a
duragéo do blogueio''. No entanto, o uso da clonidina
ainda néo estd completamente estudado e néo é reco-
mendado por rotina.

TECNICAS ANESTESICAS

O bloqueio anestésico dos seguintes nervos (2 pro-
fundos e 3 superficiais) resulta no bloqueio completo da
percepcdo sensorial abaixo do tornozelo:

1. Nervo tibial posterior

2. Nervo peroneal profundo

3. Nervo peroneal superficial

4. Nervo sural

5. Nervo safeno

Antes de realizar as técnicas anestésicas é importante
explicar os procedimentos, vantagens, riscos e compli-
cagdes ao doente ou seu representante e informar da
possibilidade de surgirem parestesias durante o proce-
dimento. E igualmente importante efectuar previamente
o exame neurovascular e mUsculo-esquelético.

1. Nervo Tibial Posterior

O nervo tibial posterior (NTP) ramifica-se a partir do
nervo cidtico, desce ao longo da regido posterior da
coxa e regido posteromedial inferior da perna. Inerva

Educacdo Médica Continua

os musculos intrinsecos do pé, excepto o extensor digi-
tal brevis. E responsavel pela inervagdo sensorial da
superficie plantar do pé, inclusive do calcdneo'? (Figs.
1A e 2).

Merva Tibial Posterior

= Rervo Sural

= Mervo Perongal Supericial
Nervo Peroneal Profunda

A B

Fig 1 - Inervacéo sensitiva da perna e pé.

Mearva Tibial Posterior
™ Nervo Safeno
= Mervo Sural

Fig 2 - Inervacdo sensitiva da planta do pé.
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Ao nivel do tornozelo, o nervo tibial posterior encon-
tra-se entre o maléolo medial e o calcdneo, abaixo do
retindculo dos muUsculos flexores, entre os tenddes e os
vasos tibiais posteriores (Fig. 3). Uma mneménica fre-
guentemente usada na lingua inglesa corresponde as
iniciais de Tom, Dick, and Harry', que se correlaciona
com a progresséo de anterior para posterior do tenddo
do musculo tibial posterior, tenddo do flexor digital,
artéria tibial posterior, NTP e tend&o do flexor longo
do halux.

Fig. 3 - localizag@o anatémica do nervo fibial posterior.
Adaptado de Kay J. Ankle block. Tech Reg Anesth Pain Med
1999;3:3.

Al == 00 OBLIO

Fig. 4 - Técnica anestésica do nervo tibial posterior.

1.1. Posicionamento do doente

Preferencialmente com o doente posicionado em
decubito dorsal, tdo confortdvel quanto possivel (ou em
alternativa, sentado).

1.2. Técnica anestésica do nervo tibial poste-

rior13-15

1. Exame neurovascular e misculo-esquelético:

- Testar a sensibilidade do NTP (Figs. 1A e 2);
- Testar movimentos de flexdo, abdugéo e adu-
¢Go dos dedos.

2. Usando luvas néo esterilizadas, expor a drea da
infiltracdo e identificar os pontos de referéncia:
maléolo medial (MM), tenddo de Aquiles e arté-
ria tibial posterior (ATP) (Fig. 4A).

3. Comecar por palpar o MM e avangar em sentido
postero-inferior na direccdo do tendé@o de Aqui-
les até sentir a pulsag@o da ATP (Fig. 4B). Marcar
o ponto de insercdo da agulha, que estd 0,5-
Tem acima da ATP (Fig. 4C). Se a ATP néo for
palpdvel, marcar um ponto Tcm acima ao MM e
ligeiramente anterior ao tenddo de Aquiles.

"Tom, Dick, and Harry — expressdo inglesa que remonta ao século XVII, e significa “qualquer pessoa”. Os estudantes ingleses usam esta frase para memorizar a ordem da artéria, nervo e os 3 tenddes no

retindculo dos flexores do tornozelo.
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4. Usando luvas esterilizadas, desinfectar a drea
com movimentos circulares.

5. Aspirar a lidocaina para uma seringa de 10mL.
Com a ajuda dos dedos, preguear o local da
picada, avancar a agulha ao longo da prega
de pele na direcgéo da tibia num angulo de 452
num plano medio-lateral, logo posterior & artéria
(Fig. 4D).

6. Mobilizar ligeiramente a agulha para induzir
parestesia. Aspirar para ter a certeza que a agulha
n&o se encontra num vaso, esperar que a pareste-
sia resolva e injectar 3-5mL. Se né&o ocorrer pares-
tesia, avangar a agulha num angulo de 452 até
encontrar a tibia, recuar 1 cm e injectar 5-7mL de
anestésico enquanto se recua a agulha mais Tcm.

2. Nervo Peroneal Profundo

O nervo peroneal profundo (NPP) inicia-se na
bifurcagéo do nervo peroneal comum, entre o colo da
fibula e a parte superior do musculo peroneal longo
(Fig. 5), penetra no compartimento anterior e descende
profundamente em relagdo ao muisculo longo exten-
sor dos dedos, passando por baixo do retindculo dos
extensores. Na perna, o NPP inerva os musculos tibial
anterior, longo extensor dos dedos, terceiro peroneal
e longo extensor do halux. A cerca de 2cm da linha
intermaleolar, em sentido distal, encontram-se as
seguintes estruturas, de medial para lateral: tend@o do
tibial anterior, tendéo do longo flexor do halux, artéria
pediosa, NPP, tendé@o do longo extensor dos dedos. Ao
nivel do tornozelo, o NPP divide-se em ramos terminal
lateral e medial. O ramo terminal lateral (externo) atra-
vessa o tarso antero-lateralmente e inerva o musculo

Mervo
peroneal

cormum

Mervo
peroneal
superficial

Educacdo Médica Continua

extensor digital brevis. Ramifica-se em 3 ramos interés-
seos (nervos dorsais interésseos), que inervam as arti-
culagdes tarsais e metacarpofaléngicas do 29, 32 e 49
dedos. O ramo terminal medial (interno) acompanha a
artéria pediosa ao longo do dorso do pé. No 12 espaco
interésseo, divide-se nos nervos digitais dorsais, que
s@o responsdveis pela inervagéo sensorial do 12 espaco
interdigital e a regi@o adjacente do dorso do pé (Fig. 6).

Em decubito dorsal, com os dedos dorso-flectidos
para identificar os tenddes dos musculos tibial anterior,
longo extensor do halux e longo extensor dos dedos.

16-19

Tradicionalmente, o NTP é identificado através dos
pontos de referéncia cutdneos Outros métodos para
identificagéo do local da infiliracdo do anestésico local
incluem provocar parestesia (usando um neuro-estimu-
lador) e ecografia para guiar o procedimento.

2.2.1. Abordagem perimaleolar

1. Exame neurovascular e misculo-esquelético pré-
vio.

2. |dentificar o tenddo do longo extensor do halux
(dorsiflexdo do halux contra resisténcia) — palpar
um sulco lateral ao tendéo.

3. O NPP encontra-se por fora do tendéo do longo
extensor do halux e da artéria dorsal do pé.
Lateralmente ao nervo encontra-se o tendéo do
longo extensor dos dedos. O local de injecgéo
do anestésico local deve ser 2cm para baixo da
linha intermaleolar, imediatamente por fora do
pulso da artéria dorsal do pé.

4. Desinfecc@o da drea e injecgdo de 0.5-1TmL de
anestésico local.
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5. Posteriormente, avangar com a agulha cerca de
2-3 ¢cm ao longo da pele em direccdo perpendi-
cular, até encontrar o osso. Recuar ligeiramente
a agulha, para evitar injeccdo no periésteo.

6. O doente pode sentir parestesia do 12 espaco
interdigital. Se tal ocorrer, recuar ligeiramente a
agulha, até recuperacdo da parestesia.

7. Apés aspiragdo, injectar 2mL de anestésico local.

8. Para aumentar o sucesso do bloqueio, a agulha
pode ser redireccionada 302 medialmente e late-
ralmente e injectar mais 2mL de anestésico.

9. Remover a agulha e aplicar presséo para preve-
nir hemorragia.

2.2.2. Abordagem inframaleolar ou médio-tarsica

1. Inserir a agulha imediatamente por fora do
longo extensor do halux, mas por dentro da arté-
ria dorsal do pé.

2. Apds aspiragao, injectar 5mL de anestésico local,
tal como descrito acima.

3. Nervo Peroneal Superficial

Tal como o NPP. o nervo peroneal superficial (NPS)
origina-se do nervo peroneal comum, entre o musculo
longo peroneal e a fibula. Desce em posicdo anterolateral
em relacdo a fibula, entre os musculos longo peroneal e
longo extensor dos dedos, inervando os muisculos pero-
neais. No fer¢o distal da perna, perfura a fascia profunda
e torna-se superficial. Ao nivel do tornozelo situa-se em
posicdo anterolateral, entre o tenddo do longo extensor
do halux e o maléolo lateral. Divide-se no nervo cuténeo
mediano dorsal e nervo cutdneo intermédio dorsal, que
origina os nervos digitais dorsais. O NPS inerva a pele do
terco distal anterolateral da perna, a maioria da regido
dorsal do pé e os dedos. No entanto, este nervo néo inerva
o espaco interdigital entre o 12 e 22 dedos (nervo peroneal
profundo) e a superficie lateral do 52 dedo (nervo sural).

Em decubito dorsal, com o tornozelo apoiado numa
almofada, para optimizar o conforto. Alternativamente,
com o doente sentado e elevacdo da perna.

20

1. Exame neurovascular e musculo-esquelético pré-
vio.
- Testar sensibilidade do dorso do pé (Fig. 1);
- Testar movimento de eversdo do pé.

2. Expor a drea da injecgé@o e identificar o MM e
maléolo lateral (ML) pela palpacéo.
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3. Desenhar uma linha desde a parte distal anterior

do ML ao bordo anterior do MM (Fig. 7A).

Desinfeccdo da édrea.

5. Injectar superficialmente 0,5-1mL de lidocaina
na extremidade distal do ML.

6. Inserir a agulha através da zona previamente anes-
tesiada e infiltrar 6-10mL co longo de uma linha
transversa que se estende até ao MM (Fig. 7B).

o

4. Nervo Sural

Como o nervo sural (NS) é relativamente superficial,
é facil bloqued-lo a vdrios niveis no tornozelo ou acima
do tornozelo. O NS origina-se na fossa poplitea apds a
jungé@o dos nervos tibial (nervo cutdneo medial sural) e
peroneal comum (ramo comunicante sural) - cada um
destes com origem no nervo cidtico. O NS segue em
sentido descendente na regido gemelar e inerva a pele
do terco inferior posterolateral da perna. Entra no pé
posteriormente ao ML, inerva a regido lateral do pé,
incluindo o calcéneo lateral e a regido lateral do 52
dedo, através do nervo cuténeo dorsal lateral.

Inclinado, com o tornozelo elevado com uma almo-
fada, optimizando o conforto. Em alternativa, o doente
pode estar sentado ou em decUbito dorsal com a perna
afectada rodada internamente e o tornozelo elevado
com uma almofada.

21

1. Exame neurovascular e misculo-esquelético:

- Testar sensibilidade do NS (Fig. 1 e 2).
2. Usando luvas néo esterilizadas, expor e iden-
tificar os pontos de referéncia: bordo posterior
do ML e o tenddo de Aquiles. Marcar um ponto
imediatamente por fora do tendd@o de Aquiles,
entre as 2 referéncias (Fig. 7C).
Desinfectar a drea com movimentos circulares.
Apds aspirar lidocaina para uma seringa de
10mL, avangar com a agulha em direccdo ao
ML. Injectar 5-7mL de lidocaina numa linha
transversa até atingir o ML (Fig. 7D). Cuidado
para néo atingir o tendé@o de Aquiles.

Se acidentalmente ocorrer injecg@o intraneural,o
doente referiré dor. Se tal acontecer, recuar alguns mili-
metros com a agulha e continuar a infiltrar o anestésico.

W

5. Nervo Safeno

O bloqueio do nervo safeno (NSa), nervo puramente
sensorial, permite rdpida anestesia da regido anterome-
dial da perna e pé, incluindo o maléolo medial (Fig. 8).
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Recentemente, o bloqueio do nervo safeno tem
ganho popularidade, ndo apenas em procedimentos
anestésicos, mas também para alivio da dor apds pro-
cedimentos, nomeadamente apds meniscectomia??.

O NSa é um ramo cutdneo do nervo femoral, ori-
ginado das raizes nervosas L2-L4. Segue em sentido
antero-inferior através do triGngulo femoral, lateral-
mente aos vasos femorais, acompanhando a artéria
femoral no canal dos adutores e colocando-se entre o
sartério e o musculo gracilis ao longo da coxa anterior.

Apés perfurar a féscia profunda na face medial do
joelho, cursa superficialmente na regido anterior da
perna. Na perna, o NSa segue lateralmente ao longo
da veia safena magna, originando um ramo cuténeo
medial que inerva a coxa anterior e a regido antero-
medial da perna. Segue em direcgéo ao dorso do pé,
do maléolo medial e cabega do 12 metatarso. Ao nivel
do tornozelo, encontra-se entre o maléolo medial e o
tenddo do musculo tibial anterior, logo por fora da veia
safena magna.

Apesar do NS poder ser bloqueado a vdrios niveis,
normalmente é bloqueado ao nivel do tornozelo, dada
a sua localizag@o superficial nesta localizag@o?.

Fig 8 - Nervo safeno.
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5.1. Posicionamento do doente
Em decubito dorsal, com a perna rodada externa-
mente e com o tornozelo elevado.

5.2. Técnica anestésica do nervo safeno (ao nivel

do tornozelo)?*

1. Exame neurovascular e misculo-esquelético pré-
vio:

- Testar a sensibilidade da regido anteromedial
da coxa e perna inferior (Fig. 8).

2. Expor a érea de infiltracdo do anestésico local e
identificar os pontos de referéncia. Comecar por
palpar o MM e a veia safena magna ao nivel do
tornozelo.

3. Marcar o local de injeccdo, 1,5¢cm por cima e &
frente do bordo anterior do maléolo medial (Fig.
9A).

4. Avancar lateralmente, numa linha transversa em
direccdo ao maléolo lateral, para identificar o
tend@o do musculo tibial anterior com o pé em
flexdo plantar (salienta o tendé@o).

5. ldentificar o sulco tibial anterior avangando nessa

linha, com o pé em flexdo plantar.

Desinfeccdo da pele.

. Sob assepsia, infiltrar uma pequena quantidade

de anestésico no local marcado.

8. Avancar a agulha em direcgéo ao tenddo do
tibial anterior numa linha superficial transversa,
injectando o anestésico local no espago entre
o tendéo tibial anterior e a porcéo superior do
maléolo medial (Fig. 9B). Cuidado para néo
injectar no tend@o ou na veia safena magna.

9. Em alguns casos, pode ser necessdria uma maior
guantidade de anestésico em direccéo do sulco
tibial anterior, para conseguir um bloqueio com-
pleto da érea.

Por vezes, a identificaco da veia safena magna

~No

Fig. 9 - Técnica anestésica do nervo safeno.

pode ndo ser possivel, particularmente nos doentes
obesos (mesmo com uso de garrote e pernas penden-
tes). Quando a palpacdo da veia safena é dificil, o uso
da técnica eco-guiada facilita o bloqueio?.

COMPLICACOES DOS BLOQUEIOS ANESTESI-
COS LOCO-REGIONAIS?

Infecg@o: ocorre quando o local de puncéo nédo estd
limpo. Devem ser asseguradas as condigdes de assep-
sia, uma vez que o seu cumprimento torna o risco de
infecgdo insignificante. Evitar puncdo em pele infectada
ou com lesdes cutdneas.

Injeccdo intravascular: pode resultar em vaso-
espasmo e levar a isquemia do tecido do membro.
Se em altas doses pode levar a toxicidade sistémica.
Palidez e diminuicdo da temperatura da drea anes-
tesiada s@o sinais de alerta que podem indicar quer
injeccdo intravascular, quer compressdo vascular.
Como medida preventiva, antes da infiliragéo do anes-
tésico, primeiramente deve-se aspirar para assegurar
posicionamento adequado da agulha. Os antagonis-
tas alfa adrenérgicos (fentolamina 0,5-5mg diluida
na proporcdo de 1:1 com soro fisiolégico) podem ser
administrado localmente para aliviar o vasoespasmo
causado pela injeccdo intravascular.

Lesdo nervosa: engloba parestesias, défices sensi-
tivos ou motores secunddrios a inflamagé@o do nervo.
Na maioria das vezes, este tipo de nevrite é transitério e
resolve completamente. Durante o procedimento, apds
a indugdo de parestesia, recuar ligeiramente, para ndo
injectar directamente no nervo. E importante realizar
sempre exame neuro-muscular antes do procedimento.

Hemorragia: acontece raramente, mesmo nos
doentes com coagulopatias. Pode ocorrer hema-
toma nos casos de puncdo infravascular. Se ocorrer
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Fig 10 - Tratamento cirdrgico de melanoma acral sob anestesia do nervo tibial posterior.

hemorragia prolongada, promover a hemostase pela
compressdo directa e elevag@o do membro.

Reaccbes alérgicas ao anestésico local: ocorrem
em cerca de 1% dos doentes; variam de hipersensibili-
dade retardada (tipo IV) a reaccdes andafildcticas (tipo 1).

Hiperdosagem de anestésico local: é rara, dada
a necessidade habitual de reduzido volume de anesté-
sico local.

CONCLUSAO

Para um bloqueio eficaz dos nervos periféricos é
importante conhecer a distribuicdo anatémica de cada
um dos nervos referidos, associado a uma execucdo
técnica rigorosa. Deste modo, obtém-se taxas de eficd-
cia que rondam os 95%, constituindo uma mais-valia
na abordagem cirtrgica de lesdes cutdneas acrais.
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VERIFIQUE O QUE APRENDEU

1. Quais séo os 5 ramos nervosos responsaveis pela inervacéo sensorial do pé?

2. Quais as principais vantagens dos bloqueios loco-regionais do pé comparado com a anestesia local

convencional?

. Durante o procedimento, se o doente referir parestesia, que atitude tomar?

. Qual a taxa de eficacia dos bloqueios loco-regionais do pé?
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VASCULITES SISTEMICAS PRIMARIAS DA INFANCIA
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RESUMO - As vasculites sistémicas constituem um grupo de doencas, pouco frequentes na inféncia, caracterizadas
por inflamacdo e necrose vascular. A sua tradugdo clinica é heterogénea, condicionada pelo tipo de vaso e orgéo
afectados. Recentemente foi proposta uma classificacdo das vasculites em idade pediétrica, que tem em conta a
dimenséo dos vasos envolvidos, sendo também validados critérios de diagndstico para os tipos mais frequentes em
criancas. A presente revisdo tem como objectivo abordar os tipos mais frequentes de vasculites na inféncia, suas ma-
nifestagdes clinicas, diagndstico e terapéutica.
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PRIMARY SYSTEMIC VASCULITIS IN CHILDHOOD

ABSTRACT - The systemic vasculitis are a group of diseases, uncommon in childhood, characterized by inflammation
and necrosis. Its heterogeneous clinical presentation is conditioned by the type of vessel and organ affected. Recently it
was proposed a classification of pediatric vasculitis, which takes into account the size of the vessels involved, and also
validated diagnostic criteria for the types most common in children. This review aims to address the most frequent types
of vasculitis in childhood, clinical manifestations, diagnosis and therapy.
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As vasculites sistémicas primdrias constituem um
grupo de doencas, na sua generalidade pouco frequen-
tes em idade pedidtrica, que se caracterizam por infla-
magdo e necrose da parede dos vasos, condicionando:
espessamento, estenose, e dilatacdo com consequente
leséo tecidual. Tendo em conta que pode ser afectado
qualquer tipo de vaso dos diferentes 4rgéos e sistemas,
sendo também distintos os tipos de lesdo histolégica,
as manifestagdes clinicas séo bastante diversas, e por
vezes inespecificas, dificultando o diagnéstico des-
tes sindromes. Apesar de uma extensa investigacdo
recente, os mecanismos fisiopatolégicos que estdo na
base da etiopatogénese das vasculites sistémicas séo
ainda mal conhecidos e, ainda que raras, este grupo
de doencas comporta uma elevada morbilidade e mor-
talidade. Continuam a ser colocados grandes desafios
diagnésticos e constituem um alvo de grande investiga-
¢Go e discuss@o entre especialistas.

A presente revisGo tem com objectivo focar alguns
aspectos principais das vasculites na idade pedidtrica,
abordando especificamente os tipos de vasculites sistémi-
cas primdrias mais frequentes em criancas, em relagéo
a sua classificagdo, manifestagdes clinicas e terapéutica.

As vasculites afectam tanto adultos como criangas,
mas com epidemiologia, manifestacdes clinicas e
progndstico diferentes. Alguns tipos de vasculite, como
a Doenga de Kawasaki, surgem quase exclusivamente
em criangas; outras como a arterite temporal pratica-
mente né&o hd descri¢do de casos pedidtricos; e outras
ainda como a Poliarterite nodosa ou Granulomatose de
Wegener tém etiologia e caracteristicas clinicas diferen-
tes entre adultos e criancas. Deste modo, e uma vez
que a classificacdo das vasculites na inféncia era feita a
partir de critérios aprovados para adultos, em 2006, na
conferéncia de Viena da Sociedade Europeia de Reu-
matologia Pedidtrica, conjuntamente com a Sociedade
Europeia de Nefrologia Pedidtrica e o Colégio Ame-
ricano de Reumatologia (CAR), foi estabelecida uma
nova classificacdo de vasculites adaptada & pediatria,
tendo sido propostos também critérios de diagnéstico
para cada uma das vasculites mais frequentes’.

A classificagdo aprovada estabelece uma divisdo
dos diferentes tipos de vasculite de acordo com o
calibre dos vasos afectados, tal como na classificagéo
de Chapel Hill para adultos?, sendo que as principais
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diferengas consistem no uso do termo “predominante-
mente” na descricdo do calibre vascular, a ndo incluséo
de vasculites ndo observadas em criangas, como a
arterite temporal, e a subdivisdo das vasculites pre-
dominantemente de pequenos vasos em dois grupos
— granulomatosas e ndo granulomatosas.

Nesta conferéncia foram também propostos crité-
rios de diagnéstico para as vasculites mais frequentes
em idade pedidtrica, nomeadamente para Purpura de
Henoch-Schénlein, Poliarterite nodosa, Granulomatose
de Wegener e Arterite de Takayasu. Estes critérios de
diagnéstico foram mais tarde validados, na Conferén-
cia de Ankara em 2008 (Tabela 1)34.

Vasculite predominantemente de grandes vasos

* Arterite de Takayasu

Vasculite predominantemente de médios vasos

e Poliarterite nodosa da infancia
* Poliarterite cutdnea

* Doenca de Kawasaki

* Vasculite primdria do SNC

Vasculites predominantemente de pequenos vasos

* Granulomatosa

* Granulomatose de Wegener

* Sindrome de Churg-Strauss

* Néo granulomatosa

* Poliangefte microcépica

* Purpura Henoch-Schénlein

* Vasculite leucocitocldstica cut@nea isolada

* Vasculite urticariforme associada a diminuicdo do complemento
* Vasculite primdria do SNC

Outras vasculites

¢ Doenca de Behcet

¢ Vasculite secundéria a infeccéo

* Vasculite associada a doencas do tecido conjuntivo
* Vasculite isolada do SNC

* Sindrome de Cogan

* Néo classificada

Adaptado de S Ozen, N Ruperto, M J Dillon, A Bagga, K Barron, J C Davin, et al. EULAR/
PReS endorsed consensus criteria for the classification of childhood vasculitides; Ann Rheum Dis
2006;65:936-941.

Arterite de Takayasu

A Arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite predomi-
nantemente de grandes vasos, com envolvimento prin-
cipal da aorta e dos seus ramos primdrios. Este tipo de
vasculite é rara em idade pedidtrica com uma maior inci-
déncia no sexo feminino e na segunda e terceira década
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de vida, estando descritos casos em criangas com idade
inferior a 2 anos®¢. Em termos histopatolégicos a Arterite
de Takayasu constitui uma panarterite com inflamagéo
granulomatosa tendo como consequéncias a estenose
arterial, trombose e formagé@o de aneurismas, levando
mais frequentemente a isquémia dos érgéos envolvidos.
A sua efiopatogénese permanece por esclarecer, conside-
rando-se actualmente que factores genéticos envolvidos
na resposta imunitdria a antigénios desconhecidos, com
produgdo de anticorpos anti-endotélio, possam levar a
lesdo endotelial autoimune responsdvel pelas alteragdes
caracteristicas da doenga®®.

Na conferéncia de Ankara foram validados os cri-
térios de diagnéstico da AT para a idade pedidtrica
(Tabela 2), sendo que as principais alteracées em rela-
¢Go aos critérios anteriormente validados para adultos
pelo Colégio Americano de Reumatologia, consistem
na obrigatoriedade da presenga de alteragdes angio-
gréficas e a inclusdo como critério adicional da hiper-
tensdo arterial, pela sua frequéncia, muitas vezes como
sintoma isolado’ .

Alteracoes angiogrdficas (angiografia convencional,
TC ou RM) da aorta ou ramos primdrios e

artérias pulmonares (estenose, ocluséo, dilatacéo/
aneurisma geralmente focal ou segmentar)
e pelo menos 1 dos sequintes:

* Diminuigao de pulsos arteriais periféricos e/ou claudicacdo
* Diferencial de TA >10mmHg nos 4 membros
* Sopros na aorta ou ramos primdrios
e HTA (TA>P95 para sexo, idade e estatura)
* Aumento dos pardmetros de fase aguda
(VS>20mm/h; PCR > normal)

Adaptado de EULAR/PRINTO/PRES Ankara 2008°.

Na fase mais precoce da doenga os sintomas séo
inespecificos (febre, sudorese nocturna, perda pon-
deral) e em idade pedidtrica os sintomas iniciais sé@o
geralmente consequéncia de hipertenséo arterial,
insuficiéncia cardiaca ou alteragdes neurolégicasé. A
hipertens@o arterial é frequentemente o sintoma inicial
e o mais comum, seguido de sintomas como cefaleias,
febre, perda ponderal e vémitos’.

Geralmente, para o diagndstico e monitorizagdo de
criangas com AT, é necessério uma combinagdo de exa-
mes complementares de imagiologia vascular (angiogra-
fia convencional, ressonéncia magnética angiogrdfica,
tomografia computorizada angiogréfica e ecografia
com doppler) sendo que os vasos mais afectados sé@o
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a aorta abdominal e tordcica’, e a estenose é o tipo de
leséo mais frequentemente encontrado®.

A terapéutica médica da AT estd indicada em caso de
doenca activa sem indicagé@o para intervengéo cirirgica
ou em caso de contraindicagdo da mesma?®, sendo que
a corticoterapia sistémica continua como terapéutica de
primeira linha. Outros imunossupressores usados em
situacdes refractérios sGo o metrotexato, azatioprina,
ciclofosfamida e micofenolato de mofetil>. A intervengé@o
cirdrgica pode ser necessdria para resolugéo de esteno-
ses ou aneurismas com compromisso circulatério.

Poliarterite Nodosa e Poliarterite cuténea

A Poliarterite Nodosa (PAN) é uma vasculite necroti-
zante predominantemente de médios vasos, que afecta
principalmente artérias musculares®®, caracterizando-
-se em termos histopatolégicos por necrose fibrinoide
segmentar da parede dos vasos. A PAN é mais frequente
no sexo masculino com um pico de incidéncia entre os
7-11 anos’. A sua etiopatogenia é mal esclarecida,
parecendo haver factores desencadeantes infecciosos
virais (hepatite B, citomegalovirus e parvovirus B19?)
e bacterianos (estreptococos e estafilococos®), e uma
predisposi¢do genética com ligagdo a outras doencas
como a Febre Mediterrdnea Familiar>?10,

Os critérios de diagnéstico estdo descritos da
Tabela 3. Clinicamente os érgéos mais afectados séo a
pele, rim, muésculo e sistema nervoso central (SNC). As
principais manifestacdes clinicas da PAN em criancas
s@o sintomas inespecificos (febre, perda ponderal), dor
abdominal, mialgias e artropatia®. As lesées cutGneas
s@o varidveis, colocando-se muitas vezes problemas
de diagnéstico diferencial, podendo surgir alteracées
como livedo reticularis, nédulos subcuténeos, Glceras e
lesdes necréticas. O envolvimento renal manifesta-se
por hematiria, proteindris e HTA renovascular.

Doenca sistémica caracterizada por vasculite
necrosante das artérias de pequeno e médio calibre

na biépsia OU alteracées angiograficas
(aneurismas ou estenoses) e 1 dos sequintes:

* Envolvimento cutaneo (livedo reticularis, nédulos subcuténeos
dolorosos, Ulceras cutaneas)

* Mialgia

e HTA (TA>P95 para sexo, idade e estatura)

* Mononeuropatia ou polineuropatia (sensorial ou motora)

e Alteragdes urindrias (hematuria, proteintria) ou da fungdo renal

(DFG < 50%)
Adaptado de EULAR/PRINTO/PRES Ankara 2008°.
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Para o diagnéstico de PAN sé@o ent@o necessdrios
exames de imagiologia angiogréfica ou bidpsia de
tecido afectado.

A terapéutica para inducdo da remissdo na PAN
envolve geralmente corticoesterdides sistémicos e
ciclofosfamida®?, ainda que em casos ligeiros seja
licita a corticoterapia isolada®. Uma vez alcangada a
remissGo, s@o aplicados esquemas de manutencdo
com corticoesterdides com duracdo varidvel. Em casos
resistentes & terapéutica de primeira linha, existem
recentemente publicados casos de sucesso com agen-
tes biolégicos como o rituximab ou eternacept!'.

A Poliarterite cuténea (PC) foi considerada na Con-
feréncia de Viena em 2005 um subtipo de vasculite
necrotizante predominantemente de médios vasos
limitada & pele'. A PC caracteriza-se pela presenga
de nodulos subcuténeos dolorosos e lesdes ndo pur-
puricas com ou sem livedo reticularis de predominio
nos membros inferiores, sem envolvimento sistémico,
a excepgao de, mialgia, artralgia ou artrite. Estima-se
que um terco das criangas diagnosticadas como PAN
tém de facto PC’.

Doenca de Kawasaki

A Doenca de Kawasaki (DK) é uma vasculite predo-
minantemente de médios vasos, aguda e autolimitada,
com envolvimento principal das artérias corondrias.
Este é o segundo tipo de vasculite sistémica mais
frequente em idade pedidtrica, sendo a causa mais
frequente de doenga cardiaca adquirida nos EUA. A
maioria dos casos surge em criancas com idade infe-
rior a 5 anos'?, com uma idade média de diagndstico
entre os 2 e 3 anos'?, segundo dados europeus, com
predominio no sexo masculino. Numa casuistica do
Hospital Fernando da Fonseca, em 23 criangas inter-
nadas com DK no periodo de aproximadamente 10
anos, verificou-se que 91% das criangas tinha idade
inferior a 5 anos e 56% tinham idade inferior a 2
anos'4. A sua etiopatogenia permanece por esclarecer,
mas acredita-se actualmente haver um papel de agen-
tes infecciosos (bocavirus, citomegalovirus e parvovirus
B19'%) no desencadear de uma resposta imunolégica
anormal em criangas com predisposigdo genética®?,
estando (& descritos vdrios polimorfismos genéticos
relacionados com a doencga'®.

O diagnéstico de DK é essencialmente clinico,
através dos critérios descritos na Tabela 4. A ecocar-
diografia poderd ser necessdria para o diagnéstico,
se ndo estiveram presentes pelo menos 4 critérios adi-
cionais, designando-se neste caso DK incompleta'.
As alteracées cutdneas da DK consistem num exantema
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Febre com duracéo igual ou superior

a 5 dias e pelo menos 4 dos seguintes:

¢ Alteracées das extremidades

¢ Exantema polimorfo

* Injeccdo conjuntival bilateral ndo purulenta
¢ Alteracées labios e cavidade oral

* Adenopatia cervical (>1,5cm)

Doenca de Kawasaki Incompleta

* Febre pelo menos 5 dias e menos de 4 critérios associada a
alteragdes caracteristicas no ecocardiograma

Adaptado de “Diagnosis, treatment, and long-term management of Kawasaki disease: A
statement for health professionals from the Committee of Rheumatic Fever, Endocarditis,

and Kawasaki Disease, Council on Cardiovascular Disease in the Young, American Heart
Association.”Newburger et al.’”

maculopapular que surge geralmente no quinto dia
de febre, caracteristicamente com reforco no perineo,
podendo também surgir como exantema urticariforme
ou eritema multiforme-like. Outras manifestagdes
clinicas da DK séo edema da méos e pés, seguido
de descamagd@o na fase subaguda da doenca, as
alteracées da cavidade oral (enantema, lingua de
framboesa, fissuras dos ldbios), hiperémia conjuntival
bilateral e, menos frequentemente, a presenga de
adenopatia cervical, unilateral. Importa referir que as
manifestagdes clinicas da DK muitas vezes ndo surgem
em simulténeo, levando néo raramente a ddvidas de
diagnéstico.

Laboratorialmente, é praticamente universal «a
elevag@o dos parémetros de fase aguda (VS e PCR),
sendo também frequente a existéncia de leucocitose
com neutrofilia, anemia, elevacdo de enzimas hepé-
ticas e hipoalbuminémia. Na fase subaguda da DK é
caracteristica a existéncia de tfrombocitose.

As alteragdes cardiacas mais frequentemente
encontradas sdo as dilata¢des/aneurismas das artérias
corondrias, que se desenvolvem geralmente a partir da
primeira semana de doenca, e atingem cerca de 25%
das criancas, havendo redugéo deste nimero para 5%
se instituida a terapéutica adequada.

A terapéutica da DK baseia-se na administragéo
de uma dose Unica de imunoglobulina endovenosa
(2g/kg) juntamente com aspiring, inicialmente em
dose elevada, de 80-100mg/kg/dia em 4 doses did-
rias, com posterior reducdo para 3-5 mg/kg/dia. A
instituigdo precoce da terapéutica, nos primeiros 10
dias de doenca, reduz o risco de formagéo de aneuris-
mas das corondrias, que ainda assim surgem em 5%
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das criancas, sendo o risco de aneurismas gigantes
de cerca de 1%'®. Na maioria dos casos observa-se
resolucdo da sintomatologia, cerca de 24-48h apds
administracdo de imunoglobulina, mas em cerca de
10% das criangas hd auséncia de resposta, recomen-
dando-se nestes casos a repeticdo da dose. Outras
terapéuticas, como corticoides sistémicos, reservam-se
para casos em que ndo se observa melhoria clinica
apds a 292 dose de imunoglobulina, sendo também
abordado recentemente o uso de agentes biolégicos
(infliximab e abciximab) em doentes com doenga
refractaria'?8,

O prognéstico da DK é bom, com mortalidade de
cerca de 1-2% na fase aguda®, obrigando no entanto
a um seguimento periédico com avaliagdo cardiovas-
cular, de acordo com as alteragdes existentes na fase
aguda da doenga'®.

Granulomatose de Wegener

A granulomatose de Wegener (GW) é uma vas-
culite necrotizante predominantemente de pequenos
vasos, com caracteristica formagdo de granulomas,
incluindo-se no grupo de vasculites associadas a
anticorpos anticitoplasma dos neutréfilos (ANCA). A
GW é rara em idade pedidtrica, e a sua etipatogénese
continua por esclarecer, mas a evidéncia actual parece
apontar para um processo inflamatério autoimune
com envolvimento dos neutréfilos, células endoteliais
e ANCA dirigidos contra uma proteinase dos neu-
tréfilos (PR3), juntamente com factores ambientais e
genéticos, contribuindo para o desenvolvimento da
doenca'.

A GW afecta principalmente as vias aéreas superio-
res e inferiores, e muito frequentemente associa-se a
glomerulonefrite. Por ordem de frequéncia os sintomas
mais comuns séo sinfomas constitucionais, de envol-
vimento pulmonar, otorrinolaringolégico e renal?.
O envolvimento das vias aéreas superiores caracteriza-
-se por rinorreia persistente, epistaxis recorrente,
Ulceras da mucosa, perfuragdo do septo nasal, defor-
midade nasal (nariz em sela), sinusite, otalgia, surdez
neurosensorial. Pode ocorrer estenose subglética,
laringea ou brénquica, e a nivel pulmonar podem
encontrar-se nédulos e infiltrados fixos. As alteragdes
renais resultam de glomerulonefrite necrotizante
traduzindo-se em alteragdes do sedimento urindria,
retencéo azotada e hipertenséo arterial. E também fre-
quente o atingimento cuténeo, com pUpura palpdvel,
Ulceras, ou nédulos subcutdneos.

Os critérios de diagnéstico de GW, validados em
2008, sao apresentados na Tabela 5.

Artigo de Revisdo

Presenca de pelo menos 3 dos seguintes:

* Histopatologia (inflamag@o granulomatosa)
* Envolvimento das vias aéreas superiores

* Envolvimento laringo-traqueo-brénquico

* Envolvimento pulmonar

* ANCA positivo (MPO ou PR3)

¢ Alteracées renais

Adaptado de EULAR/PRINTO/PRES Ankara 2008°.

A terapéutica da GW inclui corticoides sistémicos
associados a ciclofosfamida para indugéo da remis-
s@o, reservando-se a plasmaferese para situagdes gra-
ves como capilarite pulmonar e/ou glomerulonefrite
rapidamente progressiva®, apés a qual se segue um
periodo de terapéutica de manutencdo com dose mais
baixa de corticoides sistémicos e azatioprina. Novos
agentes como o micofenolato de mofetil, infliximab
e rituximab, continuam em estudo para tratamento
de criangas com GW, tendo sido utilizados j@ num
pequeno nimero de casos com sucesso'’.

A GW envolve importante morbi-mortalidade, prin-
cipalmente relacionada com o envolvimento renal e
eventual progressdo para doenca renal crénica, com
as alteragdes pulmonares e com complicagdes relacio-
nadas com a terapéutica.

POrpura de Henoch-Schénlein

A puUrpura de Henoch-Schénlein (PHS) é uma vas-
culite necrotizante predominantemente de pequenos
vasos, aguda e auto-limitada, que ocorre principal-
mente em criangas, mas pode surgir em qualquer
idade. A PHS ¢ a vasculite sistémica mais frequente em
idade pedidtrica, com uma incidéncia de 10-20 casos
por 100 000 criangas/ano?', com um pico de incidén-
cia entre os 3-5 anos, sendo que 90% das criancas tem
idade inferior a 10 anos?? E uma doenca com atingi-
mento discretamente maior no sexo masculino, com
maior incidéncia nos meses de Outono e Inverno?3.

A PHS é uma vasculite imuno-mediada, pensando-
-se que resultard de uma reacg@o de complexos imu-
nes perante estimulos antigénicos em criangas com
susceptibilidade individual®. A Imunoglobulina A (IgA)
desempenha um papel primordial na patogénese da
PHS?*, sendo caracteristico da doenga a deposigéo de
IgA1 nas lesdes vasculares, e nos glomérulos renais
no caso de existéncia de nefrite, considerando-se um
mecanismo patofisiolégico semelhante ao da nefropa-
tia 1gA?%. Por outro lado, vdrios tém sido os agentes
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infecciosos identificados como possiveis desencadean-
tes da doenca, sendo comum a existéncia de infecgéo
respiratéria prévia (66% a 75% dos casos)?6, com uma
maior incidéncia nos meses de Inverno e a observacéo
de mais de um caso no meio familiar?®. Dos agentes
mais frequentemente identificados destacam-se o
parvovirus B19, virus da hepatite B e C, e estirpes de
estreptococos?®. Vdrios estudos recentes apontam tam-
bém para uma susceptibilidade genética, com vdrios
polimorfismos identificados em criangas com PHS,

PUrpura ou petéquias (critério obrigatério)

de predominio nos membros inferiores e
pelo menos 1 dos seguintes:

* Dor abdominal

* Histopatologia (vasculite leucocitocléstica ou golerulonefrite com
depésitos de IgA)

* Artrite ou artralgia

* Envolvimento renal (proteindria, hematiria)

Adaptado de EULAR/PRINTO/PRES Ankara 2008°.

estando também descrita a associagéo desta patologia
com a FMF?,

O diagnéstico da PHS é essencialmente clinico,
com critérios estabelecidos e validados recentemente
(Tabela 6), que apresentam como principais alteragdes
aos critérios anteriores do CAR a auséncia do paréme-
tro da idade (inferior a 20 anos), a obrigatoriedade
da pUrpura, assim como incluséo do critério relativo &
deposicdo de IgA'.

As principais manifestacdo clinicas da PHS séo a
pUrpura simétrica, com atingimento preferencial dos
membros inferiores e regido glitea, podendo ocorrer
também angioedema e lesdes urticariformes. Cerca
de dois tercos das criangas apresenta alteracées
articulares?’, sendo os joelhos e tibiotdrsica, as arti-
culagées mais afectadas, com sinais inflamatérios e
incapacidade funcional. O envolvimento abdominal é
um dos sinfomas mais frequentes, afectando cerca de
75% das criancas?, traduzindo-se por dor abdominal,
geralmente tipo célica, que vai de ligeira a grave com
compromisso importante do estado geral. Pode haver
por vezes hemorragia gastrointestinal, obrigando ao
rastreio de possiveis complicagdes como invaginacdo
ou perfuragéo intestinal. O envolvimento renal, com
nefrite, ocorre em cerca de 20 a 60% das criangas
com PHS, e surge geralmente nas primeiras sema-
nas da doenca (em 80% dos casos nas primeiras 4
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semanas?’), sendo pouco frequente a partir dos trés
meses apés o diagndstico inicial. A apresentacdo ini-
cial poderd ser hematiria e/ou proteindria isoladas,
sindrome nefritico ou sindrome nefrético. As criangas
com hemorragia gastrointestinal t8m maior risco de
compromisso renal?” %8,

No que diz respeito a medidas terapéuticas, a
maioria dos casos necessita apenas de tratamento sin-
tomdtico, com repouso e analgesia, reservando-se a
corticoterapia sistémica para casos de dor abdominal
ou articular graves. Néo estd demonstrada a eficacia
dos corticoides na prevencdo de doenca renal?’. Em
casos de glomerulonefrite rapidamente progressiva os
esquemas terapéuticos incluem geralmente corticoides
sistémicos, ciclofosfamida, e eventualmente plasmafe-
rese nos casos mais graves.

A maioria das criangas com PHS tem uma recupe-
ragéo completa e sem sequelas, sendo a doenca renal
a complicacdo mais grave a longo prazo. No caso
de apresentacdes iniciais mais graves, com sindrome
nefritico e/ou nefrético existe maior probabilidade de
doenga renal persistente, estimando-se que cerca de 1
a 3% dos doentes progride para doenga renal crénica,
aumentando este nUmero para 20% se a apresentagéo
inicial envolver os referidos sindromes®°.

As Vasculites sistémicas primdrias sGo um grupo de
patologia rara na idade pedidtrica, sendo a Purpura
de Henoch-Schénlein e a Doenca de Kawasaki as mais
frequentes. Na maioria dos casos a sua etiopatoge-
nia é desconhecida, estando em curso vdrios estudos
cientificos com o objectivo de esclarecer mecanismos
fisiopatolégicos e implicagdes genéticas.

Os aspectos epidemiolégicos e clinicos das vascu-
lites nas criangas sd@o distintos das dos adultos, exis-
tindo recentemente uma classificagdo dos sindromes
vasculiticos adaptada & idade pedidtrica, bem como
critérios de diagnéstico validade para os tipos mais
frequentes.

Ainda que raras, as vasculites comportam elevada
morbilidade a curto e longo prazo, sendo essencial o
seu diagnéstico atempado e terapéutica adequada.

Muito permanece por esclarecer. Tém sido desen-
volvidos esforgos no campo das vasculites da infancia,
principalmente no que diz respeito & sua etiopatoge-
nia, e ao desenvolvimento de novas recomendagdes
terapéuticas com maior eficdcia e com menos efeitos
indesejdveis.
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RESUMO - A persisténcia de uma leséo melanocitica, em local onde tenha sido previamente excisado um nevo me-
lanocitico pode colocar, clinica e histologicamente, problemas no diagnéstico diferencial com melanoma, designado
por alguns autores como ‘pseudomelanoma’. Neste estudo, os autores pretendem realizar uma andlise comparativa
entre os achados clinicos e histopatolégicos das lesées melanociticas primdrias e dos nevos recorrentes. Procura-se
também avaliar eventuais factores predisponentes para este fenémeno.
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ABSTRACT - The development of a melanocytic lesion at the site where it had been previously excised can place clini-
cally and histologically some problems because of the differential diagnosis with melanoma, named by some authors
as 'pseudomelanoma. In this study, the authors intend to carry out a comparative analysis between the clinical and the
pathologic features of recurrent nevi and primary melanocytic lesions.
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A definicdo de nevo recorrente pressupde a obser-
vacdo de uma lesdo melanocitica no local onde tenha
sido, previamente, excisado um nevo melanocitico'2.

A importéncia deste fenémeno prende-se com o
facto de, alguns casos, estas lesdes se assemelharem
clinica e histopatologicamente, com melanoma, sendo
designado por alguns autores como “pseudomela-
noma"’.

Algumas das carateristicas histolégicas de “pseu-
domelanoma” descritas por Ackerman'® foram: a
existéncia de uma lesdo melanocitica delimitada e sem
tendéncia para progressdo; existéncia de melanécitos
atfipicos confinados & epiderme; existéncia de mela-
nécitos isolados ou agrupados em tecas na camada
basal; presenca de alguns melanécitos atipicos com
nucleos grandes, hipercromdticos e pleomérficos; algu-
mas mitoses de melandcitos; fibrose na derme papilar
e infiltrado inflamatério linfohistiocitdrio.

A literatura disponivel sobre o fenémeno de recor-
réncia de nevos melanociticos é escassa.

Neste estudo, os autores pretendem realizar uma
andlise comparativa entre os achados clinicos e his-
topatoldgicos dos nevos recorrentes e os das lesdes
melanociticas primdrias. Procura-se também avaliar
eventuais factores predisponentes para este fenémeno.

Foi realizado um estudo retrospectivo que incidiu
nos doentes com lesdo melanocitica excisada com
recorréncia clinicamente objectivavel.

A base de dados informatizada do Laboratério de
Histopatologia Cutédnea do Servico de Dermatologia
do Hospital de Santa Maria - CHLN, foi consultada,
pesquisando-se o diagnéstico final de nevo recorrente,
durante um periodo de 5 anos (Janeiro de 2006 «a
Dezembro de 2010).

Foram identificados 44 doentes mas destes, apenas
19 reuniram todos os critérios de inclusGo no nosso
estudo. O motivo mais frequente de excluséo foi a ine-
xisténcia de exame histopatolégico da lesdo priméria
pelo facto desta ter sido excisada noutra instituicdo.

Foram consultados os processos clinicos individuais
dos doentes. As |dminas coradas por hematoxilina-
-eosina das lesdes melanociticas primdrias e as das
recorréncias foram revistas.

Foram analisadas as varidveis clinicas e epidemiol4-
gicas (idade, género, localizacdo, tipo de bidpsia ou de

184

técnica de excisdo e intervalo de tempo até se verificar
recorréncia), e registadas as caracteristicas histopatolé6-
gicas observadas.

Um total de 19 doentes preencheram os critérios de
inclus@o no nosso estudo. Destes, 63% eram do sexo
feminino. Os doentes tinham idades compreendidas
entre os 2 e os 82 anos, com uma idade média de 33
anos e mediana de 29.

A maioria dos casos (80%) de recorréncia de nevos,
ocorreu em doentes com idade inferior a 40 anos.

A localizaggo mais frequente de recorréncia destas
lesdes foi: o dorso (42%), seguida da face anterior do
tronco (26%), dos membros superiores (11%) e inferio-
res (11%) e da face (5%) (Fig. 1).

®Face
B Tronco
Dorso

® Membros Superiores

m Membros Inferiores

O intervalo de tempo entre a remogdo da lesGo
melanocitica inicial e a altura da detecgéo clinica da
recorréncia variou entre 5 a 18 meses com uma média
de 9,3 meses.

Clinicamente a recorréncia da leséo melanocitica foi
objectivada no contexto de avaliagéo dermatolégica,
e a hipétese colocada foi, na maior parte dos casos
(73%), de nevo recorrente.

O diagnéstico histopatolégico da primeira lesdo
melanocitica foi, em 42% dos casos de nevo displdsico,
em 37% de nevo pigmentado intradérmico e, em 11%
de nevo congénito. Num dos casos o diagnéstico foi de
nevo organdide e noutro de nevo composto.

O método utilizado em 52% dos casos foi a técnica
de shaving e, nos restantes, foi realizada exciséo por
cirGrgica dermatolégica cldssica.

Da andlise histolégica das l[dminas foi ainda possi-
vel constatar que, em 80 % das lesées excisadas pelo
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método de shaving, havia presenca de lesGo mela-
nocitica na margem profunda da pega excisada. Nas
excisdes realizadas por cirurgia cldssica, 33% haviam
sido incompletas, sendo possivel observar lesGo em
profundidade e, por vezes também na margem lateral.

No que respeita as caracteristicas histopatolégicas:
em 32% observavam-se melanécitos envolvendo pro-
fundamente as estruturas anexiais e, em 5% dos casos
observados, constatava-se migragéo pagetdide de
melanécitos isolados.

Da avaliacdo histopatolégica realizada das lesdes
melanociticas recorrentes, de salientar: trés casos em
gue se |ustificou o diagnéstico diferencial com mela-
noma maligno pela presenca de tecas intradérmicas
dispostas isoladamente na derme papilar (Fig. 2) e - N g
aspectos de regresséo com infilirado inflamatério cons- Fig 3 - Aspecto histopatolégico: Aspectos de regressdo
tituido por linfécitos, presenga de melanéfagos (Fig. 3). observando-se fibrose e infiltrado inflamatério (H&E, 400x).

Outro aspecto observado de forma sistemdtica em
11% dos casos foi a presenca de aspectos de rectifica-
¢Go da epiderme e hiperplasia lentiginosa de melané-
citos ao longo da mesma (Fig. 4).

Citologicamente, em dois dos casos analisados era
possivel observar aspectos sugestivos de atipia celular
nomeadamente, nicleos com hipercromasia, nicleo
proeminente e mitoses. No caso em que se verificou
ocorréncia simulténea destas caracteristicas histopato-
l6gicas (padréo pagetéide e atipia citolégica) foi pon-
derado o diagnéstico diferencial com melanoma.

O método de excisdo destas lesées recorrentes, foi
a cirurgia cléssica em todos os casos. A avaliag@o das
margens destas pecas permitiu constatar que, em 16%

Fig 4 - Aspecto histopatolégico: Observam-se aspectos de
fibrose e rectificacéo da epiderme (H&E, 100x).

Tabela 1 - Resumo dos aspectos histolégicos

encontrados
Dimensoées EQ-5D Termometro
Atipia 1 5,2
Células isoladas 1 52
Padréo pagetéide 1 5,2
Envolvimento Anexos 7 36,8
L reeintonaere |
lar (H&E, 400x). Fibrose 2 10,5
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dos casos havia ainda presenga de lesdo residual nas
margens laterais.

Durante o periodo de seguimento néo se registaram
novas recorréncias clinicas.

No nosso estudo constatdmos um predominio dos
doentes do sexo feminino, com idade inferior a 40 anos
de idade e um maior nimero de lesdes encontradas
no dorso. Estes resultados foram também encontrados
noutros estudos nomeadamente o de Park et al e o de
King et al*®.

A raz&o para esta predomindncia no sexo feminino
permanece ainda desconhecida. Uma das hipéteses
colocadas é a de uma possivel assimetria no que con-
cerne & valorizag@o subjectiva da recidiva e também
pelo cuidado na auto-observagdo e ao recurso aos
cuidados de sadde.

O dorso possui uma derme caracteristicamente
mais espessa, razdo esta que poderd contribuir para
excisdes mais frequentemente incompletas, naqueles
casos cujo plano de excisé@o seja demasiado superficial
condicionando persisténcia parcial da lesdo melanoci-
tica nomeadamente nos anexos.

Os nevos displdsicos foram diagnosticados em
42% dos casos revistos, percentagem essa superior &
encontrada nos estudos disponiveis na literatura (27%
no estudo de King et al).

Uma vez que, alguns dos aspectos histolégicos do
nevo displdsico e do melanoma séo dificilmente distin-
guiveis, uma leséo melanocitica cuja bidpsia excisional
prévia néo esteja disponivel pode ser erroneamente
classificada com este Ultimo diagnéstico.

O nosso estudo evidencia a importéncia de se
observar sempre que possivel a lesdo melanocitica ini-
cialmente excisada.

Tém sido propostas vdrias teorias com vista a expli-
car o fenémeno da recorréncia dos nevos. Algumas
dessas teorias admitem a existéncia de uma migragéo
melanocitica da epiderme adjacente e /ou de estrutu-
ras anexiais ou, a partir da porgéo residual dérmica do
nevo melanocitico®$.

No nosso estudo 67% das excisdes cirirgicas clds-
sicas tinham sido completas pelo que a hipétese de
migracdo melanocitica a partir da leséo residual parece
menos provavel. Num nUmero considerdvel destas
lesdes, havia envolvimento das estruturas anexiais por
melanécitos, o que poderia ter constituido uma possivel
explicacdo para a recorréncia destes nevos’™.
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O intervalo de tempo entre a excisdo inicial e a
altura da detecgéo clinica da recorréncia nem sempre
é facil de avaliar uma vez que muitas das recorréncias
foram observadas no exame clinico dermatolégico de
seguimento. Variou entre 5 a 18 meses com uma média
de 9,3 meses. Estes dados sé@o semelhantes aos descri-
tos noutros estudos'®!".

O facto de intervalo de tempo que medeia a exci-
s@o inicial e a deteccdo clinica da recorréncia serem
diminutos ndo constitui um indicio de malignidade.
No estudo de Karakousi et al'? este intervalo de tempo
foi superior na amostra de melanomas recidivados do
que na de nevos melanociticos benignos recorrentes.

As caracteristicas histopatolégicas dos nevos recor-
rentes podem colocar algumas reservas ao dermato-
patologista ao revelarem aspectos de atipia citolégica
e outros que sugiram um diagnéstico de melanoma.
Desta forma, concluimos que é mandatéria a avaliacdo
da biépsia excisional da lesdo priméria.

Mais estudos s@o necessdrios para melhor carac-
terizar estas lesdes melanociticas que podem recorrer
apesar de se constatar histolégicamente uma excisé@o
cirdrgica completa.
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Introdugéo: Os tumores dos anexos cutéineos representam um grupo heterogéneo de neoplasias be-
nignas e malignas com diferentes diferenciagdes morfolégicas. Material e Métodos: Foi efectuado o estudo re-
trospectivo dos tumores dos anexos cutdneos diagnosticados na consulta externa do Servigo de Dermatologia do
Centro Hospitalar do Porto, EPE-HSA entre 2000 a 2009. Resultados: Foram diagnosticados 404 tumores dos ane-
xos cuténeos. Apenas 3% dos tumores eram malignos. A maioria apresentou uma diferenciagéo (62,6 %) folicular.
Discussé@o: A revisdo da literatura mostrou uma escassez de dados relativos a estudos retrospectivos dos tumores dos
anexos cutdneos. Mais estudos sdo necessdrios para uma melhor caracterizagéo epidemiolégica destas entidades.
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TUMORS OF SKIN APPENDAGES - A 10-YEAR REVIEW

Introduction: Tumors of skin appendages represent a heterogeneous group of benign and malignant
neoplasms with different morphological differentiation. Material and Methods: A retrospective study of the skin appen-
dages tumors diagnosed in the outpatient Department of Dermatology of the Centro Hospitalar do Porto, EPE-HSA from
2000 to 2009 was performed. Results: 404 tumors of skin appendages were diagnosed. Only 3% of were malignant.
The majority showed a follicular differentiation (62.6%). Discussion: The review of the literature revealed a paucity of
data for retrospective studies of tumors of skin appendages. Further studies are required for a better epidemiological
characterization of these entities.
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INTRODUCAO

Os tumores dos anexos cutdneos representam um
grupo heterogéneo de neoplasias benignas e malignas
que exibem diferenciacdo morfolégica no sentido das
diferentes estruturas anexiais da pele. De acordo com
a sua diferenciacdo s@o classificados em: apécrinos,
écrinos, foliculares ou sebdceos'. A maioria destes
tumores é benigna. Os tumores malignos sé@o raros,
porém localmente agressivos e em casos particulares
com potencial metastdtico, o que lhes confere um pior
prognéstico’?. O diagnéstico clinico é dificil, uma vez
gue mimetizam outras neoplasias cutdneas. O diag-
néstico é essencialmente histolégico, embora por vezes
igualmente dificil, uma vez que podem exibir diferen-
ciacdo no sentido de mais do que uma estrutura anexial
cutdnea®.

O trabalho teve como objectivo a caracterizagéo
dos tumores dos anexos cutdneos diagnosticados na
consulta externa do Servigo de Dermatologia do Centro
Hospitalar do Porto, EPE-HSA, através da andlise das
seguintes varidveis: idade, sexo, tipo de lesé@o e locali-
zagéo do tumor.

MATERIAL E METODOS

Foi efectuada a andlise retrospectiva dos tumores
dos anexos cuténeos com confirmacdo histolégica
durante o periodo de 2000 a 2009, através da consulta
dos processos clinicos. Os tumores foram classificados
de acordo com a classificagdo proposta pela sétima
edigdo do livro de texto Fitzpatrick’s, Dermatology in
General Medicine, 2008.

RESULTADOS

Foram diagnosticados 404 tumores dos anexos cutd-
neos em 390 doentes. Ocorreram 202 tumores (52%)
em doentes do sexo feminino e 188 tumores (48%) em
doentes do sexo masculino. Do nimero total de tumo-
res dos anexos cutdneos, 392 (97%) foram benignos e
12 (3%) foram malignos. Os tumores foliculares foram
diagnosticados em 253 casos (62,6 %), os sebdceos em
84 casos (20,8%), os écrinos em 53 casos (13,1%) e os
apécrinos em 14 casos (3,5%) (Tabela 1).

De entre os tumores apécrinos, o hidrocistoma
apécrino foi diagnosticado em 5 casos, o carcinoma
adendide quistico em 3 casos, o siringocistadenoma
papilifero e a doenga de Paget extra-maméria em 2
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Tabela 1 - Tumores dos anexos cutdneos segundo a
sua diferenciacéo morfolégica

Apodcrinos 14
Ecrinos 53
Foliculares 253
Sebdceos 84

ot

casos e o siringoma condréide/tumor misto e o hidra-
denoma papilifero em 1 caso (Tabela 2). Ocorreram 8
casos (57%) em doentes do sexo masculino e metade
dos doentes apresentou idade maior ou igual a 60
anos. A cabeca foi o segmento anatémico mais atin-
gido, em 8 casos (57%), e as lesdes cutdneas primdrias
mais frequentes foram os nédulos (57,1%).

Tabela 2 - Distribuicdo por sexo dos tumores dos
anexos cutdneos com diferenciacéo apécrina

oo |+
Hidradenoma papilifero 0 1 1
| Hidrocistoma apécrino 2 3 5
c
o
'g Siringocistadenoma papilifero 2 0 2
o
Siringoma condréide/
. 0 1 1
Tumor misto
“1| Doenga Paget extra-mamadrio 1 1 2
5
20 Carcinoma adenéide quistico 3 0 3
Total 8 6 14

De entre os tumores écrinos, o espiradenoma, o
poroma e o siringoma foram todos eles diagnostica-
dos em 10 casos (18,9%), o hidradenoma écrino em 9
casos, o hidrocistoma écrino em 8 casos, o porocarci-
noma em 2 casos, o carcinoma anexial microquistico,
o carcinoma écrino e o cilindroma em 1 caso, respec-
tivamente (Tabela 3). Ocorreram em doentes do sexo
feminino 31 dos tumores (58%), com 23 casos (43%) a
atingirem doentes na 4¢ e 52 década de vida. A cabeca
foi o segmento anatémico atingido em 29 casos (55%)
e as lesdes cutéineas primdrias mais frequentes foram
as pdpulas (21,4%).
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Tabela 3 - Distribuicdo por sexo dos tumores dos
anexos cutdneos com diferenciagéo écrina

Ecrinos

Cilindroma
Espiradenoma écrino 3 7 10
2 Hamartoma écrino 1 0 1
g” Hidradenoma 3 6 9
3 Hidrocistoma écrino 3 5 8
Poroma écrino 6 4 10
Siringoma 5 5 10
a Porocarcinoma 0 2 2
é’ Ca. anexial microquistico 0 1 1
= Carcinoma écrino 1 0 1
22 31 53

Dos tumores foliculares, os mais frequentes foram
os quistos epiderméides e triquilémicos representando
130 e 31 casos, respectivamente. O pilomatricoma foi
diagnosticado em 29 casos, o tricoepitelioma em 17
casos, o tricofoliculoma em 9 casos, a pdpula fibrosa
em 7 casos, o friquilemoma e a queratose folicular
invertida em 6 casos, o nevo comedénico em 4 casos,
o fibrofoliculoma e o poro dilatado de Winer em 3
casos, o tricoblastoma e o tricodiscoma em 2 casos, o
acantoma da bainha do pélo, o tricoadenoma, o tumor
do infundibulo folicular e o carcinoma basocelular com
diferenciag@o folicular em 1 caso, respectivamente
(Tabela 4). Ocorreram em doentes do sexo feminino
137 (54%) dos tumores e 87 casos (34%) em individuos
com 60 ou mais anos. A cabeca foi a localizacdo ana-
témica em 131 casos (52%) e os nédulos as lesdes mais
frequentes (62,3%).

De entre os tumores com diferenciagdo sebdcea,
o nevo sebéceo de Jadassohn foi o mais frequente,
representando 45 casos (53,6%). A hiperplasia sebdcea
foi diagnosticada em 21 casos, o sebaceoma em 15
casos, o carcinoma sebdceo em 2 casos e o hamar-
toma foliculo-sebdceo-quistico em 1 caso (Tabela 5).
Ocorreram em doentes do sexo masculino 49 tumores
(58%) observando-se uma distribuicdo praticamente
equitativa pelas diferentes faixas étarias. A cabega, foi
o segmento anatémico mais frequentemente envolvido,
representando 58 casos (70%) e a placa a lesédo ele-
mentar mais frequentemente descrita (38,1%).
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Tabela 4 - Distribuicéo por sexo dos tumores dos
anexos cutdneos com diferenciacéo folicular

Foliculares “n
Acantoma da bainha do pélo 1 0 1
Fibrofoliculoma 0 3 3
Nevo comedonico 0 4 4
Papula fibrosa 1 6 7
Pilomatricoma 11 18 29
Poro dilatado Winer 2 1 3
Queratose folicular invertida g 3 6
g Quisto epiderméide 69 61 130
E\ Quisto triquilémico 13 18 31
Tricoadenoma 0 1 1
Tricoblastoma 1 1 2
Tricodiscoma 2 0 2
Tricoepitelioma 4 13 17
Tricofoliculoma 5 4 9
Triquilemoma 3 3 6
Tumor do infundibulo folicular 1 0 1
:
#=8 CBC com diferenciagao folicular 0 1 1
3
Total 116 137 253

Tabela 5 - Distribuicdo por sexo dos tumores dos
anexos cutdneos com diferenciacéo sebdcea

Sebdceos

Hamartoma foliculo-sebdceo-
quistico

v

% Hiperplasia sebacea 12 9 21

=

"1 Nevo sebdceo 23 22 45
Sebaceoma 11 4 15
Carcinoma sebdaceo 2 0 2

Malignos

49 35 84
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Nesta andlise retrospectiva, as neoplasias foram
essencialmente benignas, confirmando-se a raridade
dos tumores malignos dos anexos cutdneos (3%)'2.
Observou-se uma distribuicdo mais ou menos equi-
tativa dos tumores por ambos os sexos, apenas com
discreto predominio do sexo feminino (52%). A idade
média dos doentes foi de 56 anos, com a maioria dos
tumores (64%) a surgirem apés os 40 anos. A cabega
foi a localizagdo anatémica mais frequente com 227
casos (56,1%), seguida pelo pescoco e o tronco, com
57 casos (14,1%), respectivamente. A maioria das
leses foi descrita como pdpulas e nédulos. Nesta série
os tumores foliculares foram os mais frequentes (62,6
%) sendo que os de diferenciacdo apécrina foram os
menos diagnosticados (3,5%). Noutras séries [@ publi-
cadas como as de Yaqoob N et al*, de Nair SP> e de
Samaila MOAS, pelo contrdrio, os tumores com diferen-
ciacdo écrina foram os mais frequentes. Esta diferenca
poderd ser explicada pelas caracteristicas demogréficas
da populacdo da amostra, bem como pelas classifica-
¢des nosoldgicas utilizadas.

Da andlise individual dos tumores benignos
constatou-se que o hidradenoma papilifero teve uma
localizagéo cefélica, o que constitui uma localizagéo
ectépica rara para este tumor (habitualmente anogeni-
tal)’; o siringoma condréide/tumor misto foi localizado
no tronco, embora a localizagdo mais frequentemente
descrita seja a cabega e o pescogo®?; a localizagéo
mais frequente do espiradenoma écrino foi a cabeca,
em 5 casos, em oposigdo & localizagéo mais frequente-
mente descrita na literatura (tronco e extremidades)?; o
acantoma da bainha do pélo teve localiza¢do escrotal,
correspondendo a uma localizagéo rara, uma vez que
habitualmente se localizam & face (sobretudo no ldbio
superior)'?; o pilomatricoma tem como localizagéo
preferencial a cabeca, pescoco e membros superiores
e estes foram também os segmentos anatémicos mais
atingidos nesta série?.. A maioria dos sebaceomas
diagnosticados tiveram localizacdo no tronco (7 casos),
embora a face e o couro cabeludo sejam as localiza-
¢des mais frequentes''.

Da andlise dos tumores malignos, os tumores com
diferenciacdo apécrina foram os mais frequentes
(5 casos), seguidos pelos écrinos (4 casos), sebdceos
(2 casos) e foliculares (1 caso). O carcinoma adendide
quistico foi o tumor maligno mais frequente, com 3
casos, sendo que dois ocorreram no mesmo individuo
do sexo masculino (habitualmente ocorre em mulhe-
res) e todos foram localizados aco couro cabeludo
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(localizacgo mais frequente)'?. A doenga de Paget
extra-mamadria foi diagnosticada em 2 casos, com uma
localizagéo genital e axilar, dreas anatémicas onde a
densidade de gléndulas apécrinas é maior. O porocar-
cinoma foi observado em 2 doentes do sexo feminino,
com localizagdo & face e membro inferior, embora
ocorra habitualmente nos membros inferiores?S.
O carcinoma sebdceo foi diagnosticado em dois casos,
ambos no mesmo paciente, no contexto do Sindrome de
Muir-Torre. O Unico caso de carcinoma écrino ocorreu
numa mulher de 69 anos, com localizagéo ao couro
cabeludo. O carcinoma anexial microquistico ocorreu
numa doente de 84 anos, com localizagdo na face.
O carcinoma basocelular com diferenciacao folicular foi
diagnosticado num homem de 67 anos e era localizado
& face; estes achados encontram-se em concordéncia
com a literatura'¥1%.

A revisGo da literatura mostrou uma escassez de
dados relativos a estudos retrospectivos dos tumores
dos anexos cutdneos. A maioria dos dados disponiveis
resulta apenas de casos clinicos isolados. Para a falta
de estudos epidemiolégicos contribuiu, provavelmente,
a ndo existéncia de uma classificacdo estandardizada
globalmente aceite e o facto de alguns tumores exibi-
rem vdrios tipos de diferenciagéo, dificultando o seu
enquadramento nas categorias nosolégicas definidas.
Mais estudos retrospectivos s@o necessdrios para a
melhor caracterizagéo clinica e epidemiolégica destas
neoplasias.
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VARIANTES RARAS DE MELANOMA MALIGNO - UM DESAFIO
CLINICO E HISTOPATOLOGICO

Joana Parente!, Joana Gomes?, Isabel Viana®, Esmeralda Vale?

'Interna do Internato Complementar de Dermatovenereologia, Servico de Dermatologia/Resident of Dermatology and
Venereology, Department of Dermatology and Venereology, Hospital Distrital de Santarém EPE, Santarém, Portugal
2Joana Gomes, Interna do Internato Complementar de Dermatovenereologia, Servico de Dermatologia/Resident of
Dermatology and Venereology, Department of Dermatology and Venereolog, Hospital Escala Braga, Braga, Portugal
Slsabel Viana, Assistente Hospitalar Graduada, Laboratério de Dermatopatologia/ Graduate Assistant of Dermatology
and Venereology, Centro de Dermatologia Médico-Cirdrgica de Lisboa, Portugal

‘Esmeralda Vale, Assistente Hospitalar Graduada Sénior, Laboratério de Dermatopatologia / Dermatologist and
Dermatopathologist, Graduate Assistant of Dermatology and Venereology, Head of the Dermatological Center,
Centro de Dermatologia Médico-Cirirgica de Lisboa, Portugal

Introdugéo: O melanoma maligno pode apresentar uma grande variedade de padrées histopatolégicos.
Além das formas cldssicas de melanoma estdo descritas diversas variantes histopatolégicas mais raras, tais como
polipéide, verrucoso, desmoplésico, mixéide, condrdide, de células balonizantes, rabdéide, tipo animal, amelanético,
spitzéide e nevéide. Este trabalho teve como objectivo a caracterizagdo das variantes histopatolégicas raras de me-
lanoma maligno observadas no Laboratério de Dermatopatologia do Centro de Dermatologia Médico-Cirtrgica de
Lisboa num periodo de 15 anos (1995-2009). Material e Métodos: Foram registadas as seguintes varidveis: idade e
sexo do doente, diagnéstico clinico, localizacdo, espessura e nivel de Clark do melanoma, presenca de ulceracéo e
follow-up. As variantes foram agrupadas segundo alteragdes dos padrdes de arquitectura, caracteristicas citolégicas e
alteragdes do estroma. Resultados: Foram observadas 87 variantes raras de melanoma, correspondendo a 6,5% do
total de melanomas. Verificdmos predominéncia de mulheres no melanoma spitzéide e de homens no melanoma tipo
animal. Registdmos algumas localizacées preferenciais: face no melanoma tipo animal, tronco no melanoma polipéi-
de, membros no melanoma verrucoso e subungueal no melanoma condréide. Identificémos ulceracdo em 73% dos
melanomas polipdides, em 60% dos melanomas verrucosos e em 50 % dos melanomas amelanéticos. Uma taxa de
mortalidade mais elevada foi documentada na variante mista polipbide/tipo animal e nos melanomas desmoplésico,
polipdide e tipo animal. Conclusées: O reconhecimento destas variantes é importante, ndo sé pelo desafio clinico e
histopatolégico no diagnéstico diferencial com outros tumores cutdneos, mas também pela possivel implicacéo, de
algumas destas variantes com comportamento biolégico peculiar, no prognéstico.

Melanoma; Neoplasias da Pele.

RARE VARIANTS OF MALIGNANT MELANOMA - A CLINICAL AND
HISTOPATHOLOGICAL CHALLENGE

Introduction: Malignant melanoma may present a great variety of histopathological patterns. Besides
the classic forms of melanoma, there are a number of variants that have been described, such as polypoid, verrucous,
desmoplastic, myxoid, chondroid, balloon-cell, rhabdoid, animal-type, amelanotic, spitzoid, nevoid. The aim of this
study was to characterize the rare histopathologic variants of malignant melanoma observed in a Dermatopathology
Laboratory in a period of 15 years (1995-2009). Material and Methods: Analized data included: patient age and sex,
clinical diagnosis, melanoma location, Breslow and Clark level, presence of ulceration and follow-up. These variants
were grouped according to architectural, cytologic and/or stromal changes. Results: Eighty-seven rare histopathologic
variants of melanoma were observed, corresponding to 6,5% of all melanomas. We have found predominance of fe-
males in spitzoid and of males in animal-type melanoma. There were some preferential locations: face in animal type,
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trunk in polypoid, limbs in verrucous, and subungual in chondroid melanoma. We identified ulceration in 73% of poly-
poid, in 60% of verrucous and 50% of amelanotic melanomas. A higher mortality rate was documented in mixed variant
(polypoid/animal-type), desmoplastic, polypoid and animal-type. Conclusions: The recognition of these variants is im-
portant, not only by the clinical and histopathological challenge in the differential diagnosis with other skin tumors, but
also because of the possible implication of some of these variants, with peculiar biological behavior, in the prognosis.

Melanoma; Skin Neoplasms.
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Constituindo menos de 5% de todos os melano-
mas'?, as variantes histopatolégicas raras podem
mimetizar outros tumores malignos e colocar um
importante desafio diagnéstico. Este facto justifica a
necessidade do conhecimento das suas caracteristicas
para alicercar a fundamentagdo de um diagnéstico
precoce, elemento essencial na definicéo da estratégia
terapéutica e do progndstico.

Pretendemos neste trabalho caracterizar as varian-
tes histopatoldgicas raras de melanoma maligno diag-
nosticadas no Laboratério de Dermatopatologia do
Centro de Dermatologia Médico-Cirtrgica de Lisboa
entre 1995 e 2009.
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Foram revistos os registos clinicos dos doentes com
o diagndstico de melanoma maligno efectuado no
Laboratério de Dermatopatologia do Centro de Derma-
tologia Médico-Cirtrgica de Lisboa entre 1995 e 2009,
agrupando-se as variantes raras de acordo com Rongio-
letti’ em: alteracdes do padréo de arquitectura (polipdide
e verrucoso), alteragdes das caracteristicas citolégicas
(amelanético, balonizante, rabdéide, spitzdide e tipo
animal), alteragdes do estroma (osteocondréide/con-
dréide e desmoplésico) e alteragdes mistas de padrées
de arquitectura e caracteristicas citolégicas (nevéide).

A definigéo das diferentes variantes estd represen-
tada na Tabela 11312,

Em cada variante foram avaliadas caracteristicas
clinicas: idade e sexo do doente, diagnéstico clinico
prévio e localizagdo do melanoma, e caracteristicas
histolégicas: espessura e nivel de Clark do melanoma,
presenga de ulceracdo, assim como a evolugdo.
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Tabela 1 - Definicéo clinico-patolégica das variantes de melanoma maligno

Variante de melanoma maligno

Caracteristicas histopatolégicas

Alteragées do padrdo de arquite

ctura

Polipéide (Fig. 1A)

Nédulo pediculado, crescimento exofitico,
superficie frequentemente ulcerada e frigvel!

Nédulo pediculado, melandcitos atipicos no nédulo,
pediculo e derme, Clark IlI/IV!

Verrucoso (Fig. 1B)

Semelhante a nevo melanocitico intradérmico
papilomatoso ou a queratose seborreica®

Hiperplasia pseudopapilomatosa da epiderme ou
hiperqueratose e papilomatose'

Alteracées das caracteristicas citol

bgicas

Amelanético (Fig. 2A)

Placa ou nédulo eritematoso, frequentemente
ulcerado’

Proliferacéo de células fusiformes e epitelidides, sem
pigmento, com marcagdo positiva para proteina S100!

Células balonizantes (Fig. 2B)

Agregados nodulares na derme, de células grandes,
redondas ou ovais, com citoplasma vacuolizado,
constituindo mais de 50 % das células do melanoma*®

Spitzéide (Fig. 2C)

Semelhante a nevo de Spitz!

Lesdo simétrica, circunscrita, hiperplasia da epiderme,
mitoses, acentuado pleomorfismo nuclear e nucleolar®’

Tipo animal (Fig. 2D)

Placa / nédulo preto ou azulado®

Melanécitos poligonais ou fusiformes, grandes e muito
pigmentados com citoplasma abundante rico em melanina'

Alteracées do estroma

Osteocondréide (Fig. 3A)

Frequentemente amelanético, localizagdo
subungueal”

Metaplasia osteocondréide ou, mais raramente, apenas
condréide’

Desmopldsico (Fig. 3B)

Placa frequentemente amelanética, dreas
fotoexpostas, doentes idosos'®!

Proliferacéo de células fusiformes amelanéticas com
marcagdo positiva para protefna S100, agregados linféides’

Al

teragdes mistas de padrées de arquitectura e ca

racteristicas citolégicas

Nevoide (Fig. 4)

i

Fig 1A - Melanoma polipéide: padréo de crescimento exo-
fitico com nédulo conectado & pele por pediculo (H&E).

Semelhante a nevo melanocitico intradérmico
simétrico'?

Lesdo simétrica, circunscrita, mitoses, auséncia de
maturacdo''?

Fig
rato

1B - Melanoma verrucoso: papilomatose e hiperque-
se (H&E).

197



Revista da SPDV 70(2) 2012; Joana Parente, Joana Gomes, Isabel Viana, Esmeralda Vale; Variantes raras de melanoma maligno.

Artigo Original

Fig. 2D - Melanoma tipo animal: melanécitos grandes po-

ligonais, muito pigmentados com citoplasma rico em mela-
nina (H&E).

Fig. 2A - Melanoma amelanético: proliferacdo de células
epitelidides (H&E).

Fig. 2B - Melanoma de células balonizantes: células gran- Fig. 3A - Melanoma condréide: agregados de condrécitos
des, redondas com citoplasma vacuolizado (H&E). atfpicos numa matriz condréide (H&E).

Fig. 2C - Melanoma spitzéide: lesdo simétrica, bem cir- Fig. 3B - Melanoma desmoplésico: proliferacéo de células
cunscrita, com hiperplasia da epiderme (H&E). amelandticas, agregados linféides (H&E).
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No periodo em que decorreu o estudo foram diag-
nosticados 1334 melanomas, dos quais 87 (6,5%)
eram variantes raras.

Registdmos 38 casos de melanoma polipdide, 5 de
melanoma verrucoso, 4 de melanoma amelanético,
4 de melanoma de células balonizantes, 7 de mela-
noma spitzéide, 7 de melanoma tipo animal (3 com
componente parcial, 4 com componente total), 2 de
melanoma condréide, 7 de melanoma desmoplésico
(3 com componente parcial, 4 com componente total),
5 de melanoma nevdide.

As caracteristicas de cada uma destas variantes
encontram-se representadas na Tabela 2.

Foram ainda observados 8 casos de combina-
¢Go de diferentes variantes: polipdide/animal (n=4),

Polipéide | Verrucoso | Amelanético Cel}Jlus Spitzéide Tl.po Condréide | Desmopléasico | Nevéide
balonizantes animal
25 8 1 8 1 7 - 8 2

Homens
Mulheres 13 2 3 1 6 2 4 3
Média etdria (anos) 58,6 53,4 72,5 63,8 42,8 68,6 54 69,6 31,8
do molanoma | 28 3 : 3 ) 4 ) 3 2
Localizacéo
Face 6 - 2 1 4 2 1
Pescoco 1 - - - 2
Tronco 19 1 2 2 - - 2 2
Membro superior 5 3 1 2 2 - 1 (dedo) 1 -
Membro inferior 7 2 - 1 2 1 (dedo) 2 -
Indeterminada - 1 1 - - -
Espessura (mm)
Minima 2 1,75 4,72 0,75 0,9 1,3 - 1,1 0,6
Méxima 17 4,25 > 11 0,95 4 12 >5 8 4
Nivel de Clark
| 1 - 1 - - - -
Il 4 1 - - - - -
Il 15 1 2 4 2 - 1 4
\% 17 4 2 1 4 - 2 1
\% 11 1 1 1 1 1 4
Néo avalidvel - 1 1
Ulceragao 28 3 2 1 1 1 1
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polipéide/fusiforme (n=2), polipdide/rabdéide (n=1) e
polipéide/nevéide (n=1).

A hipétese clinica de melanoma maligno foi colo-
cada em 47 doentes (54%).

Foi possivel obter informag@o sobre a evolucéo e
sobrevida de 43 doentes (49%), variando o periodo de
seguimento entre 4 e 10 anos. Registou-se uma taxa
de mortalidade relacionada com a doenca de 27 %
no melanoma polipéide (n=3), de 25% no melanoma
tipo animal (n=1), de 60% no melanoma desmopla-
sico (n=3) e de 100% na variante mista polipbide/
animal (n=3). Objectivaram-se recidivas locais em
2 casos de melanoma desmopldsico e num caso de
melanoma condréide. Nos melanomas spitzéide, de
células balonizantes e nevéide nao se registaram 6ébi-
tos ou recidivas.

As variantes histopatolégicas raras de melanoma
maligno constituiram 6,5% de todos os melanomas
diagnosticados no periodo considerado, ocorrendo em
doentes de ambos os sexos e na idade média de vida.
Embora néo existam estudos similares em que tenham
sido avaliadas estas variantes em conjunto, esta preva-
|éncia é semelhante & referida na literatura'2.

Sendo uma situag@o pouco frequente, é todavia
importante o seu reconhecimento face as dificuldades
de diagnéstico que coloca, como fica expresso no facto
de s6 em 54% dos doentes ter sido colocada a hipétese
clinica correcta.

O conjunto das variantes observadas neste estudo,
em que se destacou a frequéncia com que o mela-
noma polipéide foi observado (53%), revelou-se muito
heterogéneo nas caracteristicas que foram avaliadas.
Foi possivel no entanto comprovar alguns factos que
outros trabalhos tém referido, relativamente as diversas
variantes.

No que diz respeito & distribuigdo pelo sexo e &
semelhanga do que é referido na literatura'®'3, verifi-
cou-se uma maior frequéncia das variantes polipéide
e tipo animal no sexo masculino e spitzéide no sexo
feminino. Também a distribuicdo pelos grupos etérios
dos melanomas spitzdide, nevéide e desmopldsico foi a
habitualmente descrita, com os dois primeiros a serem
diagnosticados em doentes mais jovens e o Ultimo em
idades mais avancadas' %2,

Relativamente & localizacdo, a nossa série con-
firmou a predileccdo do melanoma polipdide pelo
tronco, do melanoma verrucoso pelos membros e do
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melanoma condréide pela regido subungueal®?'3. Néao
encontrdmos referéncias & localizacdo preferencial do
melanoma de tipo animal pela face.

Em concordéncia com alguns estudos observédmos
espessuras mais elevadas (média >3,5mm) no mela-
noma polipéide', amelanético, desmopldsico'>'® e
condréide?, e mais baixas (média <2mm) no mela-
noma de células balonizantes, spitzéide'? e nevéide'”.

Registou-se franca predomindncia dos niveis lll e IV
de Clark no melanoma polipéide, do nivel lll no mela-
noma spitzéide e nevéide, do nivel IV no melanoma
verrucoso e tipo animal e do nivel V no melanoma
desmopldésico.

A presenca de ulceracdo foi de 74% na variante
polipéide, 60% na verrucosa e de 50% na variante
amelanética, valores também coincidentes com os de
outros trabalhos publicados'* '8,

O numero reduzido de casos sobre os quais foi pos-
sivel obter informacdes sobre a evolugdo, ndo permitiu
aferir de forma fundamentada sobre a mortalidade
associada as diferentes variantes.

Esta situacdo também se verifica quanto & andlise
das recidivas. Salientamos contudo uma taxa de reci-
diva de 29 % no melanoma desmopldsico, o que estd
em concorddncia com trabalhos que revelam que as
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A série que apresentamos confirma que as variantes
histopatolégicas sdo raras e constituem uma pequena
percentagem dos melanomas.
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ter sido colocada a hipétese clinica correcta é bem
revelador do importante desafio diagnéstico que muitas
vezes colocam e ilustra a importéncia do seu conheci-
mento do ponto de vista clinico e histopatolégico para o
correcto diagnéstico diferencial com outras neoplasias
cuté@neas.
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Introducéo: A Ulcera aftosa, muitas vezes associada a aftose oral, é a causa mais frequente de ulcera-
¢Go genital da vulva de etiologia ndo infecciosa e é sempre um diagnéstico de exclusdo. Apresentamos trés casos de
Glcera genital, observados na nossa consulta de Dermatologia.

Caso 1: Doente do sexo feminino, 17 anos de idade, com histéria de aftose oral, observada por Ulcera genital dolo-
rosa com mais de uma semana de evolugdo, acompanhada de febre, astenia e mialgias.

Caso2: Doente do sexo feminino, 13 anos de idade, com Glcera genital dolorosa e edema dos pequenos Idbios, com
uma semana de evolugdo.

Caso 3: Doente do sexo feminino, 14 anos de idade, com Ulcera genital dolorosa com quatro dias de evolugéo,
acompanhada de febre e odinofagia, mas sem aftose oral.

Nos trés casos foram excluidas as infecgdes sexualmente transmissiveis, relacdo com exposicdo a fdrmacos e compro-
misso oftalmolégico. O estudo imunoldgico e o teste da patergia também foram negativos. Em nenhum dos trés casos
foram preenchidos, até & data, os critérios de Doenca de Behget e todas responderam & corticoterapia sistémica.
Comentdrios: As Ulceras genitais ndo relacionadas com contacto sexual (Ulceras genitais reactivas) estéo frequente-
mente associadas a doencas sistémicas, nomeadamente doenca de Crohn ou de Behget, mas podem aparecer em
resposta a uma infeccdo aguda. Estes trés casos ilustram a dificuldade no diagnéstico diferencial e tratamento de
Ulcera genital em doentes jovens sem actividade sexual.

Ulcera; Adolescente; Doengas Genitais Femininas.

GENITAL ULCERS IN FEMALE ADOLESCENTS - DIFFERENTIAL
DIAGNOSIS

Introduction: Genital aphtosis is the most frequent cause of non-infectious vulvar ulceration, usually
associated to oral aphtosis and it is always an exclusion diagnosis. We present three cases of genital ulcer in female
adolescents, observed in our Dermatology clinic.

Case 1: A 17-year-old-girl, with past history of oral aphtosis, was referred to our clinic with a genital ulcer, fever, as-
thenia and myalgia.

Case 2: A 13-year-old-girl was observed in our emergency unit with a painful genital ulceration and significant edema
of the labia minora.

Case 3: A 14-years-old-girl was observed in our clinic with a painful genital ulcer, fever and sore throat, without oral
aphthosis.
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In all three cases, sexually transmitted infections, a possible drug reaction and ophthalmologic compromise were ex-
cluded. The immunological study and pathergy test were both negative. So far, none of the patients met the criteria of
Behcet disease and all of them responded to systemic steroid therapy.

Comments: Nonsexually related acute genital ulcers may arise in patients with Crohn or Behcet disease, "reactive non-
sexually related acute genital ulcers "- a subset of complex aphtosis, appears to occur in response to an acute illness
rather than in a chronic systemic disease. These cases report the challenging differential diagnosis of acute genital
ulcers in young patients, without previous sexual life.

KEY-WORDS - Adolescent; Genital Diseases, Female; Ulcer.
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INTRODUCAO

A Ulcera aftosa é a causa mais frequente de ulce-
ragGo genital da vulva de etiologia néo infecciosa e
estd muitas vezes associada a aftose oral. Para alguns
autores constitui uma forma fruste de doenca de Behget
e é sempre um diagnéstico de exclus@o'.

Descrevemos trés casos de Ulcera genital em ado-
lescentes do sexo feminino, sem histéria de contacto
sexual prévio e discutimos o diagnéstico diferencial
desta entidade clinica.

Caso 1

Doente do sexo feminino, raga caucasiana, 17 anos
de idade, com histéria prévia de aftose oral, recorreu &
Urgéncia por Ulcera genital dolorosa (Fig. 1), febre, aste-
nia e mialgias, com mais de uma semana de evolugéo.
Sem histéria de exposicdo medicamentosa. Foram consi-
deradas inicialmente as seguintes hipéteses diagnésticas:

Fig. 1 - Ulcera genital, irregular e profunda, no grande
l&bio direito, com fundo preenchido por fibrina.
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herpes genital, sifilis e doenga de Behget. Apesar de ter
sido negado contacto sexual prévio, a doente foi medi-
cada com valaciclovir, sem melhoria. As serologias para:
virus da imunodeficiéncia humana (HIV); virus da hepa-
tite B (HBV), virus da hepatite C (HCV); sifilis (RPR, TPHA) e
pesquisa de Treponema pallidum por PCR na leséo foram
negativas. O estudo imunolégico foi negativo, mas a
pesquisa de HLA-B51 foi positiva. Foi ainda efectuado o
teste da patergia (negativo) e o exame oftalmolégico, com
exclusGo de critérios presentes para doenca de Behget.
A doente foi medicada com prednisolona (20mg/d) e
pentoxiflina 400mg (3x/dia) com resolugéo do quadro
clinico. Apés reducdo progressiva e suspensdo da cor-
ticoterapia, a doente esteve assinftomdtica durante um
periodo de seis meses. No entanto, observou-se recidiva
de aftas orais na sequéncia da interrupcdo da pentoxifi-
lina, por iniciativa da doente. A pentoxifilina foi reintro-
duzida, com resolugo da aftose oral, e actualmente a
doente encontra-se assinftomdtica hé 2 meses.

Caso 2

Doente do sexo feminino, raca caucasiana, 13
anos de idade, sem actividade sexual e com histéria
de ulceracdo genital recorrente - trés episdédios no ano
anterior, o Ultimo associado a aftose oral. A doente
recorreu & Urgéncia, por Ulcera genital dolorosa com
uma semana de evolug@o e foi medicada com aciclovir,
sem melhoria. Tendo sido consideradas como hipéte-
ses de diagndstico: toxidermia fixa, doenca de Behcget
e Ulcera reactiva, foi excluida toma prévia de fdrmacos
e procedeu-se ao estudo analitico. O estudo imunolé-
gico e as sorologias para HIV, HBV, HCV e sifilis (RPR e
TPHA), assim como PCR para virus herpes simples tipo
1 e 2 (HSV-1 e HSV-2) na lesdo foram negativos; IgG
positiva para o citomegalovirus (CMV) e virus Ebstein
Barr (EBV), com IgGs negativas. Foi ainda realizado
o exame oftalmolégico (sem evidéncia de alteracdes),
teste da patergia e pesquisa de HLA-B51 (ambos nega-
tivos), com exclusdo de doenca de Behcet. A doente
foi medicada com prednisolona (20mg/d) e colchicina
(Tmg/d), com resolucdo da Ulcera genital, mas recidiva
apds suspensdo do corticoide oral. A corticoterapia sis-
témica foi reintroduzida e a doente estd presentemente
assintomdtica (desde hd 6 meses), com prednisolona
(5mg/d) e colchicina (1mg/d).

Caso 3

Doente do sexo feminino, raga caucasiana, 14 anos
de idade, sem histéria de contacto sexual prévio, aftose
oral ou genital. Recorreu & Urgéncia do nosso hospital
com Ulcera genital dolorosa (Fig. 2) com quatro dias

Fig 2 - Ulcera genital de bordo regular, profunda, localiza-
da na furcula, com fundo preenchido por fibrina.

de evolugdo, acompanhada de febre e odinofagia.
A doente foi observada por otorrinolaringologia e
oftalmologia, sem evidéncia de alteragdes e o teste da
patergia foi negativo.

A avaliagdo analitica revelou: elevagdo da velocidade
de sedimentacdo (39mm/hora) e da proteina C reactiva
(5,2mg/dL); o estudo imunolégico foi negativo assim
como as sorologias virais (para HIV, HCV, HBV, HSV 1
e 2, CMV e toxoplasmose) e para sifilis (RPR e TPHA).
Contudo, as IgG e IgM para virus Coxsackie foram
positivas, a favor do diagnéstico de Ulcera genital reac-
tiva & infecg@o viral (Ulcera de Lipschutz). A doente foi
medicada com prednisolona (20mg/d) com resolugéo
do quadro clinico, seguida de progressiva reducdo do
farmaco. Com suspensdo da corticoterapia sistémica hé
dois meses, a doente tém-se mantido assintomdtica.

COMENTARIOS

O diagnéstico diferencial da Glcera genital implica
sempre a exclusdo das infeccdes sexualmente trans-
missiveis (IST), mesmo quando o contacto sexual ndo é
referido, assim como a exposi¢@o a farmacos, algumas
patologias de natureza inflamatéria e, em determina-
dos casos, neoplasias.

O diagnéstico de Ulcera genital reactiva, nédo rela-
cionada com transmissdo sexual, dlcera de Lipschutz,
considerada uma variante da aftose bipolar?, constitui
um diagnéstico de exclusdo. A Ulcera genital reactiva
foi inicialmente descrita por Lipschutz em 1913 e é
caracterizada pelo inicio abrupto em adolescentes do
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sexo feminino, sem histéria prévia de contacto sexual3.
Pode ser precedida por febre ou por uma doenca sisté-
mica (nomeadamente doenca de Crohn ou de Behget),
e na literatura foi inicialmente associada & febre tifoide?
(tendo sido inclusivamente proposta como sintoma da
febre tifoide por Berlin, em 1965%4) e posteriormente
a outras infeccdes agudas, nomeadamente por: EBY,
CMV, Mycoplasma pneumoniae e virus influenza?.
Pensa-se que consiste numa resposta imune exuberante
a uma infecgdo aguda, mediada pelos linfécitos T2,
como ilustrado no terceiro caso apresentado.

A doenga de Behcget constitui outro importante
diagnéstico a considerar nos casos de Ulcera genital
ndo-sexualmente relacionada. E uma doenca inflama-
téria multissistémica de etiologia desconhecida' e o seu
diagnéstico tem sido motivo de discussdo ao longo dos
anos, na comunidade cientifica. Os critérios mais con-
sensuais s&o os do International Sudy Group for Behget
Disease (1990), que exigem a presenca de aftose oral
recorrente (pelo menos trés episédios/ ano) associado
a pelo menos dois dos seguintes critérios: Ulceras geni-
tais recorrentes; lesées oculares (ex.: uveite anterior/
posterior); lesdes cutlneas (ex.: eritema nodoso; pseu-
dofoliculites; pdpulo-pUstulas ou nédulos acneiformes,
na auséncia de corticoterapia) ou o teste da patergia
positiva®®. Exige um elevado nivel de suspeita, pois
inicialmente muitos doentes ndo cumprem os critérios
da doenca e sé anos mais tarde os completam?®. Dai
a importancia de acompanhar e vigiar estes doentes —
como a doente do primeiro caso, que além da Ulcera
genital e aftose oral, apresentava um HLA-B51 positivo
(sugestivo de doenca de Behget), mas sem cumprir
ainda os critérios da doenca.
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Estes trés caso ilustram a dificuldade diagnéstica
na Ulcera genital, nGo-sexualmente relacionada, pois
o diagndstico de algumas das principais patologias
em causa é fundamentalmente clinico e de excluséo. E
necessdrio que os dermatologistas cumpram sistema-
ticamente o rastreio das IST, assim como mantenham
o seguimento dos doentes cujo diagnéstico néo é evi-
dente ou claro na abordagem inicial.
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POROQUERATOSE DE MIBELLI - UM CASO CLINICO

André Laureano!, Vasco Coelho Macias’, Fernando Assis Pacheco?

'Interno do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology
2Chefe de Servico de Dermatologia e Venereologia/ Consultant Chief of Dermatology and Venereology
Servico de Dermatologia, Hospital de Curry Cabral — Centro Hospitalar de Lisboa Central, Portugal

As poroqueratoses resultam de uma hiper-proliferagdo clonal dos queratinécitos, encontrando-se pelo
menos descritas seis formas clinicas, que partilham o achado da lamela corndide no exame histopatolégico.
Os autores descrevem o caso de uma poroqueratose de Mibelli numa mulher de 27 anos, raca negra, com inicio na
inféncia, eficazmente tratada com retindide tépico, apresentando-se as manifestagdes tipicas de uma dermatose pou-
co frequente e destacando-se a importéncia da histopatologia na confirmacéo do seu diagnéstico. A poroqueratose
de Mibelli ¢ uma dermatose crénica e progressiva, raramente com remiss@o esponténea. A sua evolugéo para neo-
plasia maligna, particularmente carcinoma espino-celular, pode ocorrer em cerca de 7% dos doentes, reforcando-se
a importéncia de uma adequada vigilancia.

Poroqueratoses; Poroqueratose de Mibelli; Queratinécitos.

POROKERATOSIS OF MIBELLI - A CASE REPORT

Porokeratosis are the result of a clonal proliferation of keratinocytes. About six clinical variants were des-
cribed to date, sharing the histological feature of cornoid lamella in the stratum corneum.
The authors report a porokeratosis of Mibelli in a 27-year-old black female appearing in childhood successfully treated
with a topical retinoid. Common manifestations of a rare dermatosis are presented with emphasis to the role of histo-
pathology in the diagnosis. Porokeratosis of Mibelli is a chronic and progressive dermatosis, rarely with spontaneous
remission. Malignant degeneration has been described with a reported incidence of 7%, with highest malignant trans-
formation into squamous cell carcinoma, therefore the importance of regular skin checks.

Porokeratosis; Keratinocytes.
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INTRODUCAO

As poroqueratoses resultam de uma hiper-prolifera-
¢Go clonal dos queratinécitos, encontrando-se descri-
tas pelo menos seis formas clinicas, que partilham o
achado da lamela cornéide no exame histopatolégico'.
Admite-se a sua transmissdo hereditdria autossémica
dominante, embora a maioria seja esporédica.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 27 anos de idade, raga
negra, observada em Consulta de Dermatologia por
dermatose com inicio na infancia, localizada & regido
infra-axilar esquerda e dorso do terceiro dedo da méo
esquerda, inicialmente composta, em cada uma destas
localizagées, por pépula hiperqueratésica de cor cin-
zenta, desde entdo com crescimento lentamente pro-
gressivo, centrifugo, sem sinfomas associados.

Negou antecedentes e desconhecia histéria fami-
liar de dermatoses, nomeadamente de transmisséo
heredo-familiar.

Observou-se dermatose localizada & regido infra-
-axilar esquerda e dorso do terceiro dedo da méo
esquerda (Fig. 1), composta por placas anulares, com
cerca de 2cm de diémetro, bordo hiperqueratésico com
2mm de altura e forma de prisma triangular, centro
deprimido, ligeiramente atréfico, ésperas ao tacto.

Foi efectuada biopsia de uma das lesdes (Fig. 2),
incluindo o bordo, e o exame histopatolégico permitiu
evidenciar hiperqueratose do estrato cérneo, presenca
de coluna fina de paraqueratose (lamela cornéide),
com camada granulosa subjacente ausente (Fig. 3), o
gue permitiu confirmar o diagnéstico de poroqueratose
de Mibelli (PM).

Foi instituido tratamento tépico com tretinoina em
creme. Apds 1 ano verificou-se diminuicdo do cardc-
ter hiperqueratésico das lesdes, sem aumento da sua
dimenséo.

DISCUSSAO

Apresentaram-se as manifestagdes tipicas de uma
dermatose pouco frequente, destacando-se a impor-
tdncia da histopatologia na confirmagéo do seu diag-
néstico.

A PM é uma dermatose crénica e progressiva,
podendo apresentar raramente remissdo espontd-
nea. Foi descrita originalmente por Vittorio Mibelli em
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Fig. 1 - Placa anular de bordo hiperqueratésico localizada
oo dorso do terceiro dedo da mao esquerda.

189323 ¢, desde entdo, foram descritas outras formas
clinicas de poroqueratose, destacando-se as mais fre-
guentes poroqueratose actinica superficial disseminada
e a poroqueratose superficial disseminada e, outras
trés formas mais raras, a poroqueratose punctiforme,
a poroqueratose palmar e plantar disseminada e a
poroqueratose linear (Fig. 4)*.

A PM consiste de uma ou mais placas, em pequeno
numero, podendo ocorrer em qualquer localizagéo,
mas mais frequentemente nas extremidades, particu-
larmente nas méos e pés, com distribuicdo unilateral'.
Outras regides, como o pescogo, ombros e genitais
podem ser atingidas®. A ocorréncia de lesées na face e
nas mucosas é rara®.

Surge geralmente na infancia ou nos adultos jovens,
predominantemente no sexo masculino (2.17:1)%. Sao
pouco frequentes na raga negra. As lesées sdo assin-
tomdticas e a sua evolug@o é muito lenta. Néao sofrem
exacerbacdo nos meses de VerGo e podem associar-se
a fenémeno de Koebner!'.
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Fig 2 - Ploca anular de bordo hiperqueratésico localizada
& regi@o infra-axilar esquerda esquerda (biopsia efectuada
no bordo da leséo - elipse).

Os achados histolégicos sGo muito caracteristicos
e partilhados por outras formas de poroqueratose,
destacando-se no bordo das lesdes, a presenca da
lamela cornéide, correspondendo a drea de invagi-
nacdo epidérmica, onde se encontra uma coluna de
células paraqueratésicas, com agranulose na base da
sua implantag@o. Na zona central da lesdo observa-se
diminuicdo da espessura da epiderme’. O desenvolvi-
mento de técnicas de imagem ndo-invasivas, de ele-
vada resolug@o como a tomografia de coeréncia éptica
e a microscopia confocal de fluorescéncia permitiv a
identificagéo in vivo da lamela corndide®”.

A associagdo da lamela corndide a alteragdes dis-
pldsicas locais sugere que a dermatose possa resultar
da expansé@o clonal e localizada de queratindcitos

Caso Clinico

Fig 3 - Lamela corndide, associando-se hiperqueratose da
camada cérnea e auséncia da camada granulosa (H&E,
10x).

anormais'®. A paraqueratose poderéd ser explicada por
uma maturacdo anormal dos queratinécitos ou por
uma aceleracdo da epidermopdiese'’.

Para a proliferago clonal podem contribuir vérios
factores, incluindo a predisposi¢@o genética e vdrios fac-
tores extrinsecos. Na PM encontra-se bem documentada
a sua transmisséo hereditdria autossémica dominante,
com penetracdo varidvel, tendo sido encontrada em
alguns doentes uma instabilidade envolvendo o cromos-
soma 3p12-14'2. Esta poderd ser um factor associado
ao risco de desenvolvimento de carcinoma espino-
-celular (CEC). Dos factores exégenos, destaca-se a
imunossupressdo, a exposigdo a radiacdo UV, os agentes
infecciosos, o trauma mecénico e alguns farmacos'.

A identificacdo de células T helper e células de
Langerhans na PM, permitiu considerar a importancia
dos mecanismos imunolégicos na referida proliferagéo,

Povbguernsoss
o Muballi puinetioems

Poroqueratces

Fig 4 - Poroqueratoses: principais caracteristicas.
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nomeadamente um défice de vigilancia imunolégica,
no reconhecimento e interrupcdo da mesma, podendo
para tal contribuir vérios factores locais e sistémicos'.

A sua evolucdo para neoplasia maligna, particular-
mente CEC, pode ocorrer em cerca de 7% dos doentes.
Os factores associados a um risco superior de trans-
formacdo maligna séo a localizacdo nas extremidades,
uma maior dimensdo das lesdes e uma evolucdo tem-
poral mais longa. As lesdes malignas sGo geralmente
Unicas'®. Este potencial oncogénico pode resultar de
um aumento da expressdo de p53 nos queratinécitos
préximos da lamela corndide'™.

O tratamento da PM deverd ser individualizado
atendendo & dimensédo e localizagdo das lesdes, consi-
deracdes estéticas e funcionais, potencial para transfor-
magdo maligna e preferéncia do doente.

Para além dos emolientes e queratoliticos, outras
terapéuticas apresentaram eficdcia varidvel em vdrios
casos ou séries com escasso numero de doentes. Dos
tratamentos tépicos destaca-se o uso de corticdides,
5-fluouracilo a 5%'7, imiquimod a 5%'8 e os retindides
tépicos. A administrac@o de retindides sistémicos em
formas mais extensas, poderd igualmente permitir uma
reducdo no risco de transformacdo maligna, particular-
mente em doentes imunodeprimidos'?. Outras modali-
dades incluem a criocirurgia, a vaporizacdo com LASER
de CO,?, a curetagem e a excisdo das lesdes.

Destaca-se a importdncia da fotoproteccéo e vigi-
l&ncia clinica adequadas nestes doentes.
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o efeite do Mingadil, A Vassling pelo seu elelto noiusivo pode aumentar 2 absorcao do Minoxidil. Retindsdes
tiplcos nomeadaments Tretingina & sotrttinaing aumentam § absorcao cutdnes devido 20 sumenin da
permeabilidade do esinaio COMED. A3beonio percutines oo Minosudil & fripla quando zolicacs jurtamenta
tom Tretinging, o que pode anginar um efeito Sinengélico. N enfanto, 3 seguranda & a eficicia da lerapia
cambinada de Mirenddil @ Retindades requer um essude mas aprofundado. A admintstrardo de Mingds
biypico & Anirafina, com propriedades imtantes, aliging um eleito sinesgiticg que poda ser Wil ng Irstamento
o alopécia areats eafensa e resislante. Minoxidil s:zbémico pode aumentar o risco de lodcldade do
Mmool Hpeng-se forem wtados 20 mesma tempo, sendd que individucs Isdos com terapdutica
concomilante devem ser monflorizados. Intacqies Grmacocinglicas: - O sleilo do Minceddd na
Farmacocingtica de oulns famacos: €m estudas sobes imetace fes medicamentaszs, o Minoxidil iopico o
pareoi ter edeiios chinicaments importantzs na lamanocindtica de utrs Mrmaces. No entanto fenda om
conta & possibdidade de absorcio sistémicd, pode ooamer pofenciacso da hipolensdo ortostitica em
pacasrios sob betapdutics por Guzneliding o Betaniding. - O aleito de outros Mrmacos na lxmacocindisa do
Mircoddil: A Farmacocingtica do Mingxidil thpico, dada 3 sua baia absonglo néo-parecs afectada de foma
ehnicaments relmante por cutros fimaces; no entanda presenca de Antraling pode lavomcer a absargdo
sisiémica de Mingxidil, lendo em conta gue altera s permeabllidede da pele devido &5 suss pogrisdades
Iitativas, - 4 6 Gravider & sleilamentn - Grasides: Em imulhenes que peelondien engravidar recomenda-se
descontine o Batamente com Mingadil pelo manos, um més zntes. Ndo ki esludacs o uso de Minoidd
em muheres ghividas em ensaios clinices adequados e bem contmlados, nao devendo a5sim sér wano
dhurante 3 gravicer. - Nles que amamentan: Man e sabe se 0 Minedd® tdpleo & excretado no leibe humano,
Mui ambora s desconhiecs se o Mincoddsl Mpsco passa pard o keile malémo ndor 5e recomenda o ssu s
em perioca de algiamento. (ver-4.3 Conra-indicagies, 4.4 Adveriéngias ¢ precaugdes especials & 5.3
Diados sobre seguranga pré-clinica), - 4.7 Elestos salve 3 pacadade de conduin e ulilszss maquings: Mio
fowam abservatos eleios sobe & capacidade de condusin B ultbizar maquinas. - 4.8 Efsitos indesepiveis: 05
sequinies efeitos indesejaves rlacionados com o Srmacn Mingedil foram reporiados: Frequsnies: As
resicy et afvirsas mass imguentement absendatas nok estudas clinkcos loram racobes dematoiogicas
minge: Pele - Coum cabefto: pruido, secura. destamacdo; imiticio & damalite imilativa, sensscio de
rueimadury; hiperdoose difusa reversivel (face, sobeanceiia, ouvida, bragos); Pouco Frequendes: Pelp -
Courorczbeludn; ecoema, folicuie, enfema focal, eacerbacio da denmatits sebompica, dematile alérgica
da cantachn; Corporais: edema (relengdo de liguidos e de sal), Aparesho canfiovascutar, palpitaghes, dotes
o pelin (anging). taguickdis; alteacda do elecincasdicgrama (ECG): aumentn da Irequéngia candiaca
aumento do oébilo cardbaco; (NOTA ndo foi estabeiecida welacdo caussl a0 nivel dos efesftos
cardifvaecuiliees @ 2 aplicasdo tapica de Minoidil). Rans: Peie - Couro cabeluc: dermalite aléngica de
contacio: 2lopécia, aBeraches capilees; Sislema nervosor celalelas, aqueza, lonturas, venligens. atenig;
delitia, ansiedade; Agareihg reprodutceurindiio: inlpegies ueindrias, calcalo renat: disflungdo seal; 0o
pesturbagdes visuals (diminuigao scuidade visualh, confuiivites; Quvidos sensatao de aumbidas, ofte
wpma (HOTA: ndo bl estabeiecida miagdo causal 3o nivel dos efeilos no sislema nénvoso, apamiho
repieaditce, wnindrio & ofhos £ @ aplicagso Mpica de Menmadil), Sinats e simtomes. de absongan sistémica
Doies no pedo (snging), babimento cadiaco iregulss & acelerado, hipotens3o, newile edema,
vasodilatagao, Ma eventialicace de ocomerem elgites colaterals sislémices, aconseina-58 3 suspensio do
Kirmaco - 4.9 Sebredasagem; Mo leram observadas casos de sobredesagen durante o5 esludos clinioas.
R0 estio documentados casos par 3 viade aplicagao plca: Absorglo sislimica e iscode sobredasagem
estd aumentada s 4 dose s feguénela da adminisiracdo fopica & excedida ou 58 0 medicanenio & aplicaca
oM Feas et OU Monas 0 Coipd Sem SAr NG eSCEp0. Se Oconer tdeidade smiémica (edema,
faguicatdia & hipotensad) comi retudtado de ingestan atwdental ou dediberada, recamenda-5e 3 insliuecaa
da medidas erapduticas que pocem Inciiir a atminsiacan de Clomto de s infravenasd para manlter 3
pressan arlerk & facilitar a dormagde de uring ou de um diurésic, A tquicindia e a5 crises de angina podem
ser confrladas com Rrmacoes betablogueadores ou oulras iibidons do sistema peroso simpdtica, A
Iépotensdn deverd ser ratads mediante administagio intravenisa de som lisickdgico. Pode ser frtada com
Fenilulring, Angioterssing 1|, Viasopeessina ou Dopaming mat apenas o0 ciso de flincia de poflusaa nog
fegdos vilals, O tmacos simpalicomimélicos coma a notadrenaling ou 3 adrenafing ceverm ser evitados
palo fmeo de esfimufacds camdiscs mocessive O Mincoddil & oe seus melabaliios 3o dialisbvels por
hemodifise. - 5, PROPRIEDADES FARMACOLOGICAS - 5.1 Propiedades tamacodindmicas: Grupa
farmacoteraplutice: 13.8.4 - Produlos para slopécia andmogénica. Codigo ATC: T 11 A% 01 - Minawidit - 0
Mimcxid] fpico foi @ primesea medicacdo aprvada peda FO para estimuly o crescimenlo de cabelos. O
Iriteresse desemalvey-5e quanda fé obsenado em eshadas clinicos que o Mindddsl oral agminisiado por
pericdos superiofes a um més causana hiperreoose. O Minoadil & um polente vasoditatador paritéricn
ifilizada topicaments para indusic 3 dilstagto na microtimulacdo do escalpo, Demonstron-52 uma relagio
dose-resposta. Por outro lado, parece Induzic a peolifesaci de ctlubas epitesiads privimas & base do folicubo
piloso. Aumenta 3 incorporsgao de cisleina & glicing no kalicuda. Presumbvelments estimula o crescimenta
o cabedo pomue kevorece & promove 2 bete araginica em oMulas epeelials em culura, com eledos
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méagénsons & morfokligicos dikctos em céhutis epiieliais nea-natais. A manutengao da teapeulica parece
NECsSIrt para manier o crescimanio do cabelo dentm dos pasamelnos cosmiticamentn acetiveis. O inici
€ (rau de estimulagio do crescimenle capllar pedem variar entre individucs. O Menmadil ki eshadado no
Tratamentes g alopecia androfardtics ¢ slopdcia areata. 5 efeias do Mingodil ram demonsirados em
mexdelns animats comencionas {ratas, muganhos, coelhos Brancos, caes beagle, macacos com dlopécia
hemeditaria) usadgs parg avatiar 2 elicacia do trafamento, A msposia ao tratamento com Mingssdil 16pica,
pareceu inais favardvel em homens com menos e 40 anos, nos Que eram calvas ha menes 2 10-ans e
nadtuetes com wma drea de catvicie com menos de 10 em de diimetrg, As mulheres parecem respondar
meifior. Apds 32 semanas de tratamento com wma sokicao de Mincidi a 20 mg'ml |, 63% das mulheres
{ratadas gresentaram um crescinwnio minima 2 modarado de cabelos, No caso de mulherss com lopécia
androgénica (Ladwig Base e i) a methor opcao de batameno parece sefa solugst de Mindddil a 50 mg/mi,
numapinimeira ase. As intenupcies do tratamenta devidd & expenéncias adversas causadss pefo Minnwidil
foam pouce Inguentes. A (rincigals avafisghes ds elicicia foram realifacss. & stlugde cutines da
Minpsdil peovou ser segui € eficaz no halamento da dlopécia androgénica progressia. A alopécil
mm&nlmmmmmmuﬂcmmmmmmammmlm|mnr.nora-m
05 No caso dos homens askilions, dir-amencanas a prevaléncia & mendl &3 dlopécky menos severa. Ka
alapdcia oaa, o Minmdd tpico parete fer alguma elicici clinica, no entanto ndo & de ush universal,
deperdde da msposia individoa). Estudos in vilo demonsiram difesenies efeitos. do Minmddil nas célulss
epileliis e brincitdrias, que podern condure a dleitas Snbighcas no crescamentd do catielo em individuos
oom alopécla aneats. Em estudos histopstolégices o Minoddil promoves o feteena s estnotura lolicular e do
tamanba da folicub, comizumento do-diamets (0.029mem para 0.043mm), Em culturas de céfolas epiteliss
de maring, & Mincxidsl asmentou & proliferacdo cefular ¢ alterou a modiokogia celudar. 5.2 Propriedades
famacocinglecas 0 Minowidil & vm vasodilatador petibrico uliizdo Yopicamente par esfimular o
erescimento do cabeto, Wlormantes sobre a armacocinética do Mincoddit dglco sda escassas. Absogao: A
srsorgio perculiiea paiece ser minima apés apBcacio lopics de Mincigll, A aphcacio Ypka do
medicamentd ndo Implica praticaments absorgdo sistémica dos seus pncipios aclives. Em estudos
clinicos. em individeos com alopécia areata e alopécia androgénica; ralados com solucdo Hipsia de
Minguil & 50 mg'ml uma 3 dias vizes por (5, a5 concentraghes anguineds rdo ubkpassaram Spgl
Apbs aplicagio bipica de sohso cutanea de Minceddil 3 20 mg/imil apanas 0.5% g 4.5% da dose foial
aplicada & héonvida pelo estape. Distribuicle: & distibuicio do Minoddll tpico 1o est tlan.
Metaholismo: No hamem a via metabolica pincpal @ 3 redugdo hepatica que onging o metabalite H-0-
Sulasty s Miremichil (B5%). Eliminagdo. A elimanacdo do Mincidi] ocoii guite sxclushampnts diras de
metabalizagde sequida de excrecso renal, 15% na fonma inadlerada & B5% ma dorma oe mesaboling, Os
fmetabolitos o demonsiraram acividade mersoedvel, Apds @ aplcagio 88 uma solugdn cutines de
Minouddil 50 me/ml marcads ladipactivaments em sdividuos sauddveds, duranie 9 s, apenas uma
quantidade < 5% foi recuperad na uring ¢ nanhin nas tazs, Ao fod, 43 3 47% da dose adminitrada loi
IeCupeaia na wing ool i recolhida na superfices do-coura cabeluca por vagem; Cancterislicas especizis
dos doendes - Idosos: Nio mstem estidos que cormefacionem 3 ilade com détarminadios aleites da
medicags 8m indniduos idosas. Doenies com Insuficibncia candisca: A fammacocindtica de uma dose de
ingudil nan ol avallada, Doentes pedidtnicos: Mo fol estudads a tsmacacindtica do Mincoil em doantes
padeitricos. - 5.3 Dades de sequeanca pré-clinica: Nos estudos pré-clinicos; o Minaddil ndo gemorsiion
ser genciig, mutagenico (lesle de Ames. encait de danos em ADN 0w o lesle do microediclee do raln) ou
cEtinogénico quer s ralos quk em- cogthios. Mo boram obsenados leilos Ertoginicos om s &
coelhas dpds 3 adminisiragio de Minceidil oral, mas ha evidincla de absongao fetal em coefhas g ndo emn
rals 3 5 veres @ dose anfi hiperensha recomendada Os estudos de ndcidade na reprodugdo
demonsiraeam que o Mincedif ndo onigincy ebefos leriogénicas em rmics submelicos 3 doses auboutingss
e Minowidil de BOmg¥g didias (certa de 2000 veges 3 expaticha mébdma sistémica 2fingida com
admanistracdo de Mingxdil thpico). Toedcidade no dessnvalimenio bol cbservads em ralps gue receberam
doses subcutineas excedendn os B mgRp. [ Mincddd peodeiu ums redugio na b de concepeda dose-
dopendents quandn admenishiado orasmentd m rlog mchos  Ibmeas. #m doses 1.8 5 vames § dose
eiTa recomendada come andi-hiperiensie, - B, INFOAMAGOES FARMACEUTICAS - 6.1. Lisia s
ecipinles: Aleso) isopeopilice, Propenogticnl, Aco saliciica, Etanal a 96%, Agoa purificat. - 6.2
Incompatitelitaces -Mio aplicvel. - 6.3 Prazo de validade: MINCD 2, MNOX 2 DUG - 4 ancs. MINGK 5~ 2
anas. - 6.4 Precaugies especss de consenagio Atmanens  empetalura inferior 3 25°C. Consenar em
Incal sec0 & a0 shrigo da fuz. Mo congelar, - 6.5 Naluréza e conteddp do recipiente: O MINOK, solucie
cutdnea & ageesentade am Kascas brancos. da 100md em polistilenc, com vedants corti-gotis e Bmea
fambrem em polietdenn. Depois de cheios, 05 fasces 30 acondicionados em canonagens devidamente
imgreseas, com lotheto informatg @ de acondo com as namas -em vigor, - 6.6 Instrugées de uiilizcaa e
manspulacin: Técnica de sdminisiragao: Lavar cuidadesamente 3 cabesa indas 85 manhas & seck, MINOK 2
& MINTK 2 DU - A doss por cada splicagso & de 1mi de sougds (conesponde a 30 gotas e & 20mg/ml de
Whingoadil], qualguer que seja 3 drea 3 ralar, espahendo 0 peocain do cenin para a pesiferta. MINDK 5 - 4
dose por cada aplicaga éde 1mi de salugdo (comesponds 3 30 golas e a S0mg/mi de Mincxidi), qualper
que Sifa 3 vea a atar, espathande o produty o centrg parm & perileria. Lavar 35 mdos apds 3 splicacio da
solugdo cutdneg para remover qualpeer resto de medicamento, Deve eitar a inglacio do medicamenip,
Evilar 0 contaco 6o madicaments oom o5 offos; Mucosas ¢ aeas esconizdas. No usar secaddr pary
SCeSEiar 3 SECagem oo procutn. Mo usar outios produtas na 2ona a batar. Se ulitizar o MINOX 3 noite, espene
30 mirafos anles de st deitar pars mirimizae 3 Sansletbncia do produlo aplcads pars 2 simolada - T,
TITULAR D AUTORIZAGAD DE INTRODUGAD N MERCADO: Labarataria Edal - Produtis Famackulicos
SA - 25 e Abell, § - 2795-195 Linds-a-Vefha - B, NUMERCYS) DE AUTORLZAGAD DE INTROOUGADND
REERCADD: MMNOX 2 - Solugho cutinea a Amg/ml - 9680116 - MiNOX 2080 - Embatagem dupia
23 100mS ge MINDY, 2 - 9680124 - MK 5 — Solugde cutines a S0mg/mi - 4099703 - 9 DATA DA
FRIMEIRA AUTORZACADRENOVACAD DA AUTORIZAGAD DE INTRODUGAD NO MERCADD. MINGK 2 -
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PIODERMA GANGRENOSO ASSOCIADO A HEPATITE C CRONICA
TRATADO EFICAZMENTE COM ETANERCEPT

Ermelindo Tavares!, José Alberto Dores?, Jodo Aranha?

'Interno do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology
2Assistente Graduado de Dermatologia e Venereologia/ Graduated Consultant, Dermatology and Venereology
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Santarém, Portugal

RESUMO - Introducgéo: O pioderma gangrenoso (PG) é uma dermatose neutrofilica, ulcerativa, recorrente e de etio-
patogenia desconhecida. Caso clinico: Homem, de 43 anos, ex-toxicodependente e portador de hepatite C crénica,
observado por quadro clinico com 6 meses de evolucdo, caracterizado por Ulceras dolorosas, de fundo supurativo e
necrdético, localizadas nos membros inferiores e em dreas de picadas por agulha. Colocou-se como principal hipé-
tese de diagndstico o PG, tendo o exame histolégico do bordo da lesGo demonstrado alteragdes compativeis com o
mesmo. A avaliacdo imagiolégica e laboratorial evidenciou apenas alteracées relacionadas com a doenga hepdtica
crénica. Foi submetido, em momentos diferentes, a tratamentos com corticéides sistémicos, ciclosporina, dapsona
e talidomida, sem resposta satisfatéria. Apés introducGo do etanercept, verificou-se remisséo completa do quadro.
Doze meses apds introdugéo do anti-TNF-a, o doente encontra-se sem lesdes cuténeas, alteracdes hepdticas relevan-
tes ou elevagdo da carga viral. Conclus@o: O etanercept mostrou-se ser uma alternativa eficaz e segura.

PALAVRAS-CHAVE - Pioderma Gangrenoso; Hepatite C Crénica; Talidomida; Corticéides; Etanercept.

PYODERMA GANGRENOSUM ASSOCIATED WITH CHRONIC
HEPATITIS C SUCCESSFULLY TREATED WITH ETANERCEPT

ABSTRACT - Introduction: Pyoderma gangrenosum (PG) is an idiopathic, recurrent, neutrophilic and ulcerative skin
disease. Case report: A 43-year-old man with chronic hepatitis C and drugs addiction in the past presented with a
6-months history of painful, violaceus, suppurative and necrotic ulcers on his lower extremities and any skin area inju-
red by needle stick. PG was the main diagnosis proposed. Histological examination of the lesion edge demonstrated
microscopic changes compatible with PG. Laboratory and radiological evaluation findings were compatible with his
chronic liver disease. The patient was treated, in different moments, with systemic steroids, cyclosporine, dapsone, and
thalidomide, with no satisfactory response. A complete remission was achieved with etanercept. Twelve months later,
there were no signals of skin lesions, relevant hepatic damages or increase in viral load. Conclusion: Etanercept was a
safe and effective therapeutic option.

KEY-WORDS — Pyoderma Gangrenosum; Hepatitis C, Chronic; Thalidomide; Glucocorticoids; Receptors, Tumor Necro-
sis Factor; Immunoglobulin G.
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O pioderma gangrenoso (PG) é uma dermatose
neutrofilica recorrente, de etiopatogenia pouco esclare-
cida e caracterizada por elevada morbilidade. Metade
dos doentes tem uma patologia sistémica subjacente,
sendo a doenca inflamatéria intestinal (doenca de
Crohn e colite ulcerosa), as doencas reumdticas (artrites
seropositivas e seronegativas) e as neoplasias hemato-
l6gicas (leucemias, gamapatias monoclonais) as mais
comuns'?. Em 25 a 50% dos doentes ndo é encontrada
associagéo com outras patologias'?.

O PG afeta principalmente doentes entre os 20 e
50 anos de idade®. Em termos clinicos, existem quatro
variantes da doenga, nomeadamente ulcerativa, bolhosa,
vegetante e pustulosa?. A forma ulcerativa, a mais
comum, caracteriza-se inicialmente por pdpulas e/ou
nédulos violdceos que progridem para lesées ulceradas e
dolorosas?. Em até 25% dos casos, o PG é desencadeado
por trauma local, fenémeno conhecido como patergia®.

Os autores relatam um caso insélito de PG asso-
ciado & hepatite C crénica tratado eficazmente com
etanercept e realizam a revisdo da literatura focando
o papel dos agentes inibidores do fator de necrose
tumoral-alfa (TNF-a) no tratamento desta dermatose,
especialmente nos doentes com hepatite C crénica.

Homem de 44 anos, caucasiano, natural e residente
em Ferreira do Zézere, referenciado & consulta de Der-
matologia em Maio de 2007 por quadro cutéineo com
seis meses de evolugdo, caracterizado por mdculas,
pdpulas e nédulos eritemato-violdceos, de apareci-
mento espontdneo e apds picadas de agulha, que pro-
grediam para Ulceras dolorosas, com exsudagdo fétida.
Referia febre, mal-estar e mialgias. Negava artralgias,
lombalgias, Glceras orais, genitais ou perianais, dor
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abdominal, diarreia, retorragias, perda ponderal, per-
das heméticas e sudorese noturna.

Tinha como antecedentes pessoais toxicodepen-
déncia injectavel (heroina e cocaina), em programa de
desintoxicagé@o (medicado com topiramato, halazepam,
buprenorfina e metadona) no Centro de Atendimento
aos Toxicodependentes de Tomar e sem recaida hd um
ano; hepatite C crénica de evolugdo desconhecida, sem
tratamento ou seguimento e sindrome depressivo.

O exame objetivo geral ndo demonstrou alteragdes
relevantes. Ao exame dermatolégico observavam-se
lesdes em vérios estddios de evolucdo (Fig. 1), nomea-
damente (1) placas eritemato-violdceas, bem deli-
mitadas, dolorosas & palpacdo, na face anterior das
coxas; (2) nédulo eritemato-violdceo, bem delimitado,
doloroso & palpacdo, com erosdo central superficial,
na face interna do terco superior da coxa direita; (3)
Ulcera redonda, dolorosa, medindo 5cm de didmetro,
contendo exsudado piossanguinolento no fundo, na
face lateral do tergo inferior da coxa direita; e (4) lcera
oval, de bordos irregulares, violdceos e infiltrados,
medindo 10x5 cm, dolorosa, com exsudado purulento
e material necrético no fundo, envolvendo a face lateral
dos tercos médio e superior da perna direita.

Colocou-se como hipdtese de diagnéstico o PG e
o doente permaneceu internado para avaliagéo etio-
|6gica.

Os exames complementares de diagnéstico (Tabela
1) revelaram, de anormal, apenas elevacdo da veloci-
dade de hemossedimentagd@o e da proteina C-reativa;
os exames seroldgicos confirmaram a infegéo pelo
virus da hepatite C crénica (VHC). A biépsia cuténea
do bordo da leséo maior revelou epiderme sem alte-
ragdes; infilirado inflamatério perivascular constituido
essencialmente por neutréfilos, em toda a espessura da
derme e tecido adiposo subcuténeo; focos de leucocito-
closia e a auséncia de vasculite (Fig. 2). As coloragdes
para fungos [periodic acid Schiff (PAS), Grocott] e mico-
bactérias (Ziehl-Nielsen) foram negativas.
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Tabela 1 - Achados da avaliagdo analitica,
imagiolégica e endoscépica

Sistema Exame Resultado

Hemograma com
plaquetas -
Provas da coagulacdo -
VS 20 mm (<14)

Hematolégico PCR 1.56 mg/dL (<0.5)
Eletroforese das proteinas
(soro e urina) -
Crioglobulinas/
Criofibrinogénio -

Fungdo hepdtica -
Gastrointestinal | Colonoscopia total -
TAC (abdominal e pélvico) | -

Ureia -
Creatinina -
Suméria urina Il -
Eletrélitos =

Renal

Imunocomplexos -
circulantes -
TASO -
AgHBs -
Anti-VIH (1 e 2) -
VDRL e TPHA Positivo
Anti-VHC 185.000 Ul/mL
RNA-VHC (<15)
Genotipagem VHC la

FR e ANA -

Anti-DNAds, anti-SSA e
SSB, anti-RNP, anti-Sm =
ANCAp e ANCAc -
C3, C4 e CH50 -
Anticoagulante lUpico -
Ac's anticardiolipina -

Cardio- ECG -
respiratério TAC torécico -

Imunolégico

Perante os tipos de lesées, a patergia e a excluséo
de outras causas de ulceragdo cutdnea, confirmou-se o
diagnéstico de PG. A serologia positiva para o VHC e
detecdo do seu RNA e a exclusGo de outras causas de
PG, permitiram estabelecer como diagnéstico definitivo
PG associado a hepatite C crénica ativa.

Iniciou tratamento com prednisolona 100mg/dia
per os (po), ao qual foi associado, por volta do oitavo
dia de internamento, a ciclosporina 250mg/dia po,
omeprazol 40mg/dia po, paracetamol 1g/dia po e

: : clonixina 900mg/dia po. Realizaram-se cuidados locais
Fig 1 - Placas eritemato-violéceas e dolorosas (A). Nédulo didrios das feridas com betametasona e sulfadiazina de

eritemato-violdceo com erosdo superficial central, na face prata cremes. No décimo sexto dia de internamento,
interna da coxa direita (B). Ulcera redonda, dolorosa, con- devido a elevacdo das transaminases hepdticas (cinco

tendo exsudado piossanguinolento (A). Ulcera de bordos
irregulares, violdceos e infilirados, com exsudado purulento
e material necrético no fundo (C).

vezes o limite superior do normal) e da carga viral, a
ciclosporina foi substituida por colchicina 2mg/dia po,
com normalizacdo dos referidos parémetros.
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regular. Quatro semanas depois teve alta para a con-
sulta externa de Dermatologia, com cicatrizagdo quase
completa das lesdes e medicado com prednisolona
50mg/dia po. A colchicina foi interrompida devido &
intoleréncia gdstrica e diarreia.

Registaram-se vdrios internamentos (Tabela 2) por
novas lesdes de PG, durantes as quais realizou sempre
corticoterapia sistémica em altas doses (doses abaixo dos
50mg/dia resultava sempre no aparecimento de novas
lesdes). A introducdo da dapsona resultou em melhoria
do quadro, assim como anemia severa, levando & sua
suspens@o. Com a talidomida ndo se registaram reci-
divas durante um periodo de dois anos, com doses de
manutencdo da prednisolona de 5mg/dia.

Em Outubro de 2010, novas lesées nos membros
obrigaram @ um novo internamento. Iniciou predniso-
lona 100mg/dia e a talidomida foi aumentada para
300mg/dia. Por volta do décimo dia de internamento,
notou-se aparecimento de mancha viol4dcea, de bordos
reticulados e bem delimitados, dolorosa, sem flutuagéo
ou supuragdo, na regido pubica, face lateral direita do
pénis e escroto, que evoluiu para placa de cor negra,
dura e aderente, com necessidade de desbridamento
cirdrgico (Fig. 3).

__.' ek
5 ,‘_ ','T"J‘""
R '7‘.;_3_‘ i = Eﬂ%‘t&

Fig. 2 - Infilirado inflamatério denso envolvendo toda a
espessura da derme e tecido adiposo subcutaneo (A), cons-
tituido predominantemente por neutréfilos (B). [H&E, 10x (A)
e 40x (B)].

Foi observado pela Infecciologia que decidiu néo
iniciar tratamento da hepatite C crénica devido & pater-
gia e auséncia de alteragdo da funcdo hepdtica. Como
tal, optou-se por uma atitude expectante e follow-up

Fig. 3 - Placa necrdtica, dolorosa, com bordos reticulados,
sem supuracédo ou flutuacéo.
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Data do Localizacéo Fator Funcdo hepatica/ Terapéutica Efeito Atitude
internamento do PG Desencadeante RNA -VHC P adverso
Julho 2007 Cloes B9 61150 Prednisolona 100mg id
Pescoco Patergia (CVC jugular)
Outubro 2007 Antebragos Patergia (pungdo venosa) Prednisolona 100mg id
p . - Prednisolona 100mg + _
Abril 2008 Mandibula e Pofer[g!o (Extracéo Normal/ Dapsona 150mg id Anemia Suspenséo
pescoco dentdria) 660.000 Ul/mL da Dapsona
(G-6-P normal)
Pernas Espontdneo Prednisolona 100mg id +
Holie et Virilhas Patergia (Pungéo femoral) Talidomida 150mg id
Suspenséo da
Normal/ ) . Evento B .
Outubro 2010 Pernas, coxas, Espontneo 266332 alg Pre.dmso.lono 100mg id + i Talidomida
antebracos Talidomida 300mg id o~ AAS
5.43 Ul/mlL embdlico
Etanercept

Colocou-se como hipétese de diagnéstico necrose
cuténea pés-injecdo de drogas de abuso. A pesquisa
das mesmas na urina revelou-se negativa. Como tal,
admitiu-se necrose cutéinea por evento trombo-embé-
lico associado & talidomida que foi suspensa. Desta
forma, iniciou dcido acetilsalicilico 100mg/dia po e foi
proposto introducdo de agente anti-TNF-a.

O quantiFERON®-TB Gold e o teste de Mantoux
foram negativos e a radiografia tordcica foi normal. Em
Fevereiro de 2010 iniciou etanercept 50mg/semana sc,
associado a prednisolona 80mg/dia po, com cicatri-
zagGo completa das lesdes em cerca de 3 semanas.
Procedeu-se ao desmame progressivo do corticéide e
sua suspensdo seis meses depois. Doze meses apds a
infroduc@o do etanercept, o doente encontrava-se sem
lesdes ou patergia. A avaliacdo analitica revelou ele-
vacdo ligeira das provas hepdticas e reducdo notével
da carga viral (Tabela 3). Em relacdo & hepatite viral,
na consulta de Infecciologia foi pedido a avaliag@o do
grau de fibrose hepdtica (elastografia hepética transi-
téria) e proposto introducdo do interferGo-alfa (INF-a)
peguilado e ribavirina.

IubE:rc:::)iial Pré-anti-TNF | Pés-anti-TNF | Referéncia
TGO 31 51 5-34 U/L
TGP 42 62 <55 U/L
RNA-VHC 266.332 alg 5.43| 60.392 alg 4.78 | <15 Ul/mL

Atualmente o doente mantém etanercept 50mg/
semana sc e seguimento regular na consulta de Der-
matologia e Infecciologia.

A hepatite C crénica afeta mais de 170 milhées de
pessoais no mundo?®, sendo causada pelo VHC, um virus
de RNA pertencente & familia dos flavivirus. A cirrose
hepdtica e o hepatocarcinoma figuram como as com-
plicacdes mais graves e fatais. O envolvimento cuténeo
nos doentes portadores desta infecdo manifesta-se de
moltiplas formas, nomeadamente vasculite crioglo-
bulinémica, vasculite urticariforme, livedo reticularis,
urticdria, porfiria cuténea tardia, liquen plano (parti-
cularmente a forma erosiva), eritema acral necrolitico,
prurido generalizado e poliarterite nodosa cutéinea®.

O PG é uma complicag@o rara da hepatite C cré-
nica, estando relatados na literatura, até ao momento,
apenas dois casos’®. De acordo com Keane et al.8, para
estabelecer de forma definitiva tal associagdo torna-se
necessdrio excluir outras causas mais frequentes de PG.
Tal como acontece com outras doengas sistémicas sub-
jacentes, a etiopatogenia do PG na infe¢do pelo VHC
permanece desconhecida®.

Os casos ligeiros de PG podem ser tratados com
corticoterapia tépica em oclusdo, associada ou ndo
aos imunossupressores sistémicos'. Lesdes moderadas
e graves requerem corticoterapia sistémica, podendo
ser necessdrio a associagdo de um outro férmaco nos
casos recalcitrantes e recidivantes, nomeadamente
tacrélimus, azatioprina, micofenolato de mofetil,
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ciclofosfamida, clorambucil, ciclosporina, colchicing,
dapsona e talidomida'. Os quatro Gltimos foram usa-
dos no doente do presente caso, tendo sido suspensos
pelos seus efeitos adversos.

A talidomida é um fdrmaco notério pela sua
variada aplicabilidade (sedativo, anti-infecioso, anti-
-inflamatério, imunomodulador, anti-neopldsico) e
efeitos adversos (neuropatia, teratogenia, obstipacéao,
leucopenia, trombose)’. O evento trombo-embdlico
associado & talidomida é uma complicacdo rara,
sendo reportado geralmente em doentes sob terapéu-
tica concomitante com corticéides, tal como aconteceu
no presente caso, citostdticos ou fdrmacos eritropoié-
ticos”!". O risco é maior nos primeiros sete meses de
tratamento, sendo dose-independente'®. Podem ocor-
rer ndo sé eventos trombo-embélicos venosos (trom-
bose venosa profunda e embolia pulmonar), como
também do tipo arterial em qualquer 6rgéo, sendo
o enfarte agudo do miocérdio e o acidente vascular
cerebral os mais comuns'®'. O tratamento e a profi-
laxia sé@o realizados com anti-agregantes plaquetares
e anticoagulantes orais'*'3,

A excelente resposta aos anti-TNF-a (adalimumab,
etanercept, infliximab) relatados na literatura, e mais
recentemente, &s anti-interleucinas 12 e 23 (usteci-
numab), corroboram o papel destas citocinas nos
mecanismos fisiopatolégicos do PG'*'7. Como tal, atu-
almente constituem excelentes opgdes terapéuticas nos
doentes com PG sem repostas aos restantes fdrmacos
supramencionados.

Nos portadores do VHC sabe-se que a concentra-
¢Go sérica do TNF-a e a express@o hepética dos seus
recetores encontram-se elevadas. Por conseguinte,
observam-se maior efeito inibitério dos linfécitos T
helper-1 CD4+ (principais responsdveis pelo clea-
rance viral), refratariedade terapéutica ao INF-a e
aceleracdo da fibrose hepdtica. Assim sendo, estd
demonstrado que os anti-TNF-a restauram a fungéo
das referidas células promovendo, desta forma,
aumento da sintese e secrecdo do INF-y, diminuigé@o
do load viral, potenciacdo do INF-a e da ribavirina
e, por fim, diminuicdo do risco de progressdo para
fibrose hepatica'®?!,

Dos trés anti-TNF-a disponiveis, o etanercept é o que
apresenta maior nimero de dados em ternos de eficd-
cia e seguranca na hepatite C crénica?'. Num estudo
randomizado, duplo-cego e controlado por placebo,
estes agentes (particularmente o etanercept) estiveram
associados a diminuicdo da incidéncia de efeitos adver-
sos associados ao tratamento com INF-a e ribavirina?2.
A redugéo da carga viral e manutengdo ou reducdo
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das transaminases hepdticas também foram referidos
em vdérios estudos'®?. Perante isto, o etanercept foi
o agente escolhido no tratamento do PG no doente
do presente caso, tendo-se observado uma redugéo
assinalével da carga viral e um ligeiro aumento das
transaminases hepdticas.

Em suma, o PG é uma complicagéo rara da infe-
¢Go pelo VHC, sendo um diagnéstico de exclusdo. O
etanercept mostrou-se ser, até ao momento, uma alter-
nativa terapéutica eficaz e segura.
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DERMITE DE CONTACTO ALERGICA AO METILCLORO-
E METILISOTIAZOLINONA NUMA CAMA DE AGUA?

Alix Vandevenne, An Goossens, Evelyne Verreycken, Esther Lissens
Department of Dermatology, University Hospitals Leuven, Katholieke Universiteit Leuven, Belgium

RESUMO - Descrevemos um caso clinico de dermite de contacto alérgica, grave e generalizada, resultante de con-
tacto com a superficie de cama de dgua, que estava contaminada pela dgua do interior que tinha sido tratada pela
mistura biocida de metilcloro- e metilisotiazolinona.

PALAVRAS-CHAVE - Dermatite de Contacto Alérgica.

ALLERGIC CONTACT DERMATITIS FROM METHYLCHLORO- AND
METHYLISOTHIAZOLINONE IN A WATER BED?

ABSTRACT — We here report a case of a severe generalized allergic contact dermatitis from contact with the surface of
a water bed which happened to be contaminated with the water inside that had been treated with the biocide mixture
of methylchloro- and methylisothiazolinone
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INTRODUCTION

The preservative mixture methylchloro- (MCI) and
methylisothiazolinone (MI) has been widely used in indus-
trial products since the beginning of the 1980s, however,
it is a frequent cause of contact allergic reactions'.

We here report a case of a severe allergic contact
dermatitis from contact with the surface of a water bed
which happened to be contaminated with the water
inside that had been treated with these biocides.

CASE REPORT

This concerns a 49-year-old technician in the construc-
tion industry with a history of occupation-related epoxy-
-resin dermatitis who was referred to our Contact-allergy
Unit in February 2011. Since early December 2010 he
had been suffering from persistent and severe generali-
zed eczematous skin lesions that had started on the right
lower leg. Treatment with a cream containing betame-
thasone dipropionate and fusidic acid had brought some
relief but had not prevented general spreading of the
lesions, which had led him 4 weeks later to attend the
Emergency department of our hospital. He was prescri-
bed systemic antihistamines and advised to further apply
the betamethasone dipropionate cream to his entire body
and a clobetasone-butyrate containing cream to the face.

When we observed him in February 2011, his lesions
had again flared on his lower back, legs and arms, and
the hand palms were slightly erythematous and scaling.
Because of limited lesion-free space on his back and
since he had suspected the use of a new textile deter-
gent (which we did not consider as a potential cause) or
contact with epoxy resins, with which he could apparen-
tly never fully avoid contact, it was decided to only patch
test him to materials relevant to his work. This resulted
indeed in positive tests o epoxy-resin as present in the
baseline series (Trolab®, Hermall Chemie®; Reinbek,
Germany) (+D2, ++D4) and to Bisphenol F epoxy resin
(Chemotechnique®, Velline, Sweden) (+D2, ++D4). He
was instructed to strictly avoid direct and airborne con-
tact with epoxy resin and to consult us again for further
extensive patch testing.

On June 20th, we still observed nummular lesions on
the inner sides of the left forearm and residual pigmenta-
tion on his lower legs. The patient was further patch tes-
ted with the baseline series (except epoxy resin) and now
presented with positive reactions to the biocide mixture
MCI/MI (100ppm), MI (500ppm), and methyldibromo
glutaronitrile (all from Trolab®) (all + at day 2 and 4).
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Figure 1

Having provided this information to the patient, he
suddenly recalled that in November, one or two weeks
before the outbreak of the skin lesions, his wife had
opened the plug collector of their water bed (located at
the height of his lower legs) in order to evacuate some
air from it; during this operation some of the water
had been spilled on the surface, which she had wiped
off using a dry cloth only. He further explained us that
previously (by the end of September) this water had
been treated for the first time with two liquid products
(each 250ml) for disinfection of an apparent fungal
or microbial contamination and to treat the bad odor.
Contact with the producer (Karmachemie e.K. Olden-
burg, Deutschland) of both products “Stinker Ade"® and
“Entkeimende Wasserbehandlung”® revealed that the
MCI/MI mixture was present in both products in a 1-5%
concentration. As the water mattress contains 270, 5
liters of water (after adding both products) we estimate
that a concentration of 18, 5 to 92, 4 ppm was present
on the surface of the water bed.

We could, however, not explain the relevance for the
positive reaction to methyldibromo glutaronitrile.
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The patient was advised to again abundantly rinse
off the surface of the water bed, after which he remai-
ned symptom free until August 2011, except for some
minor dermatitis when in contact with certain materials
at work.

The accidental contact with MCI/MI in the water from
the bed most probably explains the patient’s violent and
persistent eczematous lesions, with the opening through
which his wife had poured these products and had eva-
cuated the air being at the height of the location of the
first symptoms, namely his lower legs (after which the
lesions had spread to the whole body). He apparently
became primarily sensitized through the contaminated
mattress since he started to develop his skin lesions
about 1 to 2 weeks following the venting procedure.

Explicit warnings about possible irritation and sensi-
tization, and information on measures to be taken when

Caso Clinico

spilling the product on the skin or into the eyes were
clearly written on the label of both products. However,
consumers do not always pay much attention to this (his
wife had only used a dry cloth to clean the mattress);
moreover, it was only after informing the patient that he
was allergic to these biocides, that he remembered what
had happened to the water bed.

1. Lundov MD, Krongaard T, Menné T, Johansen JD.
Methylisothiazolinone contact allergy — a review. Br
J Dermatol. 2011; 165(6):1178-82.

2. Reinhard E, Waeber R, Niederer M, Maurer T, Maly
P Scherer S. Preservation of products with MCI/MI in
Switzerland. Contact Dermatitis. 2001; 45: 257-64.

3. Fewings J, Menné T. An update of the risk asses-
sment for methylchloroisothiazolinone/methyli-
sothiazolinone (MCI/MI) with focus on rinse-off
products. Contact Dermatitis. 1999; 41:1-13.
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As infeccdes fungicas representam uma importante complicagéo em pacientes imunocomprometidos
e estdo associadas com alta morbidade e mortalidade. As infecgdes por Fusarium tém sido relatadas com elevada
frequéncia e podem ser localizadas, localmente invasivas ou disseminadas, dependendo do estado imunolégico do
hospedeiro. Os autores relatam o caso de um menino de quatro anos de idade, com leucemia linféide aguda, em
tratamento quimioterépico, que apresentou multiplas lesdes nodulares eritematosas que evoluiram para bolhas e
necrose central. As culturas de conteddo das bolhas atestaram crescimento de Fusarium spp. Apesar de tratamento
com complexo lipidico de anfotericina B e voriconazol endovenosos, a crianca evoluiu para ébito apds 10 dias do
surgimento das lesdes cutdneas.

Criancga; Fusarium; Fusariose; Imunodeprimido, Leucemia Linféide.

FATAL FUSARIUM INFECTION IN IMMUNOCOMPROMISED CHILD

Fungal infections represent an important complication for immunosupressed patients and are associated
with high morbidity and mortality. Fusarium infections have been reported with increasing frequency and can be locali-
zed, locally invasive or disseminated, depending on the immune status of the host. The authors report the case of a four
year old boy, with acute lymphocytic leukemia, in chemotherapy, who presented multiple erythematous nodules that
evolved into bullae and central necrosis. Cultures of bullae fluid grew Fusarium spp. Despite treatment with intravenous
lipid formulation of amphotericin B and voriconazole, the child died 10 days after appearance of skin lesions.

Fusarium; Fusariosis; Immunocompromised Host; Leukemia, Lymphoid.

Razdo de publicagé@o: Os autores apresentam o caso por sua raridade, exuberéncia e gravidade.
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INTRODUCAO

As infecgdes fungicas representam uma importante
complicaggo em pacientes imunocomprometidos e
estdo associadas com alta morbidade e mortalidade.
Apds o Aspergillus, o Fusarium é o segundo fungo
filamentoso que mais frequentemente causa infecgdes
invasivas em pacientes imunocomprometidos'.

O Fusarium spp. é fungo oportunista, sapréfita
encontrado no solo e patégeno de plantas e, rara-
mente, infecta humanos imunocompetentes?. Pode ser
transmitido por inalagéo, inoculacdo direta ou ingestdo
de alimentos contaminados®. Os principais fatores de
risco séo neutropenia, leucemia aguda e terapia cito-
téxica. As manifestagdes cutdneas ocorrem em 60-80%
dos casos e por muitas vezes séo a fonte de diagnéstico.
A infecgdo por Fusarium pode ser localizada, focal-
mente invasiva ou disseminada, dependendo do estado
imunolégico do individuo®.

Afusariose disseminada ocorre quase exclusivamente
em pacientes neutropénicos e origina-se geralmente
de sinusite, pneumonia ou infeccdo cutnea priméria
(paroniquia ou escara digital). O paciente usualmente
encontra-se febril e pode apresentar mialgias®.

Os autores relatam o caso de uma crianga de 4
anos de idade, com diagnéstico de leucemia linféide
aguda, em tratamento quimioterdpico, que desenvol-
veu quadro de fusariose disseminada.

CASO CLINICO

Reportamos o caso de um menino de 4 anos de
idade, com leucemia linféide aguda, em tratamento
quimioterdpico (em fase de indugGo do protocolo
Berlin-Frankfurt-Minster 2002) e internado em centro
de tratamento intensivo pedidtrico por neutropenia
febril e descompensacdo hemodindmica. Ha 3 dias,
houve surgimento de lesées papulonodulares eritema-
tovioldceas na face, tronco e membros que evoluiram
para bolhas com contelGdo serosanguinolento e para
lesbes com centro necrético, sendo evidenciadas lesdes
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em diferentes estdgios de evolucdo ao exame. (Figs. 1,
2 e 3). Havia sangramento esponténeo em algumas
lesdes (Fig. 4). Encontrava-se febril, taquidispnéico,

Fig. 1 - Paciente apresentando lesées paupulares e nodu-
lares em vdrios estdgios de evolucéo, algumas com necrose
central, em tronco.

“l..-

Fig. 2 - LesGo bolhosa de contetdo hemorrdgico em mem-
bro inferior esquerdo.
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Fig 3 - Lesdo bolhosa acima e lesdo com necrose central
em membro inferior direito.

dependente de oxigenioterapia e em anasarca (ascite,
derrame pleural & direita, pequeno derrame percdr-
dico). Ao exame fisico, apresentava murmurio vesicular
diminuido em bases, especialmente & direita em terco
inferior, e abdome distendido, com hepatomegalia.
Além disso, encontrava-se com anemia, neutropenia e
plaquetopenia importantes, assim como com elevagdo
de enzimas hepdticas e hipoalbuminemia. O paciente
mantinha febre, apesar de antibioticoterapia de amplo
espectiro com meropenem, vancomicina e fluconazol
endovenosos. Nossas hipédteses diagnésticas foram
varicela, ectima gangrenoso e fusariose. Foram, entéo,
iniciados empiricamente aciclovir e complexo lipidico
de anfotericina B endovenosos e suspenso o fluconazol.

Pela suspeita de infeccdo fungica, foram colhidos
exsudatos de 3 bolhas distintas e enviados para cul-
tura, cujo resultado foi crescimento de Fusarium spp.
em todas as amostras (Figs. 5 e 6). A urinocultura e 3
amostras de hemocultura, colhidas em datas distintas,
foram negativas.

Caso Clinico

Fig 4 - Lesdes em membro superior direifo com necrose
central e sangramento esponténeo.

Fig 5 - Cultura de secrecéo de bolha positiva para Fusa-
rium spp.

Fig 6 - Ldmina evidenciando hifas hialinas septadas de Fu-
sarium spp.
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Em vista do diagnéstico de fusariose disseminada,
foi acrescentado ao tratamento voriconazol endove-
noso e fator estimulador de colénias de granulécitos
humanos (G-CSF) endovenoso devido & neutropenia
mantida. Foram suspensos o meropenem e a vancomi-
cina e iniciados linezolida e polimixina B endovenosos,
por diagnéstico de pneumonia extensa & radiografia
de térax.

O paciente evoluiu com sangramento nasal e gen-
gival espontdneos, além de insuficiéncia respiratéria e
insuficiéncia renal aguda. O ébito ocorreu 10 dias apds
o aparecimento das lesdes cutdneas.

As manifestagdes cutdneas da infec¢do por Fusa-
rium variam de acordo com o estado imunolégico do
paciente. Em pacientes imunocompetentes, a infecgdo é
precedida por quebra da barreira cuténea, tem envolvi-
mento local, progresséo lenta e boa resposta & terapia.
Ao contrdrio, pacientes imunocomprometidos apresen-
tam répida progressdo com lesées disseminadas, em
vérios estdgios de evolucdo, como no nosso paciente.
As lesdes de pele mais frequentes em pacientes com
fusariose disseminada s@o multiplas pdpulas ou nédu-
los eritematosos com ou sem necrose central. Alguns
pacientes podem apresentar lesées bolhosas. Em caso
de plaguetopenia associada, algumas lesées podem se
tornar hemorrdgicas'>47.

Devido & elevada taxa de mortalidade (80%) em
pacientes neutropénicos, o diagndstico precoce é
importante. O exame histopatolégico ndo é capaz de
diferenciar as hifas de Fusarium das hifas de Asper-
gilus, portanto o diagnéstico definitivo é estabelecido
pela cultura do organismo de material biopsiado ou
do sangue. A hemocultura é positiva em 70% dos
pacientes®’.

Espécimes de Fusarium sdo resistentes a muitos anti-
fungicos, com sensibilidade equivoca in vitro e in vivo &
anfotericina B. O voriconazol, triazol de segunda gera-
¢Go, tem se mostrado seguro, bem tolerado e eficaz in
vitro contra Fusarium spp, e embora a experiéncia cli-
nica seja limitada, muitos relatos de casos comprovam
a efic4cia do voriconazol no tratamento da fusariose.
Pode ser usado também em combinag¢do com a anfo-
tericina B ou sua formulacdo lipossomal no tratamento
da fusariose disseminada*”2.

A melhora da neutropenia é determinante na res-
posta do paciente ao tratamento, sendo o principal
fator prognéstico. Grande parte das infeccées ndo
responde ao tratamento antifdngico a menos que haja
resolu¢@o da neutropenia*’?.
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Deve-se suspeitar de fusariose em pacientes imu-
nocomprometidos com lesées dermatolégicas polimér-
ficas com ou sem necrose central e febre persistente,
apesar de adequada antibioticoterapia. O diagnéstico
precoce é essencial para a instituigdo do tratamento
correto. No entanto, o sucesso terapéutico vincula-se
& melhora do estado imunolégico do paciente’ %', Os
autores apresentam o caso por sua raridade, exuberén-
cia e gravidade.
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Pele; Couro cabeludo: Eczema, foliculite, eritemda local,
Exacerbagdo da dermatile seborreica;
Dermatite alérgica de contacta;
Corporais: Edema (retencao de liquidos e de sal);
Aparelno cardiovascular: Palpitagies. dores no peito (angina), tagquicardiz;
Alteragio do electrocardiograma (ECG);
Aumento da frequéncia candiaca;
Aumento do oéoito cardiaco;
{Mota: ndo foi eslabelecida relago causal a0 nivel dos efeilos cardiovascularas e 2 aplicagio
tpica de mingwidil).

Raros (21/10.000, <1/1.000):
Pele: Couro cabeludo: Dermatite alérgica de contacto;
Alapécia, alteragbes capilares;
Sistemanervose: Cefaleias, Iraqueza, tonturas, vertigens, astenia;
Delirio, ansiedade;
Infec¢ies urindnas, calcubo renal;
Disfungio sexual,
Qlhos: Perfurbagdes visuais (diminuicioacuidade viswal);
Conjuntivites;
Owidos: Sensacdode umbidos, otite exdema;
(Mota: ndo foi estabelecida refagdo causal 2o nivel dos efeitos no sisterna nervoso, apanalha
reprodutor, urindrio e olhos & aaplicagso topica de minaddil).
Sinais & sintomas de absorgdo sistémica: Dores no peifo (anging), batimento cardizco
imequiar e acelerado, hipolensdo, newite, edema, vasodilataglo. Ma evenlualidade de
acorrerem efeilos colaterais sislémicos, aconselha-5e a suspensdo do farmaco.

Aparelho reprodutor urindrio:

Para mais informagdes deverd contactar o titular da autorizagao de introdugaoe no
mercado: Laboraldeio Edol - Produlos Famacéuticos, S.A. - Av. 25 de Abril, 6-6A -
2795-195 Linda-a-Velha - Portugal - Tel: +35121 41581 30 - Fac +351 21 41581 31 -¢-
mail; geral@edol.pt.

(v.03.2011)

Nome do Medicamenta: ~ Mincx 5° MNSRM
Substincia activa Mincssdil PYA £3328
Forrma rmactutica Soludocutines  PYP recomendado £49.00
Capacidade 2x100mi Comparticipagsa Hio comparticipada

Labaorasiio Edol - Produtos Famnactuboos, SA. - Av. 25 de Abd, 6-6A - 2795-195 Linda-a-Vislha - Portugal - Tel: +351 21 41581 30 - Fax +351 21 41581 31

Mairic. na C.R.C. Cascais sob o n.* 17642 - Conirib, N.* 507072642 - Cap. Soc. € 500.000
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Caso Clinico

TINEA CAPITIS NO ADULTO - UM DIAGNOSTICO A
CONSIDERAR?

Sénia Fernandes', Vasco Coelho Macias', Teresa Aradjo?, Candida Fernandes®, Raquel Vieira®, Maria José Silvestre?,
Jorge Cardoso®

'Interna(o) do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology;
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa, Portugal

?Técnica de Andlises Clinicas/Medical Laboratory Technician, Servico de Patologia Clinica, Hospital Curry Cabral,
Lisboa, Portugal

SAssistente Hospitalar Graduada de Dermatologia e Venereologia/Graduated Consultant, Dermatology and
Venereology, Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa, Portugal

“Director de Servico de Patologia Clinica/Head of Clinical Pathology Department, Servico de Patologia Clinica,
Hospital Curry Cabral, Lisboa, Portugal

3Director de Servico de Dermatologia e Venereologia/Head of Dermatology and Venereology Department, Servico de
Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa, Portugal

A tinea capitis, uma infecg@o por fungos dermatéfitos do couro cabeludo, é uma patologia rara no adul-
to, mesmo em dreas geogrdficas onde a doenca é prevalente. Nestes casos estd muitas vezes, mas ndo exclusivamen-
te, associada a imunodepressdo e habitualmente surge por exposicdo ao agente infeccioso em contactantes préximos.
Sao fundamentais uma histéria clinica e um exame objectivo minuciosos que permitam equacionar a tinha do couro
cabeludo como hipétese diagnéstica e proceder & colheita de amostras para exame micolégico. Esta metodologia
pode evitar a realizacdo de exames complementares exaustivos ou a prescricdo de tratamentos inadequados.

Os autores descrevem trés casos de tinea capitis em mulheres adultas — dois casos de infecgéo por Microsporum au-
douinii e um caso por Trichophyton soudanense. E apresentado o registo iconogréfico dos casos e é efectuada breve
revisdo da literatura.

Adulto, Dermatéfitos; Tinea Capitis; Micologia.

TINEA CAPITIS IN ADULTS - A DIAGNOSIS TO CONSIDER?

Tinea capitis, a dermatophytic infection of the scalp, is rare in adults, even in geographic areas with high
prevalence rates. The source of the infection is usually a straight contact with cohabitants, and in adults it is mainly, but
not always, associated with immunosuppression. A careful anamnesis and a complete physical examination are crucial
to establish tinea capitis as a clinical diagnostic hypothesis in order to promptly collect samples for mycological studies,
avoiding unnecessary additional studies or incorrect prescriptions. The authors report three cases of tinea capitis in
adults — two cases caused by Microsporum audouinii and the other one caused by Trichophyton soudanense. The cases
are iconographically depicted and a brief review of the relevant literature is presented.

Adulto; Tinea Capitis; Microsporum; Trichophyton; Mycological Typing Techniques.

Recebido/Received — Fevereiro/February 2011; Aceite/Accepted — Abril/April 2012.
Por decisGo dos autores, este artigo ndo foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortogrdfico.
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INTRODUCAO

A tinea capitis, uma infeccdo por fungos derma-
téfitos do couro cabeludo, é uma patologia rara no
adulto, mesmo em dreas geogrdficas onde a doenca
é prevalente. Nestes casos estd muitas vezes, mas néo
exclusivamente, associada a imunodepresséo e habitu-
almente surge por exposi¢do ao agente infeccioso em
contactantes préximos' 2.

As manifestagées clinicas sdo varidveis, desde lesées
inflamatérias eritemato-descamativas, com ou sem alo-
pécia, kérion ou até mesmo lesdes néo-inflamatoérias®*.
Deste modo, no diagnéstico diferencial impde-se consi-
derar vdrias patologias que podem afectar o couro cabe-
ludo, tais como foliculite, dermite seborreica, psoriase,
lGpus eritematoso ou celulite dissecante. Sdo fundamen-
tais uma histéria clinica e um exame objectivo minuciosos
gue permitam equacionar a tinha do couro cabeludo
como hipétese diagnéstica e proceder & colheita de
amostras para exame micolégico. Esta metodologia pode
evitar a realizagéo de exames complementares exaustivos
ou a prescricdo de tratamentos inadequados.

CASOS CLiNICOS

Caso 1

Mulher de 31 anos de idade, natural de Angola,
com antecedentes irrelevantes. Foi observada por placa
de alopécia néo cicatricial na regido inter-parietal com
escassas pdpulas eritematosas e dreas com escama
branca fina aderente, que referia ter 3 anos de evo-
lucgo (Fig. 1). O exame micolégico cultural permitiu
identificar Microsporum (M.) audouinii e o estudo com-
plementar ndo revelou evidéncia de imunossupresséo.
Foram instituidas medidas preventivas e terapéutica
com cetoconazol champé e terbinafina 250mg/dia per
os durante 56 dias com regressdo completa das lesées.

Como contexto epidemiolégico foi possivel apurar
contacto com uma sobrinha com tinea capitis, referen-
ciada para tratamento.
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Fig. 1 - Fotografias clinicas da doente do Caso 1 — tinha
microspérica.

Caso 2

Doente com 18 anos de idade, natural da Guiné-
-Bissau, sem antecedentes relevantes. Foi observada
em Consulta de Dermatologia por alopécia néo cica-
tricial na regido occipital e inter-parietal e descamacéo
com escama branca fina aderente, com 6 meses de
evolugé@o (Fig. 2). A observacdo com luz ultra-violeta de
Wood revelou fluorescéncia verde e o exame micolé-
gico cultural permitiu identificar Microsporum audouinii.
Foram instituidas medidas preventivas e terapéutica
com cetoconazol champéd e griseofulvina 1g/dia per
os durante 6 semanas, com regressdo completa das
lesdes. O estudo complementar ndo revelou evidéncia
de imunossupressdo.

Caso 3

Mulher de 42 anos de idade, natural da Guiné-
-Bissau e a residir em Portugal desde h& 11 anos, com
antecedentes de infec¢do pelo virus da imunodeficiéncia
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Fig 2 - Fotografias clinicas da doente do Caso 2 — tinha
microspdrica.

humana (VIH) tipo 1 diagnosticada em 2000 com imu-
nodepressdo grave, insuficiéncia renal crénica em
hemodidlise, cardiopatia valvular com prétese mitral sob
anticoagulagéo oral, status pés-acidente vascular cere-
bral hemorrdgico com hemiparesia esquerda sequelar.
Foi observada por multiplas placas de alopécia irregula-
res com descamacdo associada, algumas coalescentes,
distribuindo-se por todo o couro cabeludo e com envol-
vimento da face, com tempo de evolugdo desconhecido
(Fig. 3). A observacéo com luz ultra-violeta de Wood
néo evidenciou fluorescéncia e o exame micolégico
cultural permitiv isolar Trichophyton (T.) soudanense.

Fig 3 - Fotografias clinicas da doente do Caso 3 — finha
tricofitica.

Caso Clinico

Foram instituidas medidas preventivas e terapéutica
com cetoconazol champé e fluconazol 50mg/dia per os
durante 4 semanas, com regresséo completa das lesées.

Ambas as espécies sdo fungos dermatéfitos antro-
pofilicos mas tém caracteristicas que as distinguem. No
plano clinico e nas formas tipicas, a infecgéo de padréo
tricofitico, com parasitismo endotrix e auséncia de flu-
orescéncia com luz ultra-violeta de Wood caracteriza a
infecgdo por Trichophyton soudanense, contrariamente
ao que ocorre na infeccdo por Microsporum audouinii
com padréo microspérico, parasitismo endoectotrix,
associada a fluorescéncia verde. A natureza das subs-
tancias fluorescentes nos cabelos infectados néo esté
totalmente compreendida e ndo é passivel de repro-
dugé@o in vitro, atribuindo-se um possivel papel ao
triptofano, metabolito produzido pelos dermatéfitos, ou
a uma pteridina?.

Os diagndsticos etiolégicos foram efectuados a
partir de exame micolégico cultural, sendo os aspec-
tos das colénias caracteristicos. As amostras foram
inoculadas em meio Sabouraud com cloranfenicol e
cicloheximida e incubadas a 242C. Nos dois primeiros
casos obtivemos apés 2 semanas colénias penugen-
tas brancoacinzentadas, com pigmento acastanhado
no reverso da colénia. A subcultura em meio de PDA
tinha pigmento salméo caracteristico. No terceiro caso
as colénias de crescimento mais lento, tinham aspecto
caracteristico as 3 semanas, glabras de cor amarelo,
bem individualizadas no meio de cultura. Em subcul-
tura no meio de Lowenstein obteve-se pigmento de cor
negra. Microscopicamente nos dois primeiros casos
observdmos micélio hialino estéril com clamidosporos
intercalares e terminais e no caso 3 observédmos hifas
estéreis reflexivas e em bambu (Figs. 4 e 5).

DISCUSSAO

A distribuicdo epidemiolégica das dermatofitoses
néo é estdtica, fruto dos fluxos migratérios frequentes.
Os agentes etiolégicos mais frequentes de tinea capitis
na Europa nos finais do século XIX e inicio do século XX
eram as espécies antropofilicas, incluindo o M. audou-
inii. Apés 1950 a espécie zoofilica M.canis tornou-se a
mais frequente e actualmente os agentes mais frequen-
tes sGo M. canis e M. audouinii. Em Africa existem 2
padrées epidemiolégicos diferentes: M. audouinii e T.
soudanense na Africa central e ocidental e T. violaceum
no nordeste de Africa®.

Em Portugal, em particular na Consulta de Derma-
tologia do Hospital Curry Cabral, desde os anos 70 e
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Caso Clinico

Fig. 5 - Exame micolégico — Trichophyton soudanense.

coincidindo com a descolonizacdo, tém sido mais pre-
valentes as espécies M. audouinii e T. soudanense (popu-
lacdo da Area Metropolitana de Lisboa), tendéncia que
se mantém na actualidade. Um estudo realizado por
Guerra Rodrigo e col. referente a 1432 isolamentos no
periodo entre 1972 e 1995 no Hospital de Santa Maria
em Lisboa revelou como mais prevalentes M. canis em
43,16% dos casos, M. audouinii em 22,70%, T. viola-
ceum em 8,17%, T. tonsurans em 7,68% e T. menta-
grophytes em 6,49%’. Mais recentemente, um estudo
epidemiolégico realizado por Lestre e col., apresentado
em 2010 no 112 Congresso Nacional de Dermatologia
e Venereologia em Portugal e ainda nédo publicado,
avaliou todas as culturas realizadas em doentes com
suspeita de tinha do couro cabeludo no Hospital dos
Capuchos em Lisboa durante um periodo de 30 meses.
As culturas foram positivas em 392 casos e destes
61,5% foram M. audouinii, 29,1% T. soudanense, 5,6%
T. tonsurans, 2% M. canis, 2% M. ferrugineum, 0,5%
T. violaceum e 0,2% T. mentagrophytes, sendo que em
4 casos (1%) havia infecgéo mista por M. audouinii e
T. soudanense.
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O diagnéstico de tinea capitis néo é frequente em
adultos®'. No ano de 2011 no Hospital Curry Cabral
em 126 amostras de cabelo inoculadas identificdmos
3 casos em adultos. A literatura aponta alguns facto-
res eventualmente implicados. Em primeiro lugar, o
papel do aumento da quantidade de dcidos gordos
saturados no sebo com a puberdade, com alegado
efeito anti-fungico. Por outro lado, a espessura maior
do cabelo do adulto que protege contra invaséo por
dermatéfitos e também a colonizacdo do couro cabe-
ludo por Malassezia furfur que interfere com a infecgo
por dermatéfitos (as lipases da Malassezia furfur hidro-
lisam triglicéridos aumentando os dcidos gordos com
actividade anti-fungica)'®'*. Também estd descrita uma
maior prevaléncia de tinea capitis em adultos com uma
resposta imunitdria especifica deficitdria, como por
exemplo nos individuos com infecgdo VIH, tal como era
o caso de uma das nossas doentes'.

A identificag@o do agente causal é Gtil para orientar
a abordagem terapéutica e as medidas preventivas a
instituird'?-21. O fratamento assenta na terapéutica sis-
témica em doses adequadas, preferencialmente até &
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cura micolégica, sendo que a terapéutica tépica deve
ser utilizada em associagdo como adjuvante, pois ape-
sar de ter pouco efeito na infeccdo, potencia a diminui-
¢bo da disseminagéo.

No tratamento da tinea capitis podem ser utilizados
fadrmacos como a griseofulvina, itraconazol, terbinafina
ou fluconazol. A terapéutica de primeira linha é a grise-
ofulvina per os (20-25mg/kg/dia) durante 8 a 12 sema-
nas, mas o itraconazol (na idade pediétrica na dose 5
mg/kg/dia e na idade adulta 200-400mg/dia) durante
4 a 6 semanas e a terbinafina (dos 10 aos 20 kg de peso
corporal na dose de 62,5mg/dia, dos 20 aos 40 kg de
peso na dose de 125mg/dia e acima dos 40kg de peso
na dose de 250mg/dia) durante 4 semanas séo alterna-
tivas seguras, sobretudo na infeccdo por espécies Tricho-
phyton. Apesar de existirem poucos dados na literatura,
parecem ser menos eficazes na doenga causada pelas
espécies do género Microsporum, particularmente a ter-
binafina. O fluconazol também é um férmaco que pode
ser utilizado na tinea capitis, mas com poucos dados
disponiveis. Um dos estudos realizados revelou eficécia
com uma dose de é6mg/kg/dia durante 20 dias*?°. Na
nossa prdtica clinica em vdrios casos necessitamos de
utilizar um periodo mais prolongado de terapéutica que
pode chegar a 8 semanas, nomeadamente nas infec-
¢oes ectotrix (Microsporum audouinii) com a terbinafina
ou o fluconazol.

O diagnéstico de tinea capitis no adulto, apesar de
raro, ndo deve deixar de ser considerado. Reforca-se o
importante papel do Dermatologista na sua identifica-
¢Go e tratamento correcto, ndo descurando a pesquisa
de imunossupresséo e a identificacdo de uma eventual
infeccdo nos contactantes.

1. Cremer G, Bournerias |, Vandemeleubroucke E,
Houin R, Revuz J. Tinea capitis in adults: misdiagno-
sis or reappearance? Dermatology. 1997; 194(1):
811.

2. Hay RJ, Ashbee HR. Mycology. In: Burns T, Breath-
nach S, Cox N, Griffiths C, editors. Rook’s Textbook
of Dermatology, Eight Edition. Oxford: Wiley-Bla-
ckwell; 2010. 36.1-36.93.

3. Gupta AK, Tu LQ. Dermatophytes: Diagnosis and
treatment. J Am Acad Dermatol. 2006; 54(6):
1050-5.

4. Richardson M, Elewski B. Fast Facts - Superficial

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Caso Clinico

Fungal Infection. Oxford, United Kingdom: Health
Press; 2000.

Elewski BE. Tinea capitis: a current perspective. J
Am Acad Dermatol. 2000; 42(1): 1-20.
Ginter-Hanselmayer G, Weger W, llkit M, Smolle
J. Epidemiology of tinea capitis in Europe: cur-
rent state and changing patterns. Mycoses 2007;
50(Suppl. 2): 6-13.

Guerra Rodrigo F Micoses superficiais. Trab Soc
Port Dermatol Venereol. 1998; 55(4): 98-118.
Purlsey TV, Raimer SS. Tinea capitis in the elderly.
Int J Dermatol. 1980; 19(4): 220-1.

Rezusta A, Betran A, Querol |, Palacian MP, Revillo
MJ. Tinea capitis caused by Trichophyton souda-
nense and Microsporum audouinii in an adult: a
case report. Mycoses. 2011; 54(1): 89-90.
Silverberg NB, Weinberg JM, Deleo VA. Tinea
capitis: focus on African American women. J Am
Acad Dermatol. 2002; 46(2): S120-4.

Takwale A, Agarwal S, Holmes SC, Berth-Jones J.
Tinea capitis in two elderly women: transmission at
the hairdresser. Br J Dermatol. 2001;144(4): 898-
900.

Vannini P Guadagni R, Palleschi GM, Difonzo EM,
Panconesi E. Tinea capitis in the adult: Two case
studies. Mycopathologia. 1986; 96(1): 53-7.

Aste N, Pau M, Biggio P Tinea capitis in adults.
Mycoses. 1996; 39(7-8): 299-301.

Buckley DA, Fuller LC, Higgins EM, du Vivier AW.
Tinea capitis in adults. BMJ. 2000; 320(7246):
1389-90.

Rebollo N, Lépez-Barcenas AP, Arenas R. Tifa de la
cabeza. Actas Dermosifiliogr. 2008; 99(2): 91-100.
Barlow D, Saxe N. Tinea capitis in adults. Int J Der-
matol. 1988; 27(6): 388-90.

Khan KA, Anwar AA. Study of 73 cases of tinea
capitis and tinea favosa in adults and adolescents.
J Invest Dermatol. 1968; 51(6): 474-7.

Lateur N, André J, De Maubeuge J, Poncin M, Song
M. Tinea capitis in two black african adults with HIV
infection. Br J Dermatol. 1999; 140(4): 722-4.
Krowchuk DP Lucky AW, Primmer SI; McGuire J.
Current status of the identification and management
of tinea capitis. Paediatrics. 1983; 72(5): 625-31.
Higgins EM, Fuller LC, Smith CH. Guidelines for the
management of tinea capitis. British Association of
Dermatologists. Br J Dermatol. 2000; 143(1): 53-8.
Rand S. Overview: The treatment of dermatophyto-
sis. J Am Acad Dermatol. 2000; 43(5): S104-12.

237



BIODERMA

LABORATOIRE DERMATOLOGIQUE

MATRICIUM®

O 1° DISPOSITIVO MEDICO ESTERIL - 100% BIOMIMETICO

AUTENTICA REGENERACAO DA PELE

SIMBIOSE PERFEITA’
Pales Motncirm

- Sy PR T o P P T
i FIY RS I ARE I T3

., T
nE

LABORATON DEAMATOLOOIGUE RICDENMA-

R C0c QUALOUER PROCEDIMENTOD COSMETICO ¢ PELE ENVELHEC|DA [ PELE SUJEITA A AGRESSOES EXTERNAS

A BIOLOGIA AO SERVICO DA DERMATOLOGIA



Anuncios

UNION EUROPEENNE DES MEDECINS SPECIALISTES
EUROPEAN UNION OF MEDICAL SPECIALISTS

The UEMS Section of Demmato - Venereology

European Board of Dermato-Venereology

Section de Dermato-Vénéréologie / Section of Dermato-Venereology

President: Prof. Dr. Magdalena Czarnecka-Operacz (PL)
Past President: Prof. Dr. Harald Gollnick (DE)
Secretary: Prof. Dr. Peter Arenberger (CZ)
Treasurer: Prof. Dr. Veli-Matti Kéhéri (Fl)

www.uems-ebdv.org/ebdv

announces
THE 5" EUROPEAN BOARD EXAMINATION IN DERMATO-VENEREOLOGY
(Diploma in Dermatology and Venereology)

The next Board Examination will take place at the University Medical Campus
in Frankfurt/Main, Sternkai, Germany,
from Friday 3rd to Saturday 4th of August 2012.

The Board Examination will cover the whole field of Dermatology and Venereology
according to the European Curriculum Teaching Program of the UEMS Dermatology
and Venereology.

Detailed information is available on the website of the UEMS / EBDV:
www.uems-ebdv.org.

For further information please contact Prof. H. Gollnick,

Past President Section and Board Dermato-Venereology UEMS
(harald.gollnick@med.ovgu.de).
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AnuUncios

Get a chance to participate in the examination FOR FREE!

EADV OFFERS THREE SCHOLARSHIPS FAITW

The Section and Board of Dermato-Venereology (UEMS) organizes a two-day European Board
Examination for residents.

This year, the EADV offers 3 Scholarships to take the examination at no cost.

If successtul, a diploma will be delivered to successful candidates, as well as a proof of Excellency in
the field of Dermatology and Venereology.

Date: 3 - 4 August 2012
Application deadline: 1 June 2011
Venue: Klinikum der J.W. Goethe-Universitat in Frankfurt am Main, Germany

Contact Person:

Prof. M. Czarnecka-Operacz Prof. Harald Gollnick

President Past-President

Section & Board Dermato-Venereology, UEMS Section & Board Dermato-Venereology, UEMS
E-mail: mczarnec@ump.edu.pl E-mail: harald.gollnick@med.ovgu.de

More detailed information on http://www.uems-ebdv.org/ebdv

Important: In most of medical disciplines the UEMS European Examination does not currently
have a general acknowledgment at the national level.

Therefore each participant has to apply at the National Boards and/or Institutions for individual
acknowledgement.
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