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DERMATOSES NEUTROFILICAS

Inés Lobo, Susana Machado, Manuela Selores
Servico de Dermatologia do Hospital Geral de Santo Anténio, EPE, Porto

RESUMO - As dermatoses neutrofilicas constituem um grupo heterogéneo, mas interligado, de doencgas cutaneas,
caracterizado por infiltrados de polimorfonucleares neutréfilos, sem causa infecciosa subjacente. Nesta revisao
tentamos descrever estas entidades, salientando o seu caracter multissistémico e a sua associagdo com patologias
subjacentes.

PALAVRAS-CHAVE - Dermatoses neutrofilicas; Sindrome de Sweet; Dermatose neutrofilica do dorso das maos;
Pioderma gangrenoso; Eritema elevatum diuntinum; Dermatose pustulosa subcérnea.

NEUTROPHILIC DERMATOSIS

ABSTRACT - The neutrophilic dermatosis are a group of heterogeneous skin diseases mainly characterized by an
infiltration of the skin by polymorphonuclears, without any identifiable infection. In this review we describe the main
neutrophilic dermatosis, their multisystemic dimension and their association with underling diseases.

KEY-WORDS - Neutrophilic dermatosis; Sweet's syndrome; Neutrophilic dermatosis of the dorsal hands; Pyoderma
gangrenosum; Erythema elevatum diutinum; Subcorneal pustular dermatosis.

| Dr.2 Inés Machado Moreira Lobo

Servico de Dermatologia

Hospital Geral de Santo Anténio, EPE

Edificio das consultas externas, Ex CICAR, Rua D. Manuel I
4099-001 Porto

Tel: 226097429

Fax: 226097429

Email- dermat@sapo.pt
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INTRODUCAO

As dermatoses neutrofilicas (DN) constituem um
grupo heterogéneo de doencas que tém em comum
infiltrados de polimorfonucleares neutrofilos, sem causa
infecciosa associada. Embora a expressdo principal
destas patologias seja ao nivel da pele, elas podem
cursar com infiltrados neutrofilicos em varios 6rgaos, tais
como os pulmdes, articulagdes, ganglios linfaticos,
olhos, sistema nervoso central e 0ssos. Assim, a sinto-
matologia variada, referente a miultiplos aparelhos e
sistemas, leva-nos a considerar as DN um grupo de
doencas sistémicas'. Tém também em comum a caracte-
ristica de estarem associadas a patologias subjacentes,
muitas delas com morbilidade e mortalidade signifi-
cativas™’.

A primeira linha de tratamento das DN agudas ¢é a
corticoterapia, enquanto que as condi¢des cronicas res-
pondem melhor & dapsona’.

CLASSIFICACAO

A classificacdo proposta no Quadro | tem em

Quadro |

CLASSIFICACAO DAS
DERMATOSES NEUTROFILICAS

Localizagdo dos
Infiltrados Neutrofilicos
no Exame Histolégico

Entidade Clinica

Pustulose subcérnea -

SRICC S Doenca de Sneddon Wilkinson
Dermatose neutrofilica aguda -
Sindrome de Sweet
Derme

Dermatose
neutrofilica reumatéide

Eritema

Derme e vasos o
elevatum diutinum

Hidradenite

Derme e glandulas écrinas . o
écrina neutrofilica

D hinod Pioderma
erme e hipoderme gangrenoso
Hipoderme e Paniculites

I6bulos adiposos neutrofilicas

Abcessos
assépticos

Hipoderme e
tecidos subjacentes

160

Inés Lobo, Susana Machado, Manuela Selores

consideracdo a localizagdo histologica do infiltrado
neutrofilico, uma vez que essa localizacdo influencia a
manifestacao clinica da doenga. Assim, por exemplo, se
os infiltrados sdo epidérmicos, dominam as pustulas, e
estamos perante uma entidade clinica denominada
doenca de Sneddon-Wilkinson ou dermatose pustulose
subcornea (DPS). A infiltrados neutrofilicos dérmicos
podem corresponder duas entidades clinicas: a
dermatose neutrofilica aguda febril (sindrome de Sweet -
SS) e a dermatose neutrofilica reumatoéide, caracterizada
por papulas e placas. Se, pelo contrario, os infiltrados
neutrofilicos sdo dermo-hipodérmicos, a entidade
clinica que se lhe associa é o pioderma gangrenoso
(PG), com manifestacdes sob a forma de nddulos e
Ulceras.

Opta-se por excluir desta classificacdo doencas que
tém individualidade suficiente para serem consideradas
como entidades isoladas, apesar de os infiltrados
neutrofilicos serem uma das suas caracteristicas
primordiais (Quadro Il).

Quadro 11

ENTIDADES CLINICAS EXCLUIDAS DO
GRUPO DAS DERMATOSES NEUTROFILICAS?

Entidades Clinicas

® Psoriase pustulosa (forma localizada ou generalizada)

® Pustulose exantematica aguda generalizada/farmaco induzida
® Pénfigo IgA (dermatose intra-epidérmica neutrofilica IgA)

® Dermatose pustular subcérnea

® Dermatite herpetiforme

® Dermatose linear IgA

® Formas graves de acne (acne fulminante; acne necrético)

A doenga de Behget é muitas vezes discutida no
capitulo das DN, pois tem como manifesta¢des cutaneas
muitas das doengas neutrofilicas que de seguida vamos
descrever.

1. Sindrome de Sweet
(Dermatose neutrofilica aguda febril)

O SS é considerado a entidade central deste conjunto
de dermatoses, uma vez que € a mais comum das DN.
Ocorre mais frequentemente em mulheres, em faixas
etarias médias (30-60 anos), sem preferéncia por raca
ou por distribuicdo geogréafica®.



Dermatoses Neutrofilicas

Clinica

Ap6s um prédromo de sindrome tipo gripal, as lesdes
cutaneas dolorosas surgem de forma abrupta, com papu-
las vermelho-puarpura que tém tendéncia a coalescer, for-
mando placas bem delimitadas, com superficie irregular
(Fig. 1). A aparéncia pseudovesicular ou pseudopustular
gue adquirem é devida ao edema marcado, tratando-se,
no entanto, de lesdes soélidas (Fig. 2). Localizam-se de
forma assimétrica na face, pescogo e extremidades su-
periores, frequentemente na face dorsal das maos e

Fig. 1 - Sindrome de Sweet, placas e papulas eritemato-
-violaceas.

Fig. 2 - Sindrome de Sweet, aparéncia pseudovesicular das
lesbes.

Educacao Médica Continua

raramente no tronco e membros inferiores. Em alguns
pacientes as lesdes sdo fotodistribuidas’. A presenca de
lesBes nas mucosas € rara e, quando esta presente, pode
ser sinal de SS paraneoplasico’, cursando com lesdes
cutaneas habitualmente mais generalizadas®.

Em casos raros ha formas atipicas: circinadas, hemor-
ragicas, vesicopustulosas ou ulceradas, consideradas por
alguns autores como sendo formas de transicdo para
outros tipos de DN°.

As lesBes podem aparecer em locais de traumatismo
de bidpsia, introducdo de cateteres e de picada de
insectos (patergia cutanea).

As manifestacfes extra-cutaneas sao muito frequentes
e ocorrem na sequéncia do envolvimento de neutrofilos
em varios 6rgdos, o que acentua a ideia do caracter
multissistémico destas doengas (Quadro lll). A febre e a
leucocitose que aparecem em mais de 50% dos casos
tornam, muitas vezes, dificil o diagnostico diferencial com
doencas infecciosas®.

Quadro 1l

MANIFESTACOES EXTRA-CUTANEAS
DO SINDROME DE SWEET, AGRUPADAS

POR FREQUENCIA DE APARECIMENTO>**

Manifestacdes extra-cutaneas

Febre (pode ser intermitente e

preceder as manifestacdes cutaneas)
Leucocitose

Artrite: assimétrica, inflamatéria, ndo erosiva

Comuns
(>50%)

Artralgias
Menos comuns | Mialgias
(20% a 50%) Cefaleias
Envolvimento ocular: conjuntivite, episclerite,
iridociclite

Alveolite neutrofilica: tosse, dispneia e
dor pleuritica

Incomuns Osteomielite
Envolvimento renal: hematuria, proteindria,
IRA, glomerulonefrite
Hepatite
Pancreatite
Raro

Meningite asséptica
Quadros neuroldgicos e psiquiatricos

IRA = Insuficiéncia Renal Aguda
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Exames auxiliares de diagnostico

A bidpsia cuténea revela: epiderme normal, edema
das papilas dérmicas, infiltrados neutrofilicos difusos na
derme superficial com eosindfilos e linfocitos esporéa-
dicos (Fig. 3). A imunofluorescéncia directa ndo é
especifica da doenca.

Fig. 3 - Edema das papilas dérmicas, infiltrados neutro-
filicos difusos na derme superficial.

Os dados laboratoriais séo essencialmente leucoci-
tose com neutrofilia, apesar de nem sempre presente’, e
aumento da velocidade de sedimentacéo (VS) e da pro-
teina C reactiva (PCR).

Héa autores que propdem critérios de diagndstico®
para o SS (Quadro IV), sendo critérios major o inicio
abrupto de lesBes cutaneas caracteristicas e a histo-
patologia, mas a maioria considera que nao sao Uteis na
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pratica clinica’. Alguns dos critérios devem ser anali-
sados de forma cuidadosa, como por exemplo, em neo-
plasias que induzem neutropenias, a leucocitose pode
n&o ocorrer.

Quadro IV

CRITERIOS PARA DIAGNOSTICO
DE SINDROME DE SWEET**

Critérios major

1. Inicio abrupto de lesGes cutaneas tipicas
2. Histopatologia consistente com SS

Critérios minor

1. Associagcdo com neoplasias, infeccdes, patologias
inflamatdrias ou gavidez

2. Febre e sintomas e sinais constitucionais

3. Leucocitose

4. Boa resposta aos corticides

NECESSARIO PARA DIAGNOSTICO: 2 CRITERIOS MAJOR + 2 MINOR

Uma vez estabelecido o diagndstico, é fundamental
excluir doengas sistémicas associadas (Quadro V), tanto
mais que algumas delas necessitam de rapido trata-
mento. Quando a patologia associada € neoplésica
(10% a 20%)*, o SS pode preceder o seu diagnostico por
meses ou anos, sendo considerado como paraneo-
plasico. H& mesmo autores que advogam que 0s
doentes com SS devem seguir um follow-up hemato-
l6gico, dada a associacdo com neoplasias desta
natureza’. Outros autores consideram que a prescricao
de factores de crescimento dos neutrdéfilos, no contexto
de sindromes mielodisplasicos, é a origem das DN
nestes doentes’. Embora algumas dessas patologias
associadas tenham papel etiolégico na patogénese do
SS, outras parecem representar uma ocorréncia aci-
dental’.

Diagnostico diferencial

A lista de diagnosticos diferenciais do SS é extensa,
sendo de salientar as outras DN. A febre e a leucocitose
poderiam conduzir a um diagndstico de processo sépti-
co que é necessario excluir. E também importante excluir
o eritema multiforme, mas neste sdo caracteristicas as
lesdes em alvo e um maior atingimento das mucosas’. A
aparéncia pseudovesicular pode mimetizar a infec¢do
por herpes simples.
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Quadro V

PATOLOGIAS ASSOCIADAS AO SINDROME DE SWEET E AO PIODERMA GANGRENOSO

Associacoes Sistémicas

Hematoldgicas (85%)’
Leucemia mieldide aguda
Gamopatias monoclonais
Mielomas

Hematolégicas
Mielodisplasia

Leucemia mieléide crénica
Doenca Hodgkin

Neaplasias Sindromes mielodisplasicos Gamopatias monoclonais: IgA
Neoplasias sélidas
Carcinoma digestivo, mamario, genitourinario
Tracto gastrointestinal - Yersiniose

Infeccdes Vias respiratorias superiores - Estreptococos HIV, VHC

Micobactérias atipicas, CMV, HIV

D. inflamatdrias
intestinais

Doenga de Crohn, colite ulcerosa

15%-20%"°
Doenga de Crohn; Colite ulcerosa

Medicamentos

Levonorgestrel/etinilestradiol

Acido retindico, carbamazepina,
hidralazina, minociclina, nitrofurantoina,
trimetropim-sulfametoxazol, G-CSF
GM-CSF, furosemida, vacinacédo BCG

G-CSF interferon,
Farmacos anti-psicéticas

Sarcoidose

Tiroidite de Hashimoto
Doenca de Graves
LES

AR

Gravidez

Outras

Doenga trimetropim-sulfametazol

Doenca Behcet

LES, sindrome antifosfolipideo

AR

Sarcoidose

Ulceras duodenais e gastricas
Diabetes mellitus

Artrite oligoarticular ndo destrutiva
Espondilite

Doencas hepéticas Hepatite cronica

Cirrose biliar primaria
Hepatite cronica

CMV= citomegalovirus, HIV=virus da imunodeficiéncia humana, VHC= virus da hepatite C

LES= Lapus eritematoso sistémico, AR= artrite reumatéide
G-CSF = Granulocyte-colony stimulating factor

Tratamento e prognostico

As lesBes podem persistir por semanas ou meses, 0
que torna imperativo o seu tratamento (Quadro VI). O SS
€ muito sensivel a corticoterapia sistémica, quer no que
respeita as manifestacdes cutaneas, quer as extra-cuta-
neas, sendo, por vezes, necessarias doses de 10-30mg,
em dias alternados, durante meses, para evitar as
recorréncias. As lesBes isoladas podem responder a
corticoides topicos de alta poténcia.

A dapsona é (til para a maioria das DN, umavez que
impede a quimiotaxia dos neutréfilos e a sua ligagao a
moléculas de adesao, inibindo a mieloperoxidase.

E de salientar que o tratamento da doenca subja-

cente € benéfico no SS, tal como em todas as outras DN,
podendo mesmo resultar na sua cura’.

O prognostico da doenga dermatologica em si €
bom, com resolugdo das lesBes sem cicatrizes, mas as
recorréncias podem ocorrer em até 33% dos casos, com
ou sem tratamento, principalmente quando ha doengas
associadas™’.

2. Dermatose neutrofilica do dorso das méaos
A dermatose neutrofilica do dorso das méos (DNDM)

€ considerada por muitos autores como uma forma lo-
calizada de SS'*, ja que as lesBes tém caracteristicas
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Quadro VI

FARMACOS USADOS NO TRATAMENTO
DO SINDROME DE SWEET

Tratamento - FArmacos

Corticoides topicos | Propionato de clobetasol 0.05%

Prednisolona -0.5-1mg/kg/dia
Reducao para 10 mg em 4 a 6 semana

900mg dia (300mg 3x dia)

1.5 mg/dia, com reducao para

Corticéides orais

lodeto de potéassio

Cele 0.5mg/dia em 3 semanas
Dapsona 100 a 200mg/dia

Ciclosporina, talidomida, interferon o,
Outros

ciclofosfamida

macroscopicas e histologicas semelhantes, mas locali-
zando-se exclusivamente no dorso das méos e ndo ha-
vendo sintomas sistémicos associados, nomeadamente
febre™.

Por outro lado, é ainda objecto de discusséo se a
DNDM nao sera a mesma entidade que a vasculite pus-
tular do dorso das maos, ja que nesta Ultima, apesar de
haver infiltrados neutrofilicos associados a vasculite leu-
cocitoclastica, as manifestacbes clinicas sdo sobrepo-
niveis™.

As lesdes respondem aos corticéides orais e dapso-
na, podendo pequenas doses desta Ultima prevenir
recorréncias.

3. Pioderma Gangrenoso

O PG é umadoenca rara, de etiologia desconhecida,
que aparece em qualquer idade, ocorrendo em 4% nas
criangas™.

Clinica

A les&o inicia-se como uma papulopustula folicular de
base eritematosa, que rapidamente expande e Ulcera,
dando origem a uma Ulcera dolorosa, com bordos
irregulares elevados, violaceos e cribiformes, com halo de
eritema vivo ao seu redor (Fig. 4). A sua base é necrotica
e, muitas vezes, recoberta por exsudados purulentos. A
lesdo pode ter uma configuragao serpiginosa.

Sdo geralmente solitarias, mas podem aparecer
clusters, em diferentes partes do corpo. A localizacéo
mais comum € nas extremidades inferiores, nomea-
damente pretibial®™, mas pode atingir outras areas
cutaneas (cabeca, pescoco, mamas e extremidades
superiores) e ndo cutaneas, como olhos, laringe,
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Fig. 4 - Pioderma gangrenoso, Ulcera com bordos irregu-
lares elevados.

faringe, vulva e mucosa oral, sob a forma de lesdes afto-
sas. Nas criancas, a aparéncia clinica do PG é similar a
dos adultos, mas tende a envolver mais a cabeca, 0s
genitais e as areas perianais’.

O aparecimento de PG na area periostomal, depois
de ressecgdes intestinais devidas a doenca de Crohn,
exemplifica a patergia nesta doenga’.

As variantes clinicas sdo: forma pustulosa (as
pustulas iniciais ttm uma progressdo para Ulceras
superficiais), forma vegetativa, forma granulomatosa
superficial e forma bolhosa. Esta dltima encontra-se
quase sempre associada a sindromes mielodisplasicos®.

Tal como no SS, também o PG se pode associar a
manifestacdes extra-cutaneas, nomeadamente articula-
res, gastrointestinais, oculares e pulmonares™.

Exames auxiliares de diagnéstico

N&o havendo nenhum exame auxiliar de diagndstico
especifico, o PG tem essencialmente diagnéstico clini-
co****. No estudo analitico, € comum a leucocitose, com
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aumento da VS e PCR, concordantes com um quadro
inflamatorio.

A bibpsia cutanea é pouco especifica®, sendo o infil-
trado de neutréfilos dérmico e hipodérmico. E contro-
versa a questao da existéncia de vasculite necrotizante
associada.

Tal como no SS, ap6s o diagnostico, torna-se neces-
sario investigar a associagdo com doencas sistémicas
(Quadro V), o que pode ocorrer em até 50 a 80% dos
casos'. A heterogeneidade das doengas a que pode
estar associado torna dificil encontrar um denominar
etiol6gico comum.

Diagnostico diferencial

Como o diagnostico de PG é clinico, torna-se
portanto necessario excluir outras causas de ulceragao
cutanea, nomeadamente infecgdes (éctima gangrenoso,
micoses profundas, infec¢bes por micobactérias
atipicas), patologia vascular (insuficiéncia venosa ou
arterial), vasculites e neoplasias.

Tratamento e Prognaostico (Quadro VII)

A Ulcera pode curar espontaneamente, mas, na
maioria dos casos, € necessario tratamento local e sisté-
mico.

N&o séo de aconselhar desbridamentos da Ulcera,
pois podem agravar as lesdes. Os pensos hidrocoloides
podem ser benéficos™"*. Os tratamentos topicos isola-
dos s&@o pouco eficientes®. Ha quem tente corticoides
intralesionais nos bordos das Ulceras®*®, e ha casos
descritos de bons resultados com tacrolimus topico™.

Quadro VI

FARMACOS USADOS NO TRATAMENTO
DO PIODERMA GANGRENOSO

Tratamento - Farmacos

Corticéides topicos

. . . Nos bordos da Ulcera
intralesionais

Prednisolona: 1 a 2 mg/Kg/dia p.os

Corticoides orais
Metilprednisolona: 0.5-1mg/kg/dia ev

Dapsona 75 a 200 mg/dia p.os
Ciclosporina 2.5 a 5mg/kg/dia p.os
Azatioprina 50-100mg/Kg/dia p.os
Ciclofosfamida Variavel vo e ev pulsos
Metotrexato 2.5-35 mg/semana

Micofenolato de mofetil, infliximab,
Outros talidomida, tacrolimus, imunoglobulinas,

minociclina, vancomicina
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Os corticdides orais parecem ser o farmaco de pri-
meira linha, sendo a melhor estratégia iniciar o trata-
mento com doses elevadas™. A resposta é rapida, com
estabilizacio da doenga em 24 horas™. SO deve ser feita
reducdo ou suspensdo do farmaco quando a compo-
nente inflamatéria estiver ausente ou quando houver
cura, respectivamente.

Os farmacos sulfa podem ser benéficos, mas nem
todos os doentes respondem de forma favoravel. A
sulfasalazina é a mais efectiva, ndo s6 nos pacientes
com PG associado a colite ulcerosa, mas também nos
pacientes com PG nao associado a doencas sistémicas.
O infliximab s6 é til nos casos associados a doenga de
Crohn®.

Outro dos aspectos a ndo desprezar no tratamento
do PG ¢é a analgesia, ja que os pacientes referem dor
moderada a severa'.

As lesdes podem resolver com o tratamento das
doencas subjacentes, havendo um curso paralelo entre
0 PG e a colite ulcerosa e entre o PG e as doencas hema-
toldgicas™.

Ao contrario do SS, o PG pode deixar cicatrizes
cribiformes.

4. Eritema elevatum diutinum

O eritema elevatum diutinum (EED) é uma entidade
rara que era inicialmente classificada no grupo das
vasculites, uma vez que os infiltrados neutrofilicos se
encontram quer nos vasos quer na derme. Trata-se de
uma doenga crénica intermitente’’, que ocorre em
adultos.

Clinica

Clinicamente é caracterizada por papulas, placas e
nddulos violaceos de superficie lisa (Figs. 5 e 6). As lesdes
sdo geralmente assintomaticas, mas 0 paciente pode
queixar-se de queimor ou prurido ligeiro™*. As lesdes
mais antigas tém depdsitos de colesterol, o que lhes
confere um aspecto amarelo-acastanhado, lembrando
xantomas. Inicialmente, os nédulos s&o moles e moveis,
mas com o tempo podem tornam-se fibroticos, deixando
cicatrizes atréficas hiper ou hipopigmentadas'*®. Nos
doentes HIV positivos os nédulos podem atingir grandes
dimensoes.

As lesBes tém distribui¢do simétrica nas extremidades
extensoras justa-articulares das méos e joelhos, nade-
gas e tenddo de Aquiles. As lesBes cutaneas podem
associar-se a febre e sintomas constitucionais.

Vérias doengas sdo descritas como associadas ao
EED, incluindo infeccBes recorrentes (faringeas ou
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Fig. 5 - Eritema elevatum diutinum, placas e nédulos vio-
laceos de superficie lisa nos dedos.

Fig. 6 - Eritema elevatum diutinum, nédulo violaceo adja-
cente ao tenddo de Aquiles.

sinopulmonares), sifilis, hepatites, HIV, doenca inflama-
toria intestinal, artrite reumatéide, doengas hematol6-
gicas (mieloma multiplo, gamopatias monoclonais IgA
ou IgG) e patologia articular.
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Exames auxiliares de diagnostico

A histopatologia das lesdes agudas mostra infiltrados
neutrofilicos perivasculares, dep6sitos dérmicos de fibri-
na e leucocitoclasia®. Nas lesdes mais antigas pode
haver depositos de colesterol, outrora denominados de
colesterosis extracelular, mas que hoje se sabe serem

17,19

intracelulares (lipidosis intracelular) .

Diagnostico diferencial

Héa a considerar no diagnéstico diferencial desta
entidade: xantomas, SS, PG, granuloma facial, sarcoma
de Kaposi, angiomatose bacilar, angiosarcoma e erite-
ma multiforme.

Tratamento e Prognadstico

O tratamento desta entidade é dificil, sendo a doenca
crénica e recorrente. Os farmacos sulfa tém poder de
supressao, mas ndo de tratamento, havendo recorréncia
da lesdo com a sua suspensdo. Petéquias ou purpura
podem ser visiveis apds descontinuagdo da terapéutica
com dapsona. Os corticOides orais ndo sao eficazes,
mas na forma tdpica e intralesional podem diminuir o
tamanho das les@es.

O tratamento da doenca subjacente resulta em
melhoria®®. No tratamento do HIV, os antiretroviricos
parecem melhorar as manifestagdes cutaneas.

A evolugdo da doenca é variavel, havendo casos de
resolucdo espontédnea com cicatrizes atroficas. No
entanto, a maioria dos casos parece ser cronica e
progressiva.

5. Dermatose pustulosa subcérnea - Doenca
de Sneddon Wilkinson

A DPS é uma doenca crdnica rara, mais frequente em
mulheres entre 0s 40 e 60 anos.

Clinica

A lesao elementar é uma pustula grande, plana, com
nivel horizontal de pus asséptico (pustula com hipopion),
circundada por um anel eritematoso (Figs.7 e 8). O
hipopion é caracteristico, mas pode ser fugaz e evoluir
para crostas melicéricas. As lesGes agrupam-se de
modo arciforme, sobretudo nas zonas de flexdo e no
tronco. O prurido é raro. Os doentes apresentam bom
estado geral, sem sintomas constitucionais associados.

Também aqui € necessaria a exclusao de patologias
sistémicas: gamopatias monoclonais (normalmente IgA
e benignas), artrite reumatoéide, hemopatias e doenca de
Crohn.
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Fig. 7 - Dermatose pustulosa subcérnea, pustulas planas
circundadas por eritema.

Fig. 8 - Dermatose pustulosa subcérnea, pormenor da pus-
tula.

Exames auxiliares de diagndstico

A histologia mostra pustulas uniloculares sub-cor-
neas, com polimorfonucleares neutrofilos no seu interior
(Fig. 9). O facto de as imunofluorescéncias directa e
indirecta serem negativas € importante para o diagnos-
tico diferencial com o pénfigo IgA, variante subcornea,
que tem caracteristicas semelhantes, quer histolégicas
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quer macroscopicas’. H4 mesmo quem considere o
pénfigo IgA uma forma de transi¢ao entre o pénfigo e a
DPS°.

Fig. 9 - Dermatose pustulosa subcérnea, pustulas unilo-
culares sub-cérneas, com polimorfonucleares neutréfilos no
seu interior.

Tratamento

A dapsona (100mg/dia) é o tratamento de escolha™,
mas pode-se também recorrer a corticoides, retindides
ou metotrexato.

O curso da doenga é benigno, com resolucdo das
lesBes.

6. Hidradenite écrina neutrofilica

A hidradenite écrina neutrofilica (HEN) é uma erup¢ao
cutdnea rara, com apresentacdo clinica variavel”, que
ocorre normalmente em doentes com neoplasias tratadas
com quimioterapia, principalmente quando o farmaco é a
citarabina ou a daunorrubicina®?*. Pode também acon-
tecer associada a neoplasias, independentemente de
qualquer tratamento destas®, a doenca de Behget™, a
HIV*, a tratamentos com hemodiélise®, G-CSF (granu-
locyte-colony stimulating factor)®**, zidovudina® e aceta-
minofeno™.

A sua etiopatologia é desconhecida, mas parece que
a acumulacéo de metabolitos toxicos de farmacos nos
epitélios excretores das glandulas sudoriparas causa
necrose, com infiltragdo neutrofilica secundaria. No
entanto, este ndo parece ser 0 Unico mecanismo, uma
vez que ndo explica a patologia quando ocorre em
outras situagdes, como as atras descritas™***’.

169



Educacao Médica Continua

Clinica

A clinica é polimoérfica. Os pacientes podem aparecer
com méculas, placas e nddulos vermelhos ou violaceos,
bem delimitados, muitas vezes edematosos e dolorosos.
As lesdes podem ser Unicas ou multiplas e séo sempre
acompanhadas por um periodo limitado de pirexia™.

A localizagdo das lesbes parece estar relacionada
com as diferencas na actividade metabdlica das glan-
dulas secretoras écrinas, em adicdo a traumatismos
locais®. As lesdes localizam-se, predominantemente, na
face, pescoco, tronco e membros. Mais uma vez pode
ocorrer patergia®’.

Exames auxiliares de diagndstico

O diagndstico da HEN ¢ histologico. A bidpsia da lesdo
mostra infiltrados neutrofilicos em redor das glandulas
sudoriparas écrinas e seus ductos, com degeneragdo e
necrose do epitélio secretor écrino. A epiderme é
tipicamente normal®. Nos pacientes com neutropenia
induzida pela quimioterapia, os neutrdfilos podem néo ser
encontrados na biopsia®’.

Diagnostico diferencial

E importante fazer o diagnostico diferencial com
hidradenite idiopatica palmoplantar, que ocorre em
criancas e tem caracteristicas histolégicas e morfol6-
gicas semelhantes, mas que nao se encontra associada
a patologias subjacentes®****’. E igualmente necessario
excluir patologia infecciosa (celulite), dado que pode
haver febre associada™.

Tratamento e prognastico

A doenca tem regresséo espontdnea em 1 a 3 sema-
nas apos suspensdo dos farmacos, sendo apenas neces-
sario o tratamento com anti-inflamatorios, se a doenca for
sintomatica®”. Ha casos de auséncia de recidiva das
lesbes, apos reintroducdo do farmaco™, mas o mais
comum € a recidiva.

O reconhecimento precoce desta entidade é impor-
tante, para impedir tratamentos desnecessarios e proceder
a suspensao da droga, se ela estiver implicada.

7. Dermatose neutrofilica reumatoéide

A dermatose neutrofilica reumatoide € uma manifes-
tacdo rara da artrite reumatoide, com menos de trinta
casos descritos®*. Ocorre em mulheres de meia-idade,
com formas de artrite reumatoéide severa e com titulos
elevados de factor reumatoéide®*.

Clinicamente, caracteriza-se por papulas e placas
eritematosas urticaria-like, simétricas, de predominio
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nas superficies extensoras das extremidades, tronco,
ombros e pescoco. As lesdes sdo assintomaticas. Lesdes
anulares, vesiculares, bolhosas e ulcerativas s&o menos
comuns®®,

Estas manifestacBes séo acompanhadas de sintomas
de artrite reumatoide.

Na histologia, os infiltrado neutrofilicos sao dérmi-
cos, 0 que torna o diagnéstico diferencial com o SS um
desafio.

Os neutrofilos podem formar microabcessos papi-
lares, lembrando os da dermatite herpetiforme™. Leuco-
citoclasia sem vasculite pode ser proeminente®.

O diagnostico diferencial faz-se com as outras DN,
vasculite urticariforme e doenca de Behget.

Tratamento: As lesdes podem resolver esponta-
neamente, ou com a melhoria da prépria artrite reuma-
téide, mas tendem a recorrer com a exacerbacao da
mesma. Ao contrario do que acontece no SS, as lesbes
n&o respondem a corticoterapia®*. Outros tratamentos
incluem a hidroxicloroquina, a dapsona e a ciclofos-
famida.

8. Paniculite neutrofilica

E uma entidade muito rara, com 7 casos descritos™,
que se manifesta por nédulos subcutaneos dolorosos,
inflamatorios, localizados maioritariamente nos mem-
bros. Febre, artralgias e fadiga aparecem quase sempre
associadas.

Na histologia, os infiltrados neutrofilicos estdo
presentes nos |6bulos adiposos (paniculite lobular) e na
hipoderme. N&o é observada vasculite®. Os infiltrados
neutrofilicos na hipoderme também podem ser
encontrados em alguns casos no SS e no PG, mas nestes
s&o considerados fendmenos secundarios™.

A doenca esta, na maioria dos casos, associada a
sindromes mielodisplasicos™ e € corticossensivel, com
melhoria em alguns dias ap6s a suaintrodugéo.

Provavelmente, esta patologia esta subdiagnos-
ticada, talvez por ser erradamente confundida com
eritema nodoso.

9. Abcessos assépticos

Trata-se de nddulos subcutaneos dolorosos inflama-
torios recidivantes que abcedam, drenando pus estéril.
Sao acompanhados de febre e respondem aos corti-
coides orais e a imunossupressores’. Os casos publi-
cados estdo, na sua maior parte, associados a colites
inflamatorias®.
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10. Piodermatite - piostomatite vegetante

Esta dermatose neutrofilica rara é essencialmente
mucosa. Manifesta-se por pustulas planas e erosdes
superficiais, ao nivel das gengivas e labios e, por vezes,
na mucosa genital, pele daregido genital e axilar.

Esta entidade est4 especificamente associada a
doencas inflamatdrias intestinais, sobretudo a colite
ulcerosa’.

CONCLUSAO

A pele é o 6rg&o mais visivelmente atingido por estas
doengas, mas os infiltrados neutrofilicos dispersos pelo
organismo originam uma variedade tal de manifestagdes
extracutaneas que imp&e um estudo sistematizado, muito
para além de uma simples dermatose’.

Apesar de as DN serem, por si sG, doengas benignas,
podem ser o primeiro sinal de doenca sistémica,
nomeadamente hematolégica, inflamatéria intestinal,
imunoldgica, articular, ou de outras condi¢ées malignas
ou inflamatérias. Portanto, perante uma DN, é funda-
mental excluir doencas subjacentes.

Uma ideia importante a reter é a do espectro de
continuidade e de evolugéo entre as diferentes formas de
DN**. O exemplo mais elucidativo desta transi¢éo € a
sobreposicao clinica entre o SS atipico hemorragico e
bolhoso e o pioderma gangrenoso’. Assim sendo,
parece haver um overlap dentro das DN, o que leva ao

4,35

conceito da entidade comum de doenca neutrofilica™.
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VERIFIQUE O QUE APRENDEU

* Por que razao as dermatoses neutrofilicas séo consideradas doencgas sistémicas?
* Enumere as dermatoses neutrofilicas, quanto a localizacéo histolégica do infiltrado neutrofilico.
® Quais as patologias que é necessario excluir apds diagnostico de sindrome de Sweet?

® Qual a abordagem terapéutica do pioderma gangrenoso?

* E importante para o diagnostico da dermatose pustulosa subcornea uma bidpsia cutdnea com imunofluorescéncia?
¢ O que significa a afirmacéo “espectro de continuidade e de evolucdo entre as diferentes formas de dermatoses

neutrofilicas”? Dé exemplos.
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Os estudos anatomo-patoldgicos foram bem cedo
aplicados a Dermatologia, na sequéncia légica de
melhor estudo e de maior conhecimento da patologia
observada ao exame clinico. E naturalmente a sua
utilizacdo foi exercida e desenvolvida essencialmente
pelos dermatologistas. Lembremos que o termo
“biopsia” foi criado pelo dermatologista E. Besnier
(1879), de Paris, que o primeiro livro de histopatologia
cutdnea foi publicado, em 1848, por G. Simon,
professor de dermatologia em Berlim, e que o primeiro
grande tratado (1890) foi da autoria de PG. Unna,
dermatologista em Hamburgo. Lembremos também, de
entre muitos outros, os nomes “historicos” de J. Darier, H.
Pinkus, O. Gans, A. Civatte, H. Montgmery, W. Lever, e 0s
de muitos outros mais recentes ou actuais, como os de E.
Wilson-Jones, J. Civatte, E. Grosshans, A. Kint, H. Kerl, L.
Requena, A.B. Ackerman, H. Kutzner, G. Burg, R. Cerio,
etc, etc. Todos dermatologistas de renome internacional
e responsaveis pelos enormes progressos da anatomia
patolégica cutanea.

Em 1998, em trabalho publicado nos “Trabalhos da
Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia”
[1998, 56(3): 155-9], um de nés relembrou a historia da
dermatopatologia, seu desenvolvimento e sua prética a
nivel nacional, europeu e mundial. Foi entdo focada a
necessidade de se criar em Portugal, & semelhanca de
outros paises europeus e dos EUA, o diploma de
competéncia em dermatopatologia mediante um certo
namero de exigéncias. Infelizmente, a proposta
apresentada a Ordem dos Médicos pelo Colégio de
Dermatologia, ndo teve consequéncia.

Muito recentemente o assunto é novamente levan-
tado, mas agora pelo “European Dermatology Forum?”,
entidade que procura coordenar, a nivel europeu, o
ensino e a pratica dos diversos sectores da
especialidade. O programa de forma¢do em derma-
topatologia foi aprovado pelo EDF e publicado sob o
titulo “Guidelines: the management of dermatopa-
thology. Develloped by Guideline Subcomitee of the

» 1

European Dermatology Forum”.
Por julgarmos ser do maior interesse para a nossa

‘European Journal of Dermatology 2006, 16 (5): 476-8

especialidade, resolvemos dar conhecimento do seu
conteldo e apelar para que o assunto seja retomado
entre nos.

A Comissdo do EDF foi presidida por W. Sterry
(Berlim). Foram membros da subcomisséo que elaborou
o documento, os professores H. Kerl (Graz), G. Burg
(Zurique), R. Cerio (Londres), L. Cerroni (Graz), B. Cribier
(Estrasburgo), H. Gollnick (Magdburgo), H.Kutzner
(Friedrichsafen) e W. Sterry. Esta subcomisséo foi
supervisionada por uma comissdo do “EDF Guideline”,
constituida por 12 reputados dermatologistas de outros
tantos paises da Unido Europeia.

Do texto publicado destacamos diversos pontos que
consideramos de maior relevancia.

Desde logo é afirmado o principio de que a Qualifi-
cacdo Especial em Dermatopatologia s6 pode ser
obtida ap6s anos de pratica e de experiéncia e que é
indispensavel haver uma formacdo especifica devi-
damente regulamentada e acreditada. O programa de
formacao a ser acreditado deve ser analisado por uma
subcomissdo de andlise que inclui igual nimero de
membros de anatomia patolégica e de dermatologia.
Esta subcomisséo, embora nédo tenha poder decisorio,
pode contudo ser responsavel pelo controlo da activi-
dade da instituicdo de ensino. Os programas a serem
acreditados devem ser avaliados, incluindo uma
entrevista com o director do laboratério de dermato-
patologia e com a equipa de ensino.

E indicado que os médicos europeus podem comple-
mentar o estagio nos EUA desde que aceites em centros
de dermatopatologia com ACGME (“Accreditation
Council for General Medical Education”) e com
programas de ensino aprovados.

Os programas de formacdo devem obedecer aos
seguintes principios:

e O estagio deve ser supervisado e vigiado por um
patologista ou dermatologista com qualificaces
comprovadas em dermatopatologia (Interna-
cional Board of Dermatopathology, Royal College
of Pathologists, American Board of Dermatopa-
thology). Ao estagiario deve ser dada oportuni-
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dade de elaborar relatérios sob supervisdo; o
estagio em dermatopatologia deve ser efectuado
em colaborag¢&o com uma clinica universitéaria ou
hospitalar ou centro dermatolégico reconhecido;
- 0 programa deve incluir um estagio organizado
nas seguintes areas da dermatopatologia: histo-
logia de rotina, coloracBes especiais, técnicas de
imunofluorescéncia e de imunoperoxidase, técni-
cas moleculares (PCR), microscopia electrénica
(opcional), organizacéo laboratorial, sistemas de
segurancga;

e Um suficiente niUmero e variedade de exemplares
de dermatopatologia - pelo menos 3000 novos
casos por ano - deve estar disponivel para que o
estagiario adquira experiéncia no diagnéstico em
dermatopatologia. Podem ser utilizadas colec¢bes
de arquivo e outro material de estudo;

e Devem ser regularmente programadas e realiza-
das reuniBes tutoriais, conferéncias, discussoes,
exposicBes e, em especial, reunides anatomo-
-clinicas com base na dermatologia clinica de
qualidade.

A duracgéo do treino especifico em dermatopatologia
deve ser de dois anos e efectuado segundo o programa
acreditado paratal fim.

O dermatologista candidato deve efectuar um
estagio minimo de 6 meses num departamento de Anato-
mia Patoldgica para estudo da anatomia patoldgica
geral e cirtrgica.

A préatica e o treino em dermatopatologia deve
processar-se numa instituicdo que tenha um laboratério
com adequado espago e equipamento técnico ade-
quado para a histologia de rotina, coloracdes especiais,
técnicas de imunofluorescéncia e de imunoperoxidase,
técnica molecular (DNA-PCR), microscopia electronica
(opcional), além de organizacao correcta e sistema de
seguranca.

O laboratoério deve ter um quadro de pessoal dirigido
por um dermatopatologista qualificado (experiéncia,
diploma em dermatopatologia) e ser o principal respon-
savel pelo programa de ensino. Deve haver também um
namero suficiente de médicos qualificados (patologis-
tas/dermatologistas) com experiéncia comprovada e
gualificacdo em dermatopatologia. No quadro deve
haver um nimero suficiente de técnicos qualificados e
um secretariado.

O numero de exames de dermatopatologia de rotina
da instituicdo e/ou enviadas do exterior deve ser pelo
menos de 3000 por ano. Os estagiarios devem dispor
igualmente de colec¢Bes de [aminas.
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O laboratorio deve dispor de microscopios, incluindo
um microscopio multiocular e de microscépio de pro-
jeccdo ligado a televisores e a video-monitor. Deve
também dispor de equipamento de secretaria indispen-
savel (computadores, registo informatizado com acesso
em rede aos relatérios anatomopatoldgicos), de sala de
reunides, biblioteca, revistas, livros e outro material de
ensino e de consulta relacionado com a anatomia
patolégica e dermatopatologia.

Diploma de Dermatopatologia - ApGs terem sido
cumpridos todos os requisitos do programa de forma-
cao acreditado, os médicos que desejam ser qualifi-
cados como dermatopatologistas devem prestar provas
perante uma comissdo de anatomopatologistas e
dermatologistas.

A certificacdo sera baseada num exame gue consiste
numa prova escrita e oral e numa prova préatica com
cortes histopatoldgicos.

Os candidatos que tenham tido sucesso no exame
obter&o o Diploma de Dermatopatologia.

Nos comentarios que sédo efectuados na parte final
da publicagao ¢é afirmado: - “ A dermatopatologia ndo
deve ser exercida como uma ocupacgao esporadica ou
secundaria quer pelo anatomopatologista quer pelo
dermatologista. O dermatopatologista deve dedicar
parte consideravel do seu esforco e do seu tempo ao
exame das laminas da patologia cutanea e a feitura dos
respectivos relatérios. Os candidatos devem realizar um
estagio especifico de duragdo minima num centro
acreditado e devem submeter-se ao exame final para a
obtencdo do diploma em Dermatopatologia (com
exepcdo da “grandfather clause”) sob os auspicios do
International Comitee for Dermatopathology.

Enquanto ndo houver legislacdo que obrigue que um
anatomopatologista tenha que ter especial qualificacdo
para a leitura de laminas de dermatologia, alguns
podem ter a oportunidade de serem oficialmente certifi-
cados como dermatopatologistas. Contudo, para um
dermatologista, o éxito no exame representa o reconhe-
cimento da sua competéncia em dermatopatologia.

Ponto particular e de dificil definicdo é a obtengao do
diploma baseado na experiéncia (“grandfather clause”).
Admite-se que um periodo de 5 anos de experiéncia
possa ser considerado quando analisado por um jdri
para a acreditacdo do treino em dermatopatologia”. O
texto termina afirmando que “presentemente ha que se
definir a acreditacdo dos programas de treino, da
certificacdo baseada no exame e a manutencao desta
competéncia nha dermatologia”.




A Formacédo em Dermatopatologia

Artigo de Opiniao

A publicacdo deste texto elaborado pelo EDF
permite-nos retomar o projecto, por diversas ocasides
expresso pela Sociedade Portuguesa de Dematologia e
Venereologia e pelo Colégio da Especialidade, de ser
oficialmente reconhecida a competéncia em Derma-
topatologia.

Os argumentos que tem estado na base desta reivin-
dicacdo sdo bem conhecidos e de valor insofismavel: - a
jalonga histéria da actividade diaria anatomo-patolégica
de um grupo significativo de dermatologistas, a existéncia
efectiva e reconhecida de um grupo de dermatologistas e
de anatomopatologistas que se dedicam a anatomopa-
tologia cuténea, inicialmente constituindo o Clube Sa
Penella, fundado em 1989, e agora formando o Grupo
Portugués de Dermatopatologia, sec¢do da Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia, com 3
reuniBes anuais e com regulares realizagdes de cursos
nacionais e/ou internacionais, a sua participacéo activa
em eventos internacionais, etc.

A andlise do programa aprovado pelo EDF permite-
nos também verificar que as suas linhas gerais nao
diferem muito das do programa que o Colégio de
Dermatologia havia proposto, em 2001, a Ordem dos
Médicos e ao Colégio de Anatomia Patologica. Infe-
lizmente nunca o nosso Colégio recebeu uma resposta.
Poderemos interpretar este siléncio como o nao se
admitir a possibilidade dos dermatologistas adquirirem
competéncia cientifica e “oficial” para exercerem uma
actividade médico-laboratorial que, na realidade, tem
sido e é um dos actos médicos do Ambito da dermato-

logia? Num plano idéntico, também inicialmente a com-
ponente cirargica da dermatologia teve algumas dificul-
dades em ser reconhecida como uma indiscutivel com-
peténcia dos dermatologistas devidamente preparados.

Sublinhamos que os dois documentos, o do EDF e o
do Colégio de Dermatologia, coincidem na sua maioria
dos pontos, dos quais destacamos: - a acessibilidade,
em idénticas condi¢des, dos anatomopatologistas e dos
dermatologistas ja titulados ou em formagao; - o prévio
estagio de 6 meses em reconhecidos servi¢os clinicos de
dermatologia para 0s anatomo-patologistas e em
servicos de anatomia patolégica para os dermatolo-
gistas: - estagios com uma duracdo minima de 12 meses
em regime de exclusividade (a decisdo do EDF é de 2
anos) em laboratério devidamente equipado e
organizado, com movimento nosolégico anual minimo
(também de 3000 casos), orientado por um
dermatopatologista reconhecido: - exame final com
prova escrita pratica e oral perante um jiri formado por
anatomopatologistas e dermatologistas.

Em conclusédo, somos de opinido de que a actual
Direccdo do Colégio de Dermatologia deve retomar este
assunto, procurando, em colaboracdo com a sua
congénere de Anatomia Patoldgica, obter a criacdo
oficial de um diploma em dermatopatologia. Estamos
convictos que tal facto dignificara as duas especia-
lidades e proporcionara, em clima de necesséaria e
eficaz colaboracdo, um maior desenvolvimento e
enriquecimento do estudo da patologia cutanea.
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A DERMATOLOGIA PORTUGUESA
NA LITERATURA INTERNACIONAL (2001-2006)

Gabriela Marques Pinto
Servico de Dermatologia do Hospital de Curry Cabral, Lisboa

RESUMO - Introducéo e Objectivos: Um dos métodos de avaliacéo da actividade cientifica consiste na quantificacéo
dos trabalhos publicados em revistas e livros técnicos especificos da area em estudo, através da chamada analise
bibliométrica. Pretende-se, com o presente trabalho, avaliar a producdo cientifica dermatolégica portuguesa na
literatura internacional, nos anos mais recentes, e compara-la com dados anteriormente publicados, com vista a
determinar a sua tendéncia evolutiva. Material e Métodos: Analisaram-se os trabalhos publicados pelos dermato-
logistas portugueses, e também por outros membros da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia, em
revistas e livros da especialidade e outras publicacdes médicas, no periodo compreendido entre Janeiro de 2001 e
Dezembro de 2006. Efectuou-se a revisdo manual e on-line de todas as revistas internacionais de dermatologia e/ou
venereologia, bem como de algumas revistas ndo-indexadas do ambito da especialidade e de outras areas médicas, a
que foi possivel aceder. Resultados: Nos 6 anos do periodo em analise, encontraram-se 166 documentos publicados
por dermatologistas portugueses em revistas internacionais, correspondendo a 10 capitulos de livros e 156 artigos (77
originais e 79 casos clinicos) publicados em revistas médicas. No estudo comparativo com periodos anteriores,
verificou-se um aumento da producao cientifica portuguesa na literatura internacional: de 6 artigos/ano, em média, no
periodo de 1970 a 1995, para 18,5 artigos/ano de 1995 a 2000 e para 27,7 artigos/ano no presente estudo.
Concluséo: A presenca da dermatologia portuguesa na literatura internacional tem sofrido um aumento progressivo e
mantido, particularmente acentuado nos Ultimos 6 anos, sendo de salientar a publicacéo de cada vez maior nimero de
artigos originais e de investiga¢do, em detrimento dos casos clinicos que representavam a maioria dos trabalhos
publicados anteriormente.

PALAVRAS-CHAVE - Dermatologia Portuguesa; Producdao cientifica dermatologica; Analise bibliométrica.

PORTUGUESE DERMATOLOGY IN THE INTERNATIONAL
LITERATURE (2001-2006)

ABSTRACT - Introduction and Objectives: Bibliometry enables scientific activity to be quantified by means of evaluating
the number of articles published in books and medical journals. The present study was aimed to identify Portuguese papers
in international medical books and journals in recent years, as well as to analyze changes in Portuguese dermatological
scientific production over the last decades, through the comparison with previous published reviews. Material and
Methods: All articles published by Portuguese dermatologists and some other members of the Portuguese Society of
Dermatology and Venereology, from January 2001 to December 2006, in dermatology journals and other medical
publications were analyzed. Using MedLine and manual review, all international journals of dermatology and/or
venereology and other medical journals not included in electronic database were studied one by one. Results: Overall,
166 documents were published by Portuguese dermatologists in the international literature in the last 6 years, including 10
book chapters and 156 articles (77 original articles and 79 case reports). The comparison with past studies showed that
Portuguese dermatological scientific production is increasing: from an average of 6 articles published per year in the
period from 1970 to 1995, to 18,5 articles per year from 1995 to 2000 and 27,7 articles per year in the present study.
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Conclusion: Portuguese dermatology in the international literature has grown steadily throughout the past decades,
mainly over the last 6 years; it should be noted that, in recent years, the number of original and investigation articles has
increased substantially and surpassed the number of case reports, which represented most of the published articles in

earlier years.

KEY-WORDS - Portuguese dermatology; Dermatological scientific production; Bibliometric analysis.
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INTRODUCAO

Um dos métodos de avaliagdo da actividade cienti-
fica consiste na quantificacdo dos trabalhos publicados
em revistas e livros técnicos especificos da area em
estudo, através da chamada andlise bibliométrica™”. Os
resultados de trabalhos cientificos de investigacdo ou
revisdo e casos clinicos de particular interesse sao
habitualmente publicados em revistas da especialidade,
sendo a publicacdo, em particular em revistas interna-
cionais de difusdo alargada, considerada um indicador
do sucesso do trabalho realizado ou do caso relatado.

No entanto, a publicacdo constitui apenas um dos
passos de divulgac&o dos resultados do projecto cienti-
fico ou da investigacdo e/ou tratamento da patologia
ilustrada no caso clinico apresentado e néo reflecte,
necessariamente, a qualidade ou utilidade dos dados
publicados®™.

De qualquer modo, a bibliometria, ao quantificar a
actividade cientifica - através de diferentes indicadores
de produgao, circulagdo, consumo e repercusséo - é
reconhecida como um procedimento de grande
utilidade na avaliagéo do status produtivo de diferentes
areas das ciéncias médicas™.

A simples quantificagéo dos trabalhos publicados ndo
nos permite afirmar que a divulgacdo dos resultados
desses estudos tenha conduzido a altera¢Bes conceptuais
da patologia em questdo, ou mesmo influenciado a
abordagem terapéutica dessas entidades™. Por outro
lado, os critérios utilizados na selec¢do dos livros, revistas
e bases de dados on-line a analisar influenciam, de modo
decisivo, os resultados destas pesquisas, em particular
guando sdo apenas analisadas revistas de lingua inglesa
como € habitual na maioria dos estudos bibliométricos
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publicados - em paises franc6fonos ou de lingua néo-
inglesa, como o nosso™.

Mas, apesar das limitacdes referidas, julgamos opor-
tuno a quantificacdo periddica das publicacBes cienti-
ficas nas diferentes areas médicas, nomeadamente no
campo da dermatologia e venereologia que, nas tltimas
décadas, sofreu um reconhecido incentivo com o
aumento do numero de dermatologistas e de servigos
hospitalares, a par com o reconhecimento de novas
entidades clinicas, melhor conhecimento de outras e
desenvolvimento de métodos ou terapéuticas inova-
doras.

OBJECTIVOS

Pretende-se, com o presente trabalho, avaliar a pro-
ducéo cientifica dermatolégica portuguesa na literatura
internacional, nos Gltimos 6 anos (Dermatologia Portu-
guesa no Novo Milénio) e compara-la com dados
anteriormente publicados'*, com vista a determinar a
suatendéncia evolutiva.

MATERIAL E METODOS

Analisaram-se os trabalhos publicados pelos derma-
tologistas portugueses, em revistas e livros da espe-
cialidade e outras publicagbes médicas, no periodo
compreendido entre Janeiro de 2001 e Dezembro de
2006.

Definiu-se como periodo de estudo os trabalhos
publicados de 1 de Janeiro de 2001 a 31 de Dezembro
de 2006, por se considerar um periodo de 6 anos
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suficientemente alargado para este tipo de andlise e de
modo a tornar viavel a comparacéo com estudos ante-
riores ja publicados®"!, nomeadamente referentes ao
periodo precedente imediato [A Poiares Baptista: A
Dermatologia Portuguesa na Literatura Internacional
(1995-2000). Trab Soc Port Dermatol Venereol 59(4):
441-50 (2001)]*.

Em relagdo aos autores, consideraram-se todos
trabalhos que tinham como 1° autor ou co-autor pelo
menos um dermatologista, interno de dermatologia ou
membro agregado da Sociedade Portuguesa de
Dermatologia e Venereologia, desde que o trabalho
publicado fosse referente a estudo na area da
dermatologia e/ou venereologia.

No que diz respeito as revistas analisadas, utiliza-
ram-se como fontes todas as revistas internacionais de
dermatologia e venereologia (generalistas, de investi-
gacao e sub-especializadas), bem como outras revistas
médicas ndo-dermatolégicas com publicacdo de
trabalhos na area da dermatovenereologia.

Como estratégia, efectuaram-se varias pesquisas
nas bases de dados on-line utilizando diferentes motores
de busca (MedLine, PubMed, NLM Gateway, Google,
Scholar-Google...), aplicando os termos “dermatology”
+ “Portugal” e cruzando os resultados das pesquisas, na
tentativa de encontrar o numero maximo de trabalhos
publicados. Adicionalmente, realizaram-se véarias
pesquisas avancadas através de campos especificos:
author's name, author's country, specific journals...

Em relagdo aos livros / capitulos de livros, efectua-
ram-se pesquisas idénticas nos sites de algumas editoras
vocacionadas para publicacdes da area da especia-
lidade.

Por ultimo, efectuou-se a revisao manual e on-line de
todos os documentos encontrados, de modo a excluir
agueles com apenas citagdes de algum dos 2 termos
pesquisados (dermatology e Portugal) e que nao
correspondiam a artigos escritos por dermatologistas
portugueses. Também se excluiram resumos de
trabalhos apresentados em reunides internacionais
(p.ex. Congressos da European Academy Dermatology
and Venereology), mesmo que publicados em revistas
internacionais (p. ex J Eur Acad Derm Venereol) e
referenciados como “articles”, visto ndo correspon-
derem ao perfil do presente estudo e resultarem da
estratégia de divulgacdo destas reunifes pelos seus
organizadores.

Na tentativa de localizar trabalhos de dermatolo-
gistas portugueses em publicacdes internacionais néo
incluidas em bases de dados electrénicas, contactaram-
-se (por carta) todos os servicos de dermatologia

portugueses, solicitando o envio de copias de eventuais
capitulos de livro ou artigos que obedecessem aos requi-
sitos do estudo.

RESULTADOS

As pesquisas efectuadas nas bases de dados on-line,
utilizando os campos e limites acima referidos, permi-
tiram detectar 943 documentos publicados nos ultimos 6
anos incluindo (em qualquer local do documento) os
termos “dermatology” e “Portugal”.

A analise manual de todos estes documentos (com
exclusdo das meras cita¢cdes dos 2 termos) bem como as
escassas respostas ao pedido formulado aos servigos de
dermatologia, permitiram seleccionar 166 documentos
com 12 autoria ou co-autoria por dermatologistas portu-
gueses, publicados de Janeiro de 2001 a Dezembro de
2006, em publicacdes médicas internacionais.

Estes 166 documentos correspondiam a 10 capitulos
de livros e 156 artigos (77 originais e 79 casos clinicos)
publicados pelos dermatologistas portugueses em livros
e revistas médicas (Quadros | e ll).

Salienta-se que mais de metade (6 de 10) dos
capitulos de livros da autoria de dermatologistas portu-
gueses (Quadro I) contemplavam temas na area da
dermatologia ocupacional e de contacto, traduzindo a
estreita colaboracéo dos membros do Grupo Portugués
para o Estudo das Dermites de Contacto com 0s seus
congéneres europeus, ja salientada em estudos ante-
riores'*.

Em relacéo aos trabalhos publicados em revistas
internacionais nos ultimos 6 anos (2001 a 2006)
encontraram-se 156 artigos com autoria ou co-autoria
por dermatologistas portugueses (Quadro Il), 77 classifi-
cados como artigos originais, de revisdo ou investigacédo
(clinico-laboratorial ou estudos de investigacdo “pura”
em ciéncias basicas) e 79 referentes a publicacdo de
casos clinicos. No Quadro Il estdo listados todos os
artigos publicados pelos dermatologistas portugueses
em revistas internacionais, distribuidos por anos e tipo
de artigo (originais ou casos clinicos), com enumera¢éo
de todos os autores, mas destacando o nome dos
dermatologistas (internos ou outros membros da SPDV)
a ‘“negrito”.

Como podemos constatar no Quadro ll, as publica-
¢Bes dermatologicas portuguesas distribuiram-se de modo
equilibrado e equitativo ao longo do periodo em estudo,
quer no que diz respeito a producéo cientifica anual, quer
em relacdo a distribuicdo por tipo de publicacdo artigo
original / reviséo / investigacao ou caso clinico.
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Quadro |

CAPITULOS DE LIVROS PUBLICADOS POR DERMATOLOGISTAS PORTUGUESES (2001-2006)

2001

® F Menezes Brandao, Goossens A, Tosti A: Topical Drugs. In Textbook of Contact Dermatitis, RIG Rycroft, PJ Frosch, T Menné, JP
Lepoittevin (eds), 2001, 3“ ed, Springer, The Netherlands, Cap 33, pp: 689-726.

® JC Almeida Gongalves (with contributions by J Abel Amaro and Cecilia Moura): The Use of Cryosurgery in Dermatology - Cryosurgery
of Advanced External Cancer. In Basics of Cryosurgery Nikolai N Korpan (ed), 2001, XXII, Springer, Berlin, pp 114.

® Antdnio Picoto: Dermabasion. In Tumescent Local Anesthesia, BB Sommer, GG Sattler, CW Hanke (eds), 2001, Germany, pp 120-125

2004

® F Menezes Brand&o, Angelo Azenha: Colorantes textiles. In Dermatologia Profesional, Conde-Salazar Gomez L, Ancona-Alayon A
(eds), 2004, Grupo Aula Medica SL, pp 169-180.

® F Menezes Branddo, Angelo Azenha: Colorantes textiles. In Dermatologia Profesional, Conde-Salazar Gomez L, Ancona-Alayon A
(eds), 2004, Grupo Aula Medica SL, pp 169-180.

e Margarida Gongalo: Dermatosis por maderas y plantas. In Dermatologia Profesional, Conde-Salazar Gomez L, Ancona-Alayon A
(eds), 2004, Grupo Aula Medica SL, pp 169-180.

e Antonio Picoto: Practice of Mohs Surgery in Portugal. In Mohs Micrographic Surgery, Stephen N Snow, George R Mikhail (eds), 2004, 2™
ed, University of Wisconsin Press, pp: 323-329.

2005

® Coenraads PJ, Margarida Gongalo: Contact Dermatitis. In EDF White Book Skin Diseases in Europe, Peter Fritsch, Walter Burgdorf
(eds), 2005, 2™ ed, ABW Wissenschaftsverlag, Cap 3.4, pp: 67-69.

2006

® Derk P Bruynzeel, Margarida Gongalo: Patch testing in Adverse Drug Reactions. In Contact Dermatitis, PJ Frosch, T Menné, JP
Lepoittevin (eds), 2006, 4" ed, Springer, pp 401-412.

® F Menezes Branddo, An Goossens, Antonella Tosti: Topical Drugs. In Contact Dermatitis, PJ Frosch, T Menné, JP Lepoittevin (eds),
2006, 4" ed, Springer, pp 623-652.

Quadro Il

ARTIGOS DE DERMATOLOGISTAS PORTUGUESES EM REVISTAS INTERNACIONAIS (2001-2006)

2001
ARTIGOS ORIGINAIS / REVISAO / INVESTIGACAO

1. Barbaud A, Margarida Gongalo, Bruynzeel D, Bircher A: Guidelines for performing skin tests withdrugs in the investigation of cutaneous
adverse drug reactions. Proposed by the Working party of the ESCD for the study of skin testing in investigating cutaneous adverse drug
reactions. Contact Dermatitis 45(6): 321-8, 2001.

2. Luis Monteiro Rodrigues, Contreiras Pinto P, Leal A: Transcutaneous flow related variables measured in vivo: the effects of gender. BMC
Dermatology 2001, 1:4 - biomedcentral.com

3. Cruz MT, Duarte CB, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo, Carvalho AR, Lopes MC: Granulocyte-macrophage colony-stimulating
factor activates the transcription of nuclear factor kappa B and induces the expression of nitric oxide synthase in a skin dendritic cell line.
Immunology and Cell Biology 79(6): 590-6, 2001.

4. Osvaldo Correia, Delgado L, Barbosa IL, José Carlos Domingues, Azevedo R, Vaz CP, Pimentel P: CD8+ Lymphocytes in the Blister
Fluid of Severe Acute Cutaneous Graft-versus-Host Disease: Further Similarities with Toxic Epidermal Necrolysis - Clinical and Laboratory
Investigations. Dermatology 203 (3): 212-6, 2001.
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5. DW Kaufman, JP Kelly, Judith P .... Osvaldo Correia ..... (Group Epidemiologie des syndromes de Lyell et Stevens-Johnson):
Acetylsalicylic acid and other salicylates in relation to Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis. British Journal of
Clinical Pharmacology 51(2): 174-6, 2001.

6. Kutzner H, Mentzel T, Kaddu S, Luis Miguel Soares de Almeida, Sangueza OPF Requena L: Cutaneous myoepithelioma: an under-
recognized cutaneous neoplasm composed of myoepithelial cells. Am J Surg Pathol 25(3): 348-55, 2001.

7. Santus R., Patterson LK, Paulo Filipe, Morliere P Hug GL, Fernandes A, Maziere JC: Redox Reactions of the Urate Radical/Urate Couple
with the Superoxide Radical Anion, the Tryptophan Neutral Radical and Selected Flavonoids in Neutral Aqueous Solutions. Free Radical
Research Journal 35(2): 129-36, 2001.

8. Paulo Filipe, Lanca V, Jodo Nuno Silva, Morliere B Santus R, Fernandes A: Flavonoids and urate antioxidant interplay in plasma
oxidative stress. Mol Cell Biochem 221(1-2): 79-87, 2001.

CASOS CLINICOS

1. M2aRaquel Vieira, Milheiro A, F Assis Pacheco: Phaeohyphomycosis due to Cladosporium Cladosporioides. Medical Mycology 39(1):
135-7,2001.

2. Susana Machado, Rosario Alves, M Lima, Leal I, Anténio Massa: Cutaneous necrobiotic xanthogranuloma (NXG): successfully
treated with low dose chlorambucil. Eur J Dermatol 11(5): 458-62, 2001.

3. Glodria Cunha Velho, Manuela Selores, Isabel Amorim, Lopes V: Guess what! Tinea capitis by Trichophyton schoenleinii. Eur J
Dermatol 11(5): 481-2, 2001.

4. Jod&o de Sousa, Sénchez Yus E, Rueda M, Rojo S: Basal Cell Carcinoma on the Vermilion Border of the Lip: A Study of Six Cases.
Dermatology 203(2): 135, 2001.

5. Osvaldo Correia, Lomba Viana H, Azevedo R, Delgado L, Polénia J: Possible phototoxicity with subsequent progression to discoid lupus
following pantoprazole administration. Clinical and Experimental Dermatology 26(5): 4556, 2001.

6. Manuela Pacd, Raquel Silva: Treatment of plantar erosive lichen planus with topical cyclosporin. J Eur Acad Dermatol Venereol 15(1):
79,2001.

7. FMota, Isabel Amorim, Anténio Massa, Caspurro S, C Santos: Unusual cutaneous metastases presenting breast cancer: case report. J
Eur Acad Dermatol Venereol 15(2): 181-2, 2001.

8. M?2 Goreti Catorze, Fatima Pereira, Fonseca F, Morbey A, F Assis Pacheco: Pyoderma gangrenosum associated with sclerosing
cholangitis, type 1 diabetes mellitus and ulcerative colitis. J Eur Acad Dermatol Venereol 15(3): 257-9, 2001.

9. Ofélia Pereira, Gléria Cunha Velho, Lopes V, Francisco Mota, Carlos Santos, Anténio Massa: Acral necrosis by Stenotrophomonas
maltophilia. J Eur Acad Dermatol Venereol 15(4): 334-6, 2001.

10. F Menezes Brandao: Palmar contact dermatitis due to (meth) acrylates. Contact Dermatitis 44(3): 186-7, 2001.

11.Rosa Mascarenhas, Margarida Robalo Cordeiro, Barbara Fernandes, Hugo S Oliveira, Margarida Goncalo, Américo

Figueiredo: Allergic and irritant occupational contact dermatitis from Alstroemeria - Case Reports. Contact Dermatitis 44(3): 196-7,
2001.

12. Jodo de Sousa, Sanchez Yus E, Rueda M, Rojo S: Basal Cell Carcinoma on the Vermilion Border of the Lip: A Study of Six Cases.
Dermatology 203: 135, 2001.

13. José Carlos Fernandes, Teresa M Correia, Filomena Azevedo, J Mesquita Guimaraes: Tufted hair folliculitis after scalp injury.
Cutis 67(3): 243-5,2001.

2002

ARTIGOS ORIGINAIS / REVISAO / INVESTIGACAO

1. Osvaldo Correia, Delgado L, Roujeau JC, Le Cleach L, Fleming Torrinha JA: Soluble Interleukin 2 Receptor and Interleukin 1cx in Toxic
Epidermal Necrolysis. A Comparative Analysis of Serum and Blister Fluid Samples. Arch Dermatol 138: 29-32, 2002.

2. Auquier-Dunant A, Mockenhaupt M, Naldi L, Osvaldo Correia, Schroder W, Roujeau JC; for the SCAR Study Group: Correlations
Between Clinical Patterns and Causes of Erythema Multiforme Majus, Stevens-Johnson Syndrome, and Toxic Epidermal Necrolysis
Results of an International Prospective Study. Arch Dermatol 138: 1019-24, 2002.

3. Margarida Goncalo, Hugo S Oliveira, Barbara Fernandes, Margarida Robalo Cordeiro, Americo Figueiredo: Topical

Provocation in Fixed Drug Eruption from Nonsteroidal Anti-Inflammatory Drugs - Clinical and Experimental Studies. Exogenous
Dermatology 1: 81-6, 2002.
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4. Wilkinson JD, Shaw S, Andersen KE, F Menezes Brandao, Bruynzeel DP, Bruze M, Camarasa JMG, Diepgen TL, Ducombs G, Frosch PJ,
Goossens A, Lachappelle JM, Lahti A, Menné T, Seidenari S, Tosti A, Wahlberg JE: Monitoring levels of preservative sensitivity in Europe: A
10-year overview (19912000). Contact Dermatitis 46(4): 207-10, 2002.

5. Natividade Rocha, Elvira Silva, Miguel Horta, Anténio Massa: Contact allergy to topical corticosteroids 1995-2001. Contact
Dermatitis 47(6): 362-3, 2002.

6. Massone C, Citarella L, Chott A, Esmeralda Vale, Kerl H, Cerroni L: CD30-Negative Medium/Large T-Cell Lymphomas of the Skin: A
Morphologic, Immunophenotypic and Molecular Study of 39 Patients. Am Journal Dermatopathol 24(6): 530, 2002.

7. Rui Oliveira Soares, Miguel Peres Correia: Relaxing incision in cutaneous facial surgery in elderly subjects. J Eur Acad Dermatol
Venereol 16(4): 424-5, 2002.

8. Rui Oliveira Soares, Isabel Viana, Esmeralda Vale, Luis Miguel Soares de Almeida, Anténio Picoto: Dermatofibrosarcoma
protuberans: a clinicopathological study of 20 cases. J Eur Acad Dermatol Venereol 16(5): 441-6, 2002.

9. Osvaldo Correia, Delgado L, Barbosa IL, Campilho F, Fleming Torrinha JA: Increased interleukin 10, tumor necrosis factor alpha, and
interleukin 6 levels in blister fluid of toxic epidermal necrolysis. J Am Acad Dermatol 47(1): 58-62, 2002.

10. Matura M, Goossens A, Olivia Bordalo, Garcia Bravo B, Magnusson K, Wrangsjo K, Karlberg AT: Oxidized citrus oil (R-limonene): A
frequent skin sensitizer in Europe. J Am Acad Dermatol 47(5): 709-14, 2002.

11. Osvaldo Correia, Delgado L, Barbosa IL, José Carlos Domingues, Azevedo R, Vaz CP, Pimentel P: Bullous/Mucous Membrane. J Cutan
Medicine and Surgery: Incorporating Medical and Surgical Dermatology 6(5): 477-80, 2002.

12. Paulo Filipe, Haigle J, Jodo Pedro Freitas, Fernandes A, Maziére JC, Maziére C, Santus, Morliére P: Anti- and pro-oxidant effects of
urate in copper-induced low-density lipoprotein oxidation. Eur J Biochem 269: 5474-83, 2002.

13. Paulo Filipe, Morliere P, Patterson LK, Hug GL, Maziere J-C, Maziere C, Jodo Pedro Freitas, Fernandes A, Santus R: Mechanisms of
flavonoid repair reactions with amino acid radicals in models of biological systems: a pulse radiolysis study in micelles and human serum
albumin. Biochim Biophys Acta 1572(1): 150-62, 2002.

14. Paulo Filipe, Morliere P, Patterson LK, Hug GL, Maziere J-C, Maziere C, Jodo Pedro Freitas, Fernandes A, Santus R: Mechanisms of
flavonoid repair reactions with amino acid radicals in models of biological systems: a pulse radiolysis study in micelles and human serum
albumin. Biochim Biophys Acta 1571(2): 102-14, 2002.

15. Emerit |, Paulo Filipe, Jodo Pedro Freitas, Fernandes A, Garban F, Vassy J: Assaying binding capacity of Cu,ZnSOD and MnSOD:
demonstration of their localization in cells and tissues. Methods Enzymol 349: 321-7, 2002.

16. Paulo Filipe, Morliere P, Patterson LK, Hug GL, Maziere JC, Maziere C, Joao Pedro Freitas, Fernandes A, Santus R.: Repair of amino acid
radicals of apolipoprotein B100 of low-density lipoproteins by flavonoids. A pulse radiolysis study with quercetin and rutin. Biochemistry
41(36): 11057-64, 2002.

CASOS CLINICOS

1. Leonor Giréo, Isabel Franca, Robalo Nunes J, A Poiares Baptista, Kamal Mansinho S: Toxic epidermal necrolysis in a patient infected
with human immunodeficiency virus-2. J Eur Acad Dermatol Venereol 16(1): 91-3, 2002.

2. Miguel Duarte Reis, Jodo Pedro Freitas, Vasco Sousa Coutinho, F Guerra Rodrigo: Facial and periorbital cellulitis with orbital
involvement. J Eur Acad Dermatol Venereol 16(2): 156-8, 2002.

3. RuiOliveira Soares, Jodo P Freitas, P Sousa Ramalho, F Guerra Rodrigo: Treatment with pentoxifylline in Behcet's disease. J Eur Acad
Dermatol Venereol 16(2): 181-2, 2002.

4. carlos Monteiro, Barbara Fernandes, José Pedro Reis, Oscar Tellechea, J Freitas, Américo Figueiredo: Temporal arteritis
presenting with scalp ulceration. J Eur Acad Dermatol Venereol 16(6): 615-7, 2002.

5. Cecilia Moura, Manuela Pecegueiro, M2 Fernanda Sachse, Jodo Amaro, Fonseca |, Fernandes A, Vau N: Report of a case of Muir-
Torre syndrome. J Eur Acad Dermatol Venereol 16(6): 638-40, 2002.

6. Barbara Fernandes, Evelina Ruas, Alvaro Machado, Américo Figueiredo: Ectrodactyly-Ectodermal Dysplasia-Clefting Syndrome
(EEC): Report of a Case with Perioral Papillomatosis. Pediatric Dermatology 19(4): 330-2, 2002.

7. Lourdes Sousa, Rui Bajanca, Cabral J, Teresa Fiadeiro: Dermatitis Herpetiformis: Should Direct Immunofluorescence Be the Only
Diagnostic Criterion? Pediatric Dermatology 19(4): 336-9, 2002.

8. Fatima Pereira, Moonira Hatia, Jorge Cardoso: Systemic contact dermatitis from diallyl disulfide. Contact Dermatitis 46(2): 124,
2002.

9. Susana Machado, Elvira Silva, Anténio Massa: Occupational allergic contact dermatitis from falcarinol. Contact Dermatitis 47(2):
113-4,2002.
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10.

11.
12.

13.

Susana Machado, Madalena Sanches, Maia L, Correia M, Antonio Massa: Vogt-Koyanagi-Harada syndrome. Eur J Dermatol 12(5):
484,2002.

Granjo E, Lima M, Lopes JM, José Carlos Fernandes, Isabel Antunes, Candeias J, Matutes E: Response to Cyclosporine in a Patient
With Disseminated Granuloma Annulare Associated With CD4'/CD8"“"/CD56" Large Granular Lymphocytic Leukemia. Arch
Dermatol 138(2): 274-6, 2002.

Granjo E, Lima M, Lopes JM, Cunha N, Teixeira MA, Santos F, Candeias J, Carlos Resende, Santos AH, Balanzategui A, Orfo A,
Matutes E: Intraclonal diversity in a Sezary syndrome with a differential response to 2-deoxycoformycin of the two lymphoma cell
populations. BrJ Haematol 119(3): 629-33, 2002.

Granjo E, Lima M, Teresa Correia, Carmen Lisboa, Magalhdes C, Cunha N, Teixeira MA, Queirés ML, Candeias J, Matutes E:
Cd8*/vb5.1" large granular lymphocyte leukemia associated with autoimmune cytopenias, rheumatoid arthritis and vascular mammary
skin lesions: successful response to 2-deoxycoformycin. Hematological Oncology 20(2): 87-93, 2002.

2003

10.

11.

12.

ARTIGOS ORIGINAIS / REVISAO / INVESTIGACAO

Ducombs G, Lepoittevin JB, Berl V, Andersen KE, F Menezes Brand&o, Bruynzeel DR, Bruze M, Camarasa JG, Frosch PJ, Goossens A,
Lachapelle JM, Lahti A, Le Coz CJ, Maibach HI, Menné T, Seidenari S, Shaw S, Tosti A, Wilkinson JD: Routine patch testing with frullanolide
mix: an European Environmental and Contact Dermatitis Research Group multicentre study. Contact Dermatitis 48(3): 158, 2003.

Matura M, Goossens A, Olivia Bordalo, Garcia-Bravo B, Magnusson K, Wrangsjo K, Karlberg A-T: Patch testing with oxidized R-(+)-
limonene and its hydroperoxide fraction. Contact Dermatitis 49(1): 15-21, 2003.

Sofia Magina, Carmen Lisboa, Leal V, Palmares J, J Mesquita Guimarées: Dermatological and Ophthalmological Sequels in Toxic
Epidermal Necrolysis. Dermatology 207(1): 33-6, 2003.

Rosado C, Luis Monteiro Rodrigues: Solvent effects in permeation assessed in vivo by skin surface biopsy. BMC Dermatology 3: 5 -
biomedcentral.com, 2003.

A Poiares Baptista: L.M. Pautrier,"Doctor Honoris causa" distinction of the Coimbra University. Ann Dermatol Venereol 130(12 Pt 1):
1188, 2003.

Rosado C, Luis Monteiro Rodrigues: In vivo study of the physiological impact of stratum corneum sampling methods. International
Journal of Cosmetic Science 25(1-2): 37, 2003.

Luis Monteiro Rodrigues, Pinto PC, Pereira LM: Quantitative description of human skin water dynamics by a disposition-decomposition
analysis (DDA) of trans-epidermal water loss and epidermal capacitance. Skin Research and Technology 9(1): 24-30, 2003.

Mentzel T, Requena L, Kaddu S, Luis Miguel Soares de Almeida, Sangueza OP, Kutzne Hr: Cutaneous myoepithelial neoplasms:
clinicopathologic and immunohistochemical study of 20 cases suggesting a continuous spectrum ranging from benign mixed tumor of
the skin to cutaneous myoepithelioma and myoepithelial carcinoma. J Cutaneous Pathology 30(5): 294-302, 2003.

Piérard GE, Elsner P, Marks R, Masson P, Paye M, and the EEMCO Group: Masson P, Luis Monteiro Rodrigues, Berardesca E, Lévéque JL,
Lodén M, Piéard GE, Rogiers V, Salter D, Sauermann G, Serup |: EEMCO Guidance for the Efficacy Assessment of Antiperspirants and
Deodorants. Skin Pharmacol Appl Skin Physiol 16(5): 324-42, 2003.

Sofia Magina, M2 Anténia Barros, JA Ferreira, J Mesquita Guimaraes: Atopy, nickel sensitivity, occupation, and clinical patterns in
different types of hand dermatitis - Artigo Original. Am J Contact Dermat 14(2): 63-8, 2003.

Ricardo Vieira, Américo Figueiredo: Prurido: da etiopatogenia as estratégias diagndsticas e terapéuticas. Med Cut Iber Lat Am 31(1):
45-6,2003.

Serejo F, Emerit |, Paulo Filipe, Fernandes AC, Costa MA, Joao Pedro Freitas, Moura MC: Oxidative stress in chronic hepatitis C: the
effect of interferon therapy and correlation with pathological features. Can J Gastroenterol 17(11): 644-50, 2003.

CASOS CLINICOS
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Quadro 111

NUMERO DE TRABALHOS PUBLICADOS POR DERMATOLOGISTAS PORTUGUESES (2001-2006)

Livros / Artigos Original /

Ano Capitulos de Livro Revisdo / Investigacao Casos Clinicos Total
2001 S 8 13 24
2002 - 16 13 29
2003 - 12 13 25
2004 4 13 12 29
2005 1 17 14 32
2006 2 11 14 27
TOTAL 10 77 79 156

Na ordenacdo dos artigos pelas revistas em que
foram publicados (Quadro V), verificAmos que quase
1/3 do total dos artigos (45 de 156) foram publicados
apenas em 2 revistas internacionais, o Journal of the
European Academy of Dermatology e a revista Contact
Dermatitis, destacando-se o elevado numero de casos
clinicos publicados na primeira revista e o equilibrio
entre 0 nimero de artigos originais e casos clinicos
publicados na segunda. Mas, deve realgar-se o leque de
revistas abrangidas pelas publicacdes dermatolégicas
portuguesas: 65 revistas internacionais, indexadas e de
reconhecido mérito no ambito da especialidade, desde
revistas de perfil dermatoldgico geral até publicacbes
orientadas para areas de sub-especialidade ou vocacio-
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nadas para a investigacdo das ciéncias dermatolédgicas
(dermatopatologia, fotobiologia, biologia celular,
dermatologia cosmeética, etc.).

Analisando a evolu¢do do namero de publicacbes
dermatoldgicas portuguesas ao longo dos ultimos 12
anos, através de dados anteriormente publicados™"" e
dos encontrados no presente estudo (Fig. 1), consta-
tamos que a producéo cientifica portuguesa tendo vindo
a aumentar progressivamente, de modo mais signifi-
cativo a partir de 2000 e com nitido equilibrio entre o
tipo de publicagbes (artigos originais versus casos
clinicos) nos ultimos 6 anos, contrariando a tendéncia
anterior de publicagdo internacional predominante - ou
guase exclusiva - de casos clinicos.
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Quadro IV

REVISTAS INTERNACIONAIS COM ARTIGOS DE DERMATOLOGISTAS PORTUGUESES (2001-2006)

Artigos Original /

REVIN Revisdo / Investigag&o Casos Clinicos
J Eur Acad Dermatol Venereol 7 23 30
Contact Dermatitis 8 7 15
Eur J Dermatol - 7 7
Dermatol Online J - 7 7
Arch Dermatol 2 3 5
Dermatology 2 3 5
Int J Dermatol 1 4 5
Pediatric Dermatology - 4 4
Br J Dermatol 4 - 4
Med Cut ILA 3 1 4
J Am Acad Dermatol 3 - 3
Ann Dermatol Venereol 1 2
Photochem Photobiol 2 2
Photochem Photobiol Science 2 - 2
Am J Contact Dermat 1 1 2
Am J Surg Pathology 2 - 2
BMC Dermatology 2 - 2
E Dermatology 2 - 2
Experimental Dermatology 2 - 2
Immunology and Cell Biology 2 - 2
Leukemia & Lymphoma = 2 2
Intern J Cosmetic Science 2 - 2
Free Radical Research Journal 2 - 2
Biochim Biophys Acta 2 = 2
Revistas com 1 artigo de dermatologistas portugueses 25 16 41
TOTAL 77 e 156

B casos Clinicos Artigos Originais

20 : e :
18 : _—N
16 : - 1
14 3 ; F -
12 1 r 1 1 1
e | — - — — =
10 — E — 1 — E
- 1 - E B - 1
8 1 1 | - 1 - i
L E L 3 E E
‘ 1 B B B4 e B
E | E L 1 1 A
s 1 1 B B e e
2 ] 1 1 1 1 1
0
7o} © N~ [o0) (o)) o p N [s2} < Yol (o}
(o2} (o} (o)) [} (o} o o o o o o o
[} (9} (9} (9} (9} o o o o o o o
— - -l — — N N N N N N N

Fig. 1 - Evolucéo da dermatologia portuguesa na literatura internacional (1995-2006).
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DISCUSSAO E CONCLUSOES

Pretendemos com esta andlise, da presenca da
dermatologia portuguesa na literatura internacional, dar
continuidade ao esforco repetidamente defendido e
desenvolvido pelo Professor Poiares Baptista nesta area,
que permitiu a quantificacdo e listagem dos trabalhos
publicados pelos dermatologistas portugueses em perio-
dos anteriores'**.

Concordamos com o Professor Poiares Baptista em
que a participacdo directa dos dermatologistas
portugueses em eventos internacionais de reconhecido
valor - através da moderagdo de mesas redondas,
apresentacdo de comunicagdes orais ou preleccdo sobre
temas especificos por convite - € fundamental na afirma-
¢do da especialidade além fronteiras e, infelizmente,
continua limitada a casos pontuais, podendo mesmo ser
considerada diminuta quando comparada com a de
outros paises de igual dimensdo. Excepgdo honrosa para
alguns membros do Grupo Portugués de Estudo das
Dermites de Contacto, bem como para colegas vocacio-
nados para areas especificas da especialidade (como a
dermatopatologia e a cirurgia dermatolégica) que tém
sido convidados como moderadores ou “invited speakers”
para participar em reunibes internacionais do ambito
daquelas subespecialidades, ou para integrar o0 grupo de
prelectores / orientadores de cursos dos Congressos da
Academia Europeia de Dermatologia e Venereologia.

Em relagdo a outra vertente da participacdo portu-
guesa internacional - a publicacéo de trabalhos cientificos
em livros e revistas internacionais - o panorama parece
bastante mais animador. De facto, a presenca da derma-
tologia portuguesa na literatura internacional tem sofrido
um aumento progressivo e mantido, particularmente
acentuado nos udltimos 6 anos. No estudo comparativo
com periodos anteriores (Fig. 1), verificou-se um aumento
da produgéo cientifica portuguesa na literatura interna-
cional: de 6 artigos/ano no periodo de 1970 a 1995
[Poiares Baptista A: A Integracéo da Dermatovenereologia
Portuguesa na FEuropa do Século XXI'] para 18,5
artigos/ano de 1995 a 2000 [Poiares Baptista A: A
Dermatologia Portuguesa na Literatura Internacional
(1995-2000)""] e para 27,7 artigos/ano no presente
estudo. Salienta-se ainda publicacdo de cada vez maior
nimero de artigos originais e de investigacdo, em detri-
mento dos casos clinicos que representavam a maioria dos
trabalhos publicados anteriormente (Fig. 1).

Para situar os dados da nossa andlise bibliométrica no
panorama cientifico nacional, comparamos os resultados
do presente estudo com as estatisticas referentes a
producao cientifica portuguesa, publicadas no final do ano
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transacto pelo Observatério da Ciéncia e do Ensino
Superior (OCES)”, baseados no National Citation
Report for Portugal, também disponiveis on-line
(www.oces.mctes.pt), e em que foi efectuada a contagem
fraccionada (contabilizacdo de apenas uma citacdo por
documento) de todos os registos bibliograficos com pelo
menos um autor de uma instituicdo portuguesa. Curio-
samente, e a semelhanca do constatado no nosso estudo,
este relatério refere um aumento muito significativo do
ndmero de trabalhos publicados, em revistas internacio-
nais indexadas por autores portugueses na area das
ciéncias médicas, a partir do ano 2001: 356 artigos em
2001, para 513 em 2002 e =500 artigos nos anos
subsequentes”. Em relacdo a area especifica da derma-
tologia portuguesa, o relatério do OCES refere 226 artigos
publicados num periodo de 16 anos (1990-2005), valor
idéntico ou superior ao de outras especialidades médicas
(medicina interna - 116; endocrinologia - 160; pediatria -
170; hematologia - 188; urologia + nefrologia - 226;
oncologia - 237) e apenas inferior aos atribuidos a
neurologia (317 artigos), a gastroenterologia (378) e a
cardiologia + pneumologia (598).

Um artigo recente sobre a producdo cientifica der-
matoldgica na Europa’ coloca Portugal numa posic&o
bastante inferior, com apenas 137 artigos publicados num
periodo de 14 anos (1987-2000) a que corres-ponde um
racio por milhdo populacional de 13,6 e um valor
percentual de 0,7, em relacdo ao total de publicagdes
pelos paises da unido europeia. No entanto, devemos
levar em linha de conta os métodos restritivos utilizados
neste estudo, nomeadamente o facto de terem sido apenas
incluidas as publicagdes em lingua inglesa e excluidas
todas as revistas ndo dermatoldgicas, bem como todas as
nao registadas na MedLine database pelo Journal Citation
Reports. Deste modo, ndo é de estranhar a primazia dos
paises angléfonos neste tipo de andlise e a subavaliacdo
da producéo cientifica dos paises francéfonos e dos outros
paises de lingua ndo-inglesa, como 0 nosso.

Permitam-me sublinhar a tendéncia positiva da parti-
cipacdo portuguesa na literatura dermatoldgica interna-
cional, que pretendi demonstrar com a divulgacéo dos
resultados do presente estudo, auspiciando uma atitude
mais intervencionista além fronteiras no novo milénio, pelo
menos no que respeita a publicacdo dos trabalhos
realizados e apresentados, de meérito indiscutivel mas
muitas vezes ignorados por insuficiente divulgacgao.

Para terminar, cito o Professor Poiares Baptista, pala-
dino da projeccéo internacional da nossa especialidade e
que motivou e inspirou este meu trabalho: “Nao basta ter
valor. E necesséario que esse valor seja conhecido. E a
Dermatologia Portuguesa tem valor™.
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TOXINA BOTULINICA TIPO A NO TRATAMENTO DA
HIPERHIDROSE AXILAR: REVISAO DE 40 CASOS

Marcia Ferreira, Miguel Horta, Marta Teixeira, Virgilio Costa, Manuela Selores
Servico de Dermatologia do Hospital Geral de Santo Anténio, EPE, Porto

RESUMO - A hiperhidrose axilar primaria é uma patologia crénica responsavel por significativa diminuicdo da
qualidade de vida. Para avaliar o tratamento com a toxina botulinica tipo A formulamos um questionario relativo ao
periodo anterior ao tratamento (dia 0), e as 2 e 12 semanas apos, pretendendo classificar a gravidade e magnitude do
impacto ocupacional, social e emocional da hiperhidrose axilar. Foram incluidos no estudo individuos com hiperhidrose
axilar priméria grave submetidos a aplicacéo intradérmica de toxina botulinica tipo A (50 unidades em cada axila). Na
totalidade foram tratados 40 doentes. Duas semanas apés o tratamento observou-se uma melhoria significativa na
gravidade da doenca, e no seu impacto ocupacional, emaocional e social que se manteve as 12 semanas e que se
reflectiu em elevada satisfacdo por parte dos doentes. O inicio de accdo ocorreu em média aos 5 dias apés o
tratamento. Em 85% dos doentes ocorreu recidiva da sintomatologia, geralmente de forma gradual, em média as 23
semanas. O tratamento foi repetido em 14 doentes com igual eficacia.

A toxina botulinica tipo A permite uma rapida e significativa reducéo da hiperhidrose axilar e do seu impacto na
qualidade de vida dos doentes. E um tratamento seguro e bem tolerado que pode ser repetido aquando da recidiva da
doenca, acompanhado por um elevado grau de satisfacdo do doente.

PALAVRAS-CHAVE - Hiperhidrose axilar; Toxina botulinica tipo A; Qualidade de vida.

BOTULINUM TOXIN TYPE A IN THE TREATMENT OF AXILLARY
HYPERHIDROSIS: REVIEW OF 40 CASES

ABSTRACT - Primary axillary hyperhidrosis is a chronic pathology responsible for reduced health-related quality of life. A
questionnaire was designed to assess the efficacy of this treatment and its effects on the quality of life. Patients treated with
botulinum toxin type A (50 units per axilla) were assessed at baseline (day 0), 2 and 12 weeks later. Forty patients were
treated. At weeks 2 and 12 there was a reduction in the hyperhidrosis and a statistically significant improvement in the
quality of life. Reduction on sweating was perceived in a median of 5 days. In 85% of the patients a gradual recurrence was
observed in a median interval of 23 weeks. In 14 patients the treatment was repeated and it was equally effective.

Botulinum toxin type A injections for the treatment of axillary hyperhidrosis results in a significant, rapid and durable
reduction in disease severity and life impairment. It is a safe and well tolerated treatment that can be repeated in the
presence of recurrent disease, producing a high level of patient satisfaction.

KEY-WORDS - Axillary hyperhidrosis; Botulinum toxin type A; Quality of life.
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INTRODUCAO

A hiperhidrose axilar primaria (HAP) é uma patologia
cronica de causa desconhecida caracterizada por uma
sudacdo excessiva que mais frequentemente afecta as
axilas, palmas, plantas ou regido frontal (hiperhidrose
focal) ou que pode envolver toda a superficie corporal
(hiperhidrose generalizada). A sua patofisiologia n&o
esta totalmente esclarecida; os estudos realizados
apontam para uma desregulacdo do sistema nervoso
simpético resultando em estimulacdo excessiva das
glandulas écrinas que sao inervadas por fibras colinér-
gicas'. Estas glandulas, embora distribuidas por toda a
superficie cutanea, estdo particularmente concentradas
nas palmas, plantas e axilas. E ainda de ressaltar que
histologicamente néo foi detectada qualquer alteracdo
nas glandulas sudoriparas®. A predisposicdo genética
parece ser também um factor determinante no desenca-
deamento da doenca, ja que 30 a 50% dos doentes tém
histria familiar’. E dificil determinar objectivamente a
prevaléncia da hiperhidrose. Um estudo recente deter-
minou que 2,8% da populacdo dos Estados Unidos da
América sofre de hiperhidrose e destes metade em
localizacdo axilar®. O maior impacto desta patologia
reflecte-se na repercussao desfavoravel na vida pessoal,
social e laboral dos individuos afectados, pelo que é
responsavel por deterioracio da qualidade de vida®”.

Actualmente sdo varias as terapéuticas disponiveis
para o tratamento da hiperhidrose axilar. Os trata-
mentos tdpicos como o cloreto de aluminio que actuam
por bloqueio das glandulas écrinas tém eficicia de curta
durac&o e por vezes ndo sdo bem tolerados’. A iontofo-
rese é um método de facil execucéo para a hiperhidrose
palmar e plantar, mas ndo se aplica nas axilas. O uso de
medicacdo sistémica como o0s anticolinérgicos ou 0s
beta-bloqueadores, tem eficacia pouco consistente e
obriga frequentemente a doses terapéuticas altas as
quais se associam efeitos laterais indesejados’. A
abordagem cirlrgica pode incluir exérese das glandulas
sudoriparas se a area afectada for pequena, embora
com riscos inerentes como a formagdo de cicatriz
queldide ou a ocorréncia de abcessos axilares™. Outra
alternativa é a simpatectomia transtoracica endosco-
pica, método que embora eficaz se associa a um risco
significativo de desenvolvimento de hiperhidrose
compensatoéria, para além da possibilidade de recidiva
ou de complicacdes inerentes a cirurgia®*'. Mais recen-
temente foi demonstrado que a toxina botulinica tipo A,
um potente inibidor da libertacdo de acetilcolina nas
terminacdes colinérgicas periféricas, € um tratamento
seguro e eficaz para a HAP**. As contra-indica¢des a
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este tratamento incluem doencas neuromusculares, gra-
videz e lactac&o, causas organicas de hiperhidrose e o
uso simultdneo de medicamentos que possam interferir
com a transmissdo neuromuscular’.

MATERIAL E METODOS

Foram incluidos no estudo os doentes com HAP
tratados com toxina botulinica tipo A (Botox®). Para
serem submetidos a este tratamento, os doentes tinham
obrigatoriamente uma hiperhidrose grave caracterizada
como um grau 3 ou 4 da escala de gravidade da
hiperhidrose, validada em 2004 na Academia
Americana de Dermatologia’ (Quadro I), reflectindo a
interferéncia da patologia nas actividades da vida
diaria. Nenhum dos doentes tinha sido previamente
tratado com toxina botulinica. Os doentes foram
avaliados através de um questionario referente ao
periodo prévio ao tratamento (dia 0) e as 2 e 12
semanas ap6s, o que pretendeu avaliar ndo s6 o
impacto na qualidade de vida como também a rapidez e
duracdo de accao do tratamento. Nesse questionario
foram avaliados varios parametros entre os quais: idade
de inicio da hiperhidrose, historia familiar, factores
desencadeantes, tratamentos prévios realizados e grau
de satisfacdo com os mesmos, eficacia do tratamento
com a toxina botulinica e seus efeitos laterais, duracdo
de accéo datoxina botulinica e avaliagcao pelo doente da
sua qualidade de vida antes e ap0s realizacdo do
tratamento. No dia O, apOs determinacdo da area a
tratar através do teste iodo-amido, os doentes foram
submetidos a injeccéo intradérmica de 50 unidades de
toxina botulinica por axila. Em cada axila determi-
naram-se 10 a 20 pontos, igualmente espagados entre
si, para aplicagdo em cada um de 0,1 ml da diluicdo
(toxina botulinica em soro fisiolégico), correspondendo
a uma concentragdo entre 2,5 a 5 unidades de toxina
botulinica por ponto.

Usando a escala de gravidade da hiperhidrose,
consideramos como indicador de tratamento eficaz a
alteracdo na gravidade da doenga para o grau 1 ou 2,
reflectindo maior tolerabilidade e menor interferéncia
da HAP nas actividades diarias. A eficacia foi também
determinada pela alteragdo do impacto funcional,
emocional e social da hiperhidrose. Avaliamos a
seguranca e a duragao de accdo da toxina botulinica,
bem como a resposta obtida a repeticdo do tratamento.

Os dados foram analisados por métodos estatisticos
descritivos e inferenciais. O teste de hipoéteses utilizado
foi o teste ndo-paramétrico de Wilcoxon para amaostras
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emparelhadas comparando os diferentes periodos con-
siderados. Um p-valor inferior a 0,01 foi considerado
estatisticamente significativo.

RESULTADOS

Na totalidade foram tratados 40 doentes com
hiperhidrose axilar bilateral grave, dos quais a maioria a
classificou com o grau 4 da escala de gravidade da
hiperhidrose (hiperhidrose axilar intoleravel e que
interfere sempre com as actividades diarias). As idades
estavam compreendidas entre os 15 e os 45 anos
perfazendo a média de 25,6 anos e 27 doentes (67,5%)
eram do sexo feminino. Os doentes referiram inicio da
hiperhidrose entre 0s 6 e 0s 26 anos (média=15 anos), o
que se traduziu em uma duracdo média da doenca de
10,35 anos. Havia historia familiar de hiperhidrose em 9
(22,5%) doentes e 7 (17,5%) tinham queixas de bromi-
drose. Quanto aos factores desencadeantes da patolo-
gia, o aspecto emocional foi o mais frequentemente
implicado (65%), com 40% dos doentes referindo mais
do que um factor desencadeante.

Todos os doentes tinham realizado outros tratamen-
tos para a HAR Quando questionados relativamente a
esses tratamentos revelaram-se pouco ou nada satis-
feitos com os resultados, o que atribuiam essencialmente
a falta de eficacia dos mesmos. Todos haviam usado
tratamentos topicos e doze tinham efectuado tratamento
sistémico (beta-bloqueadores, ansioliticos ou antide-
pressivos).

Na avaliagdo basal 65% dos doentes classificou a
HAP com o grau 4. Duas semanas apoés o tratamento
observou-se melhoria em 98% dos doentes (diminui¢do
para o grau 1 ou 2 - p<0,001), sendo que em 80% a
resolucéo foi completa (grau 1). A melhoria manteve-se
na semana 12 em 36 doentes (90%), e destes, 30
mantinham-se no grau 1 da HAP (Fig. 1).

Para avaliar o impacto funcional determinamos a
limitagdo condicionada pela HAP no trabalho dos
doentes. A percentagem de doentes que se considerava
moderadamente a muito limitado no seu trabalho
diminuiu de 87,5% (35/40) no dia O, para 2,5% e 5% na
semana 2 e 12, respectivamente (Fig. 2) (p<<0,001). A
proporcdo de doentes que mudava de roupa pelo
menos duas vezes ao dia era de 80% no dia 0, 0% na
semana 2 e 5% na semana 12 e verificou-se ainda que o
tipo de roupa usada deixou de constituir uma preocu-
pacdo. Na avaliacdo basal 95% dos doentes necessitava
de mais de 5 minutos para o tratamento da HAPR, o que
diminuiu notoriamente apds a aplicacdo da toxina
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Fig. 1 - Classificacdo da hiperhidrose segundo a escala de
gravidade da hiperhidrose no dia 0, semana 2 e semana 12.
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Fig. 2 - Determinagao da limitagcdo ocupacional antes e apos
o tratamento mediante a resposta a questéo: “Sente-se limita-
do no seu trabalho/estudos devido a hiperhidrose?”.

botulinica, dado que na semana 2 nenhum doente
necessitava de tratamento e na semana 12 apenas 7%
despendiam de mais de 5 minutos.

Aos doentes foi colocada a questdo: “A hiperhidrose
axilar interfere no seu bem-estar ou confian¢a?”. Antes
do tratamento todos os doentes se referiam modera-
damente a muito afectados. O tratamento com a toxina
botulinica resultou em melhoria significativa no aspecto
emocional, verificando-se que as 2 e 12 semanas apos o
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tratamento, apenas 7,5% e 12,5% dos doentes se
referiam moderadamente a muito afectados (p<<0,001).

Antes do tratamento com a toxina botulinica todos os
doentes se sentiam bastante a muito limitados em locais
publicos. As 2 semanas o mesmo foi verificado em
apenas 1 doente e a semana 12 em 3 doentes.

De forma consistente com a melhoria na qualidade
de vida, a maioria dos doentes (93%) mostrou-se muito
satisfeita com o tratamento instituido. A dor aquando da
aplicacao intradérmica da toxina botulinica foi o Unico
efeito lateral referido, na maioria classificada como
moderada a muito intensa (Fig. 3).

Ne° de doentes

16 T

14

12
12 o : 3 -

10

Minima Moderada Intensa Muito Intensa

Fig. 3 - Intensidade da dor associada a aplicacdo intradér-
mica da toxina botulinica.

Os doentes quantificaram a diminui¢do da sudo-
rese ap0s o tratamento. Seis (15%) referiram resolucéo
total da hipersudorese e 28 (70%) classificaram essa
diminuicdo como superior a 80%. Apenas 2 doentes
notaram minima alteracéo da sudorese (diminuigdo de
0a20%) (Fig. 4). O inicio de ac¢do datoxina botulinica,
ocorreu em média aos 4,8 dias com um desvio padrao
de 5,66. Todos os doentes com queixas de bromidrose
referiram resolucdo completa da sintomatologia.
Comparando com os tratamentos anteriores, 95% dos
doentes consideraram a toxina botulinica mais eficaz,
enquanto que os restantes equipararam a eficacia. O
follow-up apds tratamento foi de 14 a 82 semanas
(média de 38 semanas). Durante esse periodo
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Fig. 4 - Percentagem de diminui¢&o da hiperhidrose axilar
apos o tratamento com a toxina botulinica.
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Fig. 5 - Tempo decorrido até a recidiva da hiperhidrose
(média=23 semanas).

observou-se recidiva da HAP em 34 doentes o que
ocorreu de forma gradual, em média as 23 semanas (3
a 50 semanas) (Fig. 5). Desses doentes 14 repetiram o
tratamento com a toxina botulinica e todos referiram
eficacia semelhante a da primeira aplicagdo do
tratamento. Nos 6 doentes nos quais ndo ocorreu
recidiva o follow-up minimo foi de 31 semanas e 0
maximo foi de 54 semanas (média de 47 semanas).
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DISCUSSAO

A hiperhidrose axilar caracterizada por uma sudacao
excessiva € uma patologia crénica que afecta sobretudo
adolescentes e adultos jovens®. A populacéo objecto deste
estudo é compativel com essa faixa etaria, sendo que o
inicio da hiperhidrose na maioria ocorreu na
adolescéncia. A populacdo feminina foi predominante,
embora esteja descrito na literatura que a prevaléncia da
doenca néo ¢ afectada pelo sexo. Contudo, é referido que
as mulheres procuram mais frequentemente ajuda
médica®"®.

A incidéncia da hiperhidrose no meio familiar é
consistente com uma transmissdo autossomica domi-
nante com penetrancia incompleta'**°. Na populagdo que
estudamos essa incidéncia foi de 22,5%.

O tratamento com a toxina botulinica tipo A resultou em
reducdo significativa da HAP Esse resultado é consistente
com o de estudos que avaliaram a reducéo da hiperhi-
drose, quer por medidas gravimétricas quer por percepcao
da diminuicdo da sudagdo por parte do doente”™. A
maioria dos doentes atingiu a resolu¢cdo completa da sinto-
matologia, avaliada na semana 2 e com resultados
mantidos na semana 12. Da mesma forma notou-se uma
melhoria significativa nos parametros relacionados com os
aspectos ocupacional, social e emocional, o que se traduziu
em melhoria da qualidade de vida. O inicio de accéo foi
rapido e o efeito sustentado por uma média de 23
semanas, embora exista grande variabilidade na duragéo
de accgéo, o que vai de encontro a outros estudos realiza-
dos™"". A recidiva da sintomatologia permite corroborar
que o tratamento ndo influencia a morfologia das
glandulas sudoriparas™*. Essa recidiva levou a repeticdo do
tratamento em 14 doentes e os resultados obtidos foram
concordantes com os do primeiro tratamento, pelo que se
pode afirmar que ndo ha perda de eficacia. O tratamento é
seguro, sendo a dor moderada associada a injec¢ao
intradérmica o efeito lateral mais valorizado.

Em conclusdo, o nosso estudo demonstrou que a toxi-
na botulinica é um tratamento seguro, eficaz e com resul-
tados mantidos aguando da repeticdo do tratamento,
sendo elevado o grau de satisfacao por parte do doente.
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MORBILIDADE E MORTALIDADE PELA CORTICOTERAPIA
NO PENFIGO VULGAR

Carolina Gouveia; P, Filipe; V. Sousa Coutinho; J. L. Cirne de Castro
Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

RESUMO - Antes do advento da corticoterapia, o Pénfigo Vulgar era quase invariavelmente fatal. A utilizagdo de
corticosterdides sistémicos e, posteriormente, de agentes imunossupressores, acarretou melhoria substancial no
progndstico. No entanto, cedo se tornou evidente que a corticoterapia se acompanhava de efeitos secundarios graves
gue contribuiam para morbilidade e mortalidade significativas. Os autores analisaram a evolu¢do de 163 doentes
internados por Pénfigo na Clinica Universitaria de Dermatologia do Hospital de Santa Maria entre 1960 e 2004,
submetidos a corticoterapia, em relacdo a taxa de mortalidade, causas de morte, efeitos secundarios e respectiva
relacdo com a dose de esterdides. As complicacdes major da terapéutica foram directamente dependentes da dose.
Globalmente, o grupo das infecgBes foi o mais representativo (54,4%). As mortes foram imputaveis aos efeitos
secundarios da corticoterapia ha maior parte dos casos (septicémia-5; pneumonia-5; tuberculose-2; enfarte agudo do
miocardio-2; acidente vascular cerebral-2; insuficiéncia cardiaca-1; hemorragia digestiva-1). Verificou-se tendéncia
para decréscimo progressivo na mortalidade geral ao longo dos anos, provavelmente pela melhoria das condicdes de
prevencao e terapéutica das complicaces (27% de mortalidade de 1960 a 1969; 3% na década de 90 e 0% de 2000 a
2004). Os corticosterdides constituem, ainda hoje, terapéutica de primeira linha pela capacidade de reduzir
rapidamente a actividade da doenca. As terapéuticas imunossupressoras em monoterapia ndo sdo em regra utilizadas
para induzir remisséo nesta dermatose. A utilizacdo de medidas sistematicas de profilaxia das complicagdes previsiveis e
um bom acompanhamento clinico nos doentes submetidos a doses elevadas de corticosteréides parecem ser a melhor
estratégia para reduzir amorbilidade e mortalidade no Pénfigo Vulgar.

PALAVRAS-CHAVE - Pénfigo vulgar; Corticoterapia sistémica; Complica¢des da corticoterapia; Terapéutica adjuvante
no pénfigo vulgar; Mortalidade no pénfigo.

MORBIDITY AND MORTALITY FROM STEROID THERAPY IN
PEMPHIGUS VULGARIS

ABSTRACT - Before the advent of steroid therapy Pemphigus Vulgaris was almost invariably fatal. With systemic steroid
therapy and, later on, the use of immunosuppressive agents, the prognosis improved dramatically, but patients have been
plagued with the adverse effects of steroid treatment, which contribute to significant morbidity and mortality. The authors
analysed the evolution of 163 inpatients treated in the University Clinic of Dermatology of Hospital de Santa Maria in
Lisbon from 1960 to 2004, submitted to steroid therapy, concerning the mortality rate, causes of death, side effects and
their relationship with steroid dosage. Major complications from steroid therapy were dose-dependent, infections being
the most frequent (54,4%). Deaths were imputable to steroid therapy side-effects in most cases (septicaemia-5; pnemonia-
5; tuberculosis-2; acute myocardial infarction-2; stroke-2; congestive heart failure-1; gastrointestinal bleeding-1). The
overall mortality showed a decreasing trend along the years, probably as a consequence of improved conditions for
prevention and treatment of complications (27% mortality from 1960 to 1969; 3% in the nineties and 0% from 2000 to
2004). Atthe present, systemic steroids are still the best established therapy for management of Pemphigus by their ability
to rapidly reduce disease activity. Immunosuppressive agents are not generally used as monotherapy to induce remission
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in this dermatosis. Therefore, systematic prophylactic measures addressed to expectable complications and a good
clinical support for patients submitted to high-dose steroid therapy, seems to be the best strategy to reduce morbidity and
mortality from pemphigus.

KEY-WORDS - Pemphigus vulgaris; Corticosteroid therapy; Complications of steroid therapy; Adjuvant therapy in

Pemphigus vulgaris; Mortality in Pemphigus.
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INTRODUCAO

Antes dos anos 50, o pénfigo vulgar era quase
invariavelmente fatal, com taxas de mortalidade que
variavam entre 60 e 90%"°, colocando assim grandes
desafios aos dermatologistas. Sem tratamento eficaz, a
doenca progredia por um periodo que variava de alguns
meses a 5 anos na maioria dos casos’. As causas de
morte prendiam-se essencialmente com a hipoalbu-
minemia (consequéncia das perdas transcutaneas e da
limitagdo da ingestdo proteica pelas lesdes das muco-
sas), com alteracBes hidro-electroliticas (sobretudo do
sodio e cloro) e com as complicacdes infecciosas (que
constituem, ainda hoje, importante causa de morte)>°. A
introducdo da corticoterapia sistémica e, mais tarde, de
agentes imunossupressores adjuvantes, condicionou
melhoria acentuada do prognéstico, sendo a taxa de
mortalidade actualmente inferior a 10%>**".

No entanto, cedo se tornou evidente que a utilizacéo de
corticosterdides sistémicos em doses elevadas e por
periodos prolongados acarretava morbilidade e morta-
lidade significativas®, que constituem actualmente a maior
parcela das complicagdes associadas a esta dermatose’®.
No trabalho de revisio publicado por Rosemberg e col’,
em que foram estudados 107 doentes com pénfigo
tratados com esterdides, estimou-se que 77% dos 6bitos
estavam relacionados com a corticoterapia. O risco de
infeccbes, que ja era elevado, aumentou como
consequéncia das profundas altera¢cbes nos mecanismos
de imunidade celular e humoral induzidas pela
corticoterapia. A este vieram juntar-se outros problemas
como a diabetes, hemorragias digestivas, facies

206

cushingdide, edemas periféricos, perturbacdes psicologi-
cas (euforia, depresséo, psicose), osteoporose (sobretudo
fracturas vertebrais por compressao e necrose asséptica da
cabeca do fémur), problemas cardiovasculares (insufi-
ciéncia cardiaca congestiva, hipertensao arterial), fendme-
nos tromboembdlicos (desde a trombose venosa profunda
dos membros inferiores complicada ou ndo por trom-
boembolismo pulmonar, até aos acidentes cerebrovascu-
lares e trombose arterial mesentérica), miopatia proximal,
complicacBes oftdlmicas (catarata subcapsular posterior,
Ulcera dendritica da cérnea), para nomear apenas 0s mais
frequentes e graves™".

Nas ultimas décadas temos assistido a uma pesquisa
continua no sentido de encontrar modalidades terapéu-
ticas que permitam reduzir as doses necessarias de
esteréides e que sejam mais eficazes. Os farmacos
actualmente utilizados, geralmente imunossupressores,
sdo administrados em combinagdo com os corticosteroi-
des, pelo que receberam a designacéo de adjuvantes’. De
acordo com o mecanismo de acgdo, sao classificados
como imunossupressores (azatioprina, ciclofosfamida,
metotrexato, ciclosporina, clorambucil e micofenolato de
mofetil)******* " anti-inflamatdrios (compostos de ouro,
dapsona, antipaltdicos, associagao de nicotinamida com
tetraciclina)**** e procedimentos de imunomodulacio
(plasmaferese, fotoferese extracorporal, imunoglobulina
endovenosa)”****'. O inicio da sua administracdo varia
com a gravidade do pénfigo***** e/ou com a preferéncia
pessoal dos diferentes autores, podendo ocorrer na fase
de ataque do tratamento®******* ou mais tarde, aquando
da instituicdo da terapéutica de manutencio®*"*. Estes
agentes tém inicio de accdo mais lento® (com excepcéo da
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plasmaferese, imunoglo-bulina endovenosa em alguns
casos e utilizagdo de boélus endovenosos de
corticosteroides’) e, isoladamente, ndo se tém mostrado
capazes de induzir remissdo, pelo menos nos casos de
maior gravidade®" .

Assim, os corticosterdides continuam a ser terapéu-
tica de primeira linha pela capacidade de reduzir
rapidamente a actividade do pénfigo, embora tenham
sofrido variagbes nos esquemas posoldgicos ao longo
do tempo. Efectivamente, ndo tem sido facil reunir
consenso quanto a dose inicial de esteroides, ao escalo-
namento de doentes por grupos terapéuticos de acordo
com a gravidade da dermatose, aos aumentos da dose
para atingir controlo efectivo, bem como ao critério para
se iniciar a reducao progressiva do farmaco, na fase de
manutencdo. A maioria dos esquemas é empirica e
baseada sobretudo na experiéncia clinica.

O presente estudo teve como objectivo analisar os
processos de 163 doentes internados por pénfigo vulgar
na Clinica Universitaria de Dermatologia do Hospital de
Santa Maria entre 1960 e 2004, submetidos a
corticoterapia, em relacdo a mortalidade imputavel a
corticoterapia, causas de morte e morbilidade ocorridas
durante o internamento.

DOENTES E METODOS

Efectuou-se a revisdo dos processos clinicos dos 163
doentes internados entre 1 de Janeiro de 1960 e 31 de
Dezembro de 2004, tendo-se contabilizado um total de
247 internamentos. O diagnostico baseou-se nas
caracteristicas clinicas e exame histopatolégico de
bidpsias cutaneas em todos os casos e, a partir de 1979,
também na imunofluorescéncia directa. Todos os
doentes foram submetidos a terapéutica com
prednisona em doses geralmente elevadas de inicio,
reduzidas com critérios ndo uniformes ao longo do
tempo. No pequeno ndmero de casos em que foram
utilizados esterdides diferentes da prednisona, as doses
foram calculadas para o equivalente neste corticéide.
Cerca de metade dos doentes (82) foram medicados
com imunossupressores (sobretudo azatioprina na dose
de 150 mg/dia, mas também metotrexato e ciclofosfa-
mida), quer inicialmente (27 casos) quer aquando da
reducéo da prednisona (55 casos).

Registaram-se 0s seguintes parametros: sexo, idade
no primeiro internamento, peso, doses inicial, maxima,
média e cumulativa de prednisona, complicacfes
atribuidas a corticoterapia que motivaram intervengao
terapéutica e causas de morte. Excluiram-se todos os
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casos em que o Obito ndo esteve relacionado com
complicacdes da terapéutica.

Para comparacao estatistica entre os diferentes gru-
pos utilizaram-se os testes t-student e Mann-Whitney. Os
efeitos secundarios observados podem quase exclu-
sivamente ser atribuidos a corticoterapia uma vez que
ndo houve diferenca estatistica significativa entre os
grupos medicados com esteréide isoladamente e com
esterdide e imunossupressor.

RESULTADOS

A amostra foi constituida por 54 homens e 63 mulhe-
res, com 1 ratio masculino/feminino de 0,49. A média
etaria no 1° internamento foi de 57,3 anos, variando entre
36 e 92. Todos os doentes eram de raca branca. A taxa de
mortalidade cifrou-se em 13%. Fale-ceram 22 doentes, 15
(68%) no 1° internamento e 7 (32%) nos subsequentes. A
taxa de morbilidade correspondeu a 66% (108 de 163
doentes) se considerarmos apenas o 1° internamento e a
70% (173) em relacdo ao total de 247 internamentos.

Ao longo das décadas, as doses inicial e média de
prednisona variaram, como se pode constatar pela
consulta do Quadro I.

Quadro |

DOSE MEDIA DE PREDNISONA (mg)
EM DIFERENTES DECADAS

Dose de Prednisona (mg)
(média e desvio padrao)

Inicial Média
1960-69 47 87 £ 45 70 £ 41
1970-79 68 149 = 66 104 = 48
1980-89 68 164 + 90 124 + 60
1990-99 48 114 + 69 92 + 52
2000-04 16 85 + 54 67 + 27

No que se refere & morbilidade atribuida & cortico-
terapia, o grupo das infec¢Bes reuniu a esmagadora
maioria dos casos (65%). Individualmente, a diabetes
mellitus foi a complicagdo mais frequente, seguindo-se a
osteoporose, candidiase oral, pneumonia e hipertensédo
arterial. As complicacBes associadas a corticoterapia
encontram-se resumidas no Quadro Il.

Compararam-se as doses maxima, média e cumula-
tiva de prednisona administrada aos doentes que

sofreram complicacBes da corticoterapia com a dose
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administrada aos doentes sem morbilidade. As doses
foram inequivocamente mais elevadas no 1° grupo,
tendo a diferenca sido estatisticamente significativa
(Quadros i, llla e llb).

Quadro Il

MORBILIDADE INDUZIDA
PELA CORTICOTERAPIA

Total Total
Morbilidade Internamentos | Doentes

(274) (163)
Diabetes 64 B85
Osteoporose 43 18
Candidiase Oral 44 30
Pneumonia 85 23
Hipertensdo Arterial 31 16
Infec¢Bes Cutaneas 26 15
Septicémia 23 17
Depressao 21 14
Gastrite 21 15
Insuficiéncia Cardiaca 14 8
Infec¢des Vias Urinarias 13 8
Psicose 13 9

Carolina Gouveia, Paulo Filipe, Vasco Sousa Coutinho, J. L. Cirne de Castro

Quanto a mortalidade, durante o periodo de estudo
verificou-se redugdo progressiva da respectiva taxa que
foi de 26% na década de 60, 3% nos anos 90 e de 0% no
periodo decorrido entre 2000 e 2004 (Quadro IV).

No total de 247 internamentos contabilizaram-se 22
Obitos (Quadro V), cujas causas foram: septicémia (5
casos), pneumonia (5), tuberculose (2), enfarte agudo
do miocardio (2), acidente cerebrovascular (2), hemor-
ragia digestiva alta (2), tromboembolismo pulmonar (1),
coma hiperosmolar por diabetes mellitus (1), insufi-
ciéncia cardiaca congestiva (1) e suicidio (1) no contexto
de crise psicética.

Comparando-se novamente as doses maxima, mé-
dia e cumulativa de prednisona em relacéo ao grupo de
doentes falecidos e ndo falecidos, verificaram-se valores
mais elevados no 1° grupo; no entanto, a diferenca entre
0s grupos nao foi estatisticamente significativa (Quadros
VI, Vlae Vib).

Quando se estudou a idade como factor prognastico,
constatou-se que a média etaria dos doentes que falece-
ram foi de 59 anos e a dos que n&o faleceram de 57
anos; uma vez mais, a diferenca néo foi estatisticamente
significativa (Quadro ll).

Quadro 111

MEDIA DAS DOSES MAXIMAS DE PREDNISONA EM 163 DOENTES
Dose de prednisona (mg)

B e

Com morbilidade 180,4 77,0
Sem morbilidade 114,7 120 74,1 55
TOTAL 163
p<0,001 p<0,001

Quadro llla
DOSE MEDIA DE PREDNISONA EM 163 DOENTES

Dose de prednisona (mg)

B N

Com morbilidade 117,9 113,7 44,8
Sem morbilidade 79,0 80,3 47,2 15
TOTAL 163
p<0,001 p<0,001
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Quadro llib
DOSE CUMULATIVA DE PREDNISONA EM 163 DOENTES

Dose de prednisona (mg)

B N

Com morbilidade 8 196,2 7 061,3 5932,8
Sem morbilidade 3883,2 2795,0 10 114,3 15
TOTAL 163
p<0,001 p<0,001
Quadro IV cados, quer internacionalmente, quer em Portugal, onde

MORTES E MORBILIDADE NAS DIFERENTES
DECADAS NO 1° INTERNAMENTO

Mortalidade | Morbilidade
1960-69 27 7 26% 20 74%
1970-79 43 4 9% 30 70%
1980-89 41 3 % 32 78%
1990-99 38 1 3% 18 47%
2000-04 14 0 0 8 57%
Quadro V
CAUSAS DE MORTE
EM 247 INTERNAMENTOS
Septicémia 5
Pneumonia 5
Tuberculose 2
Enfarte Agudo Miocardio 2
Acidente Cerebrovascular 2
Hemorragia Digestiva Alta 2
Tromboembolismo Pulmonar 1
Coma Hiperosmolar 1
Insuficiéncia Cardiaca 1
Suicidio 1
TOTAL 22
DISCUSSAO

Ocorreram complicacdes em 70% dos internamentos, e
estas foram inequivocamente dependentes da dose de
prednisona administrada. Globalmente, asinfec¢bes foram
a complicagdo mais frequente, seguindo-se a diabetes, as
doengas cardiovasculares e a osteoporose; estes resultados
nao diferem substancialmente dos de outros estudos publi-

foram publicados trabalhos de revisdo em 1983 (Fernanda
Sachse e col)”®, 1994 (Cirne de Castro e col)” e em 1996
(Henriqueta Cunha e col)®. No estudo realizado por Lever e
White em 1963*, em que foram avaliados 46 doentes
seguidos durante 11 anos, as principais complicacdes
foram a diabetes (21), infeccdes (18), alteracbes mentais
(16) e fracturas vertebrais (12). No estudo de reviséo de
Rosemberg® (1976), que analisou 107 doentes tratados
com corticosterdides, as complica¢des por ordem decres-
cente de frequéncia foram: infec¢Bes, complicagdes gastro-
intestinais (hemorragia digestiva, Ulcera ou perfuracao),
diabetes, complicacbes psiquiatricas, osteoporose e altera-
¢Oes cardiovasculares. Ja no estudo publicado em 1987
por Aberer e col”” (37 doentes tratados com associ¢&o corti-
costeroide-azatioprina), a principal complicagéo atribuida a
corticoterapia foi a osteoporose (72%), seguindo-se a
diabetes, hipertensdo arterial, cataratas e Ulcera péptica.
Curiosamente, a incidéncia de complica¢cbes infecciosas foi
extremamente reduzida, o que é atribuido pelos autores,
em parte, a associacdo com 0 imunossupressor. Num
estudo retrospectivo mais recente, realizado no Brasil por
Fernandes e Perez, avaliaram-se 71 doentes com pénfigo
vulgar e folidceo submetidos a corticoterapia isoladamente;
as complicacbes imputaveis a terapéutica foram
dependentes da dose administrada e sobreponiveis as
nossas: infeccdes (90%), HTA (17%) e diabetes (14%)™.

A taxa de mortalidade geral foi de 13%, tendo-se
verificado tendéncia decrescente ao longo dos anos. Para
tal terdo provavelmente contribuido factores como
diagnéstico e terapéutica mais precoces, bem como
melhoria das condi¢des de profilaxia e controlo das
complica¢Bes, mais do que a utilizagdo de diferentes
esquemas posoldgicos, o que é evidenciado pela consulta
dos Quadros | e IV. Efectivamente, ndo houve relacéo
significativa com a dose administrada, embora tenha
ocorrido tendéncia para mortalidade mais elevada nos
doentes submetidos a doses mais altas, paralelamente ao
publicado por outros autores’.
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Quadro VI

MEDIA DA DOSE MAXIMA DE PREDNISONA NO 1° INTERNAMENTO
Dose de prednisona (mg)

B N

Vivos 165,6 128,7
Mortos 174,0 160 91,0 15
TOTAL 163
p<0,805 p<<0,540
Quadro Via

DOSE MEDIA DE PREDNISONA NO 1° INTERNAMENTO

Dose de prednisona (mg)

B e

Vivos 101,8 102,8 47,1
Mortos 133,7 131,8 68,1 15
TOTAL 163
p<0,018 p<0,051
Quadro Vib

DOSE CUMULATIVA DE PREDNISONA NO 1° INTERNAMENTO

Dose de prednisona (mg)

B e

Vivos 6 862 5515 5 800
Mortos 5545 3930 5 464 15
TOTAL 163
p<0,401 p<<0,318
Quadro Vi

IDADE MEDIA DOS DOENTES NO 1° INTERNAMENTO

Dose de prednisona (mg)

B e

Vivos 57,1 57,5 16,1
Mortos 59,9 54,0 15,8 15
TOTAL 163
p<0,513 p<0,671

Na presente série, a idade ndo constituiu factor
progndstico. Um trabalho histdrico publicado por Savin
em 1979°, onde é feita a analise das causas de morte por
pénfigo e penfigbide em 210 doentes tratados com

corticosteréides sistémicos, sugeria que os individuos mais
idosos tendiam a falecer mais precocemente apos o inicio
da corticoterapia, de causas como broncopneumonia e
tromboembolismo pulmonar, que ja eram causas habi-
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tuais de morte antes da era dos esterdides; os individuos
mais jovens, por outro lado, tendiam a falecer mais tar-
diamente, apos controlo da dermatose, de complicagdes
de Ulcera péptica e diabetes, atribuidas a corticoterapia
prolongada. No nosso trabalho nao foi possivel confirmar
esta tendéncia, o que se deve provavelmente ao menor
ndmero de Gbitos.

Neste estudo as infec¢cOes representaram mais de
metade das causas de morte, sendo o pulmao e o sangue
0s 6rgdos mais frequentemente atingidos, o que também
se tem verificado noutras séries®’****. N&o deixa de ser
interessante a constatacéo de que antes da introdugao da
corticoterapia, a sépsis e as infecgdes pulmonares conta-
vam-se ja entre as principais causas de morte nos doentes
com pénfigo’. Ao longo das décadas ndo parece ter
havido diferenca consideravel no que concerne as causas
de morte. Em 1963, Lever publicou uma revisdo (46
doentes seguidos durante 11 anos) em que as causas de
morte por corticoterapia foram as infeccbes (sépsis e
pielonefrite: 2 casos), hemorragias digestivas (2), acidose
diabética (1) e embolia pulmonar (1)*. Outra revisdo
mais recente, do mesmo autor (84 doentes entre 1961 e
1982)*, refere a ocorréncia de 6 casos fatais (2 peri-
tonites, 2 sépsis, 1 coccidioidomicose e 1 enfarte agudo
do miocéardio); naquele estudo o autor salientava a
auséncia de mortalidade imputavel a corticoterapia a
partir de 1976, o que atribuia a uma profilaxia mais eficaz
das complicagdes que passava, por exemplo, pelo
tratamento dos doentes em ambulatério, mesmo com
doses elevadas de esteréides, para evitar a emergéncia de
infeccdes nosocomiais. No trabalho de Herbst e Bystryn’
referente a 40 doentes seguidos entre 1983 e 1993,
submetidos maioritariamente a corticoterapia isolada, a
mortalidade foi de 5%, por sépsis.

No que respeita a corticoterapia, ndo existe ainda hoje
consenso quanto ao esquema posologico “ideal”, tenden-
do-se para uma abordagem individualizada. E pratica
corrente a utilizacdo de terapéuticas adjuvantes, ndo so
com imunossupressores, como também com anti-inflama-
torios e medidas de imunossupressdo (como a plasma-
ferese, utilizagdo de imunoglobulina endovenosa e, mais
recentemente, do anticorpo monoclonal anti-cd20, rituxi-
mab®*). No entanto, ndo existem estudos prospectivos
controlados que demonstrem o real beneficio destes
agentes e permitam estabelecer protocolos definidos. A
maior parte dos trabalhos publicados n&o permite
estabelecer comparagdes fidedignas, o que se deve a uma
multiplicidade de factores. Em primeiro lugar, a raridade
do pénfigo é responsavel pelo reduzido ndmero de
doentes que integra a maioria dos estudos; torna-se assim
dificil tirar conclusbes estatisticamente validas. Por outro
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lado, os doentes tratados com adjuvantes sdo submetidos,
na esmagadora maioria dos casos, a corticoterapia
sistémica simultanea, o que implica que tenha de ser feita
comparagdo entre os efeitos terapéuticos obtidos e
agueles que se esperariam da corticoterapia isolada;
infelizmente, essa informacado € quase sempre omissa nos
trabalhos publicados. Importa ainda referir que se tem
verificado de forma empirica tendéncia para diminuicao
da gravidade do pénfigo ao longo das Ultimas décadas
independentemente da terapéutica realizada, o que pode
conduzir a percep¢cdo menos correcta de que as terapéu-
ticas mais recentes sio mais eficazes’. Muitos adjuvantes,
sobretudo os mais recentes, nomeadamente o micofe-
nolato de mofetil, a imunoglobulina endovenosa e o
rituximab s@o particularmente onerosos, pelo que estdo
(ou estardo, no caso do rituximab) indicados para os casos
cortico-resistentes ou multirresistentes em relacdo a
terapéuticas mais convencionais.

Em conclusdo, a adopgao sistematica de medidas de
profilaxia € um bom acompanhamento clinico dos
doentes submetidos a corticoterapia, lidando precoce e
eficazmente com as respectivas complicacbes parece ser,
ainda hoje, a melhor estratégia para reduzir a morbili-
dade e mortalidade no pénfigo vulgar.
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TRATAMENTO DA PSORIASE COM ETANERCEPT:
REVISAO DE 39 CASOS

Vasco Serrdo, Pedro Ponte, Filipa Rocha Péris, Margarida Apetato, Ana Ferreira
Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos, Lishoa

RESUMO - Introducao: A utilizacao de novas terapeuticas biologicas para a psoriase esta associada ao crescente
conhecimento dos aspectos imunologicos que caracterizam esta patologia. O etanercept e uma proteina de fusao com
actividade contra o factor de necrose tumoral-o, uma citocina com reconhecido papel na patogenese da psoriase. A
eficacia e o perfil de seguranca desta terapeutica sao ja conhecidos, estando o0 seu uso habitualmente reservado a
situacoes clinicas graves com resistencia a outros tratamentos sistemicos, ou quando existam efeitos secundarios ou
contra-indicacoes para 0s mesmos. Apresenta ainda uma boa eficacia na psoriase artropatica. Metodos: Apresenta-se
uma revisao de 39 casos de utilizacao de etanercept na psoriase. Todos os doentes tinham doenca moderada a grave no
inicio da terapeutica (PASI superior a 10), apresentando resistencia ou contra-indicacoes para as restantes terapeuticas
sistemicas. Faz-se uma caracterizacao epidemiologica dos doentes, das terapeuticas previas, da eficacia (PASl inicial, as
12 e as 24 semanas) e efeitos secundarios. Faz-se ainda a avaliacao do sub-grupo de 19 doentes com psoriase
artropatica. Comentario: Na nossa experiencia, o etanercept demonstrou ser uma terapeutica eficaz, com resposta
rapida. Foi observada uma eficacia superior da dosagem 50mg em comparacao com 0s 25mg, ja descrita na literatura.
A avaliacao no subgrupo de doentes com psoriase artropatica revelou tambem elevada eficacia, com reducao das
queixas articulares na totalidade dos doentes. A terapeutica foi em geral bem tolerada, nao tendo havido na nossa serie
nenhum efeito secundario grave.

PALAVRAS-CHAVE - Etanercept; Psoriase; Psoriase Artropatica.

TREATMENT OF PSORIASIS WITH ETANERCEPT:
REVIEW OF 39 PATIENTS

ABSTRACT - Introduction: The use of new biological therapies in psoriasis is associated with the growing knowledge of
the immunological aspects of the disease. etanercept is a fusion protein with activity against tumour necrosis factor-a, a
cytokine which is clearly involved in the pathogenesis of psoriasis. The efficacy and safety profile of etanercept is already
established, with its use being reserved to severe patients with failure or side effects to conventional therapies. The efficacy
in psoriatic arthritis has also been demonstrated. Methods: Review of 39 patients with plaque psoriasis, treated with
etanercept in our hospital. All the patients had moderate to severe disease (PASI>10) and resistance or significant side-
effects with conventional systemic therapies. We evaluated prior therapies, efficacy of etanercept and side effects. We
performed an evaluation of the subgroup of 19 patients with psoriatic arthritis. Discussion: In our experience, etanercept is
an effective therapy in plagque psoriasis, with rapid disease response. The difference in efficacy at 12 weeks was observed,
favouring the 50mg twice a week over the 25mg dose. The subgroup of patients with psoriatic arthritis had a good clinical
response, with rapid improvement of the articular complaints. The therapy was well tolerated, with no serious side effects
in our series.

KEY-WORDS - Etanercept; Psoriasis; Psoriatic Arthritis.
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INTRODUCAO

A psoriase € uma doenga com profundo impacto
psicossocial, em especial nas suas formas graves™. As
terapéuticas sistémicas convencionais (acitretina, ciclospo-
rina, metotrexato) e a fototerapia tém contra-indicagdes
especificas e potenciais riscos de efeitos secundéarios a
longo prazo®. A utilizacdo de novas terapéuticas biol6-
gicas para a psoriase esta associada ao crescente
conhecimento dos aspectos imunolégicos que caracte-
rizam esta patologia’.

O etanercept € uma proteina de fusédo com activi-dade
contra o factor de necrose tumoral-a (TNF-a), uma
citocina com reconhecida actividade na psoriase®. A sua
eficacia no tratamento da psoriase foi ja demonstrada, na
dose de 25mg ou de 50mg duas vezes por semana’*. A
dose de 50mg revelou-se mais eficaz no controlo inicial da
doenca e a reducdo de dose as 12 semanas para 25mg
n&o esta associada a perda de eficacia®. O seu uso esta
habitualmente reservado as situagdes clinicas graves com
resisténcia a outras terapéuticas sistémicas, ou quando
existam efeitos secundarios ou contra-indicacdes para as
mesmas”. A sua utilizacdo na psoriase artropatica
demonstrou uma boa eficacia clinica, com melhoria dos
sintomas e inibicdo da progressao da doenca, confirmada

13,14

radiologicamente™".

MATERIAL E METODOS

| - Populacao Estudada

Estudo retrospectivo, com revisdo dos processos
clinicos da totalidade dos doentes com psoriase tratados
com etanercept por periodo igual ou superior a 12
semanas, no Hospital do Desterro, até Outubro de
2006.

Foram estudados 39 doentes com doenca moderada
a grave no inicio da terapéutica (Psoriasis Area and
Severity Index - PASI superior a 10), que apresentavam
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resisténcia ou contra-indica¢gBes para as restantes tera-
péuticas sistémicas.
Antes do inicio da terapéutica foi excluida:
® Doenga infecciosa (em particular hepatite B e C,
infeccdo VIH e tuberculose activa ou latente)
através de avaliacdo analitica, prova de Mantoux
e radiografia de torax;
® Gravidez na populagdo feminina;
Doenga neoplasica prévia ou actual, doenca
desmielinizante do sistema nervoso central ou
insuficiéncia cardiaca, através de dados anamné-
sicos e avaliacao clinica.

Il - Par&dmetros de Avaliagao

Foi efectuado um estudo retrospectivo, cuja avalia-
¢ao inicial incluiu dados epidemiol6gicos e caracte-
rizacdo da doenca (forma de apresentacéo, tempo de
evolucdo, terapéuticas prévias, envolvimento articular e
PASI inicial). A evolucdo da dose de etanercept foi
analisada, dado ter havido doentes com altera¢des da
dosagem.

Utilizamos como critério principal da avaliacdo da
eficicia terapéutica o PASI 75 (melhoria PASI =75% face
aobservacéo inicial) as 12 semanas, tendo sido também
analisados o PASI 50 e PASI 90. A analise da eficacia as
24 semanas foi possivel em apenas 18 doentes. Dos
restantes 21 doentes, 17 ndo tinham ainda alcangado as
24 semanas e 4 tinham abandonado a terapéutica.
Foram ainda avaliadas as terapéuticas concomitantes,
efeitos secundarios, reaccdes locais e infeccbes. Na
comparacéo de eficacia entre os grupos foi utilizado o
teste do qui-quadrado, para um nivel de significancia de
95%.

Nos doentes com envolvimento artropatico foi ainda
efectuada a analise subjectiva da evolucéo dos sintomas
articulares. Os doentes foram questionados as 12
semanas relativamente a evolugdo das suas queixas
articulares desde o inicio da terapéutica, sendo as
respostas classificadas numa das seguintes categorias:
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auséncia de melhoria, melhoria ligeira, melhoria mode-
rada, melhoria quase total ou melhoria total.

RESULTADOS

I - Avaliacédo global

Durante o periodo estudado, 39 doentes com o
diagnostico de psoriase em placas completaram pelo
menos 12 semanas de terapéutica biolégica com
etanercept (Quadro ). A idade média foi de 43 anos, com
idades entre os 22 e os 69 anos (Fig. 1). Dos 39 doentes,
25 eram do sexo masculino e 14 do sexo feminino (Fig. 2),
tendo 19 doentes o diagndstico de psoriase artropatica
(49%) (Fig. 3). O tempo médio de evolucao da psoriase foi
de 21 anos, tendo a maioria dos doentes efectuado
multiplas terapéuticas prévias (Fig. 4). A fototerapia
(PUVA), ciclosporina e retindides sistémicos foram as
terapéuticas utilizadas com maior frequéncia, tendo 50%
sido tratados previamente com metotrexato (Fig. 5)

Quadro |
CARACTERIZACAO DA POPULACAO
Idade Média 43 (£12)
Idade Max/Min 22-69 anos
Duracao Média da Doenga 21 anos (+=10.1)
Duracao da Doenca (Max-Min) 2-48 anos
Média PASI inicial 24.1

5%
5%

<25 [ 25-45 [ 45-65 >65

Fig. 1 - Distribuicéo etaria.
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Il Masculino [l Feminino

Fig. 2 - Distribui¢&o por sexos.

[l sem Artropatia ] Com Artropatia

Fig. 3 - Presenca de artropatia.

50% e o o 45%
40% S S S e
30%

20% : :
13%

10% o
3%

0%

Fig. 4 - Terapéuticas prévias.
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100% 899 92% 89%
80% 5 F
42% |
40% E- k.

20% 3

0%

PUVA uvB RET Cy A MTX

Fig. 5 - Numero de terapéuticas prévias por doente.

A maioria dos doentes (25 doentes, 64%) iniciou
tratamento com etanercept 25 mg SC duas vezes por
semana (Fig. 6), tendo em quatro casos sido aumentada
adose para 50 mg duas vezes por semana ao final de 12
semanas. Dos 14 doentes que iniciaram com a dose de
50 mg duas vezes por semana, quatro reduziram para
25mgas 12 semanas de tratamento (Quadro I1).

36%

/

B 25mg 50mg

Fig. 6 - Distribuicdo da dose terapéutica inicial.

Na avaliacdo da resposta ao tratamento, 47% dos
doentes do grupo que iniciou tratamento com 25mg e
58% do grupo dos 50mg atingiram PASI 75 as 12
semanas (Quadro Ill). A diferenca ndo € estatisticamente
significativa, dado o nimero reduzido de doentes. Esta
diferenca € mais acentuada quando avaliamos o PASI
90 (melhoria do PASI =90% face a avaliacéo inicial),
com 14% no grupo 25mg versus 29% dos doentes no
grupo 50mg (Fig. 7).
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Quadro Il

EVOLUCAO DA DOSE
E DURACAO DO TRATAMENTO

Tempo Tratamento

Dose Ne° doentes média semanas (max / min)
25mg 18 38 (12-126)
50mg 10 16 (12-28)
25 =p 50mg 7 41 (16-114)
50 = 25mg 4 22 (1624)
Quadro 11

DOENTES QUE ATINGEM PASI 75

25mg 50mg
12 semanas (n=39) 47% 58%
24 semanas (n=18) 66% 100%

100 B 25mg 50mg
0

100% 86%

80%

60% e e
40% e 590
20% 14%. ) 14%
_m- -
0%
PASI <50 PASI 50 PASI 75 PASI 90

Fig. 7 - Distribuicao da redugdo do PASI as 12 semanas.

Quando avaliamos os cinco doentes (13% do total)
que nao atingiram o PASI 50 (melhoria do PASI = 50%
face a avaliacdo inicial) as 12 semanas, todos
pertenciam ao grupo que iniciou terapéutica com 25mg.
Neste grupo a reducao média do PASI foi de 31%, tendo
sido aumentada a dosagem para 50mg em dois
doentes, interrompida a medicacdo em dois doentes e
mantida a dose de 25 mg até as 24 semanas hum
doente. A evolucdo destes doentes estd descrita no
Quadro 1V, salientando-se o doente que manteve a
mesma dose e atingiu PASI 50 as 24 semanas. No grupo
dos 50mg, a totalidade dos doentes atingiu PASI 50 as
12 semanas (Fig. 7).

As 12 semanas, 7 doentes do grupo 25mg aumen-
taram a dose para 50mg. Dois destes doentes tinham
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tido uma reduc@o do PASI inferior a 50%, e a sua
evolucdo foi descrita previamente. Os restantes cinco
doentes tiveram respostas de reduc&o entre 0os 50% e 0s
75% as 12 semanas e a dose foi aumentada numa
tentativa de melhorar a eficacia. Destes 5 doentes que
atingiram as 24 semanas, todos obtiveram uma melho-
ria significativa face as 12 semanas, com uma reducao
média do PASI de 78%, tendo um dos doentes atingido
PASI 90.

A avaliacdo da resposta as 24 semanas foi possivel
em 15 doentes no grupo dos 25mg e apenas em trés no
de 50mg. As 24 semanas, 66% dos doentes no grupo
25mg atingiram o PAS| 75 (face aos 47% as 12 semanas)
e todos os doentes do grupo 50mg alcancaram o PASI
90 (Fig. 8 e Quadro lll).

Durante o tratamento com etanercept, 21% dos
doentes utilizaram medicagdo concomitante (Quadro V).
Cinco doentes fizeram tratamento sistémico (acitretina,
metotrexato ou ciclosporina) em doses decrescentes
durante a fase inicial do tratamento, como transi¢do para
o efeito terapéutico do etanercept. Em quatro doentes foi
necessario fazer apds as 12 semanas outra terapéutica
concomitante para atingir um controlo Optimo da
psoriase, embora todos tivessem obtido as 12 semanas
uma reducé@o do PASI superior a 50%. A acitretina foi
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= 25mg -= 50mg

100% e
100%

80%
58%

60% e = — Sl e

40% AT o o o

20%

0%

12 sem 12 sem

Fig. 8 - Distribuicdo dos doentes que atingiram PASI 75
as12 e 24 semanas.

utilizada transitoriamente em 3 doentes, por lesdes
hiperqueratésicas palmo-plantares. Um doente do grupo
25mg, com PASI 50 as 12 semanas, iniciou fototerapia
com PUVA com excelente resposta clinica, atingindo PASI
90 as 24 semanas. N&o houve neste grupo diferencas nos
efeitos secundarios reportados.

Quanto a duracdo total da terapéutica, a data da
conclusdo do estudo os doentes no grupo dos 25mg

Quadro IV
DOENTES QUE NAO ATINGIRAM PASI 50 AS 12 SEMANAS

Evolucéo

Dose PASI Reducao
Inicial Inicial PASI 12 sem
M 25 mg 10,5 40%
F 25 mg 16,1 13%
M 25 mg 35,1 23%
25 mg 11,4 47%
F 25 mg 29,7 32%
Quadro V

TERAPEUTICA CONCOMITANTE

No inicio da
terapéutica

Durante a
terapéutica

Acitretina B4
Metotrexato -
Ciclosporina -
Fototerapia 1

*Um doente efectuou terapéutica concomitante no inicio e durante a terapéutica

Manteve 25 mg. Redugdo do PASI> 50% as 24 s
Aumento para 50 mg, com melhoria as 20 semanas.
Interrompeu por gravidez

Aumentou para 50 mg sem melhoria as 24 semanas.
Interrompeu tratamento

Interrompeu tratamento

Interrompeu tratamento

tinham em média 38 semanas de tratamento, havendo
um doente ja com 126 semanas. No grupo dos 50mg, a
média de duragdo da terapéutica era de 16 semanas,
com um maximo de 28 semanas.

Il - Avaliacdo do subgrupo com psoriase

artropéatica

Quando analisamos separadamente o subgrupo de
19 doentes com psoriase artropatica (49% do total),
observamos um predominio do sexo masculino (Fig. 9),
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Il Masculino [l Feminino

Fig. 9 - Distribuicao por sexos na Psoriase Artropatica.

com uma idade média de 45 anos. A maioria dos
doentes apresentava padrédo de envolvimento articular
periférico, sendo seguidos em consulta de Reumatologia
e medicados previamente com agentes sistémicos
(metotrexato, anti-inflamatérios ndo esterdides). O
tempo médio de evolucdo da doenca era de 24 anos,
tendo um dos doentes 48 anos de evolugdo (Quadro VI),
e o PASI inicial era em média 24,2. Dos 19 doentes, 11
iniciaram terapéutica com 25mg (59%), tendo sido
aumentada a dose para 50mg as 12 semanas em trés.
Dos oito doentes que iniciaram com a dose de 50mg, em
trés foi reduzida a dose para 25mg ao final de 12
semanas, dado o rapido controlo da doenca com a dose
inicial.

Quadro VI
COM PSORIASE ARTROPATICA
Idade Média 45
(Desvio Padrao) (x12.1)
Idade Max/Min 25-69 anos
Tempo de Evolucéo da Doenca 24 anos (848)
Média PASI Inicial 24,2
(Desvio Padréo) (*11.7)
PASI inicial Max/Min 11-51

Neste subgrupo de doentes, o PASI 75 foi atingido as
doze semanas em 45% dos doentes do grupo dos 25mg
e em 75% do grupo dos 50 mg.

Na andlise da evolugdo das queixas articulares, a
totalidade dos doentes referiu melhoria da sintomatolo-
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gia as 12 semanas, tendo 37% referido que esta foi total
ou quase total. Cerca de metade referiu melhoria
moderada, tendo apenas 16% considerado a melhoria
apenas ligeira. A diferenca de respostas com 25 e 50mg
nao foi significativa (Fig. 10).

B 25mg 50mg
50%
50% 450

40%
30% o2
20% 18%

10% 13% 10% - 13%

o — I [ |

Ligeira Moderada  Quase total Total

Fig. 10 - Melhoria das queixas articulares as 12 semanas.

Il - Efeitos secundarios

Apenas 7 doentes (18%) reportaram efeitos secunda-
rios, estando descritos no Quadro VII. Salientam-se as
cefaleias e a sindrome gripal como os mais frequentes,
sendo mais comuns nas primeiras administracdes e de
intensidade ligeira a moderada. A interrupcao da medi-
cacao ocorreu em dois casos (5%), ndo atribuivel a efeito
secundario directo do farmaco. Uma doente engravidou
as 13 semanas de terapéutica (embora tivesse sido
informada que a gravidez seria uma contra-indica¢éo a
utilizacéo do farmaco), tendo interrompido o farmaco as
8 semanas de gestagdo. O estudo pré-natal foi normal e
0 acompanhamento do recém-nascido ndo mastrou
alteracBes. Uma segunda doente interrompeu o trata-
mento as 16 semanas por dor torécica do tipo nevral-

Quadro VI

EFEITOS SECUNDARIOS /
INTERCORRENCIAS

Cefaleias

Sindrome gripal

Diarreia

Reacc¢do no local da picada
Herpes labial recorrente
Amigdalite

Gravidez

Dor nevrélgica / precordialgia

I = = T = N )
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gica, que atribuiu ao medicamento e considerava tratar-
se de manifestacdo de patologia cardiaca. Embora a
possibilidade de doenca cardiaca tivesse sido excluida
em Consulta de Cardiologia, a doente optou por
interromper a medicacao.

Dois doentes referiram mais do que um efeito secun-
dario, originando um total de 11 efeitos secundarios /
intercorréncias. A salientar a auséncia de qualquer efeito
secundario grave descrito nesta série, que inclui doentes
com uma média de 38 semanas de tratamento, havendo
um doente ja com 126 semanas de terapéutica.

DISCUSSAO

Em trabalhos previamente publicados, o PASI 75 é
atingido as 12 semanas por 34% e 49% dos doentes na
dose de 25 e 50mg, respectivamente’’. Na nossa série 0s
resultados de eficacia foram superiores, com 47% e 58%
dos doentes a atingirem o PASI 75 (com 25 e 50mg,

Pré-tratamento

Fig. 11 - Evolucdo clinica de um doente as 12 e 24 semanas.

Semana 12 - Etanercept 50mg
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respectivamente). Cinco doentes efectuaram inicialmen-
te terapéutica sisttémica concomitante (terapéutica de
transic&éo), dado ter havido no passado exacerbacdes da
psoriase aquando da paragem abrupta destes farma-
cos. Nestes doentes, a interrupcéo desta terapéutica ndo
se acompanhou de reducéo de eficacia. Quatro doentes
utilizaram terapéutica concomitante apos as 12 sema-
nas de terapéutica, tendo todos atingindo previamente
PASI 50. Trés doentes utilizaram acitretina por hiperque-
ratose palmo-plantar e um utilizou fototerapia para atin-
gir uma reducdo superior do PASI. A utilizacdo de
terapéuticas combinadas no inicio da terapia biolégica
para evitar paragens abruptas de terapéutica, tal como
0 seu uso como adjuvantes terapéuticos das terapias
biol6gicas na psoriase esta ja descrito na literatura, sem
aparente aumento da toxicidade ou dos efeitos secun-
darios™™.

A maioria dos doentes tinha efectuado multiplos tra-
tamentos prévios, tendo 84% utilizado trés ou mais
terapéuticas sistémicas, em especial retindides, ciclospo-
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rina e fototerapia. Apenas um doente, com o diagndstico
de psoriase artropatica, tinha efectuado previamente s6
um agente sistémico (metotrexato), que interrompeu por
hepatotoxicidade.

Nos doentes que atingiram as 24 semanas de trata-
mento houve uma progresséo da melhoria clinica, com
66% dos 15 doentes no grupo 25mg a atingirem o PASI
75. Apenas trés doentes do grupo 50mg completaram 24
semanas de tratamento, tendo todos atingido o PASI 90.

A reducdo da dose de 50mg para 25mg as 12
semanas em quatro doentes que tiveram boa resposta
com 50 mg (reducao PASI >50%) n&o resultou em perda
de eficicia, havendo mesmo uma melhoria continuada
em todos eles (embora nenhum tivesse atingido as 24
semanas de tratamento a data do estudo). Esta manu-
tencdo da eficacia clinica foi jA bem caracterizada e
parece ser uma estratégia racional na reducdo quer de
custos como de potenciais efeitos secundarios associa-
dos a esta terapia, sem prejuizo da eficacia clinica™.

O aumento da dose de 25mg para 50mg esta
associado a um aumento de eficacia em doentes cuja
resposta n&o tenha sido satisfatéria as 12 semanas®,
tendo sido observado em 6 dos 7 doentes da nossa série
que fizeram aumento de dose (embora uma das doentes
tenha interrompido antes das 24 semanas).

Neste estudo, 5 doentes (13%) ndo atingiram o PASI
50 as 12 semanas. Estes doentes séo denominados ndo-
-respondedores (“PASI 50 nonresponders”)” na litera-
tura, sendo todos do grupo de 25mg. Em dois doentes a
dose foi aumentada para 50mg, tendo uma doente n&o
atingido o PASI 50 as 24 semanas e uma interrompido
por gravidez, embora se observasse uma melhoria
progressiva. O doente que manteve a dose de 25mg
(reducdo de PASI de 40% as 12 semanas) atingiu uma
reducdo do PASI de 60% as 24 semanas. Um estudo
sobre a manutencdo da mesma dose terapéutica em
doentes que ndo atingem PASI 50 as 24 semanas
revelou um aumento progressivo da eficacia, ocorrendo
um controlo satisfatério em 47% destes doentes as 36
semanas e em 55% as 60 semanas™.

Todos os doentes com psoriase artropatica (19) refe-
riram melhoria das queixas articulares as 12 semanas
de tratamento. Esta melhoria foi considerada quase total
ou total por 37% dos doentes, com 47% a referirem
melhoria moderada, ndo se observando diferencas
significativas com a dose de 25 e 50mg. Embora nao
tenha sido efectuada uma comparacdo clinica ou
radiol6gica (por ndo estarem disponiveis dados de todos
os doentes), a avaliacdo da melhoria sintoméatica esta
directamente associada a uma reducdo de actividade da
doenca™*.
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Os efeitos secundarios foram raros e de intensidade
ligeira ou moderada, tendo surgido em apenas 18% dos
doentes. As cefaleias e a sindrome gripal foram as
queixas mais comuns, tendo apenas um doente referido
reaccdo no local da picada, um valor muito inferior ao
registado na literatura®. Houve apenas duas inter-
rupcbes de tratamento, nenhuma delas atribuiveis
directamente a efeito secundario do farmaco (por
gravidez e por dor nevralgica).

CONCLUSOES

O tratamento com etanercept revelou-se uma tera-
péutica eficaz na psoriase moderada a grave. Foi
observada uma eficacia superior da dose de 50mg para
atingir PASI 75 as 12 e as 24 semanas, sendo essa
diferenca mais evidente na comparacgéo do PASI 50 e do
PASI 90.

Em doentes com boa resposta a dose inicial de 50mg
as 12 semanas, areducao para 25 mg foi efectuada sem
perda de eficacia. Em doentes cuja resposta foi
incompleta com a dose inicial de 25mg, o aumento da
dose para 50mg foi acompanhado de aumento da
efichcia. A avaliacdo no subgrupo de doentes com
psoriase artropatica revelou boa eficacia na melhoria
das queixas articulares.

A terapéutica foi em geral muito bem tolerada, nédo
tendo havido na nossa série nenhum efeito secundario
grave.
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DOENCA DE CROHN - ULCERACOES GENITAIS MULTIPLAS
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RESUMO - As ulceragBes genitais sdo frequentemente motivo de envio a consulta de Venereologia. A Doenca
Inflamatodria Intestinal, mesmo na auséncia de sintomatologia digestiva, devera ser sempre uma hipétese de diagndstico
diferencial.

A Doenca de Crohn é uma doenca granulomatosa inflamatéria do intestino, cronica e idiopatica. A sintomatologia é
maioritariamente digestiva, no entanto esta patologia pode ser acompanhada ou precedida de manifestagdes extra-
intestinais. Identificam-se lesdes mucocutaneas em cerca de 10% dos doentes quando do diagnostico da doenca
intestinal, as quais podem constituir patologias especificas ou reactivas.

Observou-se uma doente de 28 anos de idade, natural de Cabo Verde, por mdltiplas ulceracdes, na maioria
grosseiramente lineares, localizadas ao perineo, regido perianal e sagrada. As lesdes eram dolorosas, francamente
exsudativas e acompanhavam-se de queixas de astenia, anorexia e perda ponderal. Foi efectuada bidpsia de uma
Ulcera e 0 exame histopatolégico da mucosa intestinal revelou um processo inflamatério com multiplas células gigantes
multinucleadas embora sem verdadeiros granulomas. A colonoscopia e o exame histopatolégico da bidépsia de mucosa
intestinal confirmaram o diagndstico de Doenga de Crohn. O estudo laboratorial efectuado permitiu excluir patologias
infecciosas como as Doencas de Transmisséo Sexual e a Tuberculose. Durante o internamento a doente teve ainda uma
dermatose clinicamente sugestiva de Sindroma de Sweet (que se confirmou no exame histopatolégico da biépsia de uma
das lesGes) e uma perturbacéo psiquiatrica reactiva grave, com ideacao suicida.

PALAVRAS-CHAVE - Doenca granulomatosa; Doenca inflamatoria intestinal; Ulceras genitais; Sindroma de Sweet;
Episclertite.

CROHN'S DISEASE - MULTIPLE GENITAL ULCERS

ABSTRACT - Genital ulcers are a frequent motif of Venereology observation. Inflammatory bowel disease, despite the
absence of digestive complaints, should always be considered for differential diagnosis.

Crohn's Disease is a chronic, idiopathic and granulomatous inflammatory bowel disease. The major symptoms of this
disorder are mainly digestive, although it can be preceded or accompanied by extraintestinal manifestations.
Mucocutaneous findings can be seen in about 10 per cent of patients by the time of intestinal disease diagnosis, and those
may be specific or reactive disorders.

A 28-year-old woman from Cabo Verde was observed, on account of multiple ulcers, nearly linear, located to perineal,
perianal and sacral areas. The lesions were painful, extremely exsudative and were accompanied by complaints of
asthenia, anorexia and weight loss. An ulcer specimen biopsy was made and the histopathological examination showed
an inflammatory process with multiple giant cells, but not true granulomas. Colonoscopy and histopathological
examination of intestinal mucosa biopsy confirmed Crohn's Disease diagnosis. Laboratory investigations made possible to
exclude infectious disorders such as sexually transmitted diseases and tuberculosis. During admission the patient also had
a dermatosis clinically suggestive of Sweet Syndrome (which was confirmed by histopathological examination of skin
biopsy specimens) and a serious reactive psychiatric disorder with suicide ideation.

KEY-WORDS - Granulomatous disease; Inflammatory bowel disease; Genital ulcers; Sweet syndrome; Episcleritis.
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INTRODUCAO

As Ulceras genitais constituem manifestacdo clinica
primaria ou secundaria de diferentes entidades clinicas,
nomeadamente infecciosas (entre as quais se contam as
infeccdes de transmissao sexual), inflamatadrias, neopla-
sicas e imunoldgicas.

A Doenca de Crohn é uma patologia inflamatéria do
intestino, cronica e idiopatica, descrita pela primeira vez
em 1932 por Crohn e colaboradores®. A sua incidéncia é
variavel consoante a area geogréfica considerada,
sendo mais elevada nos paises nordicos’. A doenca
manifesta-se habitualmente em dois picos etarios, entre
0s 15 e os 30 anos e, mais tarde, entre os 60 e os 80
anos, com ligeiro predominio no sexo masculino
(relagéo masculino/femininode 1,1 a1,8:1)".

E caracteristico desta patologia o atingimento de
forma segmentar e transmural, de qualquer segmento
do tubo digestivo, da boca ao anus. As manifestacdes
clinicas incluem fundamentalmente queixas sistémicas e
de foro digestivo®’, embora cerca de 10% dos doentes
tenham manifestacBes mucocutaneas aquando do
diagndstico da doenga intestinal’. Os achados mucocu-
tdneos podem-se observar em 22 a 44% dos doentes ao
longo da evolugdo da doenca’® e, mais raramente,
podem anteceder o diagndstico da doenca intestinal™®.

As lesdes cutaneas incluem dermatoses especificas,
reactivas ou secundérias a défices nutricionais. Fissuras
e fistulas perianais, leses granulomatosas orais e
Doenga de Crohn metastatica, constituem les6es especi-
ficas, enquanto que o eritema nodoso, o pioderma
gangrenoso e algumas dermatoses neutrofilicas se

4,78

incluem no grupo das dermatoses reactivas™"".

CASO CLINICO

Observamos, em Fevereiro de 2006, uma doente do
sexo feminino, de 28 anos, racga negra, natural de Cabo
Verde, que recorreu a consulta de Doengas de Transmissao
Sexual por dermatose com 5 meses de evolugéo, locali-
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zada ao perineo, regido perianal e sacro-coccigea,
composta por multiplas Ulceras extensas, grosseiramente
lineares, talhadas a pigque, com fundo eritematoso,
parcialmente coberto por exsudado amarelado de cheiro
fétido, acompanhando-se de dor local intensa (Figs. 1 e 2).

Fig. 1 - Ulcerac®es lineares nas regides inguinais e vulva.

Fig. 2 - Ulceragéo linear no sulco intergluteo.
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Ao longo da sua evolugdo a dermatose tinha-se acom-
panhado também de queixas de astenia, anorexia e perda
ponderal de cerca de 20 Kg e, nas 48 horas precedentes
ao internamento, de febre elevada (38-39°C).

Na admissdo a doente encontrava-se febril (39°C),
francamente emagrecida, palida e confusa, palpando-
se adenomegalias inguinais bilaterais, moveis e dolo-
rosas.

Dos antecedentes pessoais havia a salientar um
episddio de ideacéo suicida 3 anos antes e um parto
gemelar 1 ano antes com grande extraccao pélvica, no
contexto do qual foi efectuada episiotomia.

A doente foi internada para estudo clinico comple-
mentar.

Da avaliagdo analitica efectuada salienta-se leucoci-
tose neutrofilica (17500células/puL com 82% de neutré-
filos), anemia (Hb= 6,7 g/dL), elevacdo de parametros
inflamatorios de fase aguda (VS=125mm na 12 hora,
PCR=24.8mg/dL), elevacdo da enzimologia hepética
(AST=98U/L, ALT=114U/L, Fosfatase Alcalina=185U/L,
Gamma Glutamil Transpeptidase=148U/L) e hipoalbu-
minémia (albumina=2.15g/dL).

As serologias para os Virus da Imunodeficiéncia
Humana tipo 1 e 2 por método de ELISA foram nega-
tivas. As serologias para Virus Herpes simplex 1 e 2,
Hepatite B, Citomegalovirus e Virus Epstein-Barr foram
igualmente negativas. O VDRL nao foi reactivo.

A pesquisa de Mycobacterium tuberculosis na urina,
expectoracdo e suco gastrico, bem como o teste de
Mantoux foram negativos.

O exame bacterioldgico do exsudado das Ulceras
genitais permitiu o isolamento de Escherichia coli e
Streptococcus agalactiae. Do estudo analitico do perfil
de Doencas Autoimunes, salienta-se apenas Anticorpo
Antinuclear (ANA) positivo no titulo de 1/320 com
padrdo mosqueado. N&o se objectivou patergia.

O estudo imagiologico incluiu radiografia de torax,
ecografia abdomino-pélvica e tomografia axial compu-
torizada toraco-abdomino-pélvica, ndo tendo estes
exames revelado alteragdes clinicamente significativas.

O exame histopatoldgico da bidpsia de Ulcera vulvar
evidenciou um processo inflamatério com numerosas
células gigantes multinucleadas esbog¢ando a formacéo
de granulomas. N&o se observaram agentes patogé-
nicos nas coloragdes de PAS (Periodic acid Schiff) nem de
Ziehl Neelsen. Este achado histolégico foi sugestivo de
Doenca de Crohn (Fig. 3).

Foi efectuada colonoscopia, que revelou mucosa
intestinal despolida, com multiplas ulceracgdes e aspecto
em pedra de calcada, revestida por abundante
quantidade de inducto purulento (Figs. 4 e 5). O exame
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Fig. 4 - Aspecto endoscopico da mucosa intestinal.

histopatoldgico da bidpsia de mucosa intestinal revelou
alguns fragmentos de mucosa com escassas altera¢des
a par de outros com distor¢do arquitectural focal e
intenso infiltrado misto com atingimento da submucosa,
esboco de fissuras e lesdes focais de criptite (Fig. 6). Este
achado confirmou o diagnéstico de Doenga de Crohn
dointestino.

Durante o internamento, no decurso da marcha
diagnostica, teve inicio uma dermatose bilateral e
grosseiramente simétrica, localizada a face (regides
genianas, dorso da pirdmide nasal e bordo livre dos
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Fig. 8 - Papulas com pseudovesiculagao central.

Fig. 6 - Exame histopatologico de mucosa intestinal.

pavilhGes auriculares) e dorso das maos, constituida por
multiplas papulas circulares com maior eixo inferior a 1
cm, de bordo regular e bem delimitado e superficie
eritematosa esbogando pseudovesiculacéo central (Figs.
7 e 8). Este quadro clinico acompanhou-se de febre
elevada e leucocitose neutrofilica. O exame histopato-
I6gico da bidpsia de uma lesédo evidenciou infiltrado
inflamatorio difuso, intenso, com predominio de neutro-
filos, consistente com o diagnéstico clinico de Sindroma
de Sweet (Fig. 9). Concomitantemente identificou-se
hiperémia conjuntival bilateral, pelo que a doente foi
observada em consulta de Oftalmologia, onde se

Fig. 9 - Exame histopatol6gico de bidpsia cutanea.
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estabeleceu o diagnostico de Episclerite Nodular Bilate-
ral. Ao longo de todo o internamento constataram-se
ainda varios periodos de confusdo mental, ma colabo-
racdo da doente na realizacdo dos procedimentos de
diagnostico e recusa alimentar, tendo ocorrido trés
episddios de ideacao suicida e homicida. Neste contexto
foi observada em Psiquiatra, tendo-se admitido o
diagnostico de Depresséo reactiva a doenga organica.

Concluimos, assim, estar em presen¢a de um quadro
clinico “florido” de Doenca de Crohn com envolvimento
vulvar extenso, acompanhado de patologias satélite que
frequentemente acompanham esta patologia, designa-
damente Sindrome de Sweet, Episclerite Nodular Bilate-
ral e Depressao reactiva.

Neste contexto, a doente foi referenciada para a
Especialidade de Gastrenterologia. Durante esse
internamento registou-se o aparecimneto de diarreia (2
a 3 dejeccOes diarias), sem sangue ou muco, com
persisténcia da perda ponderal (peso minimo registado
de 27,5Kg). Iniciou terapéutica com metronidazol
500mg 8/8 horas p.os, ciprofloxacina 500mg 8/8 horas
p.os e prednisolona 35 mg/dia. Foi proposta realizacdo
de cirurgia de derivagao e colostomia de proteccéo, que
a doente recusou. Teve alta a pedido, mantendo a
medicacao referida. Em ambulatério, por engano da
propria, efectuou prednisolona 60 mg/dia, tendo esta
dose sido progressivamente diminuida e introduzida
terapéutica com azatioprina 100mg 12/12 horas.

Aos 6 meses de terapéutica observa-se regressao da
dermatose (Fig. 10), bem como da restante sintomato-
logia acompanhante e recuperacdo ponderal franca
(55KgQ).

Fig. 10 - Ap6s 6 meses de terapéutica.

GEIDST

DISCUSSAO

A pele é alvo frequente de manifestagdes extraintes-
tinais da Doenca de Crohn, sendo o presente caso
clinico ilustrativo desse envolvimento. Apesar de ter
ponto de partida intestinal, a Doenca de Crohn com-
porta-se como uma patologia sistémica produzindo
manifestacdes em 6rgaos distintos como o olho ou a
pele, tendo condicionado, na doente observada, mani-
festacdes clinicas caracteristicas do Sindrome de Sweet®
e da Episclerite Nodular™.

Ainda que raramente, as manifestacdes extraintesti-
nais podem preceder a identificacdo da doenga
intestinal, dificultando e protelando o seu diagndstico.
Neste caso, o quadro psicético grave observado, com
ideacdo suicida e homicida e a ma colaboragdo na
realizacdo de procedimentos de diagndstico constitui-
ram dificuldade acrescida na obtencéo do diagndstico
definitivo. A psicose observada, consistente do ponto de
vista psiquiatrico com o diagndstico de Depressao reacti-
va, espelha o impacto psicossocial consideravel bem
como os efeitos multissistémicos da Doenca de Crohn™'.

O envolvimento ginecoldgico pela Doenca de Crohn
pode assumir diferentes manifestacdes clinicas, tais
como abcessos, trajectos fistulosos, edema e ulceracdes
vulvares™**. Algumas destas manifestaces sdo sobre-
poniveis a outras patologias, em particular as Doencas
de Transmiss&o Sexual. Esta semelhancga aparente deve
pois ser encarada com prudéncia, na medida em estas
patologias tém diferente etiopatogenia, terapéutica e
progndstico, podendo, por isso, ser lesivo o inicio intem-
pestivo da terap@utica. E assim fundamental a persistén-
cia na procura de um diagnostico definitivo™.

Alguns dados na literatura sugerem a associacao
entre o parto eutdcico com episiotomia e o subsequente
aparecimento de lesdes vulvares™. Apesar de nio ser
inequivoca, esta relacdo podera justificar a rapida
evolucao e exuberancia da dermatose observada nesta
doente que, cerca de 6 meses antes, tinha sido alvo de
episiotomia e extraccdo pélvica extensa por gravidez
gemelar.

ApG6s 6 meses de terapéutica dirigida a Doenca de
Crohn, verifica-se regressdo da dermatose, dado que
consubstancia este diagndstico.
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INFECCAO FUNGICA SUPERFICIAL EM DOENCA
GRANULOMATOSA CRONICA DA INFANCIA

Andréa Matrtins, M2 Jodo Paiva Lopes, Jodo Carlos Rodrigues
Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos, Lishoa

RESUMO - As micoses superficiais sdo causadas por fungos que invadem apenas tecidos completamente
gueratinizados. A Doenca Granulomatosa Cronica da Infancia (DGCI) caracteriza-se por infeccdes recorrentes graves
gue se devem a incapacidade fagocitica dos leucécitos relativamente as bactérias e fungos intracelulares. O mecanismo
em causa é um defeito na formacéo de metabolitos oxidativos. Os doentes desenvolvem granulomas como reacgdes
compensatérias na tentativa de contengéo dos microorganismos'. A doenca cutanea ocorre em 65% dos casos’. O
tratamento destes doentes baseia-se na utilizacio de antibidticos profilaticos e interferdo gama’.

Os autores descrevem o caso de um doente de 9 anos de idade, com DGCI, que foi enviado para o Servico de
Dermatologia do Hospital dos Capuchos devido a uma lesédo cutanea resistente a terapéutica na coxa direita.

PALAVRAS-CHAVE - Infecgcdo Flngica Superficial; Doenga Granulomatosa Crénica da Infancia.

SUPERFICIAL FUNGAL INFECTION IN CHRONIC
GRANULOMATOUS DISEASE OF CHILDHOOD

ABSTRACT - Superficial mycoses are due to fungi that only invade fully keratinized tissues. Chronic Granulomatous
Disease of Childhood (CGDC) is characterized by severe recurrent infections due to inability of phagocytic leukocytes to
kill intracellular bacteria and fungi by generating oxidative metabolites. Patients develop granulomas as a compensatory
effort to confine organisms*. Cutaneous disease occurs in 65% of cases’. Outpatient management of CGDC patients relies
on the use of prophylactic antibiotics and interferon-gamma’.

The authors report the case of a 9-year-old boy with CGDC, who was referred to the Dermatology Department of
Hospital dos Capuchos due to a cutaneous lesion resistant to medication on his right thigh.

KEY-WORDS - Superficial Fungal Infection; Chronic Granulomatous Disease of Childhood.
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INTRODUCAO

As micoses superficiais sdo doencas causadas por
fungos com grande afinidade para as estruturas querati-
nizadas, nomeadamente os dermatoéfitos. O quadro
clinico depende de vérios factores, tais como a resposta
imunoldgica do hospedeiro, o local anatomico e a
espécie envolvida.

A DGCI caracteriza-se por infec¢bes recorrentes gra-
ves que se devem a incapacidade fagocitica dos leucécitos
relativamente as bactérias e fungos intracelulares, por
deficiéncia da formagdo de metabolitos oxidativos, com
diminui¢do da NADPH oxidase.

Descreve-se a seguir um caso de micose superficial
numa crianca com DGCI, cujos diagnéstico e terapéu-
tica suscitaram duvidas, pela dificuldade no isolamento
do microorganismo em causa e também pela atipia do
guadro clinico.

CASO CLINICO

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino,
de 9 anos de idade, que foi enviado para o Servico de
Dermatologia do Hospital do Desterro devido a uma
lesdo cutdnea na coxa direita. Como antecedentes
pessoais tinha Doenca Granulomatosa Croénica da
Infancia diagnosticada no periodo neonatal. Teve 3
episodios de adenofleim&o cervical ao 1°, 4° e 6° meses
de vida, com consequente avaliacdo da imunidade
celular pelo teste do NBT (Nitroblue tetrazolium), que
revelou uma diminuicdo da capacidade oxidativa dos
granulécitos (com um valor de 3% nos granuldcitos ndo
estimulados, para um valor de referéncia da mée
superior a 10%, e de 10% nos granuldcitos estimulados,
para um valor de referéncia da mée de 54%). O mesmo
resultado foi verificado com a citometria de fluxo, o que
associado ao quadro clinico permitiu o diagndstico
desta doenga. O doente faz profilaxia das infec¢cBes com
Cotrimoxazol e Interferdo Gama desde o primeiro ano
de vida, actualmente com as doses de 80 mg/Kg/dia e
50 g/m?’ 3x/semana via subcutanea, respectivamente.
Os seus antecedentes familiares eram irrelevantes.

Inicialmente, a lesdo era uma mancha eritematosa,
que foi tratada sucessivamente com Nitrato de Econazol
e Furoato de Mometasona topicos, e Eritromicina oral,
sem qualquer melhoria clinica.

Ao fim de 4 meses, quando o doente recorreu pela
primeira vez ao nosso Servico, a lesdo era eritemato-
violacea e com a presenca de crosta. Realizou-se uma
bidpsia cutanea.
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Ao 5° més, a lesdo era nodular, com pustulas e come-
ddes (Fig. 1). O exame histopatologico revelou fibrose e
infiltrado inflamatério constituido por células mononu-
cleadas (linfacitos, histidcitos, macrofagos e plasmacitos) e
por células gigantes multinucleadas essencialmente do tipo
Langhans, sem evidéncia de microorganismos com as
coloragdes PAS, Grocott, Giemsa, Ziehl-Nielsen e Fite.
Foram realizadas outras bidpsias cutdneas para novo
exame histopatoldgico e para cultura de fungos, bactérias
e micobactérias.

Ao 6° més, a lesdo estava eritemato-acastanhada,
com crostas e os resultados das bidpsias cutaneas foram
semelhantes ao anterior. Dada a ineficacia dos trata-
mentos prévios e os resultados negativos dos exames
microbiolégicos, decidiu-se tratar esta lesdo granulo-
matosa com Tacrolimus 0,1%.

Ao 7° més, apareceu uma nova lesdo anular, com
bordos elevados, cura central e disseminagdo centri-
fuga, que se localizava num bordo da leséo inicial (Fig.
2). Foram realizadas novas bidpsias cutaneas para
exame histopatoldgico e para cultura de fungos, bacté-
rias, micobactérias e parasitas.

Ao 8° més (4 meses ap6s a 12 consulta), s6 havia
lesdes residuais e, finalmente, o exame micoldgico foi
positivo para o Tricophyton rubrum sp. Medicou-se com
Terbinafina oral, na dose de 250 mg uma vez por dia
durante 2 meses, com sucesso terapéutico. Apés o 1°
més de terapéutica, as lesdes estavam menos infiltradas
e involutivas (Figs. 3a e 3b).

Dois anos depois, observamos apenas a presenca de
lesBes cicatriciais (Fig. 4).

Fig. 1 - Lesdo nodular com pustulas e comeddes (5° més).




Infec¢do Fungica Superficial em Doenga Granulomatosa Crénica da Infancia

Fig. 2 - Uma nova leséo anular, com bordos elevados, cura
central e disseminagdo centrifuga, que se localizava num
bordo dalesdo inicial (7° més).

Fig. 3a - Lesdo menos infiltrada e involutiva (9° més).

DISCUSSAO

A DGCI é uma doenca rara, que afecta 0 sexo mas-
culino em 90% dos casos e a sua hereditariedade é
recessiva ligada ao cromossoma X em 76% dos casos. Os
Orgdos mais afectados sao a pele, os pulmdes e a regido
perianal. Ocorrem abcessos cutaneos, geralmente por S.
aureus, em 42% dos casos. E também frequente a

ocorréncia de reaccOes inflamatdrias purulentas em locais

Caso Clinico

Fig. 3b - Lesdo aplanada, sem infiltrag&o.

Fig. 4 - Lesdo cicatricial 2 anos depois.

de traumatismo cutaneo minor ou de drenagem de gan-
glios linfaticos regionais. N6dulos subcutaneos também
podem ocorrer nas cicatrizes vacinais, com tendéncia para
ulceragdo®. Os granulomas cutdneos sdo mais raros do
que as infeccdes cutaneas, sendo nodulares e, frequen-
temente, necréticos. Os doentes desenvolvem granulomas
como reacgdes compensatorias na tentativa de contengao
dos microorganismos’.

Os sinais e sintomas mais frequentes sao: linfadeno-
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patia (90%), hepatoesplenomegalia (85%), broncopneu-
monia (79%) e doenga cutanea (65%). Em portadores do
sexo feminino, as doencas dermatolégicas mais associa-
das sdo: LE discoide, Fotossensibilidade, Estomatite
aftosa grave, Infiltrado linfocitario de Jessner e Queilite
granulomatosa’.

Histologicamente, observam-se macréfagos com
pigmento amarelo-acastanhado, achado caracteristico
dos granulomas viscerais, também ja descritos a nivel
cutaneo’.

O tratamento destes doentes baseia-se na utilizacdo
de antibidticos terapéuticos e profilaticos, intervencdes
cirargicas (desbridamentos/drenagens) e interferéo
gama’®, com o objectivo de estimular as vias antimicro-
bianas independentes da oxidagao. Pode-se ainda ter
que recorrer a transfusdes leucocitarias e a corticotera-
pia sistémica. O transplante de medula Gssea revelou
eficacia, mas ainda com grande morbilidade e morta-
lidade. Os genes de muitas doencas com imunodeficién-
cias genéticas, incluindo a DGCI, tém sido clonados®. A
terapia genética é promissora e baseia-se na infusao de
células estaminais no sangue periférico.

Pode haver dificuldade no diagndstico e na terapéu-
tica, por ndo se conseguir isolar o microorganismo res-
ponsavel pela infeccdo®, associado ao quadro clinico
muitas vezes atipico e confuso.

O nosso doente foi tratado ineficazmente com um
creme antifingico e teve varios exames micolégicos ne-
gativos, o que tornou o diagnaéstico mais dificil.

Concluimos que ao suspeitar de uma infec¢édo, os
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maiores esforcos devem ser feitos na tentativa de isolar o
agente em causa e deve-se preferir a terapéutica sisté-
mica por se tratar de uma doenca de base com défice
imunoldgico.
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TINHA CAPITIS POR TRICHOPHYTON RUBRUM
EM ADULTO COM PSORIASE

Ana Filipa Duarte, Elisabete Moreira, Paulo Santos, Soter Ramos, Filomena Azevedo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo, E.PE., Porto

RESUMO - A tinha capitis € uma infec¢do do couro cabeludo por fungos dermatofitos, tendo como agentes etiolégicos
mais comuns o Trichophyton tonsurans e o Microsporum canis. E uma infecgdo relativamente frequente em criangas mas
rara em adultos.

Descrevemos o caso clinico de uma mulher adulta, com psoriase activa, com dermatose eritemato-descamativa do
couro cabeludo, para a qual foi instituida terapéutica anti-psoriatica. Por faléncia desta terapéutica e agravamento do
guadro clinico procedeu-se a investigacéo clinico-laboratorial, que pds em evidéncia o diagnéstico de tinha do couro
cabeludo por Trichophyton rubrum. Apds terapéutica antifingica tdpica e sistémica verificou-se resolucdo clinica
completa.

PALAVRAS-CHAVE - Trichophytum rubrum; Tinha capitis; Adulto.

TRICHOPHYTON RUBRUM INFECTION OF THE SCALP
IN AN ADULT WITH PSORIASIS

ABSTRACT - Tinea capitis is a dermatophyte infection of the scalp. The most frequent pathogens are Trichophyton
tonsurans and Microsporum canis. It isa common infection in children but rare in adults.

We report an adult woman, with psoriasis, who developed an erythematous and scaling eruption of the scalp, treated
as psoriasis. The treatment failed and the laboratorial features showed the presence of Trichophyton rubrum infection.
Complete resolution was obtained with topical and systemic antifungal therapy.

KEY-WORDS - Trichophytum rubrum; Tinea capitis; Adult.
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INTRODUCAO

A tinha capitis € uma infecg¢do fangica, ocasionada
por dermatofitos que afectam o couro cabeludo, sendo
relativamente frequente em criancas, mas muito rara em
adultos” ocorrendo acima dos vinte anos apenas em 3-
5% dos casos’. Os fungos mais frequentemente impli-
cados sdo o Trichophyton tonsurans e o Microsporum
canis’. O T. rubrum, a espécie mais comum a nivel
mundial, tem um papel preponderante na etiologia da
tinha da pele glabra, mas raras vezes foi implicado na
patogénese da tinha do couro cabeludo®.

O diagnodstico de tinha capitis nem sempre é
evidente, pelo que é importante manter um elevado nivel
de suspeicao clinica, que permita a instituicdo precoce
de terapéutica adequado, evitando assim sequelas
irreversiveis, como a alopécia cicatricial.

CASO CLINICO

Descrevemos o caso clinico de uma mulher de 70
anos, caucasiana, seguida em consulta privada de Der-
matologia por psoriase crénica em placas do tronco e
membros, com mais de trinta anos de evolucéo, contro-
lada com topicos. Por aparecimento de lesGes eritemato-
-descamativas do couro cabeludo, a doente foi medicada
com betametasona topica. ApoOs trés semanas de
tratamento a doente recorreu ao Servico de Urgéncia por
agravamento do quadro clinico, com aparecimento de
pequenas pustulas dispersas num fundo eritemato-
-descamativo, exuberantes e dolorosas, pequenas areas
de alopécia focal e cabelos sem resisténcia a tracgao (Fig.
1). Nao apresentava adenomegalias palpaveis. O
diagnéstico de psoriase do couro cabeludo foi posto em
causa e a doente foi orientada para a consulta externa de
Dermatologia, onde se procedeu a investigagdo laborato-
rial. O hemograma e a bioquimica encontravam-se
dentro dos parametros da normalidade. O perfil imunolé-
gico era normal e as serologias viricas para HIV, hepatite B
e C foram negativas. Efectuou-se zaragatoa das pustulas
para cultura de bactérias que foi negativa. Foi colhida
amostra de cabelos e escamas para exame micologico. O
exame directo (com KOH a 30%) revelou a presenca de
hifas septadas nas escamas e um parasitismo endotrix e 0
exame cultural (em Mycobiotic® agar) foi positivo para
Trichophyton rubrum (Fig. 2). A biopsia cutanea mostrou
infiltrado inflamatério denso da derme, tendo sido
possivel a observacao de hifas apés coloragdo com acido
periodico de Schiff (PAS) (Fig. 3). Foi confirmado o
diagnostico de tinha do couro cabeludo, tendo-se
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Fig. 1 - Areas de alopécia focal e pequenas pustulas dis-
persas num fundo eritemato-descamativo.

Fig. 2 - Exame cultural (em Mycobiotic® agar) positivo
para Trichophyton rubrum.

instituido terapéutica com itraconazol oral (200 mg/dia
durante quatro semanas) e champd de cetoconazol
associados a desinfec¢do dos objectos pessoais. Verificou-
se resolucéo clinica completa (Fig. 4).

DISCUSSAO

A tinha capitis € uma infeccdo dermatofitica comum
em criancas’. Os agentes etiol6gicos podem pertencer a
um de dois géneros: Trichophytum ou Microsporum. Na
Europa o Microsporum canis, um dermatéfito zoofilico, é
0 agente mais frequentemente implicado, seguido do
Trichophytum tonsurans, um dermatdfito antropofilico’.
Ap6s a puberdade, factores imunolégicos e hormonais
locais, bem como a actividade fungistatica dos acidos



Tinha Capitis por Trichophyton rubrum em Adulto com Psoriase

Fig. 3 - Exame histologico de biopsia cuténea: hifas na
coloragao com acido periodico de Schiff (PAS).

Fig. 4 - Resolucéo clinica completa apés terapéutica com
itraconazol oral e champ® de cetoconazol.

gordos de cadeia longa do sebo®* parecem reforcar a
resisténcia da queratina a invasdo por dermatofitos. A
tinha capitis ocorre em adultos, acima dos vinte anos,
apenas em 3-5% dos casos’ atingindo mais frequen-
temente mulheres p6s menopausicas’. Essa predomi-
nancia podera dever-se a uma involugéo das glandulas
sebaceas que ocorre por reducédo dos niveis de estrogé-
nios no sangue’.

O diagnéstico clinico de tinha capitis nem sempre é
facil, pois inimeras patologias podem atingir o couro
cabeludo, podendo apresentar-se clinicamente por
prurido, eritema, descamac&o ou alopécia*®®. Por isso,
além de uma histéria clinica cuidada e de um exame
objectivo minucioso, pode ser necessario um estudo
laboratorial, cultural e/ou histolégico, que nos permitam

Caso Clinico

diagnosticos definitivos e a aplicacdo de tratamentos
atempados e adequados.

No caso que descrevemos, perante a apresentacéo
clinica e os antecedentes da doente o diagndstico de
psoriase seria 0 mais provavel. No entanto, a evolugcao
desfavoravel ap0Os a instituicdo de terapéutica ditou a
necessidade de uma investigacéo laboratorial que levou
ao o diagnostico de tinha capitis por T. rubrum. Esse € a
espécie de dermatdfito mais comum a nivel mundial*
sendo a causa mais frequente de tinha da pele glabra, dos
pés, das maos e das unhas"'’. Em regra, e por razbes
ainda nao esclarecidas, ndo é considerado um agente
patogénico do couro cabeludo'’. A tinha capitis em
adultos causada por Trichophytum rubrum é rara****°.

No caso da nossa doente ndo nos foi possivel apurar
a fonte de infeccéo e a via de transmisséo da tinha capi-
tis. N&o existiam outros casos no agregado familiar, a
doente eraimunocompetente e ndo apresentava evidén-
cia de infeccao fungica noutros locais da pele ou unhas.
A terapéutica com itraconazol oral e champé de cetoco-
nazol resolveu o quadro clinico por completo.
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ICTIOSE LAMELAR

Jodo Borges da Costa, Luis Soares de Almeida, Manuel Marques Gomes
Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

RESUMO - A Ictiose Lamelar € uma doenga genética rara, em que o distlrbio da queratinizacdo esta associado, na
maioria dos casos, a mutacdes no gene TGM1, o qual codifica para a enzima transglutaminase 1. A existéncia de
fenotipos intermédios e a inespecificidade destas mutagfes dificultam o diagndstico diferencial com outras Ictioses
Congénitas. As manifestacfes clinicas tém diversos graus de severidade, sendo caracteristicas as escamas espessas
acastanhadas que nao poupam as areas de flexdo, membrana coloidal no nascimento, intolerancia ao calor, alopécia e
ectropion, que pode levar a cegueira. Nas formas moderadas da doenga, o tratamento tépico com emolientes e
gueratoliticos é suficiente. O tratamento sistémico com retindides, mais frequentemente a acitretina, esta indicado nas
formas mais graves com controlo da descamacdo e regressdo parcial do ectropion. O uso de retindides é
frequentemente prolongado e iniciado na infancia, o que obriga ao uso da menor posologia possivel e a monitorizagao
regular da suatoxicidade.
Apresentamos um caso clinico de uma doente com Ictiose Lamelar.

PALAVRAS-CHAVE - Ictiose Lamelar; Bebé coloidal; Acitretina.

LAMELLAR ICHTHYOSIS

ABSTRACT - Lamellar Ichthyosis is a rare disorder of cornification that is clinically and genetically heterogeneous. It is
often caused by mutations in the gene TGML1, leading to transglutaminase-1 deficiency but these mutations can also be
present in other Congenital Ichthyoses. The thick, dark brown scales with involvement of major flexures, colloidon
membrane at birth, heat intolerance, alopecia and ectropion are typically clinical forms of this disease that has variable
severity. Topical treatment with emollients and keratolytics may suffice for the milder forms of the disease. Systemic
retinoids are prescribed for the severe forms, decreasing scale formation and improving ectropion. They are frequently
used as long term therapy, sometimes since infancy, involving therefore a high risk of chronic toxicity. The patients should
use the lowest effective doses and be regularly checked for side effects.
We describe a clinical case of Lamellar Ichthyosis.

KEY-WORDS - Lamellar ichthyosis; Colloidon baby; Acitretin.
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INTRODUCAO

A Ictiose Lamelar Congénita € um disturbio da quera-
tinizac&o que pertence ao grupo das Ictioses Congénitas
Autossomicas Recessivas, atingindo igualmente ambos
0s sexos e com uma incidéncia estimada de 1:200 000-
300 000 nascimentos®.

E geneticamente heterogénea e as mutacbes
observadas ocorrem maioritariamente no gene TGM1,
que esta localizado no cromossoma 14ql11 e codifica
para a enzima transglutaminase 1°. As mutagbes que
tenham relevancia na fungdo desta enzima provocam
alteracBes dos processos de formacdo da camada
cornea e da descamacéo, o que limita a adaptagao pos-
parto da pele a um meio ambiente mais seco’.

A diferenciagdo entre as varias Ictioses Congeénitas,
gue tem implica¢des no progndstico, tratamento e acon-
selhamento genético destes doentes, € dificultada pela
presenca de fendtipos intermédios’.

O diagnostico de Ictiose Lamelar Congénita €
efectuado com o estudo do padrdo de transmisséo,
historia familiar, idade de inicio das lesBes, clinica e
distribuicdo das lesdes, altera¢Bes nas estruturas ane-
xiais e envolvimento de outros 6rgdos. O diagnéstico
pode ser confirmado em alguns doentes através identi-
ficacdo de mutacdes no gene TGM1 que, no entanto,
podem também estar presentes em outras Ictioses
Congénitas.

CASO CLINICO

Descreve-se o0 caso de uma doente de 49 anos, raca
caucasiana seguida na consulta de Dermatologia do
nosso hospital por escamas espessas acastanhadas e
generalizadas, que ndo poupam as pregas de flexdo e
sdo mais acentuadas nos membros inferiores, fissuras
dolorosas nas palmas e plantas, distrofia ungueal, ectro-
pion e alopécia cicatricial do couro cabeludo (Figs.1 e 2).

A doente refere a existéncia de membrana coloidal
no nascimento, informagé&o confirmada por familiares, e
a presenca de intolerancia ao calor e escamas desde a
infancia.

Nos antecedentes pessoais a referir: neoplasia do
colo do Utero aos 33 anos, submetida a histerectomia
total, sem evidéncia de recidiva no seguimento gineco-
I6gico; diagnéstico de Hepatite C aos 40 anos, com boa
resposta a terapéutica com interferon alfa2.

Tem uma irm& e uma filha saudaveis e ndo existe
consanguinidade nem conhece outro caso de Ictiose na
familia.
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Fig. 1 - Escamas espessas e acastanhadas na coxa.

Fig. 2 - Areas de alopecia no couro cabeludo.

A biépsia cutanea da regido inguinal realizada em
2006 demonstrou hiperqueratose ortoqueratésica com-
pacta, sobre epiderme de espessura normal e com



Ictiose Lamelar

diminui¢&o da espessura da camada granulosa (Fig. 3).
Iniciou terapéutica com emolientes e queratoliticos na
infancia e posteriormente com acitretina per os, 35mg/dia
(2mg/kg/dia) desde os 26 anos, apoOs lagueacdo de
trompas. Houve regressdo parcial do ectropion apos o
inicio deste farmaco, que interrompeu apenas dos 40 aos

43 anos para efectuar o tratamento da hepatite C.

Nas observagdes periddicas efectuadas nado se
observou toxicidade hepética, osteoarticular, alteracdes
do perfil lipidico ou outras provocadas pela terapéutica

prolongada com retindides.

Caso Clinico

Os achados histopatolégicos ndo sdo especificos,
com a presenca constante de hiperqueratose ortoquera-
tésica compacta associada a camada granulosa que
pode ter espessura normal ou aumentada. Na biépsia
da nossa doente a diminui¢&o da espessura da camada
granulosa pode estar associada a terapéutica prolon-
gada com acitretina. A inibicdo da formacgéo da camada
granulosa é um efeito descrito dos retindides sobre a
epiderme em estudos in vitro®.

No diagnéstico diferencial com as outras Ictioses
Congénitas Autossémicas Recessivas e no diagnostico
pré-natal em familias com mutacGes ja conhecidas,
pode-se analisar o gene TGM1 através de técnicas de
biologia molecular’. Para a realizagéo destes testes que
nao se efectuam no Nosso pais € necessario uma colheita
de sangue e envio para laboratérios especializados®’,
acessiveis através de sites como www.genetests.org.

No tratamento topico destes doentes, para controlo
da descamacdo intensa e disfungdo da barreira cutanea
estdo indicados os emolientes, sobretudo se aplicados
apo6s o banho e queratoliticos como o acido salicilico
associado a vaselina'. Este queratolitico, se utilizado em
concentracdes elevadas e em superficies extensas, pode
causar Salicilismo, que é mais frequente em criangas.

A presenga de ectropion obriga a seguimento regular
em Oftalmologia.

Nas formas mais graves, a semelhan¢a de outros
distirbios da queratinizacdo, o tratamento sistémico

Fig. 3 - Bidpsia cuténea da regido inguinal com hiper-
queratose ortoqueratdsica compacta, sobre epiderme de : B - o
espessura normal e com diminuicdo da espessura da melhoria da descamacdo, da intolerancia ao calor e

com retinodides pode ser iniciado mesmo infancia’®, com

com regressao parcial do ectropion.

A acitretina pode estar associada a uma melhor
resposta nesta patologia em compara¢do com a isotre-
tinoina®. Antes de iniciar os retindides é obrigatorio a
exclusdo de gravidez. E necessario prescrever medidas

A Ictiose Lamelar é uma doenga autossdmica recessiva anticonceptivas rigorosas em doentes do sexo feminino e
rara mas com alguns casos de transmissdo autossémica em idade fértil, e efectuar uma avaliagdo analitica,
dominante descritos. incluindo o estudo da funcéo hepatica e perfil lipidico.

No nascimento o diagnéstico diferencial é sobretudo A utilizagdo prolongada de retin6ides pode causar

camada granulosa (H&E, 10x).

COMENTARIOS

com as Eritrodermias Ictiosiformes Congénitas’, que sdo encerramento precoce das epifises na infancia e toxicidade
a causa mais frequente de bebé coloidal, e com outras hepatica e esquelética, com osteoporose e hiperostose no
doencas mais raras como o sindrome de Sjogren- adulto. Sdo assim recomendadas doses menores, que
Larssen, Doenca de Gaucher tipo 2, Displasia Ectodér- variam entre 10 a 25 mg/dia de acitretina no adulto’ e a
mica, Tricotiodistrofia e a descrita “Ictiose Lamelar do realizacdo de monitorizagdes periddicas de alteragcdes
recém-nascido”. Esta Ultima tem resolucdo espontanea oOsseas e da funcéo hepatica.

e estd associada a uma mutagdo heterozigdtica
composta no gene datransglutaminase”.

As Ictioses podem ser causa de morbilidade psicol6-
gica grave e de deficiente integracéo social. No apoio legal

No adulto, o diagndstico diferencial é com a mais e suporte psicoldgico a esta doente gostavamos de referir a
prevalente Ictiose Vulgar. Nesta doenga, o inicio das Associacdo “Rarissimas”, vocacionada para 0 apoio em
gueixas é mais tardio e as escamas sdo finas e peque- Portugal a doentes com doencas raras e seus familiares,

nas, poupando as pregas flexurais’. com informacé&o disponivel em www.rarissimas.org.
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SINDROME RETROVIRICA AGUDA

Vasco Serrdo’, Luisa Caldas Lopes', Fatima Lampreia’, Isabel Germano®, M2 Jo&o Paiva Lopes
'Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos;
’Servico de Medicina Interna, Consulta de Imunodeficiéncia, Hospital de S&o José, Lisboa

RESUMO - A sindrome retrovirica aguda ou infecgdo primaria pelo Virus da Imunodeficiéncia Humana (VIH), tem
manifestacdes clinicas inespecificas, sendo raramente diagnosticada. Como a sintomatologia pode ocorrer antes da
formacéo de anticorpos detectaveis pelos testes classicamente utilizados, o diagnostico devera basear-se num elevado
indice de suspeicéo clinica associado a um correcto pedido e interpretacéo dos testes laboratoriais.

Apresenta-se doente de sexo feminino, 64 anos, internada por quadro com 3 dias de evolu¢do de exantema maculo-
papular do tronco e da face, ulceracBes aftosas orais, febre, mialgias e quebra do estado geral. Negava consumo de
qgualquer farmaco ou drogas recreativas, comportamento sexual de risco ou patologia dermatoldgica prévia. Foi
efectuado estudo analitico, de cujos resultados se salientam: VIH por teste ELISA de 42 Geracao fracamente positivo;
Antigénio p24 positivo; Western-Blot negativo; Carga Viral elevada para VIH1. O exame histoldgico das lesdes cutaneas
foi compativel com exantema viral. Apés avaliacdo em Consulta de Imunodeficiéncia, iniciou terapéutica anti-retrovirica
tripla. Teve alta ao 7° dia de internamento, com melhoria franca das lesdes cutaneas e da restante sintomatologia.

A valorizagdo dos testes analiticos para a infec¢do VIH devera ser baseada no conhecimento da evolugéo clinica e
analitica da mesma. Dado o “periodo de janela” da infec¢ao, é importante salientar que perante a suspeita de sindrome
retrovirica aguda € essencial a pesquisa de particulas virais (Antigénio p24 ou Carga Viral). Discute-se a controveérsia
associada a introducao de terapéutica anti-retrovirica nesta fase precoce da infec¢édo

PALAVRAS-CHAVE - VIH; ManifestacBes cutaneas; Sindrome retrovirica aguda; Antigénio p24; Terapéutica anti-
retrovirica.

ACUTE RETROVIRAL SYNDROME

ABSTRACT - The acute retroviral syndrome or primary infection by the Human Immunodeficiency Virus (HIV) has an
unspecific clinical presentation, being rarely diagnosed. As the clinical symptoms can appear before antibodies become
detectable with the routinely used screening tests, the diagnosis is based on high index of suspicion and correct
interpretation of analytical results.

We present a 64-year-old female patient, hospitalized for a 3 day history of maculopapular exanthema of the face and
upper body, aphtous ulcers of the mouth, fever, myalgias and fatigue. She denied any drug consumption, sexual risk
behaviour or previous dermatological disease. The analytical study revealed: discretely positive 4th generation ELISA test;
positive Antigen p24; negative Western-Blot study; high HIV-1 viral load. The histological examination was compatible
with viral exanthema. The patient was evaluated on an immunodeficiency consultation, and started triple antiretroviral
therapy. She was discharged at the 7th day, with almost complete improvement of the cutaneous and systemic complaints.

The interpretation of analytical results should take in account both the clinical and laboratorial evolution of the HIV
infection. Because of the “window period”, testing for viral antigens (antigen p24 or viral load) must always be performed
when an acute retroviral syndrome is suspected. The controversy over the introduction of anti-retroviral therapy in this early
phase of the infection is also discussed.

KEY-WORDS - HIV; Cutaneous manifestations; Acute retroviral syndrome; Antigen p24; Anti-retroviral therapy.
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INTRODUCAO

A sindrome retrovirica aguda, ou infeccdo primaria
pelo Virus da Imunodeficiéncia Humana (VIH), tem ma-
nifestagdes clinicas inespecificas e geralmente auto-limi-
tadas, pelo que raramente é diagnosticada'. Cerca de
10-12% dos doentes apresentam um quadro semelhan-
te & mononucleose infecciosa, com febre, adenopatias,
faringite, mialgias e lesdes muco-cutaneas™’. Uma vez
que a sintomatologia ocorre antes da formacdo de
anticorpos detectaveis ("periodo de janela”) é essencial
para o diagndstico a realizac&o de exames especificos™.

CASO CLINICO

Doente de sexo feminino, 64 anos, caucasoide, sem
antecedentes patolégicos relevantes, recorreu ao Servi-
co de Urgéncia de Dermatologia por quadro com 3 dias
de evolucdo caracterizado por exantema maculo-papu-
lar da face e do tronco, ulcerac@es aftosas orais e febre.
Salientava-se ainda uma marcada quebra do estado
geral, com dificuldade na mobilizacdo por mialgias
intensas. Negava patologia dermatoldgica prévia, com-
portamento sexual de risco e consumo de farmacos ou
drogas recreativas.

A observacao inicial, a doente estava febril (39.2°C),
com multiplas lesGes maculo-papulares eritematosas,
ndo descamativas, ndo confluentes e assintomaticas. As
lesBes estavam predominantemente localizadas a face
(Figs. 1 e 2), estando a porcdo superior do tronco
também afectada (Figs. 3 e 4). Nao havia envolvimento
das areas distais dos membros, com palmas e plantas
poupadas (Fig. 5). Amucosa oral, em especial a mucosa
labial, tinha ulceracbes aftosas dolorosas (Figs. 6 €7),
n&o havendo envolvimento de outras mucosas.

Da avaliagdo complementar efectuada para estudo
etiolégico, salienta-se: linfopénia relativa (leucdcitos:
10.2x10°/L com 5.7% de linfdcitos), trombocitopénia
(81.000x10°/L), funcdo renal e hepatica normais; radio-
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Fig. 1 - Lesdes maculo-papulares da face e ulceragdes
aftosas orais.

grafia de térax sem alteracGes; exames bacterioldgicos
negativos; VDRL e TPHA negativos; serologia para Hepatite
C negativa; cicatriz imunoldgica de Infeccdo por Citome-
galovirus, Virus Epstein-Barr e Hepatite B.

O Antigénio p24 foi positivo, sendo fracamente
positivo o teste ELISA de 42 Geragdo para VIH 1+2
(pesquisa de Antigénio p24 + Anticorpos anti-VIH). O
teste Western-Blot para confirmagdo da infec¢do foi
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Fig. 2 - Pormenor das lesBes da face.

Fig. 5 - Auséncia de envolvimento palmo-plantar.

negativo (Quadro ). Uma semana depois foi quantifi-
cada a carga viral para o VIH1, que foi superior a
500.000 copias/ml, e efectuado estudo de populacdes
linfocitarias com contagem de CD4 de 650 células/mm?®.

A biopsia cuténea evidenciou discreta degeneres-
céncia hidrépica da basal, necrose isolada dos
queratindcitos e infiltrado linfohistiocitario perivascular
superficial, aspectos compativeis com exantema viral ou
toxidermia (Figs. 8 e 9).

Fig. 3 - Lesdes face anterior do tronco, com predominio
na porcao superior.
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Quadro |

EVOLUGAO DOS TESTES SEROLOGICOS

Factores Precipitantes | 2 semanas apo6s admissao

Admissao hospitalar

Antigénio p24 (Particula Viral) + +
Elisa de 42 G (Ag p24 + Ac anti-VIH) Fraco + +
Western-Blot (Acs anti-VIH especificos) - +
Carga viral (Particulas virais) Né&o efectuado +++

42 G: Quarta Geragdo; Ac: Anticorpos

Fig. 8 - Infiltrado inflamatério perivascular superficial,
linfocitario (H&E, x10).

Fig. 9 - Necrose isolada de queratindcitos na camada
Fig. 7 - Ulceragdes aftosas orais. basal (H&E, x40).
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Sindrome Retrovirica Aguda

Perante o quadro clinico e laboratorial foi efectuado
o diagnéstico de sindrome retrovirica aguda. Apos
avaliacgdo em Consulta de Imunodeficiéncia iniciou
terapéutica anti-retrovirica com zidovudina + lamivu-
dina + lopinavir/ritonavir.

A pesquisa de Infeccdo VIH no parceiro habitual foi
negativa, sendo finalmente admitido contacto sexual de
risco cerca de um més antes do inicio do quadro clinico.

A doente teve alta ao 7° dia de internamento, com
melhoria do estado geral, sem febre e com lesGes cutaneas
em progressiva resolucéo. Mantém vigilancia em Consulta
de Imunodeficiéncia, sob terapéutica anti-retrovirica. Nove
meses apds a infeccdo aguda a doente encontra-se
assintomatica, com Carga Viral indetectavel (< 50
copias/ml) e contagem de CD4 de 754 células/mm”.

DISCUSSAO

As manifestagdes clinicas da infeccdo aguda pelo
VIH, ou sindrome retrovirica aguda, surgem entre a 32 e
a 62 semanas apoés a exposicdo’, sendo o diagndstico
raramente efectuado®. Um elevado grau de suspeicio
clinica é essencial, dada a dificuldade de diagnéstico
diferencial com quadros virais mais frequentes, como a
sindrome gripal ou a mononucleose infecciosa, espe-
cialmente nas suas formas menos graves®.

Em 10-12% dos doentes surge um quadro febril
associado a faringite, adenopatias, mialgias e adina-
mia. Pode acompanhar-se de exantema maculopapular
que atinge predominantemente a face, tronco e extremi-
dades. As palmas e plantas podem estar envolvidas,
sendo frequente o aparecimento de ulceracbes oro-
genitais (5-20%)’. A sindrome retrovirica aguda pode
ainda acompanhar-se de numerosos sinais e sintomas
do foro gastroenteroldgico e neurolégico’ (Quadro lI).

Face a um quadro clinico sugestivo de infec¢do
aguda pelo VIH, a avaliacdo laboratorial devera ser

Caso Clinico

Quadro Il

SINDROME RETROVIRICA AGUDA
Febre 80-96%
Fadiga 70-90%
Adenopatias 74%
Rash cutaneo 50-60%
Mialgias / Artralgias 50-70%
Faringite 50-70%
Sudorese nocturna 50%
Diarreia 32%
Nauseas / Vomitos 27%
Perda de peso 13-25%
Meningite asséptica 24%
Ulceracdes aftosas orais 10-20%
Ulceracdes genitais 5-15%

efectuada independentemente da histéria epidemio-
I6gica, dado que com alguma frequéncia os doentes
ocultam comportamentos de risco ou n&o se consideram
susceptiveis & infecgdo’. Esta situacdo foi claramente
demonstrada neste caso, em que a doente s6 admitiu
comportamento de risco apds o diagnéstico.

A valorizac&o dos testes analiticos para a infeccdo
VIH devera ser baseada no conhecimento da evolucao
clinica e laboratorial da mesma (Quadro Ill). Durante a
sindrome retrovirica aguda nao existem ainda anticor-
pos detectaveis (“periodo de janela”), sendo o diagnds-
tico apenas possivel através de testes que pesquisem
particulas virais®. Pode ser efectuada a repeticio de
testes de pesquisa de anticorpos, que se tornardo
positivos num intervalo inferior a seis meses®. Sendo o
quadro clinico auto-limitado, esta abordagem podera
nao ser segura, ja que o doente pode nao voltar a
recorrer aos servicos de saude.

Quadro 111
TESTES SEROLOGICOS EM DIFERENTES PERIODOS DA INFECCAO VIH

Elisa de 42 G
(pesquisa de Ag
p24 + Ac)

Carga viral
(pesquisa
particulas virais)

Elisa de 32 G
(pesquisa de Ac)

Western-Blot
(pesquisa de Ac)

S. retrovirica aguda “Periodo Janela” - + - 4+
Periodo assintomatico + + 4k +

Periodo sintomatico inicial + + + T+
Periodo sintomatico final + /- + + /- 4+

32 G: Terceira Geragdo; 42 G: Quarta Geragdo; Ac: Anticorpos; Ag p24: Antigénio p24
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Os testes ELISA de 32 Geragdo pesquisam exclu-
sivamente anticorpos anti-VIH, sendo ainda utilizados com
frequéncia como testes de “screening”, mas tendo pouca
utiidade no diagnoéstico da sindrome antiretro-virica
aguda quando usados isoladamente (Quadro IlI)°. Os
testes que permitem identificar a presenca viral nesta fase
precoce sdo 0 Antigénio p24, teste ELISA de 42 geracdo
(pesquisa de antigénio p24 + anticorpos anti-VIH) ou a
Carga Viral (deteccio de RNA do VIH por PCR ou bDNA)*
. O Antigénio p24 tem uma especificidade de 100%, mas
uma sensibilidade de 89%, pelo que quando negativo ndo
exclui o diagnostico®*. No caso descrito, a positividade do
teste ELISA de 42 geracdo resultou da deteccdo do
Antigénio p24, dado ndo haver ainda anticorpos
detectaveis. O teste quantitativo do RNA viral (Carga Viral)
apresenta na sindrome retrovirica aguda uma especifi-
cidade e sensibilidade superiores, 97% e 100% respecti-
vamente, pelo que é o teste mais indicado para o
diagnadstico. Porém, tem maior risco de falsos positivos do
que a pesquisa do Antigénio p24, sobretudo para carga
viral inferior a 10.000 copias/ml****.

O teste de Western-Blot detecta anticorpos para
proteinas especificas do VIH, sendo utilizado para teste de
confirma¢do da infeccdo dada a sua elevada sensibi-
lidade e especificidade™®. No caso apresentado, a doente
tinha um teste de Western-Blot negativo, por estar em
“periodo de janela”, sem titulo de anticorpos suficiente
para detecgao.

A introducao de terapéutica anti-retrovirica na fase de
infeccdo aguda mantém-se controversa, dado ndo haver
beneficios clinicos comprovados a longo prazo®. A
instituicdo de terapéutica neste periodo tem como
vantagem tedrica a supressao rapida da replicacéo viral,
com preservacdo do potencial imunolégico™**". Outros
beneficios adicionais sdo a diminuicdo da gravidade da
infecgdo primaria e a redugéo do risco de contagio®*. Por
outro lado, esta abordagem tem como desvantagens o
risco de toxicidade medicamentosa, 0 impacto negativo na
qualidade de vida e a potencial indugdo de resisténcias™*.
A duracéo desta terapéutica € outro aspecto sobre o qual
nao existe consenso, sendo actualmente ponderado o uso
continuado da mesma®. Assim, a decisdo tera que ter em
conta a avaliacé@o do risco-beneficio e devera ser sempre
discutida com o doente, que idealmente deveria ser
incluido em ensaios clinicos controlados.
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Bolsas e Prémios Atribuidos

BOLSA CABRAL DE ASCENSAO (2007)

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

® M2 Raquel M. G. Marques dos Santos
Contact Allergy Unit, Dermatology Department, Katholieke Universiteit
Leuven, Bélgica, 8 a 26 de Janeiro de 2007

® Pedro Nuno Santos Serrano
Contact Allergy Unit, Dermatology Department, Katholieke Universiteit
Leuven, Bélgica, 4 de Fevereiro a 2 de Marco de 2007

® Cristina Isabel Amaro Sordo
Contact Allergy Unit, Dermatology Department, Katholieke Universiteit
Leuven, Bélgica, 16 de Abril a 11 de Maio de 2007

BOLSA PARA ESTAGIOS FORMATIVOS NO PAIS (2007)

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

® Marcia Ferreira
Estagio no Centro de Dermatologia Médico-Cirurgica de Lishoa
5 a 16 de Marco de 2007
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BOLSA SA PENELLA (2007)

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

e “Tuberous sclerosis with pulmonary involvement in a male patient” (Poster)
Nuno Menezes
65" AAD Meeting
Washington DC, USA, 2 a 6 de Fevereiro de 2007

e “Buschke-Lowenstein tumor in a patient with hepatitis C” (Poster)
“Bathing suit ichthyosis - An unusual phenotype of lamellar ichthyosis” (Poster)
Felicidade Trindade
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Klinefelter's syndrome revealed by leg ulcers” (Poster)
Nuno Menezes
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Pregnant adolescents and C. Trachomatis infection: Prevalence and diagnostic challenges” (Poster)
“Lamellar ichthyosis™ (Poster)
Jodo Borges da Costa
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Axillary tumor” (Poster)
“Scleromyxedema - Thalidomide therapy” (Poster)
Andrea Martins
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Dermatomyositis and malignant melanoma - A case report” (Poster)
“Reticular erythematous mucinosis - Treatment with topical Puva” (Poster)
Cristina Amaro
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Agminated Spitz nevi arising on hyperpigmented area - Report of two cases” (Poster)
Carolina Gouveia
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Photoallergic contact dermatitis to tropical wood™ (Poster)
Pedro Santos Serrano
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007
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¢ “Cutaneous pseudallescheria boydii infection in a renal transplant recipient” (Poster)
José Carlos Cardoso
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Palmar-plantar erythrodysesthesia induced by capecitabine” (Poster)
“Green foot” (Poster)
Marta Mota Teixeira
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

* “Dermatose Ig linear - One case report” (Poster)
“Crohn's Disease - Multiple vulvar ulcers” (Poster)
Ana Daniela Cunha
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Keratodermia of Spiny” (Poster)
Inés Lobo
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Full thickness skin grafts - Use in dermatologic surgery” (Comunicagéo Oral)
Goreti Catorze
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

BOLSA SPDV-EADV (2007)

Suporte para apresentacédo de trabalhos no Congresso da EADV - internos da SPDV
(Patrocinio: Laboratério Saninter)

® “Tinea corporis resistant to topical and oral treatment in an immunecompetent patient” (Poster)
Marcia Ferreira
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Calcinosis cutis as presentation of severe systemic scleroderma in childhood - A case report” (Poster)
Ana Moreira
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007
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® “Martorell's ulcer - a diagnosis to have in mind” (Poster)
Filipa Ventura
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Pityriasis versicolor atrophicans - a case report” (Poster)
Mariana Cravo
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Autoimmune progesterone dermatosis” (Comunicagao Oral)
“Squamous cell carcinoma of the penis: an atypical presentation” (Poster)
“Generalized eczema as paraneoplastic marker” (Poster)
Sandra Dutra Medeiros
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

® “Eruptive pseudoangiomatiosis - two cases reports” (Poster)
Maria Miguel Canelas
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Successful treatment of recalcitrant Pemphigus Foliaceus with Rituximab’ (Comunicac¢éo Oral)
“Granular cell tumor: A clinicopathological review of 16 Cases” (Comunicac¢do Oral)
“Recalcitrant generalized pustular and arthropatic psoriasis: Excellent response to infliximab™ (Poster)
Vasco Vieira Serrdo
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Urticarial vasculitis due to infliximab” (Comunicacdo Oral)
Jodo Gouldo
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007

e “Cutaneous lesions as the first manifestation of systemic follicular lymphoma” (Comunicac¢éo Oral)
“Sarcoidosis. A case report” (Poster)
“Erythema multiforme in a patient with herpes simplex type 2 and Chlamydia pneumoniae co-
infection” (Poster)
“Multiple cutaneous mastocytomas in a lactant” (Poster)
Elisabete Santos Moreira
16" EADV Congress
Viena, Austria, 16 a 20 de Maio de 2007
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PREMIOS REUNIAO SPDV (2007)

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

REUNIAO DO SUL DA SPDV

® MELHOR COMUNICACAO
“Analise Retrospectiva de Melanoma Cutaneo Primario: 1996-2006"
Marcia Ferreira, V. Costa, T. Torres, Manuela Selores
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

® MELHOR CASO CLINICO (ex-aequo)
“Tumor Fibroso Solitario da Pele”
Jodo Gouldo, Constanca Furtado, Elvira Bartolo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

“Heterotopia Glial Nasal”

Filipa Ventura’, C. Vilarinho®, Ana Paula Vieira®, M.J. Bastos®, M. Teixeira®, M@ Luz Duarte’

Servicos de 'Dermatologia e Venereologia, “Cirurgia Plastica e Reconstrutiva e *Anatomia Patoldgica, Hospital de S&o
Marcos, Braga
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VI CONCURSO DE FOTOGRAFIAS URIAGE

Arquivo

Da Dr.2 Teresa Figueiredo, Directora Técnica do Laboratério Saninter, recebemos o pedido de divulgacéo do “VI Concurso
de Fotografias Uriage”, subordinado ao tema “Estacdes de Caminho de Ferro”

Sl

REGULAMENTO:

F
>

A fotografia deve estar subordinada ao tema ™ Estagdes de Caminhos de Ferro™

Cada participante podera colocar & concurso wn maximo de 3 fotogralias, fomecidas em suporte
informitico (CO ou e-mall}.

0 prazm de entrega termina a 14 de Setembro de 2007, devendo as fotografias ser entregues a
um dos  nossos colaboradores ou enviadas  directamente  para a Saninber:
dina, barreiros@saninker. pt

O Jurl de seleccho A [ com malor ponderago | & constipudo por 2 médices, 1 criativa & 1
médicos que guiseram participar na eleicdo das 12 melhores fotografias.

Ho dia 21 Setembro de 2007 estardo expostas em Lisboa todas as fotografias a concursa & um
conjunto de 12 fotografias serd escolhido para integrar o calendarla de colecgdo URIAGE 2008.

) prémio para a melhor fotografia @ um fim de semana a URIAGE-LES-BAINS para 1 pessoas, a
realizar durante o ano de 2008,

Esperamas poder continuar a contar oom a sua criatividade e participacao, neste tema
= Estagoes de Caminhes de Ferro

Com o5 nossos melhores cumprimentos,

EEoma e
Dina fameros Teresa Hm
Direg o Narketing Ddrectora Téonica

bR R AR Pl TR, Lk
WA

WA P D DA T L) N e T 2 L Y R el W IH o, g £ L LIAT )
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RELATORIO DA ACTIVIDADE DA S.PD.V. RELATIVO AO ANO DE 2006
(Nos termos da alinea d) do Art.© 19° dos Estatutos)

| - REUNIOES CIENTIFICAS

Durante o ano de 2006 realizou-se 0 9° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia e uma Reunido Ordinaria
da SPDV:

9° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia, no Porto, de 5 a 7 de Maio. Incluiu 4 conferéncias, pelos
Profs. M. Sobrinho Simdes (Universidade do Porto), C. Griffiths (Manchester, Reino Unido), C. Loeser (Ludwigshafen,
Alemanha) e Martin Black (Londres, Reino Unido) e 2 conferéncias patrocinadas pela Industria (Laboratérios Saninter e
Medinfar); 2 Simpésios tematicos, 3 Simpdsios organizados por Grupos de Trabalho (Cirurgia Dermatolégica, Dermatologia
Pediatrica e Dermatopatologia) e 4 Simpdsios Satélite (Azevedos, Serono, Novartis e Galderma); sessdo interactiva de casos
clinicos para diagnostico; sessdo de apresentacdo e discussédo de posters seleccionados; sesséo sobre “O Que H& de
Novo?”; além de 31 comunicagdes, 40 casos clinicos e 49 posters.

Reunido do Sul, em Lisboa, no Hotel Sana Malhoa, nos dias 24 e 25 de Novembro. Incluiu um Simpésio organizado pelo
Grupo Portugués de Dermatologia Cosmética e Estética, com 3 prelectores convidados (Drs. Paloma Tejero, Montserrat
Planas e Rui Oliveira Soares); 2 Conferéncias, pelo Dr. Mariano Vélez (Radiofrecuencia no ablativa) e pela Dr.2 Goreti Catorze
(Endocanabinoides), além da apresentacao de 6 comunicagdes e 29 casos clinicos.

Il - BOLSAS (ver Quadros anexos)

1. Bolsa Cabral de Ascensdo (Patrocinio - SPDV): para realizacdo de estagios de indole clinica ou laboratorial no
estrangeiro - atribuidas 6 bolsas, no valor total de 10.937,67 euros.

2. Bolsa Sa Penella (Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre): para apresentacdo de trabalhos em reunides
cientificas na Europa - atribuidas 28 bolsas, no valor total de 24.900 euros.

3. Bolsa SPDV/EADV (Patrocinio - Laboratério Saninter): para apresentacdo de trabalhos, por internos da
especialidade, no Congresso anual da EADV (Rhodes, Grécia) - atribuidas 8 bolsas.

111 - PREMIOS (ver Quadros anexos)

1. Prémios Reunido da SPDV (Patrocinio - Laboratério Roche-Posay): para as melhores apresentacdes de
comunicaces e casos clinicos em cada reunido da SPDV - valor individual de 600 euros e 400 euros, respectivamente - bem
como no Congresso da SPDV - valor individual de 1.800 euros e 1.200 euros, respectivamente; valor total atribuido em 2006
de 4000 euros.

2. Prémio Bernardino Antonio Gomes (Patrocinio - Fundacao Schering Lusitana): para os melhores artigo e caso
clinico, publicados no ano 2005, nos "Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia" - valores,
respectivamente, de 1600 euros e 800 euros, no total de 2.400 euros.

IV - TRABALHOS DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

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

Dado terem surgido, no ano transacto, problemas relacionados quer com a qualidade de reproducéo fotografica, quer com a
distribuico efectiva da Revista, que se apurou directamente relacionados com dificuldades financeiras da empresa gréfica
Revismédica, decidiu-se estabelecer contrato com nova empresa grafica - Sublinhado - a partir de Janeiro de 2006. A facturagéo
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da publicidade da Revista, tal como no ano transacto, foi feita directamente pela SPDV junto da IndUstria - através da empresa
Mundiconvenius. Os pagamentos foram feitos dentro do prazo estipulado e constituiram boa fonte de receita para a SPDV.

V - ASSEMBLEIAS GERAIS

Durante o ano 2006 realizou-se 1 Assembleia-geral Ordinaria, no Porto, a 6 de Maio, 1 Assembleia-geral Extraordinaria,
em Lisboa, a 25 de Novembro, e 1 Assembleia-geral Eleitoral, na mesma data e local.

VI - RELACIONAMENTO COM AS SECCOES ESPECIALIZADAS DA SPDV

Como ja foi referido em relatérios anteriores, a Direccao da SPDV tem tentado implementar junto das Direccdes das varias
SeccOes Especializadas da SPDV um protocolo de colaboragdo muatua contemplando as areas legal, administrativa,
financeira e cientifica. Embora estes objectivos ja estejam a ser implementados por algumas Sec¢des estédo ainda longe de se
ter concretizado.

Em relacé@o ao Regulamento Geral dos Grupos, previsto no art. 25° do Regulamento da SPDV, foi proposta pela Direc¢ao
a criacdo de uma comissao para elaborar um Regulamento Geral das Sec¢8es Especializadas, que esta actualmente em fase
final de redaccgao e que ira ser submetido a cada uma das Secc¢des Especializadas para adaptagdo e aprovacao.

VIl - ASSINATURA “ON-LINE” DE REVISTAS

Manteve-se a assinatura “on-line” de 3 revistas de grande prestigio e interesse cientifico - British Journal of Dermatology,

Acta Dermato-Venereologica e Photodermatology, Photoimmunology & Photomedicine - para poderem ser consultadas “on-
line” por todos os membros da SPDV.
Dado se terem verificado atrasos sucessivos na facturacdo e disponibilidade on-line das referidas revistas, da respon-
sabilidade da empresa intermediéria responsavel - EBSCO - estabeleceram-se alguns contactos com outros prestadores de
servicos na mesma area, mas os custos apurados para o mesmo tipo de assinaturas revelou-se francamente superior, além de
terem surgido entraves relacionados com a assinatura colectiva por uma sociedade cientifica.

VIl - PAGINA DA SPDV NA INTERNET

A Direc¢ao da SPDV manteve o contrato com a empresa especializada nesta area: Trace - Solugdes Informaticas e Internet,
LDA, responsavel: Pedro Guinote, responsavel pela reestruturacéo do site da SPDV no ano transacto.

O site tornou-se plenamente activo no decurso de 2006, permitindo a inscricdo dos membros da SPDV, formularios de
pagamento de quotas e de inscricdo nas reunides, links as areas de actividade prioritaria da SPDV - calendario de eventos,
revistas da SPDV, incluséo de textos da especialidade, newsletters, etc. O site passou também a ter, na area de acesso restrito
aos membros, a lista actualizada de todos os membros da SPDV, com link directo as respectivas moradas electrénicas, com
vista a facilitar e estimular o contacto entre todos os associados.

Foi acordado com a MSD, anterior gestora do site, uma parceria financeira, de modo a manter a pagina da SPDV na
Internet funcional, dinAmica e actualizada.

IX - CARTAO E DIPLOMA DE MEMBRO DA SPDV
A actualizacdo efectiva da base de dados relativa aos membros da SPDV, nas suas diferentes categorias, permitiu a

emissao e distribuicdo dos cartdes de membro (no 9° Congresso Nacional, em Maio de 2006) e dos diplomas de membro (na
reunido da SPDV de Novembro de 2006).
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X - EMPRESA DE COMUNICACAO

Reconhecida a importancia em gerir, com caracter profissional, a imagem da SPDV perante outras organizacGes médicas
e a sociedade em geral, manteve-se a colabora¢cdo com uma empresa de comunicacédo, que elaborou proposta de
intervencdo faseada nesta area que tem sido aplicada a actividade regular da SPDV.

Salienta-se, em 2006, a divulgacao das reunides da SPDV, nomeadamente do 9° Congresso Nacional, das actividades e
campanhas desenvolvidas pelas suas Sec¢des Especializadas, do dia de Rastreio do Cancro Cutaneo (euromelanoma day),
bem como a difuséo da posicdo da Direccdo da SPDV face a algumas situacdes do foro da especialidade surgidas na
comunicacao social.

X1 - SITUACAO CONTABILISTICAE FISCAL DA SPDV
Manteve-se o contrato com o contabilista ja anteriormente contratado pela SPDV, desde Janeiro de 2004, e que tem
mantido a contabilidade da SPDV organizada de modo adequado e atempado.
Asituacdo contabilistica e fiscal da SPDV encontra-se actualmente regularizada.
Lisboa, 10 de Janeiro de 2007

Gabriela Marques Pinto
Secretaria Geral da SPDV
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BOLSA SA PENELLA - 2006

Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre

Titulo do Trabalho

Reunido/Congresso

“ I 4" EADV Spring Symposium
. Cutaneous drug reactions o
Margarida Gongalo ~ " Lapland, Finlandia 800
(Apresentacéo oral, Co-chairman) .
8 a 12 de Fevereiro de 2006
“Acute generalized exanthematous
pustulosis: A case not related with 4" EADV Spring Symposium
Alexandre Jo&o drugs” (Poster) Lapland, Finlandia 800
“Temporal arterites presenting with 8 a 12 de Fevereiro de 2006
scalp ulceronecrotic lesions” (Poster)
) o~ . Y 64" Annual Meeting of the AAD
Teresa Marques Pereira Animal-type malignant melanoma’ ~ .
Cabral Ribeiro (Poster) S&o Francisco 1.200
3 a 7 de Marco de 2006
“An unusual phototoxic reaction 64" Annual Meeting of the AAD
Carla Sofia Antonione Sereno induced by clorazepate dipotassium” Sé&o Francisco 1.200
(Poster) 3 a 7 de Margo de 2006
w . 64" Annual Meeting of the AAD
- . Bullous dermatosis on a 3 year-old ~ -
Marta Filipa Lopes Pereira ST o el e (o] S&o Francisco 1.200
P 3 a 7 de Marco de 2006
o . . 4° Congresso Latinoamericano de
Angioma serpiginosa linear - Dermatologia Pediatrica
Nuno Menezes A propésito de 2 casos” o9 . 1.200
(Comunicagao oral) Buenos Aires, Argentina
¢ 6 a 9 de Abril de 2006
. L 1" Congress of the International
Pigmented lesions: Tools for a correct .
Nuno Menezes diagnosis” (Poster) Dermoscopy Society 800
Napoles, 27 a 29 de Abril de 2006
“The role of derm N 1" Congress of the International
Antonio Luis Ferreira dos Santos el ° et_o el oscoE)yP?) . Dermoscopy Society 800
amelanotic melanoma” (Poster) Népoles, 27 a 29 de Abril de 2006
“Somme bizarre images observed
during 5 years of Teleconsultation 1" Congress of the International
A. Jorge Rozeira with Teledermatology” (Poster) Dermoscopy Society 800
“Quartz crystal in age - Novel image Napoles, 27 a 29 de Abril de 2006
in Dermatology” (Apresentagéo Oral)
Biannual Meeting of the Scandinavian
. . “Male genital candidosis” i itouri ici
EArrra e e Sl 9_ . Souet}{ for (,3gn|tour|nary Medicine 800
(Comunicacéo oral) Malmo, Suécia
10 a 12 de Maio de 2006
“Ascertaining patch test concentration )
Maraarida Goncalo in cutaneous adverse drug reactions Congress Of_ the European Society of 800
9 ¢ to aminopenicillins and carbamazepine” Dermatologlcal Research
(Comunicagéo oral) Paris, 7 a 9 de Setembro de 2006
8" Congress of the European Society
. “Baker's eczema and occupational iti
Sandra Paula Dutra Medeiros " P of Qontact Dermatitis 800
asthma” (Poster) Berlim, Alemanha
13 a 16 de Setembro de 2006
8" Congress of the European Society
. . . “Eyelid d titis: Experi i iti
Ofélia Morais Pereira ¥el » ermatiis: Sxperience in of C?O“taCt DS 800
6 years” (Poster) Berlim, Alemanha
13 a 16 de Setembro de 2006
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José Carlos d'Almeida Gongalves

Cristina Maria Félix
Claro Amoedo

Maria Olivia Lobo da Conceic¢éo
Bordalo e Sa

Marta Filipa Lopes Pereira

José Carlos Cardoso

Andrea Martins

Carlos Ruiz Garcia

Pedro Ponte

Maria Goreti Baiao Catorze

Ricardo Coelho
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BOLSA SA PENELLA - 2006 (cont.)

Titulo do Trabalho

“Criocirurgia” (Comunicacéo oral,
Palestrante convidado)

“Incisions and sutures. Dressings”
(Comunicagéo oral,

Palestrante convidada)

“Contact dermatitis to tattoos and
piercings” (Comunicacédo oral,
Palestrante convidada)

“Contact dermatitis in children: A 10
year review” (Comunicagao oral)
“Primary syphilis: A case report in

a HIV man ” (Comunicagéo oral)

“Leukemia cutis - Case report”
(Poster)

“Superficial fungal infection in
chronic granulomatous disease

of childhood” (Poster)

“Erythema dyschromicum

perstans (ashy dermatosis)” (Poster)

“Alternatives to auricle reconstruction,
besides grafting” (Poster)

“Isolated limb perfusion under
hyperthermia for malignant skin and
soft tissue tumours: Experience of the
surgery department of IPOLFG EPE”
(Comunicagéo oral)

“Adverse reactions to imiquimod

5% cream: Two case reports” (Poster)
“Treatment of psoriasis with
etanercept: Review of 39 patients”
(Poster)

“Merkel cell carcinoma: An unusual
indication for isolated limb perfusion
with melphalan and alfa TNF under
hyperthermia” (Poster)

“Nevoid basal cell carcinoma
syndrome” (Poster)

“Dermal congenital melanocytic naevi
(Poster)

“Pruritus in hemodialysis patients”
(Poster)

Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre

Reunido/Congresso

Il Congresso “Cryosurgery in the
Americas 2006” e “IV Argentine and
International Congress of Cryosurgery
and Radiofrequency”

Buenos Aires, Argentina

20 a 22 de Setembro de 2006

15" EADV Congress

Rhodes, Grécia

4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress

Rhodes, Grécia

4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

15" EADV Congress
Rhodes, Grécia
4 a 8 de Outubro de 2006

1.200

800

1.300

800

800

800

800

800

800

800



BOLSA SA PENELLA - 2006 (cont.)
Patrocinio - SPDV/Laboratoérios Pierre Fabre

Titulo do Trabalho

Arquivo

Jacinta Azevedo

Luis Miguel Soares de Almeida

Esmeralda Vale

M2 Isabel Viana

Alexandre Jodo

“Trends in anonymous HIV screening
in Lisbon: CAD-Lapa 1998-2005"
(Poster)

“Melanoma desmoplasico:

clinico patolégica en 15 pacientes”
(Comunicacéo oral)

“Dermal non-neural granular cell
tumor: Two cases of a recent and
distinct entity” (Poster)

“Atypical fibroxanthoma:
Immunohistochemical evaluation
of 27 cases with CD10” (Poster)

“Specific cutaneous involvement
from multiple myeloma”
(Comunicacéo oral)

dificultades diagnosticas y correlacion

Reunido/Congresso

22" |USTI European Conference on
Sexually Transmitted Infections
Versailles, Franca

19 a 21 de Outubro de 2006

XXVII Symposium of the International
Society of Dermatopathology
Malaga, Espanha

9 a 11 de Novembro de 2006
XXVII Symposium of the International
Society of Dermatopathology
Malaga, Espanha

9 a 11 de Novembro de 2006
XXVII Symposium of the International
Society of Dermatopathology
Malaga, Espanha

9 a 11 de Novembro de 2006
XXVII Symposium of the International
Society of Dermatopathology
Malaga, Espanha

9 a 11 de Novembro de 2006

800

800

800

800

800

Raquel Tavares Cardoso
Teresa Pereira Cabral Ribeiro
Paulo Manuel Leal Filipe
Jo&o Nuno Maia R. Silva
Paulo Manuel Leal Filipe

Luis Soares de Almeida

BOLSA CABRAL DE ASCENSAO - 2006

Patrocinio - SPDV

Instituicao

Unidade de Dermatoscopia,

Hospital Universitario de Gratz, Austria
Department of Dermatology,

Contact Allergy Unit, Leuven, Bélgica
Laboratoire de Photobiologie
INSERM, Paris

Laboratoire de Photobiologie,
INSERM, Paris

Laboratoire de Photobiologie,
INSERM, Paris

Departamento de Histopatologia,
Fundacion Jiménez Diaz, Madrid

Duracao

2 a 28 de Fevereiro de 2006
(26 dias)

19 de Junho a 7 de Julho de 2006
(18 dias)

1 a 30 de Junho de 2006

(1 més)

2 a 31 de Outubro de 2006
(1 més)

8 a 23 de Outubro de 2006
(15 dias)

8 a 23 de Dezembro de 2006
(15 dias)

Valor
(Euros)

2.444

1.857,51

2.532,72

2.466,72

1.011,72

625,00

TOTAL 10.937,67
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BOLSA SPDV-EADV 2006
Patrocinio - Laboratério Saninter

Titulo do Trabalho Reunido/Congresso

Joao Borges da Costa “A clinical case of lupus erythematosus” (Poster) 15" EADV Congress
“Systemic mastocytosis presenting as hypotension
and flushing in a child” (Comunicacéo Oral)
“Atypical presentation of scabies in lactent,
Marta Mota Teixeira report of 3 cases” (Poster) 15" EADV Congress
“Primary cutaneous peripheral T-cell lymphoma,
unspecified” (Poster)

“Cerebriform sebaceous nevus” (Poster)

“Oral bexarotene in the treatment of cutaneous
T-cell lymphoma” (Poster)

“Porphyria cutanea tarda: A review of ten years
(1996 - 2005)” (Poster)

Cristina Amaro Sordo 15" EADV Congress

Inés Moreira Lobo “Erosive pustular dermatosis of scalp” (Poster) 15" EADV Congress
“Basal cell carcinoma in children and young adults”
Barbara Pereira Rosa (Comunicacgéo Oral) 15" EADV Congress

“Heterotopic cutaneous ossification in a child” (Poster)
“Lipomembranous pannicullitis: Clinicopathologic
correlation of 8 cases” (Comunicagdo Oral)

Carla Rodrigues Sereno “Eruptive xantomas. Case report” (Poster) 15" EADV Congress
Pedro Serrano “Granuloma faciale with unusual expression” (Poster) 15" EADV Congress

Carolina Gouveia 15" EADV Congress

PREMIOS REUNIAO SPDV - 2006

9° CONGRESSO NACIONAL DE DERMATOLOGIA
Patrocinio - Laboratério Roche-Posay

Titulo do Trabalho / Autores

“Dermatoscopia de Nevos Melanociticos Congénitos Pequenos em Criangas”

Teresa M. Pereira, José Carlos Fernandes, Ana Paula Vieira, A. Sousa Basto, F Pardal-Oliveira
“Granulomas Cutaneos apés Vacinacao com o BCG como Forma de Apresentacéo de
Imunodeficiéncia Severa Combinada”

Sénia Coelho, Emilia Faria, Oscar Tellechea, Margarida Cordeiro, Raquel Cardoso, Ana Moreno,
Fernanda Rodrigues, A. Poiares Baptista, Américo Figueiredo

Comunicacéo

Caso Clinico

PREMIO PARA O MELHOR POSTER DO 9° CONGRESSO NACIONAL
Patrocinio - Laboratoério Oftalder/EDOL

Titulo do Trabalho / Autores

“Sifilis Recente - Padréo Epidemioldgico da Consulta de Doencgas de Transmisséo Sexual do Hospital de Curry Cabral (2003-2005)”
Barbara Pereira, Candida Fernandes, Ermelinda Nachiambo, Raquel Santos, Ana Rodrigues, Jorge Cardoso
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BOLSA SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA (2006)
Patrocinio - Novartis Farma

Titulo do Trabalho / Autores

“InfeccBes Sexualmente Transmissiveis em Adolescentes Epidemiologia, Diagnostico por Técnicas de Biologia Molecular e
Estudo do Perfil de Resisténcia de Neisseria Gonorrhoeae aos Antimicrobianos”
Jodo Borges da Costa, Dulce Domingues, Manuel Marques Gomes, llda Sanches Filomena Exposto

PREMIO AUGUST C. STIEFEL - 2006
Patrocinio - Laboratério Stiefel

Titulo do Trabalho / Autores

“Paraneoplastic Pemphigus with Clinical Features of Lichen Planus Associated with Low-grade B Cell Lymphoma”
Sénia Coelho, José Pedro Reis, Oscar Tellechea, Américo Figueiredo, Martin Black

REUNIAO DO SUL
Patrocinio - Laboratério Roche-Posay

Titulo do Trabalho / Autores

“Dermite de contacto fotoalérgica a madeira tropical 5 casos clinicos”
Pedro Serrano, Sandra Medeiros, T. Quilhd, Raquel Santos, Menezes Brandao
“Dermatose auto-imune a progesterona”
Sandra Medeiros, R. R. Alves, M. Costa, Ana Afonso, Ana Rodrigues, Jorge Cardoso
“Varicela persistente como manifestacéo inicial de linfoma sistémico”
Marcia Ferreira, Marta Teixeira, Madalena Sanches, M. Guerra, Manuela Selores

Comunicagéo

Caso Clinico (ex-aequo)

PREMIOS BERNARDINO ANTONIO GOMES - 2005
Patrocinio - Fundacao Schering Lusitana

Titulo do Trabalho Autores

Comunicagéo “Stresse e Pele” Rui Tavares-Bello

. L , Carlos Ruiz Garcia, M. Duarte Reis,
- “Linfoma Blastico de Células Natural .
Caso Clinico (ex-aequo) E. Vale, A. C. Ferreira, C. J. Lopes,

Killer com Apresentacdo Cutdnea J. M. Costa Santos, L. M. Soares de Almeida
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RELATORIO DE CONTAS DA SPDV RELATIVO AO ANO DE 2006

DEMONSTRAGAO DOS RESULTADOS EM 2005-12-31

Custos e Perdas

Custo mercadorias vend. mat. consumidas:

Exercicios (Euros)

2006 2005

Mercadorias 193.041,93 149.831,36
Matérias 0,00 193.041,93 0,00 149.831,36
Fornecimentos e servicos terceiros 271.751,81 162.611,21
Custos com o pessoal:
Remuneracdes 0,00 0,00
Encargos sociais:
Pensdes 0,00 0,00
Outros 0,00 0,00 0,00 0,00
Amortiza¢des do imobilizado corpdéreo e incorpéreo 782,56 2.366,24
Ajustamentos 0,00 0,00
ProvisGes 0,00 782,56 0,00 2.366,24
Impostos 15.809,91 3.817,88
Outros custos e perdas operacionais 0,00 15.809,91 0,00 3.817,88
(A) Custos e perdas operacionais 481.386,21 318.626,69
Perdas em empresas do grupo e associadas 0,00 0,00
Amort. Ajust. Aplicagdes invest. financeiros 0,00 0,00
Juros e custos similares:
Relativos a empresas do grupo
Outros 348,87 348,87 237,66 237,66
(C) Custos e perdas correntes 481.735,08 318.864,35
Custos e perdas extraordinarios 1.725,20 1.837,08
(E) Custos e perdas do exercicio 483.460,28 320.701,43
Impostos sobre o rendimento do exercicio 0,00 0,00
(G) Custos totais 483.460,28 320.701,43
Resultado liquido do exercicio 35.001,10 8.736,10-
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DEMONSTRAGCAO DOS RESULTADOS EM 2005-12-31

Proveitos e Ganhos

Arquivo

Exercicios (Euros)

2006 2005

Vendas:
Mercadorias 50.208,66 19.833,99
Produtos 0,00 0,00

Prestacéo de servicos 463.697,66 513.906,32 284.985,06 304.819,05

Variacdo da producao 0,00 0,00

Trabalhos para a prépria empresa 0,00 0,00

Proveitos suplementares 0,00 0,00

Subsidios a exploragéo 0,00 0,00

Outros proveitos e ganhos operacionais 0,00 0,00 0,00 0,00

Reversdes de vamortizagbes e ajustamentos 0,00 0,00 0,00 0,00
(B) Proveitos e ganhos operacionais 513.906,32 304.819,05

Ganhos em empresas grupo e associadas 0,00 0,00

Rendimentos de participagdo de capital 0,00 0,00

Rend. titulos negociaveis out. aplic. financeiras

Relativos a empresas do grupo

Outros 3.787,40 0,00

Outros juros e proveitos similares:

Relativos a empresas do grupo

QOutros 550,57 4.337,97 4.606,76 4.606,76
(D) Proveitos e ganhos correntes 518.244,29 309.425,81

Proveitos e ganhos extraordinarios 217,09 2.539,52
(F) Proveitos totais 518.461,38 311.965,33

RESUMO (2005-2006)

2006
Resultados operacionais (B) - (A) = 32.520,11 13.807,64-
Resultados financeiros (D-B) - (C-A) = 3.989,10 4.369,10
Resultados correntes (D) - (C) = 36.509,21 9.438,54-
Resultados antes de Impostos (F) - (E) = 35.001,10 8.736,10-
Resultado liquido do exercicio (F) - (G) = 35.001,10 8.736,10-
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PARECER DO CONSELHO FISCAL
SOBRE O RELATORIO E CONTAS DA DIRECCAO

Em cumprimento da lei e dos estatutos, o0 Conselho Fiscal da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia, no
exercicio das suas competéncias e por ter nos sido solicitado, verificamos o Relatério do Conselho de Administracéo, o
Balanco, mapas de Demonstragdo de Resultados e demais elementos de prestacdo de contas referentes ao exercicio
econdmico de 2006.

Na sequéncia da analise feita aos documentos apresentados, o Conselho Fiscal é de opinido que, de uma forma geral, 0s
mesmos reflectem a posi¢éo econdmico-financeira da empresa em 31 de Dezembro de 2006 e estdo em conformidade com
as disposices legais aplicaveis.

Tendo em consideragao os elementos apresentados, o Conselho Fiscal € de parecer que:

a) Sejam aprovados o Relatério, Balanco, Mapas de Demonstracdo de Resultados e demais documentagdo de
prestacdo de contas;

b) Seja aprovada a proposta da aplicacéo de resultados no fecho do exercicio.
O Conselho Fiscal agradece ao Conselho de Administracéo e aos colaboradores em geral

Lisboa, 29 de Marco de 2007
O Conselho Fiscal
Vasco M. Pinto de Sousa Coutinho (Dr.)
Teresa Martine Baudrier da Silva (Dr.2)
Isabel Maria Taveira de Amorim (Dr.%)

PROGRAMA DE ACCAO PARA 2007

Objectivos Gerais

1. Agilizar e aprofundar a interacgao da SPDV com os Sdcios e as Seccdes Especializadas:

- Manter os socios informados das actividades da SPDV, quer através da pagina da Internet da SPDV quer pela comuni-
cacao regular por email;

- Intensificar a informac&o aos socios de matérias relevantes para a sua actividade (de natureza cientifica ou de interesse
profissional), nomeadamente através da pagina da Internet da SPDV a actualizar mais regularmente e com acesso online a
um maior numero de revistas médicas da Especialidade e através dos féruns “Formacéo e Pratica Clinica” e “Férum do
Interno”;

- Promover a participacdo activa dos Socios e das Seccdes Especializadas nas actividades cientificas da SPDV,
nomeadamente nas reunides da SPDV, nos “Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia”, na
elaboracdo de textos para a pagina da Internet e para revistas de divulgacao da Especialidade;

2. Cooperar activamente com outras associa¢des cientificas, nacionais ou estrangeiras, em particular com o Colégio da
Especialidade da Ordem dos Médicos, a Associacdo Portuguesa de Cancro Cuténeo, a Academia Espanhola de
Dermatologia e Venererologia e suas Sec¢des regionais e a EADV.

3. Implementar o conhecimento da Dermatologia na comunidade através da colaboracdo e incentivo nas campanhas
tematicas, da presenca regular nos media de indole geral e médica especializada e no desenvolvimento da area destinada
ao grande publico do site da SPDV.
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Actividade Cientifica e de Educacao Médica Continua

1. Realizar duas Reunifes Cientificas Ordinarias da SPDV, uma no Sul - Tomar, Hotel dos Templarios - em 27 e 28 de Abril e
outra no Norte - Espinho, Hotel Solverde - em 16 e 17 de Novembro, com a colaboracao activa, respectivamente do Grupo
Portugués de Cirurgia Dermatolégica e do Grupo de Estudo e Investigagéo das Doengas Sexualmente Transmissiveis.

2. Manter a publicacdo regular de quatro nimero anuais dos “Trabalhos da SPDV” e dos suplementos das SeccBes
Especializadas, sob a Edicdo de Gabriela Marques Pinto e de um Corpo Editorial a renovar pontualmente. Serd mantida a
empresa gréfica - Sublinhado - e a forma de angariacdo de publicidade para a revista. Manter o acesso online aos
numeros recentes da revista e, dentro do possivel, a nUmeros mais antigos. Continuar os esforgos para a indexagdo dos
“Trabalhos da SPDV”.

3. Realizagdo do 1° Férum do Interno - Coimbra, 30 Junho - que pretende integrar além da Educacdo Médica Continua,
resposta a problemas dos Médicos Internos e da sua vivéncia profissional.

4. Implementacdo do Forum de Formacéo e Pratica Clinica destinado aos Especialistas de Dermatologia e que procurara ser
local de debate das suas preocupacdes profissionais, estimulo a sua actividade formativa e meio de interligacéo cientifica.

5. Dar incentivos a actividade cientifica dos Sécios, nomeadamente a investigacdo, a publicitacdo do seu trabalho no
exterior e a aquisicdo de novos conhecimentos técnicos e cientificos no Pais ou no estrangeiro, mediante a atribui¢ao de
Prémios e Bolsas, com actualizacéo dos seus regulamentos e das importancias que lhe estédo afectas.

Gestao da SPDV

1. Manter a firma Mundiconvenius como apoio ao Secretariado da SPDV, segundo um contracto de prestacao de servi¢os a
renovar anualmente e desenhado de forma a cumprir 0s objectivos que nos propomaos conseguir.

2. Arrendar @ mesma firma uma Sala onde, de acordo com o determinado no Estatutos da SPDV aprovados em 2006,
funciona a sede da SPDV.

3. Manter o apoio contabilistico da Direcgdo anterior e recorrer, sempre que necessario, ao apoio juridico em regime de
prestacéo de Servigos.

4. Manter o apoio técnico-administrativo, contabilistico ou financeiro as Seccdes Especializadas da SPDV que o solicitarem.

5. Gerirde forma equilibrada os recursos financeiros da SPDV e iniciar um estudo estratégico e financeiro da possibilidade de
aquisicao de sede propria para a Sociedade, onde se instalaria o Secretariado, e onde, conforme a alinea f do Art. 16° dos
Estatutos, se possa instalar uma Biblioteca e 0 Museu da Dermatologia.

Lisboa, 31 de Janeiro de 2007
Pela Direcgao
M. Marques Gomes
Presidente da SPDV

ORCAMENTO PARA 2007

Quotas 9.000,00 € InstalacOes, Secretariado e Contabilidade 52.000,00 €
Juros 5.000,00 € Direc¢éo 3.000,00 €
Reunides da SPDV 55.000,00 € Bolsas e Prémios 59.300,00 €
Patrocinio de Bolsas e Prémios 34.300,00 € Diversos 20.000,00 €
Revista 57.800,00 €

TOTAL 161.100,00 € TOTAL  134.300,00 €

RESULTADO (Euro): 26.700,00 €

279






Reunides da SPDV

SociiEeapi

PTG insa e REUNIAO DO SUL

I A T a3 A

LISBOA

R TR ST T H Y

27 e 28 de Abril de 2007
HOTEL DOS TEMPLARIOS - TOMAR

PROGRAMA

Dia 27 de Abril (62 Feira)

14h30m
15h00m
15h05m
17h15m

17h45m

18h15m
20h00m

Abertura do Secretariado
Welcome Drink - Cortesia Astellas Farma
ABERTURA DA REUNIAO
Manuel Marques Gomes
SIMPOSIO DO GRUPO PORTUGUES DE CIRURGIA DERMATOLOGICA (GPCD)
Moderadores: Antonio Picoto, Jodo Duarte Freitas, F. Ribas dos Santos
Intervalo/Café Cortesia Merck Serono
CONFERENCIA
e Malignant Melanoma. To Mohs or not to Mohs
Joseph Alcalay (Mohs Surgery Unit, Assust Medical Center, Tel Aviv)
ASSEMBLEIA GERAL da SPDV
Jantar - Cortesia: La Roche-Posay

Dia 28 de Abril (Sabado)

08h30m
09h00m

09h30m

11h30m
12h00m
12h15m

13h00m
14h30m

15h00m

16h30m
17h00m
18h15m

Abertura do Secretariado
Comunicacao
Moderadores: Carlos Resende, Manuela Cochito
e Fotografia Dermatoldgica na pratica Clinica. Velhas e novas razées
Luis Leite (Lisboa)
SESSAO DE COMUNICACOES LIVRES (8min apresentacao + 2min discuss&o)
Moderadores: Jorge Cardoso, Maria de Lurdes Duarte, Fatima Cabral
Intervalo/Café Cortesia da Merck Serono
Entrega de Prémios
CONFERENCIA
Moderadores: A. Poiares Baptista, Manuel Marques Gomes
Medicina e Arte
Joado Lobo Antunes (Servi¢o de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Lisboa)
Almoco de trabalho (Cortesia Pierre Fabre Dermo Cosmétique)
COMUNICACAO
Moderadores: Américo Figueiredo, F Menezes Brand&o
e A Dermatologia Portuguesa no Novo Milénio. Analise Bibliométrica 2000-2006
Gabriela Marques Pinto (S. Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa)
SESSAO DE CASOS CLINICOS (5min apresentagéio + 2min discuss&o)
Moderadores: Manuela Selores, Manuela Capitdo-Mor, Manuel Sacramento Marques
Intervalo/Café Cortesia da Merck Serono
SESSAO DE CASOS CLINICOS (5min apresentagéio + 2min discuss&o)
Fim dos Trabalhos
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SIMPOSIO DO GRUPO PORTUGUES DE CIRURGIA DERMATOLOGICA

RINOFIMA-ABORDAGEM CIRURGICA
Mariana Cravo, R Vieira, JD Freitas
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Rinofima, o estadio final da rosacea que atinge quase exclusivamente individuos do sexo masculino, é uma alteracédo
do nariz lentamente evolutiva, causada pela hipertrofia progressiva das glandulas sebaceas, do tecido conjuntivo e dos
vasos sanguineos. Esta condicdo afecta essencialmente a metade inferior da pirdmide nasal causando desfiguracédo
cosmética importante e, ocasionalmente, alteracdes funcionais, como obstrugao nasal.

O tratamento adequado depende do grau de doenga, que pode variar de uma hipertrofia minima até tumoracao
macica. Em fases incipientes, o tratamento médico com isotretinoina podera ser satisfatorio, embora o tratamento
cirargico seja a opgao mais eficaz para esta patologia. Este tem como objectivo restaurar o contorno nasal minimizando
o risco de formacé&o de cicatriz.

Os métodos cirdrgicos dividem-se em dois grandes grupos: excisdo completa com encerramento do defeito por
sutura directa, retalho ou enxerto e excisdo incompleta seguida de re-epitelizagdo através do epitélio glandular
remanescente. Melhores resultados cosmeéticos tém sido descritos com a excisdo incompleta, sendo neste momento
considerado o tratamento de escolha. As técnicas disponiveis para esta segunda abordagem s&o criocirurgia,
dermabraséo, electrocirurgia e laserterapia.

Os autores fazem uma revisao das diferentes técnicas cirargicas e apresentam a sua experiéncia com o uso de lasers
CO2, NdYAG e dermabrasao nesta patologia.

TERAPEUTICA FOTODINAMICA. O QUE HA DE NOVO
Celeste Brito
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de S&o Marcos, Braga

RADIOFREQUENCIA - APLICACOES DERMATOLOGICAS
Filipa Rocha Paris, F Guerra
Lisboa

RETALHOS DA FACE
Miguel Horta
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

CIRURGIA DE TUMORES FACIAIS EM DOENTES MUITO IDOSOS. PARTICULARIDADES
Isabel Fonseca, C Gouveia, J Pignatelli, RO Soares
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

A pele dos doentes muito idosos tem caracteristicas proprias que podem condicionar a escolha da melhor opcéo
cirdrgica para tratar um tumor da face. A maior vantagem cirdrgica reside na maior disponibiidade de tecido devido a
laxiddo da pele,maior nimero de pregas e rugas, que permitem evitar grandes descolamentos. As principais
desvantagens serdo a pele fina e com dano actinico, fragilidade vascular, disfuncéo plaquetéria e da coagulagéo mais
frequentes, comorbilidades como diabetes, insuficiéncia cardiaca, doenca coronaria, polimedicacdo em particular
anticoagulacéo e antiagregacdo. Na escolha do método devemos também atender a esperanca de vida do doente. Por
vezes 0 método com menor taxa de cura, mas também menos agressivo pode estar indicado. Abordamos alguns
exemplos préaticos com cirurgia convencional, nomeadamente:

1. Incisdo de relaxamento na glabela para encerramento de defeitos do nariz.
2. Retalho triangular pediculado em ilha para encerramento de grandes defeitos das regides malar e jugal.
3. Sutura directa como solucéo para encerramento de grandes defeitos, nomeadamente no pavilh&o auricular,

desde que néo seja valorizado pelo doente o facto de poder vir a ter um pavilh&o auricular mais pequeno.
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RETALHOS DE AVANCO EM PUZZLE. APLICACOES
Carlos Marques
Servico de Dermatologia, Hospital de Vila Real

RETALHOS AXIAIS NA RECONSTRUCAO DE DEFEITOS CIRURGICOS DO PE
Ricardo Vieira, M Cravo, JD Freitas, A Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Os retalhos cutaneos de pediculo aleatdrio ndo sao geralmente boas alternativas para o encerramento de defeitos
cirtrgicos do pé, tendo em conta as escassas mobilidade e elasticidade do tegumento dessa regido, bem como a
frequente ocorréncia de complicacbes vasculares (insuficiente afluxo de sangue arterial e/ou dificuldade de retorno
venoso) que culminam na necrose do retalho.

Os enxertos cutaneos também nédo sdo uma solucdo ideal, em particular nas areas de apoio plantar, em virtude de
serem demasiado finos para substituir apropriadamente a espessa camada adiposa hipodérmica tdo importante na
absorc¢do dos choques do pé com o solo durante a marcha.

O levantamento de retalhos fasciocutaneos axiais, baseados num pediculo neurovascular conhecido, posiciona-se
como uma opc¢ao de primeira linha quando se pretende reconstruir defeitos cirargicos do pé, em particular quando estes
se situam nas areas de apoio plantar. O retalho sural de pediculo distal ou o retalho plantar interno de pediculo proximal
ou distal sdo, nesse contexto, as técnicas de eleicdo. O retalho sural merece um especial destaque, considerando a
relativa simplicidade técnica da sua execugdo, bem como a presenca de um pediculo neurovascular com uma
distribuicdo anatomica relativamente constante, formado pelo nervo sural, pela artéria que o acompanha (quase
sempre proveniente da artéria peroneal) e pela pequena veia safena.

CIRURGIA MICROGRAFICA DE MOHS NO DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS - EXPERIENCIA DO
CENTRO DE DERMATOLOGIA MEDICO-CIRUGICA DE LISBOA

Ricardo Coelho', M2 G Catorze?, J Sousa’, J Labareda’, | Viana®, E Vale®, A Picoto®, O Bordalo e S&°

'Servico de Dermatologia, Hospital Distrital de Faro; “Centro de Dermatologia Médico-Cirlrgica de Lisboa, ARS Lisboa e
Vale do Tejo

Introducédo: O Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) € um tumor maligno raro, localmente agressivo, com
elevada taxa de recidiva apos exérese cirdrgica alargada. Os trabalhos publicados na literatura evidenciam o beneficio
da Cirurgia Micrografica de Mohs (CMM) no tratamento deste tumor.

Objectivos: Pretende-se avaliar os doentes submetidos a CMM para o tratamento do DFSP no Centro de
Dermatologia Médico-Cirdrgica de Lisboa entre 1989 e 2006, analisando dados epidemiol6gicos, clinicos,
procedimentos cirdrgicos e taxas de recidiva.

Material e Métodos: Foram revistos os registos clinicos dos 18 doentes submetidos a CMM como tratamento do
DFSP no Centro de Dermatologia Médico-Cirurgica de Lisboa.

Resultados: Dos 18 doentes tratados, 13 eram do sexo feminino e 5 do sexo masculino, com idade média 45,4 anos
(25 a 69 anos). O tronco era a localizagdo mais frequente (9 casos) seguido dos membros inferiores (5 casos). Os
tumores tinham diametro médio 3,8 x 2,9cm e 38 meses de evolucdo média. Metade dos doentes operados tinham sido
submetidos a cirurgia convencional prévia, tendo feito CMM por exérese incompleta ou recidiva tumoral apés a primeira
intervencgdo. Foi necessario efectuar retalho cutdaneo em 3 dos casos e enxerto em 4 casos. Dos 18 doentes operados,
observaram-se 2 recidivas locais (24 e 41 meses depois) sem nova evidéncia de recidiva apos reinterven¢do por CMM.
Consideraram-se tempos de follow-up minimos de 8 meses, 13 doentes estdo em follow-up ha mais de 3 anos.

Conclusao: Os resultados obtidos neste estudo retrospectivo séo similares aos de outros trabalhos equivalentes publica-
dos na literatura que evidenciam a CMM como tratamento de eleicdo do DFSP Quando comparado com a exérese cirlrgica
classica, a CMM permite uma elevada taxa de cura cirGrgica associada a conservagao maxima de tecido néo afectado.
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TUMORES CUTANEOS MALIGNOS DO COURO CABELUDO TRATADOS POR CIRURGIA MICROGRAFICA DE
MOHS - REVISAO DE 22 ANOS (1980-2001) DO CENTRO DE DERMATOLOGIA MEDICO-CIRURGICA DE
LISBOA.

Tiago Esteves', M2 Goreti Catorze?, R Themido®, JM Labareda’®, O Bordalo e S&”, A Picoto®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Central do Funchal; Centro de Dermatologia Médico-Cirdrgica de
Lisboa

Introducéo: O couro cabeludo é uma area anatémica onde o risco de recorréncia de tumores cutdneos malignos é
elevado. A natureza agressiva de alguns desses tumores estd bem documentada, com envolvimento ocasional das
estruturas ésseas adjacentes. A cirurgia micrografica de Mohs tem um papel fundamental nestas areas anatémicas,
porque garante a excisdo completa do tumor por controlo histolégico, diminuindo a taxa de recidiva.

Obijectivo: Revisdo e caracterizacdo dos casos de tumores cutdneos malignos do couro cabeludo tratados por
cirurgia micrografica de Mohs, no Centro de Dermatologia Médico-Cirurgica de Lisboa, entre 1980 e 2001.

Material e Métodos: Fez-se um estudo retrospectivo que incluiu todos os doentes com tumores cutaneos malignos do
couro cabeludo tratados por cirurgia micrografica de Mohs, no Centro de Dermatologia Médico-Cirlrgica de Lisboa,
entre 1980 e 2001 (22 anos). Efectuou-se revisdo dos processos clinicos e foram analisadas as seguintes variaveis:
idade, sexo, tipo de tumor, tempo de evolugdo, dimensdes do tumor, método de reconstrugao, complicacdes pos-
-operatdrias e recidiva.

Resultados: O estudo incluiu 59 doentes (61 tumores operados) dos quais 49% eram do sexo feminino e 51% do sexo
masculino. A idade média foi de 64,56 anos (25-99 anos). O carcinoma basocelular foi o tumor mais frequente (90,2%),
seguido do carcinoma espinocelular (9,8%). Cerca de 85,2% correspondiam a tumores primitivos e 14,8% a tumores
recidivados. O método de reconstrucdo mais utilizado foi a sutura directa (38,7%), seguido do retalho (32,3%),
cicatrizacao por 22intencéo (16,1%) e enxerto de pele total (8%). O total de recidivas apés cirurgia microgréfica de Mohs
foi de 3,28% (correspondente a 2 carcinomas basocelulares). Nao ocorreram recidivas nos restantes tumores.

Conclusao: Os resultados do nosso estudo confirmam a importancia da cirurgia micrografica de Mohs no
tratamento dos tumores cutdneos malignos do couro cabeludo, dada a baixa taxa de recorréncia em relagdo a outros
métodos de tratamento referidos na literatura.

TUMORES CUTANEOS MALIGNOS DAS REGIOES PALPEBRAIS TRATADOS POR CIRURGIA MICROGRAFICA
DE MOHS - EXPERIENCIA DO CENTRO DE DERMATOLOGIA MEDICO CIRURGICA DE LISBOA (1980-2001)
Tiago Esteves’, M2 Goreti Catorze®, R Themido?, JM Labareda’, O Bordalo e S&°, A Picoto®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Central do Funchal; Centro de Dermatologia Médico-Cirdrgica de
Lisboa

Introducéo: A cirurgia micrografica de Mohs é um método cirargico utilizado no tratamento de tumores cutaneos
malignos. Em relagdo a cirurgia convencional, tem a vantagem de permitir poupar pele sd em zonas anatémicas de
dificil abordagem, como é o caso das palpebras e simultaneamente, garantir a excisdo total do tumor, diminuindo a taxa
de recidivas.

Obijectivo: Revisdo e caracterizacao dos casos de tumores cutdneos malignos das regides palpebrais tratados por
cirurgia micrografica de Mohs, no Centro de Dermatologia Médico-Cirargica de Lisboa, entre 1980 e 2001.

Material e Métodos: Fez-se um estudo retrospectivo que incluiu todos os doentes com tumores cutdneos malignos
das palpebras superiores e inferiores tratados por cirurgia micrografica de Mohs, no Centro de Dermatologia Médico-
Cirargica de Lisboa, entre 1980 e 2001 (22 anos). Efectuou-se revisdo dos processos clinicos e foram analisadas as
seguintes variaveis: idade, sexo, tipo de tumor, tempo de evolucéo, dimensdes do tumor, método de reconstrucao,
complicagdes pos-operatorias e recidiva.

Resultados: O estudo incluiu 212 doentes (224 tumores operados) dos quais 54% eram do sexo feminino e 46% do
sexo masculino. A idade média foi de 66,30 anos (28-89 anos). O carcinoma basocelular foi o tumor mais frequente
(95,5%), seguido do carcinoma espinocelular (3,6%). Cerca de 88,4% correspondiam a tumores primitivos e 8% a
tumores recidivados. O método de reconstru¢do mais utilizado foi o retalho (54,2%), seguido do enxerto de pele total
(23,9%) e sutura directa (13%). O total de recidivas ap0s tratamento por cirurgia microgréafica de Mohs foi de 3,58%
(correspondente a 8 carcinomas basocelulares). Nao ocorreram recidivas nos restantes tumores.
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Conclusdo: Os resultados do nosso estudo confirmam a importancia da cirurgia micrografica de Mohs no
tratamento dos tumores cutaneos malignos das regifes palpebrais, dada a baixa taxa de recorréncia em relacdo a
outros métodos de tratamento referidos na literatura.

CARCINOMA ESPINOCELULAR EM DOENTE COM PERIFOLICULITE CAPITIS ABSCEDENS ET SUFFODIENS
Cristina Amaro, P Lamaré&o, A Afonso, A Pacheco, J Cardoso
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

A perifoliculite capitis abscedens et suffodiens € uma doenca rara de etiologia desconhecida e de dificil tratamento.
Estdo descritas complicacBes graves como a osteomielite do cr&nio ou o carcinoma espinocelular nas lesdes de curso
crénico e recidivante.

Os autores apresentam o caso de um doente de 47 anos de idade, raca caucasiana, observado em consulta de
Dermatologia por dermatose com 17 anos de evolucéo localizada ao couro cabeludo composta por nddulos parietais e
occipitais, com drenagem de conteddo com cheiro fétido e alopécia cicatricial. Os antecedentes pessoais eram
irrelevantes e ndo tinha histéria de acne ou hidradenite supurativa. Havia aplicado multiplas terapéuticas topicas e tinha
realizado um curto ciclo de isotretinoina oral ha cerca de 5 anos, sem melhoria. Ao exame objectivo tinha alopécia
cicatricial confluente, um nédulo parietal coberto por crosta com drenagem central de pequena quantidade de
exsudado e multiplas papulas foliculares da regido frontal e occipital do couro cabeludo.

A avaliacao analitica efectuada néo revelou alteracdes. No exame bacteriolégico do exsudado foram isolados um
Staphylococcus aureus e um Streptococcus Group G. O exame histoldgico das lesBes occipitais evidenciou um intenso
infiltrado inflamatério da derme, com predominio de neutrdfilos. As coloragdes de PAS e Grocott foram negativas. O
exame histoldgico do nddulo pariental revelou um carcinoma espinocelular bem diferenciado.

O doente iniciou tetraciclina oral (doxiciclina na dose de 100 mg duas vezes dia) com melhoria significativa das
lesdes inflamatdrias. Foi submetido a excisdo do tumor, com reconstru¢cdo com enxerto de pele fina. As margens
cirargicas estavam livres e nao foi documentada doenga metastatica loco-regional.

A descrigdo na literatura de carcinomas espinocelulares com origem na triada de oclusao folicular (acne conglobata,
hidradenitis supurativa e perifolliculitis capitis abscedens et suffodiens) é rara. Estes tumores tém um comportamento
classicamente agressivo, apesar de boa diferenciacéo histoldgica inicial. Assim, os doentes devem ser mantidos em
seguimento clinico rigoroso.

ANGIOLIPOLEIOMIOMA NASAL
Mariana Cravo, JD Freitas, JP Reis
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino, de 60 anos que apresentava lesdo tumoral localizada a
vertente esquerda do narizcom cerca de 5 anos de evolugao, com 2x1 cm, com telangiectasias superficiais, mole, pouco
movel, relativamente bem delimitada e assintomatica. Uma ecografia e ecodoppler desta lesédo revelaram a presenca
de uma formacé&o ovalada, sélida, bem encapsulada que distava 2mm da superficie cutanea. Foi submetido a exciséo
cirirgica desta leséo tendo o exame histoldgico revelado a presenca de um nédulo sem revestimento epitelial, composto
por tecido adiposo bem diferenciado, acompanhado de prolifera¢do vascular e muscular, sem atipias, correspondendo
aum angiolipoleiomioma.

O angiolipoleiomioma cutaneo, também conhecido por angiomiolipoma cutaneo € um tumor mesenquimatoso
benigno raro, constituido por uma mistura de vasos sanguineos, feixes de musculo liso e tecido adiposo maduro em
guantidades variaveis, estando apenas 17 casos descritos na literatura. A localizagcdo mais comum é acral e a nivel do
pavilhdo auricular sendo a localizacédo nasal referida apenas em 2 casos, para além deste. Os autores enfatizam a
raridade deste tumor e da sua localizagao.

SINDROMA DOS BASALIOMAS NEVOIDES. RECONSTRUQAO DA PALPEBRA INFERIOR COM RETALHO DE
HUGHES

Marta Pereira’, P Santos’, E Moreira’, R Dias®, AP Pina®, F Azevedo®

'Servicos de Dermatologia e Venereologia e *Oftalmologia do Hospital de S. Jo&o, Porto
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CONFERENCIAS

MALIGNANT MELANOMA. TO MOHS OR NOT TO MOHS
Joseph Alcalay
Mohs Surgery Unit, Assust Medical Center, Tel Aviv

FOTOGRAFIA DERMATOLOGICA NA PRATICA CLINICA. VELHAS E NOVAS RAZOES
Luis Leite
Lisboa

MEDICINAE ARTE
Jodo Lobo Antunes
Servigo de Neurocirurgia, Hospital Santa Maria, Lisboa

A DERMATOLOGIA PORTUGUESA NO NOVO MILENIO. ANALISE BIBLIOMETRICA 2000-2006
Gabriela Marques Pinto
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

COMUNICACOES

CONSULTA DE TRICOLOGIA DO HOSPITAL GERAL DE SANTO ANTONIO. ESTUDO DESCRITIVO COM
COMPONENTE ANALITICO DA ALOPECIA ANDROGENETICA

Inés Lobo, S Machado, R Mansilha, M Selores

Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

Introducéo: O cabelo é extremamente importante para a auto-estima e vida em sociedade. A queda de cabelo e 0
excesso de pélo tém sido motivos crescentes de consulta em Dermatologia. Assim, desde 2002, que o servico de
Dermatologia do HGSA tem organizada uma consulta semanal de tricologia. A dificuldade de se estabelecer um
consenso em termos de investigacao clinica e laboratorial das patologias mais frequentes, levou a criagcéo de protocolos
especificos para as mesmas.

Obijectivos: Determinar a percentagem das patologias mais frequentes observadas na consulta de tricologia e sua
distribuicdo por sexo. Em relacdo a alopécia com padréo androgenético, nos doentes do sexo feminino, analisar a raca,
aidade, a idade de inicio, a histéria familiar, o padrédo e a localiza¢do da alopécia e os parametros analiticos estudados
no protocolo.

Metodologia: Estudo descritivo com componente analitico baseado nos dados estatisticos da consulta de tricologia
do HGSA e nas primeiras consultas de utentes do sexo feminino com diagnéstico de alopécia com padréo
androgenético observadas nesta mesma consulta, entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2006. Nesta amostra os dados
foram obtidos a partir dos processos clinicos, com estudo dos protocolos anteriormente efectuados.

Resultados: Na consulta de tricologia entre Janeiro de 2004 e Dezembro de 2006 foram efectuadas 870 consultas
(721 mulheres). Em relacéo a distribuicao por patologia, a mais frequente foi a alopécia androgenética (AGA) com 49%
(89% do sexo feminino), seguida da alopécia areata com 19% (62% mulheres), deflivio telogénico com 8% (91%
mulheres), hirsutismo com 7% e alopécia cicatricial com 6% (74% do sexo feminino). Nas 200 doentes estudadas com
alopécia de padréo androgenética a raca caucasiana foi a mais prevalente, o pico etario entre 20-30 anos e 68% com
historia familiar de alopécia. Em relacdo aos parametros analiticos, 20% das doentes tinham alteracdes hormonais. Em
9% foram detectados baixos niveis de ferritina e em 12% das doentes niveis baixos de zinco.

Discussdo: Apesar da alopécia ser um processo virtualmente fisiolégico, o cabelo tem um poderoso papel na
valorizacdo da auto-imagem. A sua queda é um importante factor de ansiedade e que leva a consulta de Dermatologia.
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A AGA requer uma avaliagdo correcta quer clinica quer analiticamente de forma a despistar alteracdes causais,
agravantes ou de diagndstico diferencial. No entanto, estes parametros tém de ter em conta o custo-beneficio para o
doente.

ESTUDO RETROSPECTIVO DOS FUNGOS PATOGENICOS ISOLADOS NO DEPARTAMENTO DE MICOLOGIA
DO HOSPITAL DO DESTERRO NO PERIODO DE 2006 E 1° TRIMESTRE 2007

Joana Dias Coelho, FR Paris, L Gil, C Galhardas, A Feio

Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa

Em Portugal, existem poucos estudos publicados sobre os principais fungos patogénicos responsaveis pelas
diferentes localizacbes de epidermofitia (couro cabeludo, corpo, face, méos, pés, interdigital e onicomicose). A
realizacdo de exame micoldgico permite a confirmac¢do do diagnéstico clinico de dermatofitia assim como do fungo
patogénico implicado.

As autoras realizaram um estudo retrospectivo de 220 exames micoldgicos realizados no periodo de 2006 e 1°
trimestre de 2007 no departamento de micologia do Hospital do Desterro, fazendo uma avaliacao estatistica no que
refere aidade, sexo, fungos patogénicos por zonas de envolvimento, relacéo entre o exame directo e culturas positivas.

MUCINOSE ERITEMATOSA RETICULADA - UMA REVISAO
Cristina Amaro’, A Afonso®, G Marques Pinto*
Servigos de ‘Dermatologia e Venereologia e “Anatomia Patol6gica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Introducéo: A mucinose eritematosa reticulada reticular erythematous mucinosis (REM), descrita pela primeira vez
por Steigleder e col em 1974, é uma dermatose crénica rara com etiologia e fisiopatologia incompletamente
compreendidas até ao presente. Varios factores tém sido associados a sua inducdo, nomeadamente infecciosos,
imunoldgicos e/ou UV. O sucesso terapéutico com antimalaricos é consensual, sendo escasso o registo de modalidades
alternativas de tratamento.

Obijectivo: Analisar os aspectos demograficos, clinicos, laboratoriais, histolégicos, terapéuticos e de follow-up de
doentes com REM.

Material e Métodos: Revéem-se 0s processos de 6 doentes com REM, observados no Servico de Dermatologia do
Hospital de Curry Cabral entre 1993 e 2006.

Resultados: Os 6 doentes eram do sexo feminino, com uma média de idades de 36,5 anos (30 a 41 anos). A
dermatose tinha em média 4,6 anos a data da primeira consulta (6 meses a 10 anos). Todas as doentes tinham maculas
e papulas eritematosas com padréo reticulado, em 3 doentes localizados ao tronco, em 1 ao tronco e membros
superiores e noutra apenas ao membro superior direito. Em 4 casos havia histdria de agravamento com a exposi¢ao
solar. A avaliagdo analitica ndo revelou alteracdes, a excepcdo de ANA positivo (1/320) numa doente que tinha
antecedentes de tiroidite de Hashimoto, em eutiroidismo. Em todos os casos a histologia foi compativel com REM e os
fototestes foram negativos. Em 4 foi instituida terapéutica com anti-malaricos com necessidade de manutengdo
prolongada, por surtos frequentes ou resposta insidiosa. Em uma doente foi mantida apenas vigilancia clinica. Duas
doentes efectuaram terapéutica com PUVA tdpico, com remissao completa numa doente apds 23 sessdes e sem recidiva
aos 8 meses de follow-up. A segunda doente encontra-se ainda sob tratamento.

Conclusao: AREM afectou mulheres na 42 década da vida e o resultado dos fototestes foi 0 esperado para o fototipo.
A resposta a terapéutica com antimalaricos foi insidiosa e incompleta. O PUVA tépico, inovador nesta patologia, parece
ser uma alternativa valida a terapéutica sistémica.

FOTOALERGENOS DO PASSADO - FOTOALERGIAS DO PRESENTE
Maria Miguel Canelas, M Gongalo, A Figueiredo
Servigo de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Séao descritos trés casos clinicos de dermatite de contacto fotoalérgica, ocorridos durante o ano de 2006 e 2007, em
duas doentes do sexo feminino de 45 e 84 anos e num do sexo masculino de 77 anos. Caracterizaram-se por lesdes
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eczematosas, pruriginosas, simetricas, bem delimitadas, localizadas em areas fotoexpostas da face, havendo em 2
doentes possivel relacao com gargarejos com solucao de benzidamina (Tantum verde®).

Os doentes foram submetidos a testes epicutaneos com a serie padrao do GPEDC, serie de medicamentos topicos e
testes fotoepicutaneos com a serie de fotoalergenos habitualmente utilizada nos HUC, com leituras as 48 e 96 horas.
Obtivemos provas positivas nos testes fotoepicutaneos, em 2 casos a benzidamina (5%vas), confirmando a etiologia
deste anti-inflamatorio na dermatose, e noutro caso a clorpromazina (0.1%vas). Nesta doente identificamos exposicao
ao po dos comprimidos de Largactil® que administrava a familiar. Nos 3 doentes houve resolucao da dermatite com a
suspensao destes fotosensibilizantes.

O espectro dos fotoalergenos e temporal, dependendo da utilizacao de agentes potencialmente fotosensibilizantes
nos produtos comerciais. Tal obriga a actualizacao periodica da serie de fotoalergenos, que na ultima proposta do
“Grupo Europeu de Photopatch” foi reduzida aos filtros solares, e apenas recentemente complementada com alguns
AINE. Contudo, e fundamental nao descurar fotoalergenos classicos, ressaltando a importancia de uma anamnese
minuciosa na sua identificacao.

SARCOIDOSE - ESTUDO HISTOPATOLOGICO DE 32 CASOS
Jose Carlos Cardoso, M Cravo, JP Reis, O Tellechea
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Efectuou-se estudo retrospectivo histologico de lesoes cutaneas de sarcoidose correspondentes a 32 doentes, 7
homens e 25 mulheres, com idades compreendidas entre 21 e 78 anos (com uma media de 47 anos). Foram avaliados
0s seguintes parametros histologicos: tipo de granuloma, topografia do infiltrado, constituicao do infiltrado e alteracoes
da epiderme. Avaliou-se tambem o tipo clinico e localizacao das lesoes nos 25 doentes em que houve acesso ao
processo clinico, procedendo-se a correlacao com os achados histologicos.

Os resultados nao diferem do das series recentes publicadas, que sublinham o valor do estudo dermatopatologico
no diagnostico da sarcoidose.

ALTERACOES HEPATICAS EM DOENTES INTERNADOS POR PSORIASE PUSTULOSA DE VON ZUMBUSCH.
ESTUDO RETROSPECTIVO

Joao Borges da Costa, R Silva, S Almeida, P Filipe, MM Gomes

Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lishoa

Obijectivos: Determinacao da prevalencia das alteracoes hepaticas em doentes internados no nosso servico por
Psoriase Pustulosa de Von Zumbusch (PP) e inferencia estatistica de medidas de associacao entre as alteracoes hepaticas
e as outras variaveis em estudo.

Material e Metodos: Estudo retrospectivo dos doentes internados com o diagnostico de PP e que cumpriram 0s
criterios de inclusao para este estudo. Estatistica descritiva e inferencia estatistica com o apoio do programa SPSS®,
versao 14.

Resultados/Discussao: Os criterios de inclusao foram cumpridos em 32 doentes, dos quais 59% (19/32) eram do
sexo masculino. A media de idades foi de 57 anos (s=11) e a mortalidade em internamento foi de 6,3% (2/32). As
alteracoes hepaticas foram observadas em 44% (14/32) dos doentes, dos quais apenas 6 tinham ictericia clinicamente.
Os parametros laboratoriais alterados voltaram aos valores normais no mes seguinte a resolucao das lesoes cutaneas,
na maioria dos doentes. No estudo comparativo entre os doentes com e sem alteracoes hepaticas, observou-se
leucocitose (t=2,367; p=0,025) e de neutrofilos (t=2,618; p=0,014) significativamente superior nos doentes com
alteracoes hepaticas. A leucocitose e neutrofilia mais elevadas neste grupo poderao ser consequencia de uma resposta
neutrofilica mais intensa, infiltracao dos espacos porta por neutrofilos ou serem apenas a consequencia da producao de
citocinas associada ao processo inflamatorio. A media de idades no 1? episodio de PP e significativamente inferior nos
doentes sem diagnostico previo de Psoriase (t=2,405; p=0,023) e observou-se tambem uma associacao
estatisticamente significativa entre os corticoides topicos como farmacos previos ao episodio de PP e a ausencia de
alteracoes hepaticas (x2= 8,13; p=0,04; Fi=V=0,504). Estas diferencas ja foram descritas previamente por Ohkawara
etal, que encontrou diferencas de HLA entre os doentes com e sem antecedentes de Psoriase. A semelhanca de Viguier et
al, nao encontramos associacao estatisticamente significativa na toma previa ao internamento de etretinato ou
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metotrexato entre os doentes com e sem alteracoes hepaticas. Estes farmacos sao implicados ocasionalmente na
literatura, como causa provavel das alteracoes hepaticas. Em conclusao, as anomalias hepaticas em doentes com PP
sao mais frequentes do que e descrito na literatura medica e o reconhecimento da existencia destas alteracoes pode
prevenir a realizacao de tecnicas diagnosticas invasivas, assim como a paragem de terapeuticas eficazes no tratamento
desta doenca.

QUANTIFICACAO DAS CELULAS TREGULADORES DO SANGUE PERIFERICO EM DOENTES COM PSORIASE
Rodrigo Nunes', M Goncalo®, A Paiva’®, A Figueiredo®

‘Escola Superior de Tecnologias da Saude de Coimbra, “Servicos de Dermatologia e Venereologia e °Histocompati-
bilidade, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introducao: Mecanismos imuno-inflamatorios cronicos de natureza auto-imune tem sido implicados na psoriase,
havendo dados que sugerem que, tal como noutras doencas auto-imunes, ha uma falha dos mecanismos de tolerancia
gue previnem uma expansao de celulas T auto-reactivas, nomeadamente das celulas T reguladoras CD4"CD25™".

Obijectivo: Quantificar e caracterizar as celulas T reguladoras e quantificar o mRNA do TGF-[3 no sangue periferico
de individuos com psoriase.

Material e metodos: Foram estudadas amostras de sangue periferico de 18 individuos com psoriase nao submetidos
a tratamento sistemico, 8M /10F com uma idade media de 47 anos =+ 19, e de 8 individuos (4M/4F) com uma idade
media de 44 anos = 9 sem a referida doenca (grupo controlo). Por citometria de fluxo foram quantificadas varias
subpopulacoes celulares de celulas T CD4, nomeadamente celulas T CD4"CD25"", celulas T CD4'CD25" e celulas T
CD4"CD25, tendo-se tambem quantificado, nestas tres populacoes, a percentagem de celulas que expressavam
CCR7,CCR6 e CLA, bem como a intensidade media de fluorescencia na expressao destes receptores. Por PCR em tempo
real foi quantificado o RNA mensageiro de TGF-[3 produzido pelos leucocitos do sangue periferico.

Resultados: Observou-se uma diminuicao significativa da percentagem de celulas CD4" com actividade T
reguladora nos individuos com psoriase (3,6 = 1,1% versus 6,3 = 1,5%). Estas tambem expressavam menos CCR7 (13
=+ 5% versus 19 #+ 8%), CCR6 (2,1 + 1,7% versus 2,5 + 1,9%) e CLA (16 =+ 8% versus 23 %+ 5%) do que os individuos
saudaveis. Os valores do mRNA do TGF-3 mostraram grande variabilidade nos doentes com psoriase (185 * 154)
versus 204 no grupo controlo.

Comentarios: A semelhanca de outras doencas auto-imunes e de acordo com um estudo previo de Sugiyama e col.,
estes doentes com psoriase, comparativamente ao grupo controlo, tem menos celulas T reguladoras no sangue
periferico. Ainda, estas celulas apresentam alteracoes na sua funcao, nhomeadamente na expressao dos receptores
envolvidos na migracao tanto para a pele (CLA, CCR6) como para os orgaos linfoides secundarios (CCR7).

MELANOMAS MULTIPLOS PRIMARIOS: REVISAO DE 16 CASOS
Vasco Serrao, P Ponte, Cochito M, JIMC Lopes, A Fidalgo
Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa

Introducao: Doentes com melanoma tem risco aumentado de desenvolver um segundo melanoma. Existem varios
factores associados ao aumento de risco de segundo melanoma, como a presenca de multiplos nevos clinicamente
atipicos, nevos displasicos ou historia familiar de melanoma.

Materiais: Estudo retrospectivo dos doentes com melanoma multiplo, que se encontravam em acompanhamento
periodico na consulta de melanoma entre 1995 e 2006. Foram avaliadas as caracteristicas dos doentes, numero e
intervalo entre melanomas, localizacao anatomica e historia familiar.

Resultados: Dos 236 casos analisados, 16 doentes (6.8%) tinham melanomas multiplos. Em 14 doentes foram
excisados 2 melanomas, tendo 2 doentes excisado tres melanomas. A maioria dos segundos melanomas surgiu em
localizacao distinta do primeiro, e o intervalo entre os melanomas variou entre a deteccao sincrona (3 casos) e 0s 12
anos. A presenca de multiplos nevos atipicos e de nevos displasicos na histologia foi comum, sendo rara a historia
familiar de melanoma.

Conclusoes: Esta revisao salienta a importancia do acompanhamento regular de doentes com melanoma, em espe-
cial em doentes com elevado risco de segundo melanoma. Dada a possibilidade de lesao sincrona, devera ser sempre
efectuada uma avaliacao cuidadosa da totalidade do tegumento quando e efectuado o diagnostico de melanoma.
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ANALISE RETROSPECTIVA DE MELANOMA CUTANEO PRIMARIO: 1996 - 2006
Marcia Ferreira, V Costa, T Torres, M Selores
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

Introducdo: O melanoma cutéaneo afecta transversalmente todos os grupos etarios demonstrando incidéncia
crescente, apesar do esforco das campanhas de prevencao. Pretende-se analisar as caracteristicas epidemiolégicas,
clinicas, histoldgicas e de sobrevida ao longo de 10 anos.

Método: Os casos de melanoma diagnosticados no Servico de Dermatologia do HGSA de 1996 a 2006 foram
identificados usando os registos préoprios do servi¢co, complementados pelos registos do Servi¢o de Anatomia Patoldgica.
Foram consultados os processos e recolhidos dados como idade, sexo, localizacdo do melanoma, tempo de evolugéo,
caracteristicas dermatoscopicas, caracteristicas histologicas, tratamentos efectuados e evolugao.

Resultados: Na totalidade foram incluidos 126 doentes (61% sexo feminino; 39% sexo masculino), cuja idade média
na data de diagnéstico foi de 56 anos (18 - 92). A maior incidéncia foi observada no ano de 2006, durante o qual foram
diagnosticados 26 novos casos de melanoma cutaneo. Globalmente, os membros inferiores foram o local mais
frequentemente atingido (40%), seguido pelo tronco. Enquanto que nas mulheres a localiza¢&o nas pernas predominou,
nos homens o dorso foi o local mais atingido. Histologicamente 51,6% dos melanomas corresponderam ao subtipo
melanoma de extenséo superficial, 22,2% a melanoma nodular, 15,9% a lentigo maligno, 9,5% a melanoma acral
lentiginoso e 0,8% a melanoma spitzéide; associados a um Breslow médio de 1,46 mm (0,1-18). De acordo com o
sistema de estadiamento proposto pelo American Joint Committee on Cancer (AJCC) de 2002, houve predominio do
estadio 1A, sem diferenca estatisticamente significativa ao longo dos anos. Durante o follow-up médio de 41 meses, 10
doentes abandonaram a consulta e 11 doentes faleceram por melanoma, em média aos 17 meses de follow-up.

Conclusao: Nos ultimos anos observou-se um aumento da incidéncia de melanoma cutéaneo, néo associado a
deteccdo precoce, uma vez que ndo se encontrou diferenca no estadio do melanoma ao longo dos anos. As pernas
foram o local mais atingido, sobretudo nas mulheres, e histologicamente o subtipo melanoma de extenséo superficial
predominou. A recidiva ocorreu sobretudo durante os primeiros dois anos ap0s o diagnostico, resultando em morte na
maioria dos casos.

EFEITOS SECUNDARIOS DERMATOLOGICOS DO ERLOTINIB

Nuno Menezes', R Lima’, A Moreira’, P Varela®, A Barroso®, A Baptista®, B Parente’

'Servicos de Dermatologia e Venereologia e “Unidade de Pneumologia Oncoldgica, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia

Farmacos como o erlotinib, cetuximab e gefitinib fazem parte de uma nova classe que tem a capacidade de inibir o
receptor do factor de crescimento epidérmico e séo usados para o tratamento de doentes com carcinoma colorectal, da
cabeca e pescoco e cancro do pulmao de ndo pequenas células.

O erlotinib (Tarceva®) é um inibidor especifico da tirosino-quinase estando actualmente aprovado para o
tratamento de doentes com cancro do pulmao de ndo pequenas células com doenca metastatica ou localmente
avangada ap6s falha de pelo menos um tratamento de quimioterapia prévio. Est& disponivel em comprimidos de 150
mg, € de toma oral e tem como principais efeitos secundérios o aparecimento de distirbios gastrointestinais e alteragdes
cuténeas, nomeadamente erupcdes papulo-pustulosas ou eritemato-descamativas, xerose, perioniquia, tricomegalia,
Ulceras nasais e orais. As alteracbes cutdneas sdo um efeito de classe e ndo correspondem a uma reac¢do de
hipersensibilidade ao medicamento. Estas alteracdes parecem implicar uma melhor resposta do tumor ao farmaco, séo
dose dependentes, mas no entanto ndo se correlacionam com a duracao do tratamento. Ao dermatologista cabe o
papel de permitir a correcta utilizacdo do farmaco através de um eficiente tratamento das altera¢des cutaneas que
possam surgir.

Apresentamos 5 doentes que apds iniciarem tratamento com erlotinib apresentaram altera¢Bes cuténeas, que
motivaram o envio para a nossa consulta. Vamos referir o tipo de alteracdo cutanea, tratamento instituido e tempo
necessario para a remisséo das alteracdes bem como a dose cumulativa do medicamento.

Este trabalho pretende realgar o papel que a Dermatologia tem na adesdo destes doentes a esta terapéutica,
possibilitando um aumento da sua qualidade de vida e sobrevida.
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ROSACEA GRANULOMATOSA NA INFANCIA
Joao Borges da Costa, VS Coutinho, S AlImeida, MM Gomes
Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

A Rosacea Granulomatosa e uma variante da Rosacea raramente descrita na infancia. E caracterizada por lesoes
monomorficas geneanas ou periorificiais, que consistem em papulas ou nodulos duros eritematosos, amarelados ou
acastanhados. A existencia de telangiectasias ou eritema transitorio nao e necessario para o diagnostico desta variante.

Descrevem-se 3 casos clinicos desta patologia em criancas do sexo masculino, raca caucasiana, com 7, 14 e 15
meses de idade, que recorreram a consulta de Dermatologia por nodulos eritematosos e duros nas regioes geneanas.

Observou-se resposta clinica as terapeuticas utilizadas na Rosacea nos doentes com 14 e 15 meses. Na crianca de 7
meses nao houve remissao das lesoes e optou-se por efectuar biopsia cutanea que demonstrou a existencia de
granuloma supurativo intradermico navizinhanca do foliculo piloso com 2 focos de calcificacao.

Discute-se brevemente os diagnosticos diferenciais e as terapeuticas efectuadas.

Bibliografia:

1. Jonathan Wilkin MD, Mark Dahl MD, Michael Detmar et al. Standard classification of rosacea: Report of the
National Rosacea Society Expert Committee on the Classification and Staging of Rosacea. J Am Acad Dermatol
2002; 46:584-7.

2. Klaus F Helm MD, Jennifer Menz MD, Lawrence E. Gibson MD et al. A clinical and histopathologic study of
granulomatous rosacea. JAm Acad Dermatol 1991; 25: 1038-43.

3. Beth Drolet BS, Amy S. Paller MD. Childhood Rosacea. Pediatr Dermatol 1992; 9: 22-26.

4. P Poblete-Gutierrez, T. Beermann, E.I. Grupenrorf-Conen et al. Treatment resistant granulomatous rosacea-
like dermatitis in a 9 year old girl. Der Hautarzt 2004; 55: 997-9.

5. Clark K. Sarcoidosis in children. Pediatr Dermatol 1987; 4: 291-99.

CASOS CLINICOS

TUMOR FIBROSO SOLITARIO DA PELE
Jodo Gouldo, C Furtado, E Bartolo
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospital Garcia de Orta, Aimada

Introducao: O tumor fibroso solitario (TFS) descrito inicialmente na pleura raramente ocorre noutros locais. Nos
ultimos anos tém sido descritos alguns casos extrapleurais, nomeadamente nos tecidos moles. A sua localizacéo
cutanea é extremamente rara, tendo sido relatados na literatura, segundo Hardisson et al, apenas 4 casos.

Caso clinico: Descrevemos o caso de uma doente do sexo feminino, 36 anos de idade, com um nédulo subcutaneo
na base cervical direita discretamente doloroso, sugerindo um quisto epidérmico. Foi excisado e o exame histoldgico e
imunohistoquimico permitiu o diagnostico de tumor fibroso solitario. Posteriormente fez-se alargamento de margens da
cicatriz operatdria e a doente encontra-se clinicamente bem ao fim de 3 meses.

Conclusao: Dada a raridade deste tumor e das suas caracteristicas histolégicas, o seu diagndstico é quase sempre

dificil. Estudos imunohistoquimicos e ultraestruturais recentes, vieram demonstrar que estes tumores sdo CD34 positivos
e exprimem a oncoproteina bcl-2, ambos marcadores importantes para o diagnaéstico.
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PAPULAS VERRUCOSAS NO DORSO DAS MAOS: UM DESAFIO DIAGNOSTICO

Pedro Ponte, A Fidalgo', A Matos®, M Mafra’®, M Apetato®

‘Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos Centro Hospitalar de Lisboa; *Servico de Anatomia Patolégica,
Hospital Curry Cabral, Lisboa; *Servigo de Anatomia Patoldgica, Hospital de S&o0 José, Lisboa

Introducéo: Colloid milium é uma dermatose rara que envolve areas fotoexpostas, predominando no dorso das
maos, face e regido cervical posterior. No subtipo adulto, pensa-se ser resultado do dano actinico das fibras elasticas na
derme.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 54 anos, operador de maquinas, com uma histéria de vitiligo universal
desde os 14 anos de idade, com papulas alaranjadas tipicas no dorso das méos e na face. O exame histolégico revelou
massas eosinofilas homogéneas, fissuradas, na derme papilar, com estreita zona de grenz a separar o coldide da
epiderme; as coloragdes PAS, PAS diastase, azul de Alcian e vermelho de Congo foram compativeis com o diagnostico. A
microscopia electronica, as massas de substancia coloidal exibiam um aspecto finamente fibrilar; as fibras de elastina
do tecido conjuntivo envolvente apresentavam um perfil irregular sugestivo de fendmenos de desagregacao das fibras,
compativeis com a hipotese de que as massas derivaram da acumulagao de materiais provenientes da degeneracéo das
fibras elasticas.

Discussao: As lesbes de colloid milium do adulto descritas na literatura sdo, na maior parte, distribuidas
simetricamente nas areas fotoexpostas. Alguns relatos descreveram localizac8es selectivas das lesdes determinadas por
padrdes de exposicao UV que alteravam a distribuicao classica da dermatose. Este caso consolida a associacdo entre a
exposicao UV e o colloid milium, particularmente numa pele fotossensivel como € a do vitiligo.

XANTOMAS ERUPTIVOS

Rubina Alves', A Faria’, T Esteves', Marote J*, | Viana®, E Vale®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Central do Funchal, Centro de Dermatolgia Médico-Cirdrgico de
Lisboa

Apresenta-se o caso de um doente do sexo masculino de 42 anos, observado na nossa consulta em Janeiro de 2007,
por aparecimento subito de papulas de cor amarelada e halo eritematoso, com dimensdes de 1-6 mm, indolores, ndo
pruriginosas, consisténcia dura, localizadas nas superficies de extensdo dos antebracos, abdémen e membros
inferiores, com 1 més de evolucdo. O doente tinha também histéria de polidipsia e polaquilria com inicio na mesma
data que as lesBes cutdneas. Desconhecia quaisquer patologias associadas e negava habitos medicamentosos. Foi
colocada a hipétese clinica de Xantomas Eruptivos.

O estudo analitico revelou hiperglicemia (426 mg/dL), dislipidemia com hipertrigliceridemia (9860 mg/dL),
colesterol total de 1082 mg/dL, HDL de 279mg/dL, LDL de 49 mg/dL e VLDL de 50,2 mg/dL. A Hemoglobina
glicosilada (Alc) erade 13,1%.

A bibpsia cutanea revelou na derme papilar e reticular presenga de macréfagos xantomatosos, confirmando a
suspeita clinica.

O doente foi orientado para a consulta de Endocrinologia, Medicina Interna (sub-especialidade de Lipidos),
Oftalmologia e Nutricdo, tendo iniciado terapéutica com metformina, sinvastatina e gemfibrato. Apds 2 meses,
observa-se regressao das les@es e valores analiticos proximos da normalidade.

Os Xantomas Eruptivos surgem, mais frequentemente, sob a forma de papulas eritematosas ou amareladas nas
superficies extensoras das extremidades, regides gliteas e maos. Estdo, habitualmente, associados a
hipertrigliceridemia muitas vezes exacerbada por outros factores como a diabetes mellitus, obesidade e alcoolismo. A
sua detec¢do e diagnosticos precoces permitem, portanto, a identificacdo atempada de importantes patologias
sistémicas, com consequente reducéo da sua mortalidade.

APROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Carolina Gouveia, RO Soares, S Almeida, MM Gomes
Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lishoa

Os autores relatam o caso de mulher de 49 anos de idade que recorreu a consulta de Dermatologia por pequenas
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papulas eritemato-rosadas, rodeadas por telangiectasias, localizadas na face, com 1 ano de evolugdo. Os antecedentes
pessoais eram irrelevantes, com excepc¢ao de adenopatia cervical direita de 1,5 cm de didmetro, indolor, com 3 meses
de evolucgéo, que estava em investigacdo. Colocada a hipétese diagndstica de rosacea, iniciou metronidazol tépico. Em
consulta realizada 1 més mais tarde, constatou-se aumento do numero e da dimensdo das papulas e nédulos
hemisféricos, eritemato-rosados, disseminados pela face. A doente negava febre, astenia, perda de peso ou outros
sintomas constitucionais e mantinha um bom estado geral e de nutricdo. A adenopatia cervical j4 ndo era palpavel e o
restante exame objectivo ndo revelava outras alteragdes.

Foi submetida a biopsia excisional de uma papula e a estudo complementar que incluiu avaliacdo analitica,
radiografia de térax, TAC da cabega, pescoco e torax, e ecografia abdominal e pélvica. Analiticamente salientava-se
aumento da velocidade de sedimentacdo. Os exames imagioldgicos excluiram envolvimento de outros orgdos. A
citologia aspirativa da linfadenopatia cervical, realizada anteriormente, revelou “linfadenite reactiva”. O exame
histopatol6gico mostrou infiltrado granulomatoso polimorfo na derme, constituido por histiocitos grandes e nimeros
variaveis de linfocitos, plasmocitos e neutrofilos. Foi possivel visualizar algumas imagens sugestivas de emperilopoiese.
A marcacao imunohistoquimica evidenciou histiocitos que coravam positivamente para a proteina S100. Os aspectos
clinicos, histolégicos e imunohistoquimicos satisfaziam critérios diagndsticos de doenca de Rosai-Dorfman cutanea.

A doencga de Rosai-Dorfman ou histiocitose sinusal com linfadenopatia é uma forma rara de histiocitose cuja
caracteristica clinica mais importante consiste na presenca de linfadenopatia cervical volumosa multipla. Foi descrita
inicialmente em 1969 por Rosai e Dorfman. Qualquer cadeia ganglionar pode ser atingida e a doenca pode ter
localizagdo extra-ganglionar, nomeadamente na pele. A forma puramente cutanea é rara e com manifestagao clinica
muito variada, o que dificulta o diagnostico. Embora benigna e geralmente auto-limitada, pode ter curso arrastado e
caracter agressivo. Tém sido descritas varias modalidades terapéuticas, com eficacia variavel.

Neste caso, optou-se pela destruigdo das lesdes por laser de CO2, com melhoria.

ECZEMA HERPETICUM - UM CASO CLINICO
Isabel Fonseca, S Almeida, P Filipe, MM Gomes
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

A designacéo eczema herpeticum ou erupcéo varicelifome de Kaposi refere-se a infeccdo por herpes virus (HSV),
coxackie A16 ou virus vaccinia, infectando dermatose pré-existente. Embora a dermatose mais frequentemente
implicada seja 0 eczema atépico, pode também ocorrer como complicacdo da micose fungdide, pitiriase rubra pilaris,
neurodermatite, dermite de contacto irritativa, entre outras.

Apresenta-se o caso clinico de um doente do sexo masculino, 48 anos de idade, raca branca, sem antecedentes
dermatoldgicos relevantes, internado por dermatose localizada a face e face anterior do térax, constituida por vesiculas
e pustulas umbilicadas, na sua maioria impetiginizadas, cobertas por crosta hemorragica.

Embora os resultados iniciais da serologia para os HSV-1 e HSV-2 fossem negativos, a bidpsia e o citodiagnéstico de
Tzanck foram compativeis com infec¢@o herpética, dado este confirmado por PCR do virus HSV-1 do contetdo das
vesiculas.

Foi instituida terapéutica endovenosa com aciclovir e flucloxacilina, observando-se regressao da dermatose.

LUPUS MILIARIS DISSEMINATUS FACIEI - APROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Tiago Esteves', AFaria’, R Alves', ] Marote’, | Viana®, E Vale®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Central do Funchal, “Centro de Dermatologia Médico-Cirtrgico de
Lisboa

Caso clinico: Descreve-se o caso de um doente de 33 anos de idade, sem antecedentes pessoais e familiares de
relevo, observado na nossa consulta por papulas eritemato-violaceas, com 2 e 4 mm de didametro, localizadas na face
com predominio na regido frontal, peri-orbitaria, geniana e mentoniana, com cerca de 1 ano de evolugdo. Foi
efectuada biopsia cutanea (regido frontal) que revelou a presenga de granulomas epitelidides, com necrose de
caseificacao central e células gigantes multinucleadas, com uma distribuicao perifolicular, compativel com o diagnéstico
de Lapus miliaris disseminatus faciei. A avaliacéo analitica e 0 Rx Térax ndo revelaram altera¢des e a prova de Mantoux
foi negativa. Iniciou terapéutica com Minaociclina 100 mg/dia durante 4 meses, com melhoria clinica, mantendo no
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entanto lesdes papulosas na regido frontal. Ulteriormente, iniciou terapéutica com Deflazacort que efectuou durante 7
meses, com resolugéo total das lesGes, observando-se actualmente apenas cicatrizes deprimidas na regido frontal.

Comentario: O Lupus miliaris disseminatus faciei € uma dermatose inflamatéria cronica, rara, caracterizada por
papulas eritemato-acastanhadas, monomorfas, com localizagao preferencial na regiao centro-facial, particularmente
nas regides orbitarias, que afecta os adultos jovens. A etiopatogenia é desconhecida. A semelhanga histopatol6gica com
a Tuberculose fez com que no passado fosse considerada uma Tuberculide ou associada a Tuberculose. Actualmente
ndo existem evidéncias da associacdo destas doencas. Alguns autores consideram esta patologia como uma forma
particular de Rosacea Granulomatosa, embora actualmente se considere o Lipus miliaris disseminatus faciei uma
entidade distinta.

PIODERMA GANGRENOSO ATIPICO COMO MANIFESTACAO DE DOENCA DE CROHN

Pedro Ponte’, J Baptista®, J Ramos®, A Feio®, M Apetato*

'Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa; *Servico de Gastrenterologia
Hospital dos Capuchos Centro Hospitalar de Lisboa

Introducdo: O pioderma gangrenoso é uma dermatose neutrofilica cronica pouco comum. Associa-se
frequentemente a patologia sistémica, nomeadamente a doencas inflamatdrias intestinais e a patologia reumatologica
ou hematolégica. O diagnéstico baseia-se na historia da doenga subjacente, na apresentacao clinica e histolégica
tipicas e na excluséo de outros sindromes com manifesta¢gdes idénticas.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 17 anos, com uma histéria com 8 meses de evolugao de erosdes de
grandes dimensdes na face interna das pernas, cobertas de crostas que, depois de destacadas, revelavam Ulceras
hemorragicas; tinha pustulas dispersas nos membros inferiores. Na observacao inicial, ndo apresentava sintomatologia
sistémica. Os exames complementares de diagnostico efectuados - avaliacdo analitica, exame bacteriolégico do
contetdo das pustulas, serologias virais e pesquisa de micoses subcutaneas - foram negativos e a bidpsia cutédnea
inconclusiva. Episddios de diarreia acompanhados de febre alta motivaram a observagdo pela Gastrenterologia e o
diagndstico de Doenca de Crohn.

Discussao: As manifestacfes atipicas do pioderma gangrenoso podem dificultar um correcto diagndstico; todavia,
uma vez estabelecida a entidade clinica, o despiste de doenca sistémica deve ser sempre efectuado. Um diagnéstico
errado ou demorado pode conduzir a ulcerag8es significativas com sequelas graves e a progressdo da patologia
associada.

LIQUEN PLANO ASSOCIADO A DOENCA DE CROHN

Vasco Serrdo’, V Organ’, L Pereira®, E Vale®, S Correia®

‘Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos Centro Hospitalar de Lisboa; *Servico de Medicina Interna,
Hospital de S. José, Lisboa; °Centro de Dermatolégia Médico-Cirrgico de Lisboa

Introducdo: O Liquen plano é uma doenga inflamatéria da pele e mucosas, na maioria dos casos idiopatica,
podendo estar associada a doencas autoimunes, infeccOes virais, farmacos e materiais de prétese dentaria. A
associacdo com doenca inflamatdria intestinal foi raramente descrita na literatura.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 19 anos, raca negra, com lesdes anulares e hiperpigmentadas com um
ano de evolucdo. As lesbes localizavam-se preferencialmente no tronco e membros superiores, com um bordo
desenhado nao descamativo e area central ligeiramente atréfica. O exame histopatoldgico foi compativel com liquen
plano. Por queixas de emagrecimento, dor abdominal e diarreia ocasional, foi efectuada avaliacdo laboratorial e
imagioldgica que revelou doenca de Crohn. Iniciou terapéutica com corticoides sistémicos e ciprofloxacina, com
controlo r4pido da doenca intestinal. As lesbes cutaneas melhoraram progressivamente, tendo actualmente apenas
hiperpigmentacéo pés-inflamatoria.

Conclusdes: Embora a associacéo de liquen plano com outras patologias seja frequente, a relacdo com doenca
inflamatdria intestinal raramente foi descrita na literatura. A hipétese de doenca de Crohn ou colite ulcerosa deve ser
investigada sempre que o doente apresentar sintomatologia sugestiva.
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POLIARTERITE NODOSA CUTANEA LIMITADA
Inés Lobo, M Ferreira, E Silva, R Alves, M Selores
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

A poliarterite nodosa cutanea limitada ¢ uma forma localizada de poliarterite nodosa. O diagnéstico requer a
presenca de lesdes cutaneas tipicas (purpura, livedo reticular, nddulos e ulceragdes), bem como a demonstracdo de
vasculite leucocitoclasica, nas artérias da derme profunda e da hipoderme, com necrose fibrindide associada e auséncia
de envolvimento visceral. Podem estar presentes outros sintomas, nomeadamente constitucionais, neurolégicos e
musculoesqueléticos.

Descrevemos o0 caso de uma mulher de 45 anos, com uma histéria de 4 anos de livedo reticular, placas
eritematoviolaceas e nédulos eritematosos dolorosos nos membros inferiores que evoluiram para exulceragfes e
Ulceras, as quais cicatrizavam com atrofia. Estas lesées eram acompanhadas por parestesias dos membros inferiores.

A biépsia cutdanea mostrou na derme: multiplos ramalhetes vasculares envolvidos, em estroma fibroso, imagens de
proliferacao da intima e trombose com ocluséo luminal; na hipoderme: imagens de trombose de pequenos vasos, com
necrose fibrindide. O estudo imunolégico, bem como os restantes estudos laboratoriais, foram normais.

Iniciou tratamento com prednisolona 1g/kg/dia, sem melhoria. A associagdo de azatioprina ao tratamento revelou-
se também ineficaz. Foram entéo tentados ciclos de imunoglobulinas, com intervalos mensais, na dose de 1g/kg/ciclo,
com resolucéo progressiva das lesdes.

ERITEMAS FIGURADOS PARANEOPLASICOS: DOIS CASOS CLINICOS
Vasco Serrdo, A Martins, J Baptista, A Fidalgo, M Apetato, A Feio
Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos Centro Hospitalar de Lisboa

Introducao: Os eritemas figurados podem ser idiopéaticos ou ter associacdo a doencas sistémicas. O eritema
gyratum repens € um eritema figurado raro, caracterizado por lesdes anulares policiclicas concéntricas, que migram
rapidamente. Embora seja considerado uma dermatose paraneoplésica por exceléncia, existem casos nao associados a
patologia tumoral. O eritema anular centrifugo caracteriza-se por lesdes anulares de crescimento centrifugo, com a
actividade inflamatéria na periferia da lesdo. Embora a maioria dos casos sejam idiopaticos, existem associagdes
descritas com infeccBes, farmacos e neoplasias.

Casos Clinicos: Caso 1: Doente do sexo masculino, 71 anos, internado por placas eritematosas figuradas, de
migracao rapida. Foi colocada a hipotese diagndstica de eritema gyratum repens e iniciada pesquisa de neoplasia
oculta. Na avaliagdo efectuada havia apenas a salientar alteragdes na tomografia computorizada toracica,
confirmando-se o diagnostico de adenocarcinoma do pulm&o em lavado bronco-alveolar. Apos avaliacdo na
Pneumologia, iniciou quimioterapia, com melhoria parcial das lesdes cutaneas., vindo a falecer posteriormente. Caso 2:
Doente do sexo masculino, 61 anos, com lesGes anulares centrifugas, com bordo elevado e escama fina, associado a
emagrecimento e astenia marcada. O diagndstico de eritema anular centrifugo do tipo profundo foi estabelecido, e na
investigacgado foi diagnosticado adenocarcinoma do célon metastastizado.

Conclusdes: Na avaliagdo de eritemas figurados deve ser sempre colocada a hipotese de neoplasia maligna
subjacente, sendo a associagdo mais frequente no eritema gyratum repens, em especial com a neoplasia do pulmé&o.

DOENCA DE DARIER SEGMENTAR
Vasco Serréo, P Ponte, A Martins, MJ Lopes
Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos - Centro Hospitalar de Lisboa

Introducéo: A doenca de Darier € uma doenca autossémica dominante, associada a mutacGes do gene ATP2A2. A
alteracao resultante origina um quadro clinico caracteristico, com papulas queratésicas multiplas, de predominio no
tronco, couro cabeludo, face e area cervical. A doenca de Darier segmentar apresenta-se com uma distribuicao linear
das lesbes ao longo das linhas de Blaschko. Esta distribuicdo corresponde a um mosaicismo pds-zigotico e duas formas
segmentares estao descritas. Na doenga de Darier segmentar tipo 1 apenas as areas lineares expressam a mutagao,
enquanto a restante pele esta normal. No tipo 2, existe um envolvimento cutaneo generalizado, mas com areas lineares
de gravidade aumentada.
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Caso Clinico: Doente de 58 anos, sexo feminino, com 20 anos de evolucao de papulas queratosicas multiplas
confluentes, com episodios de edema, maceracao e mau odor. As lesoes tinham uma distribuicao linear, bilateral,
acompanhando as linhas de Blaschko, em especial no tronco e membros superiores. Referia agravamento no Verao e
com a exposicao solar, estando a pele entre as lesoes normal e nao havendo alteracoes ungueais ou palmo-plantares. O
exame histopatologico foi compativel com doenca de Darier, e o0 tratamento com retinoides sistemicos e antibioterapia
topica conseguiu controlar a doenca.

Conclusoes: A doenca de Darier segmentar e um exemplo de mosaicismo pos-zigomatico, com lesoes ao longo das
linhas de Blaschko. As formas segmentares podem ter apresentacoes invulgares, dificultando o diagnostico.

PLASMACITOMAS EXTRA-MEDULARES MULTIPLOS

Marta Teixeira’, R Alves’, M Lima®, E Carro’, C Goncalves’, M Selores®

Servicos de ‘Dermatologia e Venereologia, ‘Hematologia Clinica e *Anatomia Patologica do Hospital Geral de Santo
Antonio, Porto

Os autores descrevem o caso clinico de um doente do sexo masculino, de 50 anos de idade, referenciado por
recidiva de lesao do couro cabeludo, apos exerese de suposto quisto triquilemico, em clinica privada. O crescimento
rapido da lesao ao longo de 3 meses motivou nova exerese, cujo exame anatomo-patologico (efectuado pela primeira
vez) mostrou tratar-se de “linfoma B de grandes celulas”. A data da observacao era visivel uma placa eritemato-
violacea, de superficie bosselada e brilhante, com limites bem definidos e contornos regulares, grosseiramente ovalada,
com 4x2cm, dura e indolor a palpacao, localizada a regiao parieto-occipital direita. A palpacao das cadeias
ganglionares foi detectada uma adenomegalia de 2,5cm na cadeia jugulo-carotidea direita. Sem
hepatoesplenomegalia palpaveis nem outras alteracoes ao exame fisico. A biopsia cutanea mostrou infiltracao difusa
da derme por celulas de grandes dimensoes, com nucleos volumosos e excentricos, algumas das quais com nucleolos
proeminentes, de aspecto plasmacitoide e elevado indice mitotico. Na imunocitoquimica estas celulas eram positivas
para cadeias IgG/lambda. A citologia aspirativa do ganglio cervical revelou envolvimento por celulas com as mesmas
caracteristicas morfologicas. O estudo por citometria de fluxo das celulas linfoides extraidas da biopsia cutanea e
presentes no produto de puncao aspirativa de ganglio linfatico evidenciou o perfil fenotipico caracteristico dos
plasmocitos malignos: CD38 positivo (forte), CD138 positivo, CD45 positivo, CD19, CD20 e CD56 negativos. Os
achados clinico-patologicos e imunofenotipicos eram compativeis com plasmacitomas, cutaneo e ganglionar, pelo que
se prosseguiu no estadiamento. Analiticamente, foi detectado aumento das proteinas totais (10g/dl; N=6.0-7.3), da
1gG (2910 mg/dl; N=793-1590), um pico monoclonal IgG/A na imunoelectroforese serica e eliminacao de 2 proteinas
monoclonais na urina, IgG/A e A livre. Nos restantes exames analiticos, que incluiram hemograma com morfologia
leucocitaria, bioquimica renal e hepatica, marcadores tumorais e marcadores viricos nao foram detectadas quaisquer
alteracoes. O Rx do esqueleto evidenciou lesoes liticas da calote craneana. Na ecografia abdominal foi detectada a
presenca de 3 nodulos solidos com tamanhos entre 13 e 38mm, cuja biopsia mostrou se tratar de envolvimento hepatico
pela neoplasia. O estudo da medula ossea foi negativo. Dado o quadro clinico de plasmacitomas extra-medulares
multiplos, iniciou quimioterapia combinada com CHOP (Ciclofosfamida, Adriamicina, Vincristina e Prednisolona), a
gual se encontra em curso. Uma vez mais, a pele assume o seu papel de orgao privilegiado, como ponto de partida para
o diagnostico duma doenca sistemica.

LINFOMA DE CELULAS T/NK EXTRANODAL, TIPO NASAL
Jose Carlos Cardoso, M Brites, A Mariano, JP Reis, O Tellechea, A Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Os linfomas cutaneos de celulas NK sao neoplasias malignas que apresentam em comum a positividade para o
antigenio de superficie CD56 e o curso habitualmente agressivo.

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino, de 71 anos, que foi hospitalizado no nosso servico em
Dezembro de 2005, por placa eritemato-edematosa, infiltrada e com centro necrotico na face anterior do antebraco
direito, com cerca de 2 meses de evolucao, e pelo aparecimento nos dias que antecederam o internamento de novas
placas eritematosas, infiltradas e de centro purpurico, na regiao cervical, tronco e coxa esquerda. O doente referia febre
de predominio vespertino e astenia, sem outras queixas sistemicas. Dos seus antecedentes, destacava-se AVC ha varios
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anos (sem sequelas), neoplasia da proéstata (ja submetido a radioterapia varios anos antes), episodio de meningite cerca
de 2 anos antes, e sinusite cronica. Analiticamente, a entrada, destacava-se: anemia normocitica normocrémica (Hb -
10,9 g/dL), aumento da VS (53 mm), da LDH (430 U/L) e da beta2-microglobulina (3,72 mg/L); serologia do virus
Epstein-Barr positiva para IgG anti-VCA e EBNA, negativa para IgM anti-VCA. O exame histopatologico de um
fragmento da lesao inicial revelou infiltracdo linfocitaria atipica predominantemente na hipoderme, e 0 exame
imunohistoquimico e a imunofenotipagem foram compativeis com o diagnéstico de neoplasia de células NK
(positividade para CD56, CD2, granzima B e perforinas, e negatividade para CD3 de superficie, CD4 e CD8). Nao foi
detectado qualquer envolvimento extra-cutaneo, nomeadamente do sangue periférico, medula éssea ou mucosa nasal.
Foi entdo instituida poliquimioterapia com CNOP (ciclofosfamida, mitoxantrone, vincristina e prednisolona), tendo o
doente sido submetido apenas a um ciclo, por auséncia de resposta. A evolugdo subsequente foi marcada por
progressao fulminante da doenca de base, com aparecimento de lesdes cutaneas ulcero-necroticas generalizadas, e
por diversas intercorréncias, nomeadamente sépsis e edema agudo do pulmao, vindo o doente a falecer cerca de 2
meses apds a sua primeira admissdo no NOSSO servigo.

O caso exposto pode ser classificado como linfoma de células T/NK extranodal do tipo nasal, de acordo com a
classificacdo de consenso OMS-EORTC dos linfomas cutaneos. S&o neoplasias com um prognastico reservado, sendo o
caso descrito um exemplo de evolucao particularmente agressiva.

NEUROFIBROMA COM INFILTRACAO ADIPOCITARIA EM NEUROFIBROMATOSE SEGMENTAR
Maria Miguel Canelas, JP Reis, M Cordeiro, A Figueiredo
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Descreve-se um caso clinico de Neurofibromatose Segmentar (NS), num homem de 71 anos, que recorre a nossa
consulta por lesBes cutdneas no cotovelo direito.

Dos antecedentes pessoais destacavam-se Diabetes tipo 2, HTA e Fibrilhacao auricular. Nao existia historia familiar
de Neurofibromatose.

Ao exame dermatoldgico, observavam-se papulas e nddulos agrupados numa area circunscrita do antebraco
direito, da cor da pele, com consisténcia duro-elastica, assintomaticos e de evolugdo arrastada.

O estudo histopatoldgico revelou tumor dérmico ndo encapsulado, composto por feixes de células fusiformes com
nacleos alongados, separadas por colagéneo e material mixdide. Contudo, existiam areas focais da neoplasia
substituidas por tecido adiposo, achado histopatolégico raramente observado.

A NS é uma forma rara de Neurofibromatose, caracterizada pela ocorréncia de neurofiboromas e/ou méaculas café
com leite com disposicdo em dermatomo, sem caracter familiar ou envolvimento sistémico.

Justifica-se a apresentacéo deste caso clinico pela raridade desta entidade, pelas manifestacdes clinicas tipicas e
pelo achado histopatoldgico infrequentemente observado.

SINDROME DE LAUGIER-HUNZIKER
Ricardo Coelho’, M Martins®, | Viana®, E Vale®, O Bordalo*
'Servico de Dermatologia, Hospital Distrital de Faro; Centro de Dermatologia Médico-Cirdrgico de Lisboa

Introducéo: O Sindrome de Laugier-Hunziker ou Pigmentacéo Mucocutanea Lenticular Idiopatica é uma dermatose
hipermelandtica rara, de etiologia desconhecida que envolve labios, mucosas e areas acrais.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso clinico de uma doente do sexo feminino, 75 anos de idade, observada na
consulta externa por manchas hiperpigmentadas com distribuicdo simétrica localizadas na mucosa oral e vaginal,
labios e extremidades dos dedos das maos e pés. As lesbes cutaneas tinham 10 anos de evolu¢do e agravamento
progressivo. A doente negava histéria familiar relevante ou queixas sistémicas. O exame histopatoldgico de biopsia da
mucosa oral mostrou acantose com discreta hiperpigmentacdo da basal e presenca de melanocitos dendriticos e
melanofagos na derme papilar. Foram feitos exames laboratoriais e estudo imagiolégico do tubo digestivo que nédo
mostraram alterag6es. A conjugacao dos dados clinicos e histopatolégicos foi compativel com o diagndstico de
Sindrome de Laugier-Hunziker. A doente foi tranquilizada no que respeita a natureza benigna da sua doenca
encontrando-se clinicamente estavel apos 3 anos de seguimento.
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Discussdo: Os autores salientam a importancia do reconhecimento e diagnéstico diferencial desta entidade com
outras dermatoses lentiginosas particularmente do Sindrome de Peutz-Jeghers que constituem importantes
marcadores cutaneos de doencas sistémicas.

HETEROTOPIA GLIAL NASAL

Filipa Ventura®, C Vilarinho*, AP Vieira', MJ Bastos’, M Teixeira®, ML Duarte*

Servicos de ‘Dermatologia e Venereologia, “Cirurgia Plastica e Reconstrutiva e *Anatomia Patologica, Hospital de S&o
Marcos, Braga

Introducéo: A heterotopia glial nasal, também conhecida por “glioma nasal”, € uma malformagéo da linha média,
congénita, ndo hereditaria, que se apresenta como um tumor nasal constituido por tecido neuroglial. Trata-se de uma
doenca benigna e rara, descrita pela primeira vez por Reid em 1852, que conta com 250 casos descritos na literatura.
Aproximadamente 60% destes tumores sdo extranasais, 30% intranasais e 10% tém um componente extra e intranasal.

Caso Clinico: Descreve-se o caso de um recém-nascido do sexo feminino, de termo, referenciado pelo servico de
Neonatologia, por tumefaccdo nasal. Ao exame objectivo observava-se um tumor na regido nasopalpebral esquerda
com cerca de 33x25x25mm. O tumor era sélido, arredondado, de limites bem definidos, ndo compressivel, ndo pulsatil
e aparentemente indolor. A pele envolvente era eritematosa e apresentava discretas telangiectasias. A doente n&o tinha
sinais de obstrucdo das vias aéreas nem outras alteracdes relevantes. A ecografia transfontanelar ndo revelou
alteracdes e a ressonancia magnética nuclear (RMN) cerebral mostrou nao existir aparente continuidade endocraniana.
Baseado no aspecto clinico foi feito o diagndstico de linfangioma. Durante os meses de follow-up, observou-se um
crescimento do tumor proporcional ao crescimento da crianga, tendo-se optado pela exérese cirdrgica do tumor aos 18
meses. O exame anatomopatoldgico mostrou tecido glial, com abundante matriz fibrilar, positivo para proteina acidica
fibrilar glial (GFAP) e células neuronais positivas para sinaptofisina, compativel com heterotopia neuroglial. Passados
2,5 anos, ndo haevidéncia de recorréncia local.

Comentarios: A heterotopia glial nasal caracteriza-se por tecido cerebral extracraniano, sequestrado por um defeito
no encerramento do neuroporo anterior durante a embriogénese. Sabe-se, no entanto, que 15 a 25% dos casos
mantém uma extensao intracraniana, tornando obrigatéria a realizacdo de uma RMN cerebral para excluir essa
possibilidade. O principal diagnéstico diferencial € com os tumores vasculares, hemangiomas ou malformacdes
vasculares. Reconhecer esta entidade tem sido a principal dificuldade do seu diagnéstico. A exérese cirdrgica completa é
curativa e necessaria para prevenir deformacdes nasais, recorréncias e alteragdes visuais secundarias.

DERMATOTILOMANIA: UM CASO CLINICO. SINTOMA DE UMA DOENCA PSIQUIATRICA OU UM
SINDROME COM CARACTERISTICAS PROPRIAS

Sandra Guimaraes', R Alves®, M Selores’, A Lopes®

'Hospital Magalh&es Lemos; “Servigos de Dermatologia e Venereologia e *Unidade de Psiquiatria de Liga¢&o, Hospital
Geral de Santo Antonio, Porto

Introducdo: Quase todas as pessoas admitem cocar-se de vez em quando; porém uma pequena percentagem
admite fazé-lo com uma frequéncia e/ou extensado suficiente para causar lesGes cutaneas mais ou menos graves. Estas
lesBes foram inicialmente descritas por Brocq em 1889, quando observava mulheres jovens com acne. Na sequéncia do
estudo de uma mulher de 31 anos tencionamos caracterizar este sindrome.

Métodos: O estudo foi realizado através da colheita da histéria clinica da doente e de pesquisa bibliogréafica na
Medline.

Resultados: A doente estudada trata-se de uma jovem de 31 anos com historia de comportamentos de “skin-
picking” desde a infancia. Estes comportamentos prolongaram-se ao longo da idade adulta, exigindo as leses
intervencdo dermatoldgica. Este quadro denominado de Dermatotilomania é um quadro ainda mal entendido, sendo
conceptualizado de varias formas; como uma perturbacdo do espectro obssessivo-compulsivo, como um
comportamento de automutilagdo ou como uma perturbacéo de controlo dos impulsos. As escoriacdes podem ser feitas
com as unhas ou outros objectos; o tempo gasto nesta actividade pode variar de 5 minutos a 12 horas diarias,
aumentando em periodos de maior stress. As lesGes surgem em locais do corpo facilmente acessiveis, sendo a sua
guantidade variavel. Estudos recentes demonstram que os SSRI's podem ser eficazes no tratamento desta patologia.
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Abordagens cognitivo-comporamentais também parecem ser Uteis. Se ndo for tratada a doenga pode-se tornar cronica.

Conclusao: Este tema foi objecto de pouca pesquisa e pouca valorizacéo até a data. Mais pesquisa é necessaria para
determinar a prevaléncia da Dermatotilomania entre as diferentes categorias diagndsticas, assim como as formas de
intervencao mais eficazes. Estes doentes raramente procuram os profissionais de satde mental para tratamento e séo os
dermatologistas que sdo com mais frequéncia procurados, sendo assim de extrema importancia a sua sensibilizacdo
para este tema.

SINDROME D'EKBOM: UM CASO CLINICO NA FRONTEIRA ENTRE A PSIQUIATRIAE A DERMATOLOGIA
Sandra Guimarées', R Alves®, A Lopes®

'Hospital Magalh&es Lemos; “Servigos de Dermatologia e Venereologia e *Unidade de Psiquiatria de Ligag&o, Hospital
Geral de Santo Antoénio, Porto

Introducao: O psiquismo e a pele tém posicdes privilegiadas. O cérebro, 6rgao capital na integragao de estimulos
ambientais, e a pele, partilham a mesma origem embrioldgica, a ectoderme. A pele tem um papel preponderante na
vida de relagdo, no contacto com os outros. Um dos raros sindromes de nome préprio da Psiquiatria, o sindrome
d'Ekbom situa-se nos confins da relacéo entre a dermatologia e a Psiquiatria. Apos estudarmos o caso clinico de uma
mulher de 72 anos pretendemos caracterizar este sindrome pouco conhecido.

Métodos: O estudo foi realizado através da colheita da historia clinica da doente e de pesquisa bibliografica na
Medline.

Resultados: A doente estudada, de 72 anos, apresenta um quadro de cerca de 2 anos de evolucao caracterizado por
“sensacao de pequenos bichinhos movendo-se sob a pele”. Apés estudarmos a doente verificamos que o quadro clinico
por ela apresentado foi pela primeira vez descrito num livro do século XVIII. Foi Karl-Axel Ekbom quem descreveu
sistematicamente o quadro em 1938. Desde essa altura 0 seu nome é usado como eponimo. Os investigadores nao
sabem qual a real incidéncia e prevaléncia do sindrome, pois ha muito poucos trabalhos publicados e os que existem
sao, geralmente, de casos clinicos isolados. Geralmente a doenga aparece entre os 40 e os 60 anos, mais
frequentemente em mulheres. O “Match-box sign” € um sinal caracteristico; sdo frequentes alucinacfes tacteis. Estes
doentes tém um grande poder de persuasédo, sendo este considerado “o mais contagioso dos problemas mentais”.
Neste momento nao existe consenso quanto a etiologia do quadro. O seu reconhecimento e tratamento precoces sdo
necessarios, ja que este problema é causador de um consideravel sofrimento para os doentes e suas familias. Os
neurolépticos sdo a base do tratamento, mas psicoterapias e a colaboracdo entre psiquiatras e dermatologistas é
extremamente importante. O prognostico é variavel, mas sabe-se que é tanto melhor quanto menor for a duragao
sintomética pré-tratamento.

Conclusao: O sindrome d'Ekbom é um sindrome raro, que esta subdiagnosticado. Encontra-se na fronteira entre a
dermatologia e a psiquiatria, sendo portanto essencial uma colaboracéo estreita entre estas especialidades, quer na sua
deteccdo, quer no seu tratamento, tratamento este que devera incidir sobre as lesGes cutédneas e 0s sintomas
psiquiatricos. A medicacao neuroléptica € essencial, assim como uma abordagem psicoterapéutica.
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