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FIGURAS DE CERA DE DOENCAS CUTANEAS NA FACULDADE

DE MEDICINA DE COIMBRA

A. Poiares Bopﬁsfo’, A. Rasteiro’, Marta G. Mendes®

'Professor Catedrético Jubilado de Dermatologia; *Professor Associado Jubilado de Oftalmologia;

*Mestre em Museologia

O exercicio da arte médica, e o seu ensino, sempre se
basearam no conhecimento do corpo. A figuracéo hu-
mana comegou com Vénus e deusas mées no Paleolitico
e atingiu o absurdo na plastificacdo de caddveres
humanos que Gunther von Hagens expds em Lisboa em
2007. Pelo meio ficam os ex-votos a Asklépio, as repre-
sentacdes do corpo com fins cientificos, os marfins que
as damas chinesas mostravam ao médico em substitui-
¢Go do seu corpo, o “déi-déi da Cri-Cri” de “Os Maias”,
os bonecos africanos e afro-americanos para espetar
agulhas e pregos, as radiografias, o TAC, etc., etc.

As figuras de cera surgiram no séc. XIll, em ltélia, nos
ex-votos das prdticas religiosas. Rapidamente se genera-
lizaram e tem perdurado, como sd@o exemplos as figu-
rinhas de cera que encontramos nas nossas igrejas e
capelas votivas. Desta tradicdo derivaram, nos séc. XVII
e XVIlI, as figuras anatémicas mais elaboradas, mais
artisticas, inicialmente apreciadas como objectos de
curiosidade reproduzindo o corpo humano normal ou
com anomalias anatémicas que formaram “Gabinetes
das curiosidades” no século XVIII, pretendendo mostrar
o progresso da ciéncia. Ainda hoje existem vdrios
exemplos destas praticas, como foi, de inicio, o0 Museu
de Zoologia da Faculdade de Ciéncias da Universidade
de Coimbra, criado por Domenico Vandelli (1735-
1816) ou ainda a “Cémara das Raridades”, fundada
por Pedro o Grande (1682-1725), ainda existente em S.
Petersburgo. A origem da Arte da ceroplastia estd nas
obras realizadas por Gaetano Zumbo (1656-1701),
padre secular radicado em Florenga, inspiradas nas
epidemias de peste e na putrefaccdo dos corpos’. Desde
entdo as moldagens efectuadas, em tamanho real,
passaram a ter coloracdo, toque e relevo que os
desenhos, as gravuras e a pintura ndo conseguiam
igualar. Compreende-se pois que a patologia cutnea,
como a anatomia normal e a patoldgica, tenha consti-
tuido bem cedo um dos campos da medicina que procu-
rou aproveitar-se da ceroplastia. Lembremos que no séc.
XIX, o novo ensino médico surgido na revolugdo
francesa, impunha “peu lire, beaucoup voire et beau-
coup faire”, isto é, procurava romper com o tradicional
ensino essencialmente teérico e impor um ensino basea-
do na prdtica.

Também a Faculdade de Medicina da Universidade
de Coimbra procurou acompanhar o movimento cienti-
fico-pedagégico, adquirindo, em finais do século XIX,
um conjunto de figuras de cera, de gesso e de papel
amassado que ainda hoje podem ser observados. O
Museu de Anatomia Patolégica foi iniciado em 1861 por
Francisco Anténio Alves. Em Maio de 1864 foram adqui-
ridas em Paris, segundo os recibos existentes no Arquivo
da Universidade, as primeiras 12 pecas ceropldsticas
das quais 3 de patologia cutdnea (“eczema rubrum da la
jambe”, “prorrigo lupinosa (favus vulgaris) occipital”,
“lichen sur le bras d'un enfant”) (Figs. 1 e 2). No anudrio
da Universidade do ano de 1866/67, hé a referéncia, no
Gabinete de Anatomia Normal, de “uma boa collecgé@o
de pecas de cera e cldstica que emitam perfeitamente os
orgdos humanos” e no Gabinete de Anatomia Pato-
l6gica “uma excelente colleccéo de pecas de cera,
notavel por muitas circunstancias, mas principalmente
por numerosos exemplares que representam molestias
cutaneas”. Bernardo A. S. de Mirabeau, em 1872’
escrevio que “o gabinete de anatomia pathologica
ainda que instituido hé& poucos annos e com pequenos
recursos, é sem duvida dos mais vistosos e aceados que
a Universidade possue. Contem pegas naturaes e
artificiaes preparadas com muito apuro. Sobresahe
d'entre as artificiaes o grupo das affec¢des cutaneas,
modeladas em cera”. Novas pegas devem ter sido
adquiridas pois, em 1877, Sacadura Botte assinalava 87
“moldes de cera” e, em 1929, Santos Viegas indicava
186 pecas ceropldsticas''. De referir que um dos
objectos mais conseguidos representa o globo ocular e
anexos, datado de 1858, assinado por Auzoux, & Paris,
actualmente no Departamento de Fisica da Faculdade
de Ciéncias e referenciado por Sousa Rofoios no Anudrio
da Universidade em 1885°. O mesmo anudrio é ilus-
trado com duas “phototypias” do Museu de Anatomia
Normal, uma delas mostrando um esqueleto, fornecido
por Tramond, & Paris, e dois manequins em papel
amassado, fornecidos pela Casa Auzoux. O esqueleto,
i@ bastante incompleto, e um dos manequins, ainda em
relativo bom estado, continuam expostos na sala de
aulal... Actualmente, a colecgéo de figuras de cera inte-
grada no Museu de Anatomia Patolégica é constituida
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Fig. 1 - Prorrigo lupinosa (favus vulgaris) occipital (Vasseur,
1864).

por 196 exemplares, todos adquiridos em Paris, sendo a
grande maioria referentes a afeccées cutdneas. E de
realcar o facto dos moldes em cera terem sido adquiri-
das poucos anos depois do inicio da sua utilizacdo e
divulgagéo.

Com efeito, o recurso regular as figuras de cera na
patologia cutdnea e na sifilis, foi iniciado por FH.
Martens (1804), em lena, por Joseph Towne (1830), no
Guy's Hospital de Londres, na Universidade de Cracévia
(1840) e por Anton Elfinger (1850) no Allgemeines
Krakenhaus de Viena. A coleccdo do Hospital de S. Luis,
de Paris, iniciou-se em 1867, por iniciativa de Charles
Lailler e apés a instituicéo do ensino da dermatologia e
venereologia. Em poucos anos o recurso da derma-
tologia e venereologia aos modelos de cera genera- Fig. 2a - Lichen sur le bras d“un enfant (Vasseur, 1864).
lizou-se e sua execucdo tornou-se numa “indUstria”, em
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plares, todos de dermatoses (Figs. 3, 4 e 5). E dos artistas
ceropldsticos mais conhecidos na dermatologia pois foi
o executante de 3500 pegas do “Musée des Moulages”
do Hospital de S. Luis, que conta um total de 4807.
Havia sido “descoberto”, em 1863, por Lailler ao vé-lo
fabricar modelos de frutas em pasta de cartdo. A sua
actividade iniciou-se em 1867, reproduzindo um lupus
eritematoso da face. A Baretta sucederam-se 6 artistas.
O ¢ltimo exemplar foi executado em 1958, um caso de
hiperqueratose verruciforme, a pedido do Prof. Robert
Degos’.

Vasseur é o autor dos restantes 91 exemplares, in-
cluindo os ndo-dermatolégicos (Figs. 6, 7 e 8). E o autor
Fig. 2b - Pormenor da assinatura. das primeiras moldagens adquiridas pela Faculdade,
em 1864-1866. Por isso julgamos que tenha iniciado a
sua actividade anteriormente a Baretta, dado que elas
especial nos centros hospitalares mais reputados. Por s@o anteriores das primeiras apresentadas por Baretta.
exemplo, os artistas de Paris, e em especial os do Hospi-
tal de S. Luis, executaram grande ndmero de pecas
ainda existentes em vdrias faculdades dispersas pelo
mundo médico””. Para tal deve ter contribuido a sua
boa qualidade técnica, o renome da escola dermatolé-
gica francesa e a realizagéo, em Agosto de 1889, do 1°
Congresso Mundial de Dermatologia, no Hospital de S.
Luis, na Biblioteca e Museu das figuras de cera inaugu-
rado pela mesma ocasido e que, desde 1992, integra o
inventdrio dos Monumentos Histéricos™'®. Naturalmente
gue os progressos da fotografia e de outros métodos de
registo iconogrdfico vieram anular o interesse diddctico
e cientifico das figuras de cera. As ainda existentes, e
calcula-se que cerca de 60 universidades conservam
alguns poucos milhares de exemplares, passaram a ter
essencialmente valor histérico.

Como 4 referimos, as figuras de cera da Faculdade
estdo conservadas no Museu de Anatomia Patolégica e
constituem um conjunto de 196 exemplares, dos quais
161 séo de afecgdes dermatolégicas. Com & indicamos
a sua aquisicdo foi iniciada em Maio de 1864, isto é, na
mesma época em que se iniciou a coleccéo do Hospital
de S. Luis. O seu estado de conservacdo é felizmente
relativamente bom, apesar da exposicéo dos armdrios
onde tém estado colocados desde hda 50 anos, ser
inconveniente porque estd@o expostas & luz solar.

A patologia representada é muito variada. Além das
161 reproducdes de afeccdes cutGneas ou de doencas
venéreas, hd as de patologia cardiaca (11 pecas) e de
varios exemplares de patologia tumoral (24 pecas),
nomeadamente de “cancros encephaloides”.

Os autores sdo apenas dois: Jules Baretta e T.
Vasseur, ambos & Paris.

Jules Baretta (1833-1923) é o autor de 104 exem-

Fig. 3 - Ichthyose palmaire et plantaire (J. Baretta, & Paris).
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Fig. 4 - Mycosis fungoide (J. Baretta).

Dedicou-se a patologia mais variada. Sabemos que
tinha o seu atelier no n® 9 da rua da Velha Escola de
Medicina, em Paris e que foi o Unico autor do conjunto de
105 modelos dermatolégicos que constituem a colecgéo
da Faculdade de Medicina do México, adquirida em
1873. O seu nome néo consta na colecgdo do Museu do
Hospital de S. Luis.

A patologia que as pegas reproduzem é relativa-
mente variada, sobretudo as referentes & dermatologia.
Assim, hd 16 pecas com o diagnéstico de eczema, 15 de
tinha, 11 de acne, 10 de liquen ruber, 8 de psoriase, 6 de
tuberculose cutanea, 3 de sifilis, 3 de lepra, 3 de ectima e
de impétigo, 2 de erisipela, 2 de micose fungdide, 7 de
herpes, 5 de lupus eritematoso, 2 de ,VGI’I'O|C1, 2 de
condilomas venéreos, 3 de sarnas, etc. E de notar que
ndo existem exemplares da patologia cutdnea tumoral
mesmo as mais frequentes, como basaliomas, carcino-

180

A. Poiares Baptista, A. Rasteiro, Marta G. Mendes

Fig. 5 - Lichen ruber (J Baretta, G." Prix, 1889).

mas espinhocelulares e melanomas, @ entdo bem
caracterizados. Como é natural, a nomenclatura e o
diagnéstico das pecas nem sempre parecem corres-
ponder aos actuais. Os exemplares de Baretta ndo tém a
indicacdo da sua origem; julgamos que todos sdo de
doentes das consultas do Hospital de S. Luis, onde
trabalhava. Os de Vasseur sdo de origem mais diversa.
Muitos ndo tém indicacdo, alguns indicam, no verso do
suporte, o servico donde provem o doente: “service de
Monsieur Ricord (Hépital du Midi)”, “service de Monsieur
Gibert (Hopital St. Louis)”, “service de Monsieur Dever-
gie (Hépital St.Louis)”, “service de Monsieur Derruelles
(Hopital Val de Grace)”,”service de Mr. Casenave (Hopi-
tal St. Louis) (Fig. 8), etc. A nomenclatura e classificacdo
nosolégica usada por Vasseur é da escola de Alibert
(1768-1837) enquanto a empregue por Baretta é a da
escola de Robert Willan (1757-1812).
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Fig. 6 - Ecthyma (Vasseur).

As pecas ndo-dermatolégicas, em nimero de 35,
todas assinadas por Vasseur, reproduzem essencial-
mente “cancros encephaldides” de diversas visceras, e
anomalias cardiacas (“apertos e obliteracdes”, “hypo-

7
"o u

. . " Fig.7 - Tinha favosa (Vasseur).
trophias”, “aneurismas”,...).
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Fig. 8 - Gale compliquée dechtyma. Scabies exquisita
(Alibert). Gale légitime compliquée. Dermatoses scabieuses.
Service de Mr Cazenave (Hopital St Louis) (Vasseur).

As obras de Baretta sdo assinadas na madeira que
forma o suporte da peca: na maioria dos casos tem
apenas a assinatura J. Baretta, nalguns tem a assinatura
J. Baretta, a Paris e mais raramente a assinatura e a
indicagé@o “grand Prix 1889”. Nas de Vasseur a assina-
tura estd sempre na cera da pega, por vezes escrevendo
Vasseur & Paris. De notar que todas as pecas de Baretta
tém a indicacdo do diagndstico em francés enquanto as
de Vasseur a nomenclatura estd em portugués.

Como |& assinaldmos, o estado de conservacdo das
pecas é relativamente bom. A principal degradacéo é a
coloragdo, por vezes bastante esbatida ou com peque-
nas manchas escuras. As pecas de Vasseur estdo em
melhor estado do que as de Baretta.

Assinalemos, como curiosidade, haver uma peca,
néo datada, do Hospital de S. Juan de Dios, de Madrid,
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oferecida por Eugénio Olavide e executada por Hen-
rique Zofia, “escultor”, reproduzindo a hemiface e pes-
cogo direito de uma crianga, com o diagnéstico de
“escrofulide esxudativa”. Eugénio Olavide (1836-1901)
foi o primeiro representante da dermatologia cientifica
em Madrid, fundador do museu de figuras de cera
inaugurado em Dezembro de 1882°.

Conhecemos a existéncia de outras figuras de cera
em instituicdes médicas portuguesas. No Museu da His-
téria da Medicina Maximiano de Lemos, da Faculdade
de Medicina da Universidade do Porto, existem 112
pecas, das quais 97 adquiridas em 1897, pelo Prof. Luis
Viegas, sendo 13 da autoria de J. Baretta. Esta colecgdo
foi completada com fotografias, desenhos e pinturas
executadas por médicos, nomeadamente pelo Prof. Abel
Salazar quando ainda estudante’. Porém devemos so-
bretudo sublinhar a existéncia da colecgéo, a mais
numerosa, do Museu S& Penella integrado no Servico de
Dermatologia do Hospital do Desterro que aquando do
seu recente encerramento foi transferido para o Hospital
dos Capuchos. Na monografia publicada em 1985, da
autoria de Jodo Carlos Rodrigues®, médico dermatolo-
gista daquele hospital, é feito um pequeno historial: - a
coleccdo engloba 245 pecas, das quais “92 transitaram
do Servico de Dermatologia do Hospital dos Capuchos
quando da sua extingdo e foram mandadas fazer por
Caeiro Carrasco. As restantes séo propriedade do Servi-
o de Dermatologia do Hospital do Desterro e devem-se
d iniciativa de S& Penella”. E de sublinhar que a totali-
dade das pegas foram executadas “entre meados dos
anos trinta e quarenta” por artistas nacionais, nem todos
identificados. H& a referéncia a E. Anneda (estatudrio
ceropléstico) e a Joaquim Barreiros, professor da Escola
Superior de Belas Artes e artista da Fébrica de Porcelana
de Vista Alegre’ e que a pintura estava a cargo de Albino
Cunha. A colecgéo pode ser dividida nosologicamente
em dois grandes grupos: um, contando cerca de 1/5 do
total, constituido pelas doengas sexualmente transmissi-
veis, com destaque para a sifilis e doenca de Nicolas-
Favre, outro constituido pela enorme variedade de
dermatoses. O facto das pegas terem sido executadas
por artistas locais explica certamente ndo apenas o seu
grande nUmero mas também a sua maior riqueza
nosolégica, superior & de Coimbra. O facto das pecas
de Coimbra serem mais antigas do que as de Lisboa
resulta certamente da reforma do ensino na Universi-
dade de Coimbra, nos fins do séc. XVIII, que procurou
acompanhar os progressos no centro da Europa (mas
cujos efeitos duraram infelizmente relativamente pouco
tempo...). Também é de sublinhar que o ensino da
dermatologia em Coimbra, embora iniciado em 1917,
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pouco interessou os médicos e os professores até hd
umas 4 dezenas de anos e portanto pouco ou nulo era o
interesse pela aquisicdo de material pedagdgico. Pelo
contrério, em Lisboa a dermatologia teve um marcado
desenvolvimento desde a década dos anos 30, gracas &
escola fundada, nos Hospitais Civis, por Thomds de
Mello Breyner e continuada por muitos outros, com
destaque para Sé Penella no Hospital do Desterro'.

Curiosamente as técnicas que os artistas utilizaram,
quer em Paris quer em Lisboa, ndo sdo totalmente
conhecidas. Cada artista devia ter o seu segredo... Por
exemplo, Baretta nunca revelou o seu método! Como
acentuam G. Tilles e D. Wallach'®, a primeira etapa da
realizagdo de uma figura obrigava uma estreita
colaboragdo do moldador com o médico: - “Era essen-
cial para o moldador, ignorando os caracteres mais
importantes da doenca a reproduzir, aprender, em con-
tacto com o clinico, os pormenores que devia destacar.
De igual modo, era essencial que o clinico verificasse a
qualidade da reproducé@o necesséria ao ensino da
dermatologia”. E conhecido que Baretta assistiu durante
dois anos as consultas de Ch. Lailler antes de apresentar
o seu primeiro trabalho! A moldagem assentava em trés
fases principais que se sucediam: a obtencéo do molde
em gesso, a elaboracdo da pega em cera vertida no
molde e o acabamento da peca obtida. Era um trabalho
moroso, necessitando da colaboragéo e da paciéncia do
paciente! Como foi escrito era “un veritable cérémonial,
était l'occasion de relations priviligiées entre le mouleur
et le malade”, e Baretta durante o tempo de espera
necessdrio & secagem do gesso e da cera, «se met au
piano et le voild qui berce son client avec quelque vieille
mélodie» ™!

Julgamos que determinadas pegas anatémicas e em
especial as que reproduziam érgéos viscerais, seriam
esculpidas directamente em gesso.

Em conclusé@o, esta nota pretende dar a conhecer a
existéncia da colecgdo da Faculdade de Medicina de
Coimbra e relembrar as colecgdes do Museu Sa Penella
e do Museu Maximiliano de Lemos. Pelo seu significado
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histérico no ensino da medicina, pelo seu valor pedagé-
gico e artistico e pela sua raridade em Portugal, somos
da opiniGo de J.C. Rodrigues, que estas coleccdes
deviam ser consideradas Patriménio Nacional.
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RESUMO - A onicomicose é a infeccdo fungica do aparelho ungueal. Os dermatéfitos séo os principais agentes
patogénicos; no entanto, o papel de outros fungos na sua etiologia tem sido reconhecido de forma crescente. Trata-se de
uma patologia muito frequente, causadora de considerdvel morbilidade, cuja incidéncia parece estar a aumentar. Nesta
revisGo, séo ainda abordados os aspectos clinicos e terapéuticos desta afeccéo. A importéncia de uma adequada
avaliagéo diagnéstica é realgada, a luz dos actuais consensos internacionais.
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ONYCHOMYCOSIS

ABSTRACT - Onychomycosis, or fungal infection of the nail, is a common and debilitating disease. Its incidence appears
to be rising. Causative organisms are mainly dermatophytes, including Tricophyton rubrum and T. mentagrophytes,
followed by yeasts. Additionally, a growing number of non-dermatophyte molds are now being recognized as potential
pathogens. Adequate approach should include laboratory confirmation. Clinical aspects and treatment options are also
considered.
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INTRODUCAO

As onicomicoses sdo a afecgdo ungueal mais fre-
guente, representando até 50% do total das onicopa-
tias'?. Constituem motivo frequente de consulta em
Dermatologia. Pela sua elevada prevaléncia, pela
morbilidade que provocam e pelas dificuldades préticas
encontradas na sua abordagem, as onicomicoses
permanecem como problema de primeiro plano na
agenda cientifica dermatolégica.

Neste artigo, propomos uma revisdo do tema, inclu-
indo algumas contribuicdes recentes da investigacdo
nesta drea.

EPIDEMIOLOGIA

Os estudos epidemiolégicos publicados apresentam
alguma disparidade’, com prevaléncias que variam
entre 2.6 e 15%""", o que reflecte o recurso a diferentes
metodologias, nomeadamente nas populagdes estu-
dadas, na forma de recrutamento de doentes ou no uso
de diferentes critérios de diagnéstico. E possivel que
estes valores subestimem a verdadeira dimensdo do
problema. Um estudo europeu multicéntrico recente
aponta para uma prevaléncia de 26.9%", uma
cifra elevada comparativamente com trabalhos ante-
riores.

A incidéncia também néo estd rigorosamente deter-
minada, no entanto parece estar a aumentar”'*”®, em
parte devido ao envelhecimento populacional.

De facto, a idade avangada parece ser o principal
factor de risco de onicomicose®*'*'¢, sendo os idosos os
mais afectados (Fig. 1). Por outro lado, esta afecgéo é
raramente observada na populagéo pedidtrica, com
prevaléncia inferior a 0.5%'""*. Outras condicdes apon-
tadas como favorecedoras ou associadas a maior risco
de infeccdo fungica ungueal (Quadro 1) sGo o sexo
masculino”'®, a diabetes mellitus'**°, a doenca vascular
periférica’, os estados de imunodepressdo”®, o taba-
gismo®', a prética desportiva e a frequéncia de balned-
rios*'°, a presenca de tinea pedis e a existéncia de fami-
liar com onicomicose .

A sobre-infeccdo fungica é possivelmente facilitada
pelas alteragdes estruturais patentes em certas onicopa-
tias. Neste contexto, a psoriase (Fig. 2) tem sido frequen-
temente referida como favorecedora de onicomicose,
apesar de resultados contraditérios nos estudos realiza-
dos"*?. A relagdo com factores genéticos e imuno-
légicos, como a atopia'®, tem despertado interesse, mas
ndo estd ainda suficientemente estabelecida®.

186

Fig. 1 - As onicomicoses sGo mais frequentes nos idosos.

Quadro |

FACTORES FAVORECEDORES
DE ONICOMICOSES

Doente

V' Lentificag@o do crescimento ungueal

V' Hébitos de higiene

V' Alteracées circulatérias

V' Défice de resposta imunolégica e fagocitica

V' Maior prevaléncia no sexo masculino
V' Unhas das méaos: mais afectadas nas mulheres

Factores genéticos

V' Diferente susceptibilidade & infeccdo por dermatéfitos
(T. rubrum)

Factores ligados a patologia/ morbilidade subjacente

Doenca vascular periférica
Diabetes mellitus

Psoriase

Imunodepresséo (HIV, iatrogenia)
Alteracées hereditdrias
Alteracées ortopédicas

<222 < <

Factores ambientais e comportamentais

Traumatismos repetidos

Profissdes (exs: mineiros, agricultores, cozinheiros)
Pratica desportiva (nadadores, utilizacdo de balnedrios)
Calcado

Clima

Transmiss@o intra-familiar

P
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Fig. 2 - Factores de risco: psoriase e SIDA.

ETIOLOGIA

Os principais agentes patogénicos sdo os dermatéfi-
tos, sendo o Trychophyton rubrum e o T. mentagrophytes
var. interdigitale as espécies isoladas em cerca de 90%
dos casos'*?. Outros dermatéfitos sdo ocasionalmente
incriminados, tais como T. violaceum, Epidermophyton
floccosum, Microsporum canis, entre outros.

As leveduras, nomeadamente as espécies do género
Candida, também provocam onicomicoses, atingindo
sobretudo as unhas das méaos. A C. albicans &, deste
grupo, a mais vezes isolada'*?.

O cardcter patogénico de outros fungos, outrora
considerados comensais e/ou contaminantes de cultu-
ras, tem sido reconhecido de forma crescente'”*°. O
Scopulariopsis brevicaulis, um fungo sapréfita, é deste
grupo o mais comummente identificado. Além destq,
vdrias espécies de outros géneros, incluindo Scytalidium,
Fusarium, Aspergillus e Acremonium, séo consensual-
mente aceites como agentes etiolégicos de onicomi-
cose'®.

A identificag@o de um fungo ndo-dermatéfito numa
cultura de fragmentos ungueais obriga a uma cuidada
interpretacdo clinico-laboratorial. Para confirmar o ca-
récter patogénico do isolado é necessério o seu isola-
mento repetido em novas amostras. Apenas a realizacéo
de vdérias culturas com material colhido em diferentes
locais e em diferentes momentos permite excluir a pre-
senca de um fungo dermatéfito, como agente patogé-
nico preferencial®™”".
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Enquanto o nimero de fungos causadores de

onicopatia continua a aumentar, cresce também a
evidéncia a propésito da infec¢do simultdnea por vérios
fungos. Este fenémeno é talvez mais frequente do que se
julgava. A contribuicdo das novas técnicas de
diagndstico molecular veio reforcar esta hipétese®*. No
entanto, a compreensdo da ecologia ungueal
permanece limitada. A presenca de vdrios agentes,
para além de ndo significar infeccdo mista, vem
dificultar o conhecimento das suas relacées, reciprocas e
para com o hospedeiro humano, e colocar ainda mais
duvidas acerca da patogenicidade de cada um.
O clima, a geografia e a exposicdo ocupacional séo
factores com impacto na epidemiologia infecciosa e em
particular na micologia cutdnea’. Vdrias séries de
regides tropicais do globo, como o Médio-Oriente, a
India ou o Brasil, revelam preponderancia de onicomi-
coses candididsicas**®, em detrimento das dermatofi-
ticas. Isto vem realcar a relevancia do conhecimento dos
padrées epidemiolégicos a nivel local, condicionante
fulcral da seleccdo de medidas preventivas e terapéu-
ticas mais adequadas.

Em Portugal, os estudos evidenciam o predominio de
T. rubrum como principal agente etiolégico”*, sendo o T.
mentagrophytes o segundo mais frequente.

CLiNICA

A onicomicose afecta frequentemente vdrias unhas,
com predominio nos pés, sendo a unha do halux a mais
frequentemente envolvida. Nas maos, dois cendrios séo
frequentes: a afec¢@o ungueal associada a perioniquia,
no contexto de infeccdo por Candida albicans ou outra
levedura, ou a afeccdo associada a atingimento simul-
tdneo das unhas dos pés, na infeccdo por dermatéfitos.

Descrevem-se habitualmente 4 ou 5 padrées clinicos
de atingimento do aparelho ungueal*. O seu reconhe-
cimento é importante, nomeadamente pelas implica-
¢oes no plano terapéutico.

1. Onicomicose sub-ungueal disto-lateral (OSDL):

é aforma clinica mais frequente (Fig. 3). Observa-
-se hiperqueratose subungueal, com discromia e
por vezes com onicdlise, de topografia distal e/ou
lateral. O fungo invade o leito ungueal através do
hiponiquio ou, com menos frequéncia, através
das pregas ungueais laterais. Este modo de inva-
sdo é favorecido pela onicélise pré-existente,
traumdtica ou no contexto de determinadas
patologias, como a psoriase.

2. Onicomicose sub-ungueal proximal (OSP):
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Fig. 3 - Onicomicose de tipo disto-lateral subungueal.

observa-se leuconiquia desde a por¢@o mais pro-
ximal da unha, por atingimento do leito ungueal
proximal, com extenséo varidvel em sentido distal
(Fig. 4). A invas@o acontece através da prega un-
gueal proximal. Esta forma clinica observa-se
sobretudo em doentes imunodeprimidos, sendo T.
rubrum o agente mais vezes implicado.

Fig. 4 - Onicomicose supericial branca e tinea pedis.

3. Onicomicose superficial branca (OSB): a infec-
¢Go estd limitada as camadas superficiais do
prato ungueal, observando-se discromia branca,
com perda do brilho e do aspecto liso e polido da
superficie ungueal. O T. mentagrophytes var. inter-
digitale é o principal responsdvel por esta forma
de apresentacéo, donde por vezes as denomina-
¢des de leuconiquia tricofitica ou mentagrofitica.
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Embora mais raros, alguns fungos distinguem-se
pela tendéncia em assumir esta forma clinica
(OSB), nomeadamente espécies de Fusarium,
Aspergillus e Acremonium".

4. Onicomicose endonix: trata-se de uma forma
rara, caracterizada por discromia e fendilhacdo
em lamelas da tédbua ungueal, sem hiperquera-
tose sub-ungueal, nem onicélise associadas (Fig.
5). Deve-se a invaséo directa da tdbua ungueal
por fungos mais resistentes a gradientes osmoti-
cos e com afinidade para queratinas duras, como
T. soudanense ou T. violaceum''. E por vezes
considerada como uma variante de OSDL.

5. Onicomicose distréfica total (ODT): representa o
estadio mais avangado na evolugéo de qualquer
uma destas formas. H& atingimento de toda a
tdbua ungueal.

Fig. 5 - Onicomicose endonix.

Esta classificagéo é de fécil aplicacgo na prética
clinica. O mesmo doente pode apresentar mais do que
um padréo de atingimento ungueal em unhas diferen-
tes. Para além da alterag@o da tédbua e do leito ungueal,
pode ainda haver perioniquia associada a qualquer
uma destas formas clinicas™.

A discromia presente na OSDL pode ser branca,
amarela, verde, castanha, frequentemente policromé-
tica (Fig. 6). Na OSP e na OSB, a discromia é predomi-
nantemente branca, estando no entanto descritos casos
com outras cores, o que leva alguns autores a preterirem
a designagédo OSB em prol da forma mais simples:
onicomicose superficial®. A pigmentacdo da unha por
cor castanha escura ou preta, ou melanoniquia, coloca o
problema do diagnéstico diferencial com o melanoma
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Fig. 6 - Discromia policromdtica.

sub-ungueal e outras lesées melanociticas. Quando esta
cor é provocada por fungos, alguns autores preferem a
denominagéo de pseudo-melanoniquia. A melanoni-
quia (ou pseudo-melanoniquia) que surge esporadi-
camente no contexto de uma onicomicose pode dever-se
a pigmentos escuros produzidos por fungos, pigmentos
hemdticos, substancias exégenas, inclusivamente parti-
culas inorgdnicas ou pigmentos derivados da presenca
de bactérias. E de notar que alguns fungos produzem
efectivamente melanina®®’, nomeadamente o T. rubrum
nigricans e sobretudo os fungos dematidceos, como
Scytalidium dimidiatum ou Alternaria alternata. A
Candida albicans também é capaz de produzir mela-
nina, no entanto a melanoniquia induzida por Candida
permanece um fenémeno raro®, ndo obstante a elevada
incidéncia de onicomicoses candididsicas.

A onicomicose candididsica (Fig. 7) distingue-se das
restantes onicomicoses (fundamentalmente dermatofi-
ticas) por diversas particularidades que importa consi-
derar, no plano epidemiolégico, clinico e terapéutico, e
que justificam uma abordagem independente.

A infecgdo por Candida é mais frequente nas méos e
em doentes do sexo feminino, em contraste com o verifi-
cado na onicomicose dermatofitica. Surge preferen-
cialmente na presenca de certas condigdes, com desta-
qgue para a diabetes mellitus e algumas actividades
profissionais ou ocupacionais nas quais a pele da méo é
mantida hdmida, tal como acontece com domésticas,
profissionais de limpeza, cozinheiras ou cabeleireiras.
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Fig. 7 - Onicomicose candididsica, com perioniquia.

A onicopatia estd associada a perioniquia crénica
numa grande percentagem de casos, & qual pode ser
meramente secunddria, ndo implicando a presenca
efectiva de infecg@o/invasdo da tédbua ungueal. Quando
hé& efectivamente onicomicose, as alteracdes clinicas séo
sobretudo a onicélise, a onicodistrofia e a estriacéo. A
discromia e a hiperqueratose sub-ungueal sdo elemen-
tos semiolégicos menos comuns.

Ainda a propésito de afeccées por Candida, deve
referir-se o envolvimento ungueal como parte do
espectro clinico da candidiase mucocuténea crénica.
Trata-se de uma situacdo especifica que néo serd apro-
fundada neste artigo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Onicopatia néo equivale a onicomicose. O diagnds-
tico diferencial das onicomicoses é extenso, exigindo do
médico um amplo conhecimento da patologia ungueal e
o cumprimento rigoroso do método clinico.

O diagnéstico fundamenta-se principalmente no
exame objectivo atento, que néo se esgota na observa-
¢éo das unhas, mas que compreende o exame dermato-
l6gico e o exame fisico geral, alicercado na histéria
clinica e integrando os antecedentes pessoais e familia-
res e a histéria social do doente. A realizacéo de alguns
exames complementares de diagnéstico é habitual-
mente pertinente, com destaque para o exame micol6-
gico directo.

A psoriase é uma causa frequente de onicopatia, po-
dendo cursar isolamente, sem outros sinais da doenca. A
pesquisa de antecedentes pessoais ou familiares de
psoriase pode contribuir para o diagnéstico. O liquen
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plano e a alopécia areata séo outros exemplos, ilustra-
tivos da importdncia de um adequado exame do
tegumento, das mucosas e das restantes faneras. As
alteracdes ungueais secunddrias a traumatismos, ao
envelhecimento ou & doenca vascular periférica sé@o
causas frequentes de duvida diagnéstica na prética
clinica, motivando o recurso a exames complementares,
fundamentalmente colheita de material para exame
micolégico, directo e cultural.

Muitas outras patologias podem ser confundidas
com onicomicose™; no entanto, pela sua gravidade, é
indispensdvel mencionar os tumores cuténeos. A apre-
sentacdo é geralmente monodéctila, com aspecto pare-
cido com a OSDL ou a ODT. O melanoma ungueal é o
tumor mais temido, sendo o diagnéstico tardio, contudo,
ainda frequente (Fig. 8).

Fig. 8 - Melanoma.

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

O diagnéstico baseia-se na clinica, mas exige confir-
magdo laboratorial. Isoladamente, nem a presenca de
semiologia evocadora, nem a positividade do exame
micolégico, bastam para afirmar o diagnéstico de
onicomicose®".

Tendo em conta que o tratamento é prolongado, néo
isento de riscos, dispendioso e nem sempre eficaz, vérios
grupos internacionais de peritos consideram manda-
téria ou importante a confirmacdo laboratorial da
infecgdo fungica antes de iniciar o seu tratamento®**.

1. O exame micolégico
O exame micolégico é a opcdo de primeira linha no
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diagnéstico laboratorial das onicomicoses e reldne
vérios elementos: 1) informagdo clinica (dados rele-
vantes da histéria clinica e do exame obijectivo); 2)
colheita de material infectado, com técnica adequada e
adaptada ao tipo de onicopatia; 3) exame directo; 4)
exame cultural.

A colheita de material adequado é uma etapa critica
para conseguir resultados vélidos e reprodutiveis. A
qgualidade da amostra enviada é provavelmente téo
relevante quanto a quantidade, pelo que o procedi-
mento da colheita deve ser escrupulosamente execu-
tado™’.

1.1. Normas para a colheita de amostra para
exame micolégico

Antes de mais, as unhas do doente devem estar
limpas e secas. E importante assegurar-se que o doente
ndo estd ou esteve recentemente sob terapéutica
antifdngica, circunstdncias que obrigam a adiar a
colheita. Os tempos de espera preconizados para estas
situagdes sdo: 15 dias, se houve aplicagéo de creme
antifdngico; 15 dias, apés tratamento queratolitico com
ureia; 2 meses apds tratamento sistémico com
griseofulvina ou cetoconazol; 3 meses apéds tratamento
com verniz antifdngico ou tratamento sistémico com
terbinafina. Previamente & colheita, é desejavel a des-
contaminagdo com éter ou dlcool, que permite reduzir a
presenca bacteriana, sem lesar o fungo que preten-
demos identificar. O material deve ser seleccionado em
funcéo do tipo de onicopatia e inclui um ou mais dos
seguintes: |[dmina de bisturi, cureta de 1-2mm, corta-
-unhas, alicate de unhas, espdtula ou elevador de
unhas. Os instrumentos sdo esterilizados, utilizam-se de
forma a evitar a contaminacdo do material colhido e
sem provocar hemorragia. A colheita adequada deve
incidir sobre o segmento ungueal mais rico em fungos
vidveis. Vimos que a distribuicGo dos fungos varia em
fungdo do tipo de onicomicose. Assim, na OSDL, a mais
frequente, importa extrair material presente entre o leito
e a tdbua ungueal, rejeitando os fragmentos oriundos
do bordo livre e dos segmentos mais distais da unha
(sobretudo se houver onicélise), e preferir os fragmentos
menos contaminados e com maior nUmero de fungos
vidveis presentes na parte mais proximal da afecgéo, na
fronteira com o tecido sdo. A OSP obriga a técnica mais
delicada e morosa, com trepanagdo cautelosa da tébua
ungueal e extraccdo de tecido sub-ungueal, privili-
giando-se o material proveniente da regido da ldnula.
No caso de OSB, a colheita estd facilitada, bastando
raspar a superficie da tdbua ungueal com uma lémina
de bisturi. Em qualquer dos casos, os fragmentos sé&o
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habitualmente acondicionados entre duas ladminas de
vidro, que sé@o depois embrulhadas em papel. Durante o
seu armazenamento e fransporte até ao laboratério, as
amostras séo mantidas em ambiente seco de modo a
evitar o crescimento de contaminantes, nomeadamente
bolores.

O exame directo é habitualmente realizado apés
clarificacéo da amostra, que consiste na separagéo das
células, habitualmente realizada com solucéo de
hidréxido de potéssio (KOH), em concentracdes que
variam entre 10 e 40% (Fig. 9). O procedimento para o
estudo de uma onicopatia é semelhante ao aplicavel
para qualquer dermatofitia, no entanto a preparacéo de
fragmentos ungueais requer mais tempo do que o
necessdrio com raspados cutdneos, devido a forte
coesdo dos onicdcitos. Existem maltiplas variantes da
técnica™*', aplicadas em funcdo da experiéncia dos
laboratérios. Alguns utilizam lactofenol como alternativa
ao KOH, outros utilizam o dimetil-sulféxido (KOH-
DMSQO) como solvente adicional. Outra modalidade
consiste no uso de corantes, como o Chlorazol Black E ou
o calcofltor.

Fig. 9 - Exame directo com KOH positivo.

A cultura ¢ indispensével para a identificagdo do
agente. E desejdvel que a sementeira seja efectuada em
diferentes meios, para viabilizar o crescimento de todos
os potenciais fungos patogénicos ungueais, incluindo
dermatéfitos, leveduras e outros fungos. Pretende-se
ainda minimizar ou mesmo impedir o crescimento de
bactérias ou outros contaminantes, cuja presenga
poderia comprometer o isolamento do fungo. O meio de
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cultura mais difundido é uma adaptacdo do meio de
Sabouraud, suplementado com cicloheximida e
cloranfenicol. O crescimento dos fungos varia entre
aproximadamente 48 horas, para as leveduras e entre 2
a 6 semanas para os dermatéfitos (em média, 3
semanas)®.

A identificacgo do agente incriminado resulta da
confrontacdo entre a clinica e os isolados obtidos e
fundamenta-se geralmente nas caracteristicas macros-
cédpicas (da colénia) e microscdpicas e em propriedades
bioquimicas e enzimdticas do fungo. Nesta etapa, a
experiéncia do técnico é determinante.

2. Outras técnicas de diagnéstico micolégico

A histomicologia continua a ser alvo de inferesse,
com vérios estudos recentes a assinalar a sua elevada
sensibilidade para a confirmagéo do diagnéstico de
onicomicose®*. A amostra utilizada é geralmente uma
peca de bidpsia ungueal, interveng@o que nem sempre é
bem aceite pelos doentes. Como alternativa, podem
utilizar-se fragmentos ungueais mais grosseiros: o exa-
me histolégico da hiperqueratose subungueal (Fig. 10),
rejeitando a tédbua ungueal, proporciona bons resul-
tados®®. O processamento da tdbua ungueal é
tecnicamente exigente, obrigando a protocolo néo
automatizado, laborioso, com quimicos especificos, o
gue o torna caro. O PAS (periodic acid-Schiff) é a
colorag@o de referéncia, no entanto outras podem ser
empregues, como o Gomori-Grocott. A histomicologia é
particularmente Gtil para complementar o estudo quan-
do existem ddvidas®: pode reconhecer a presenca de um
fungo quando o exame micolégico foi negativo; pode

Fig. 10 - Hiperqueratose subungueal.
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esclarecer acerca da distribuicdo do fungo no aparelho
ungueal, nomeadamente em casos de onicomicose
endonix; pode ajudar a confirmar o carécter patogénico
de um fungo né@o dermatéfito. Encontra como principais
limitagdes o facto de néo identificar o agente e de ser
mais dispendiosa do que o exame micolégico conven-
cional. Alguma informagéo relativamente & identidade
do fungo pode contudo ser obtida através das caracte-
risticas morfolégicas ou recorrendo & imunohisto-
quimica (técnica todavia muito limitada na identificagéo
micoldgica).

A (ltima novidade passa pelas técnicas de biologia
molecular, baseadas na deteccéio de DNA fungico em
amostras biolégicas®. O seu contributo no diagnéstico
micolégico comeca finalmente a ultrapassar o dominio
experimental, com aplicag@o clinica efectiva de forma
crescente. As metodologias possiveis s@o diversas e
poderdo vir a permitir um diagnéstico etiolégico rdpido
e barato™*.

3. Valor comparativo dos meios complemen-
tares de diagnéstico

A reforcada consciéncia de que é importante (e
porventura mandatério) confirmar o diagndstico antes
de iniciar o tratamento tem estimulado o desenvolvi-
mento e o estudo comparativo dos meios complemen-
tares de diagndstico actualmente disponiveis.

O exame directo em KOH tem uma sensibilidade
aproximada de 80%, superior & do exame cultural, em
parte devido ao facto de néo distinguir organismos
vidveis dos que |& néo o séo. Os resultados obtidos e a
sua validade dependem muito da qualidade da amostra
e do treino do examinador. N&o existe evidéncia
definitiva que suporte a utilizacdo rotineira de corantes,
como o calcofltor, com estudos em que a sensibilidade
alcangada foi inferior, para além do aumento de custos e
requerimentos técnicos (neste caso, necessidade de
microscopia de fluorescéncia)®

A cultura vai estar obrigatoriamente condicionada
pela qualidade da amostra enviada; em diferentes
investigacdes, a sua sensibilidade foi estimada entre
valores desde 25 até 80%°"*. A sensibilidade da cultura
parece ser inferior em amostras de ODT, provavelmente
pela maior dificuldade em incluir fungos vidveis nestas
amostras; os restantes testes, inclusivamente o exame
directo em KOH, ndo parecem tdo influenciéveis por este
pardmetro. No entanto, o uso rotineiro da cultura mico-
l6gica na prética clinica continua a estar preconizado,
sobretudo devido ao facto de permitir a identificacéo do
agente, apesar da sua baixa sensibilidade.

A coloragdo de fragmentos ungueais com PAS, ou
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seja o diagnéstico histolégico de onicomicose, tem-se
revelado um exame com elevada sensibilidade, na
ordem dos 90%, de forma consistente em vdrios
estudos®*. Apesar deste bom desempenho, pelo facto
do seu papel nesta drea ainda ndo estar firmado junto
dos clinicos, pelo fdacil acesso ao exame micoldgico
directo, pela dificuldade no processamento das amos-
tras e pelo seu custo mais elevado, esta técnica continua
com escassa aplicacdo entre nés.

As técnicas de diagndstico molecular apresentam
resultados promissores. A sensibilidade das diferentes
modalidades néo é homogénea, contudo valores supe-
riores a 80% s@o metas aparentemente ao alcance de
vérias delas. A capacidade de identificacdo do agente
colocam-nas em competicdo directa com o exame
micolégico convencional, com a vantagem adicional de
poderem fornecer resultados especificos em muito
menos tempo. Desde que de forma planeada e
intfegrada, parece possivel vir-se a democratizar o seu
uso a baixos custos.

TERAPEUTICA

Existem diversas possibilidades que devem ser conheci-
das e equacionadas caso a caso. As principais opgdes s@o
a farmacoterapia tépica, sistémica ou combinada e a
destruicdo ou remocdo ungueal cirdrgica ou quimica.

Os estudos no campo da terapéutica das onicomi-
coses sGo numerosos, no entanto muito permanece por
esclarecer. A dificuldade em obter evidéncia sélida nesta
drea é reconhecida e tem sido atribuida a uma série
extensa de premissas, que abordamos sumariamente de
seguida, enumerando alguns exemplos:

- O facto de ser uma patologia com evolugéo pro-

longada;

- Diagnéstico apenas baseado em critérios clinicos

é insatisfatério;

- Meios complementares de diagnéstico insatisfa-

térios;

- Falta de consenso e reprodutibilidade acerca dos

critérios de diagndstico;

- Variedade de esquemas terapéuticos possiveis;

- Esquemas terapéuticos prolongados;

- Diferentes tipos de cura (clinica, micolégica e

completa);

- Diferentes critérios para cada tipo de cura;

- Necessidade de follow-up prolongado para veri-

ficar cura;

- Metodologias variadas dos estudos que restringe

esforgos de comparagéo.
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Apesar destes obstdculos, o conhecimento nesta drea
tem-se aprofundado, permitindo o estabelecimento de
algumas recomendacées e linhas orientadoras.

1. Terapéutica topica

Os fédrmacos contemplados nesta categoria incluem
a amorolfina (solug@o ungueal a 5%), o ciclopirox (verniz
ungueal medicamentoso a 8%) e o tioconazol (solugdo
ungueal a 28%). Séo moléculas capazes de atravessar a
tédbua ungueal e de atingir o leito ungueal em concen-
tracdes superiores as respectivas concentragdes inibitd-
rias minimas (CIMs), pelo que podem ser eficazes em
monoterapia®.

A absorgéo sistémica é minima.

Apresentam como aspectos de interesse, a relativa
inocuidade, com efeitos laterais raros e limitados a nivel
local (irritagGo cutdnea nas primeiras aplicagdes), a
auséncia de interacgdbes medicamentosas e a
possibilidade de serem associados com vantagem das
terapéuticas sistémicas.

A amorolfina apresenta um amplo espectro de
acgdo, abrangendo dermatdfitos, leveduras do género
Candida e vdrios bolores, incluindo dos géneros
Alternaria, Hendersonula e Scopulariopsis. Tem efeito
fungicida e fungistdtico e apresenta como grande
vantagem a comodidade posolégica, com apenas uma
ou duas aplicagdes por semana™*.

O ciclopirox também possui actividade fungicida e
fungistdtica sobre um amplo espectro de fungos””’. Este
verniz é aplicado uma vez por dia.

Estes tépicos encontram como principais indicagdes
terapéuticas as OSB e as OSDL em fase inicial e
preferencialmente com envolvimento de poucas unhas.
O seu uso deve ser privilegiado em doentes com contra-
indicacdes para os antifingicos orais ou com risco de
inferacgdes medicamentosas significativas. Discute-se
ainda o seu papel como terapéutica supressiva a longo
prazo na prevengdo de recidivas em doentes de risco |&
tratados. Como monoterapia, estes tdpicos sdo
desaconselhados na presenga de um ou mais dos
seguintes elementos, preditivos de uma fraca resposta
ao tratamento: onicélise; espessura ungueal aumentada
(>3mm); atingimento de mais de metade da unhag;
envolvimento da matriz.

2, Terapéutica sistémica

Actualmente, os principais fdrmacos disponiveis em
Portugal (Quadro Il) para o tratamento das onicomi-
coses s@o aterbinafina, o itraconazol e o fluconazol.

A terbinafina e o itraconazol sGo os farmacos de
primeira linha®. O tratamento sistémico é a opgéo mais
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Quadro Il

ESQUEMAS TE,RAPEUTICOS PARA O
TRATAMENTO SISTEMICO DE ONICOMICOSES

Farmaco Unhas das méos | Unhas dos pés
. 250mg/d, 250mg/d,
Terbinafina 6 a 8 sem 12 a 16 sem
ltraconazol 100mg, 2x/d, 100mg, 2x/d,
(continuo) 6 sem 12 sem
100mg, 4x/d, 100mg, 4x/d,
ltraconazol 1 da 4: 1 da 4:
(pulsos) sem em cada 4; sem em cada 4;
P 2 ciclos 3 a 4 ciclos
150mg, Tx/sem, 150mg, Tx/sem,
Fluconazol " -
até cura até cura

eficaz na maioria das onicomicoses, estando particu-
larmente indicado na OSP, na ODT e na generalidade
das OSDL, nomeadamente as que apresentam um ou
mais dos elementos preditivos de insucesso com mono-
terapia tépica, abordados na secgdo anterior (Fig. 11).

Fig. 11 - Onicomicose nas mdos, com atingimento poli-
ddctilo e envolvimento da matriz ungueal.

A terbinafina, uma alilamina, é o fdrmaco mais utili-
zado. E utilizada de forma continua na dose de 250
mg/dia, habitualmente durante 6 semanas no trata-
mento de onicomicoses das méos e durante 12 semanas
no caso dos pés. A tolerGncia deste fdrmaco é boa ou

. 71,75 . . . . . - .
muito boa” . Os principais efeitos laterais séo a dis-
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pepsia/desconforto abdominal, cefaleias e exantema
cutneo; embora pouco frequente, a disgeusia é um
efeito lateral caracteristico. Deve ainda ter-se em conta a
possibilidade de toxicidade hepdtica e hematolégica,
idiossincrdticas e potencialmente graves, e o raro
desencadeamento de lGpus eritematoso. A realizagéo de
controlo analitico (incluindo hemograma e provas
hepéticas) é recomendada por vérios autores, geral-
mente antes e 4 a 6 semanas apds iniciar o tratamento.
Todavia, este ponto ndo é alvo de consenso, havendo
guem advogue, como alternativa as andlises seriadas
em tempos pré-determinados, o adequado aconselha-
mento dos doentes, com indicacdo expressa para
avaliagéo clinica (e analitica) precoce sempre que
surgirem sinfomas durante o tratamento com terbina-
fina”. Quanto a interacgées medicamentosas, importa
referir que a terbinafina sofre metabolizag@o hepdtica,

competindo pela enzima CYP450 2D6 que intervém no
metabolismo de alguns farmacos (Quadro lll). Esta
reaccdo é aparentemente pouco relevante na prética
clinica, sendo a incidéncia de interaccdes clinicamente
significativas muito baixa.

O itraconazol, um triazol, é a principal alternativa &
terbinafina, relativamente & qual possui um espectro de
acgdo mais amplo. No entanto, na globalidade das
onicomicoses, parece ser menos eficaz do que esta, o
que poderd estar ligado ao facto de ser fungistdtico e a
uma menor actividade sobre dermatéfitos. A sua vanta-
gem nas onicomicoses por Candida tem sido reconhe-
cida. Trata-se de um farmaco bem tolerado, mas que
apresenta numerosas interac¢des medicamentosas
significativas (Quadro ), na maioria relacionadas com
o CYP450 3A4, obrigando a sua prescrigdo a uma
atenta revisdo de toda a terapéutica do doente. Os efei-

Quadro Il
INTERACQ()ES MEDICAMENTOSAS DA TERBINAFINA E DO ITRACONAZOL*

FARMACO

Terbinafina

COMENTARIO

® Anti-depressivos (triciclicos e SSRls), bloqueadores beta,
flecainida, propafenona,

Co-metabolizados pelo CYP450 2D6. Uso com cautela.
Ponderar reduzir a dose de um dos fdrmacos.

e Ciclosporina

Aumento da ciclosporinémia. Ajuste habitualmente desnecessario.

e Rifampicina

Reduz niveis de terbinafina e respectiva eficdcia do tratamento

e Varfarina

Uso considerado seguro. Descritas variagdes no tempo
de protrombina.

ltraconazol

® Sinvastatina, lovastatina, quinidina, midazolam oral,
triazolam, pimozide,

Administracdo simulténea contra-indicada.

Alprazolam, atorvastatina, budesonide, buspirona,
carbamazepina ciclosporina, dexametasona, diazepam,
digoxina, haloperidol, inibidores da protease, metilprednisolona,
sildenafil, sirolimus, tacrolimus, tadalafil, varfarina, zolpidem

Concentracoes séricas aumentadas, com risco de efeitos laterais.

Anti-4cidos, carbamazepina, didanosina, isoniazida, fenobarbital,
inibidores da bomba de protées

Reducéo dos niveis de itraconazol, podendo comprometer
eficécia do tratamento.

Fenitoina, rifamicinas, nevirapina

Uso simulténeo com itraconazol desaconselhado.

Bloqueadores dos canais de célcio

Ocorréncia de edema, sobretudo com diidropiridinas
(amlodipina, por ex.).

e Antidiabéticos orais

*(nota: nGo exaustivo; consultar informagdo completa e actualizada)
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Risco de hipoglicemia, sobretudo com sulfonilureias
(glibenclamida, por ex.).
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tos laterais mais frequentes incluem cefaleias, sintomas
gastro-intestinais e alteragdes dermatolégicas, como
prurido, exantema e urticéria. A ocorréncia de efeitos
adversos mais graves é possivel, com destaque para a
toxicidade hepdtica. Vdrias autoridades recomendam a
realizagdo de vigiléncia analitica.

Dois esquemas posolégicos encontram-se validados
para o itraconazol: o tratamento continuado e o
intermitente, também conhecido como tratamento por
“pulsos” ou ciclos. No primeiro caso, a dose preconi-
zada é de 200mg/dia, durante 6 ou 12 semanas,
consoante o tratamento seja dirigido &s unhas das maos
ou dos pés, respectivamente. O tratamento por “pulsos”
consiste na repeticdo de ciclos de tratamento. Cada ciclo
compreende o administragdo de 400mg/dia de
itraconazol durante 7 dias consecutivos, seguidos de
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pausa com duragdo de 21 dias. As unhas das méos séo
tratadas com 2 ciclos, enquanto que as dos pés, com 3
ou4.

Nos Ultimos anos, surgiram alguns estudos a supor-
tar a utilizacdo da terbinafina em esquema posolégico
intermitente’®’”’, como sucede com o itraconazol. Nos
esquemas propostos, cada ciclo de tratamento consiste
na toma didria de 250mg ou 500mg de terbinafing,
durante 7 dias consecutivos, seguidos de pausa com
duragéo de 3 ou mais semanas (pausa mdaxima del1l
semanas, com ciclos trimestrais); o nUmero de ciclos
efectuado varia consoante os trabalhos, sendo geral-
mente compreendido entre 2 e 6 ciclos.

O tratamento por pulsos tem sido foco de grande
atengdo. A grande vantagem desta modalidade posolé-
gica é a redugdo dos custos do tratamento, que ndo séo

Quadro IV
TRATAMENTO DAS ONICOMICOSES: RECOMENDAQGES GERAIS

SITUACAO

Todos os doentes

INTERVENCAO

Educacao e medidas gerais

ODSL

1°) terbinafina ou 2°) itraconazol
Alternativa: tx combinada

ODSL inicial, com:

e <50% unha atingida

® Matriz ndo atingida

® Unha néo espessada

® Sem onicdlise

® Poucas unhas afectadas

Ponderar monoterapia tépica

ODSL mau prognéstico, com:

Espessura unha >2 mm

Crescimento linear lento (<3 mm em 6 meses)
>75% unha atingida

Matriz atingida

Imunossupressdo

Onicopatia prévia

|dade avancada

Ponderar tx combinada

OoDT

1°) terbinafina ou 2°) itraconazol
Considerar avulsdo quimica
Ponderar tx combinada

Se dermatofitoma

Considerar desbridamento

Se espessura ungueal muito aumentada

Considerar ureia a 40%

OSP 1°) terbinafina ou 2°) itraconazol
Curetagem + amorolfina
OSB Alternativa: ciclopirox

Alternativa: tx sistémica
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de todo menosprezdveis no caso das onicomicoses.
Discute-se ainda a eventual diminuicdo da incidéncia de
efeitos adversos e uma maior aceitagdo/adesdo dos
doentes. No entanto, a informacéo relativamente ao uso
intermitente da terbinafina continua escassa, néo sendo
ainda possivel recomendar esta forma de tratamento de
forma generalizada.

O fluconazol é outro triazol. Tem sido utilizado sobre-
tudo em micoses sistémicas e infeccées por Candida,
pelo que alguns peritos discordam do seu uso nas
onicomicoses, com receio do agravamento do problema
das resisténcias aos antifingicos. A sua eficdcia nesta
indicacdo, embora inferior & da terbinafina e do itraco-
nazol, estd bem documentada. Utiliza-se na dose de
150mg, em toma Unica, semanal, até se alcancar a
cura, o que exige 6 a 9 meses de tratamento, em média,
no caso de onicomicoses dos pés. Tal como com os
restantes fdrmacos, existe iatrogenia e devem ter-se em
conta as interacgdes medicamentosas.

Finalmente a titulo de nota complementar, relembrar
o papel do cetoconazol e da griseofulvina no tratamento
destas infeccdes no passado.

O cetoconazol é eficaz (dose recomendada: 200mg/
dia), no entanto consideravelmente hepatotdxico. A
infroducdo no mercado de alternativas mais seguras
levou a marcada diminuicéo do seu uso.

A griseofulvina foi muito utilizada no passado. Trata-
se de um fdrmaco menos eficaz, que obrigava a longos
tratamentos (anos), com efeitos laterais importantes. J&
n&o é comercializada em Portugal.

3. Terapéutica combinada

Consiste na combinacéo, simulténea ou sequencial,
de diferentes antifingicos com mecanismo de acgéo
diferente, de modo a potenciar as possibilidades de
cura®®’®”. Outros objectivos desta modalidade séo a
diminuicdo da probabilidade de recidiva e a reducdo
dos custos globais.

Os estudos nesta drea tém focado a sua atencdo
sobretudo no uso simultdneo de agentes sistémicos,
terbinafina ou itraconazol por via oral, com tépicos,
nomeadamente a amorolfina ou o ciclopirox. O trata-
mento tépico é habitualmente mantido por mais tempo,
com duragdo varidvel (24 semanas, por exemplo).
Outras combinacdes sdo possiveis, no entanto os estu-
dos a apoiar a sua aplicagéo clinica s@o escassos ou
inexistentes.

Vérios ensaios reconhecem vantagem nesta aborda-
gem. Assim, a terapéutica combinada parece especial-
mente vocacionada para grupos seleccionados de
doentes: com onicomicoses recidivantes, com factores
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de risco para a recidiva ou com onicomicoses por
agentes “atipicos”.

4. Destruicdo, remocgéo ou avulséo ungueal

A destruicdo ou remocéo do tecido ungueal afectado
é utilizada com variados intuitos: para diminuir de forma
rédpida o nimero de fungos presentes, ou seja, a carga
infectante; para aliviar a sintomatologia associada a
onicodistrofia; para melhorar a penetracéo e accdo dos
farmacos tépicos; para minimizar o risco de persisténcia
de focos contaminados, ao abrigo da medicacéo
sistémica, provavelmente associados a risco elevado de
recidiva.

As metodologias mais difundidas incluem a remocéo
cirdrgica da unha, total ou parcial e a avulsdo quimica
com ureia a 40%. E consensual a utilidade da remocéo
de dermatofitomas, bem como a remocéo atraumética
de segmentos afectados, particularmente em unhas
onicoliticas. Em unhas muito espessadas (Fig. 12) onde é
deficiente a penetracdo dos antifingicos, nomeada-
mente em onicodistrofias totais, a avuls@o quimica pode
ser Util, e sem riscos para além de eventual maceragéo
dos tecidos peri-ungueais. A avulséo cirirgica total deve
ser encarada com reservas dado o risco importante de
deformidade sequelar.

Fig. 12 - ODSL em fase avancada, com espessamento un-
gueal.

5. Medidas gerais

Os factores de risco de onicomicose modificaveis
devem ser abordados e corrigidos, sempre que possivel,
de modo a maximizar as hipéteses de sucesso tera-
péutico.
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Na onicomicose candididsica, a exposi¢cdo ocupa-
cional estd4 frequentemente patente como condigéo
favorecedora ndo sé da instalacdo da infeccdo fungica,
mas também do fracasso do seu tratamento ou da
recidiva da afecgéo. A reducdo do contacto dos dedos
com dgua, o uso de luvas, a aplicagéo de vernizes de
modo a selar as pregas ungueais laterais e proximal, a
correccdo de cuidados inadequados de manicure, com
respeito pela cuticula, sGo exemplos de intervencdes
com impacto no curso evolutivo da doenca.

A manutencdo de uma boa higiene e o uso de meias
de algodédo e de calcado adaptado, de forma a mini-
mizar o traumatismo das unhas e a humidade dos pés,
sGo recomendagdes gerais tradicionais, baseadas na
fisiopatologia das onicomicoses. Outras dreas abertas &
intervencéo incluem a cessacdo tabdgica, a implemen-
tagé@o de medidas sanitdrias nos balnedrios, o tratamen-
to precoce da tinea pedis e o tratamento de familiares
com dermatofitias. O controlo de doencas crénicas,
como a diabetes mellitus, também é relevante.

Na sua generalidade, estas medidas sdo provavel-
mente mais significativas na prevencdo do que no
tratamento, no entanto é recomenddvel que integrem o
plano terapéutico do doente.

6. Decisdio terapéutica

A decis@o de tratar ou n&o tratar as onicomicoses
surge como problema frequente na prdtica clinica. A
resposta é varidvel de doente para doente e deve funda-
mentar-se nos principios gerais da actividade médica.

E, hoje em dia, consensual que as onicomicoses ndo
devem ser desvalorizadas"*****. A sua presenca favorece
erisipelas e celulites sobretudo em doentes de risco, como
os diabéticos. Em doentes imunodeprimidos, a infec¢éo
fungica ungueal pode ocasionalmente assumir compor-
tamento invasivo sistémico, com risco vital para o doente,
como acontece com espécies de Fusarium e Alternaria.
Trata-se de uma patologia muito prevalente, geradora de
significativa morbilidade. O desconforto ou dor em
actividades relacionadas com o uso dos pés, o embaraco,
o impacto negativo na auto-estima e a restricio nas
actividades sociais s@o determinantes de importante
repercuss@o na qualidade de vida dos doentes (Fig. 13).

A decisdo de néo tratar resulta frequentemente de
uma ou mais das seguintes consideracdes: previsdo
antecipada de provdvel fracasso terapéutico, que
desmotiva desde logo a tentativa; auséncia de beneficios
claros resultantes da intervengdo terapéutica; risco
elevado de iatrogenia ou de interaccdes medicamen-
tosas; diagnéstico ndo confirmado; custo elevado do
tfratamento.

Educacdo Médica

Fig. 13 - Uso de verniz para camuflar onicomicose: o impacto
na auto-estima e na qualidade de vida.

Por outro lado, é necessdrio ponderar vdrios outros
aspectos que incentivam a instituigdo de terapéutica
eficaz. Tratar pode significar: a correccdo de um factor
de risco para infeccées potencialmente graves,
sobretudo em diabéticos e imunodeprimidos; a reducéo
da morbilidade que a doenca provoca no doente
individual. Convém ainda ter em conta que os vdrios
fdrmacos e esquemas presentemente disponiveis permi-
tem o estabelecimento de um plano terapéutico ajustado
a cada doente.

7. Onicomicose nos idosos

Os idosos sé@o o grupo mais afectado®’. Neste grupo
etdrio, é frequente encontrar doentes polimedicados e
com co-morbilidades significativas. Antes de iniciar o
tratamento, é fundamental obter confirmagéo labora-
torial do diagnéstico clinico. Este principio assume maior
importdncia, atendendo & elevada frequéncia de altera-
¢des ungueais secunddrias a doengas sistémicas obser-
vada nesta populacéo (sobretudo doencas vasculares).

8. Onicomicose nas criancas

As criangas s@o raramente afectadas, no entanto é
possivel que a incidéncia também esteja a aumentar
neste grupo™®. O diagnéstico micolégico deve ser
estabelecido, de forma a evitar tratamentos empiricos
desnecessdrios. A prescricdo de um tratamento prolon-
gado com antifingicos sistémicos deve ter em conta a
escassez de estudos de seguranga nesta populagdo™**.
E possivel que o tratamento por pulsos, com itraconazol
ou eventualmente com terbinafina, seja uma opcdo mais
segura do que os tratamentos continuados. O problema
da vigilancia analitica também deve ser equacionado.
Quanto aos tépicos, é possivel que os vernizes medica-
mentosos sejam mais eficazes nas criangas, atendendo
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a fina espessura da tdbua ungueal; no entanto deve
atentar-se & possivel absor¢éo sistémica acrescida em
criancas com o hdbito de colocar os dedos na boca ou
de roer as unhas.

9. O tratamento etiolégico

Aidentificagd@o do agente etiolégico pode orientar ou
mesmo condicionar a estratégia terapéutica. A onicomi-
cose candididsica é um bom exemplo deste paradigma.
Nestas situagdes, a terbinafina, embora tenha eficécia,
pode ser preterida a favor do itraconazol, do fluconazol
ou eventualmente do cetoconazol, nos casos refractd-
rios. Além do mais, hd frequentemente perioniquia
associada que também merece atencdo do ponto de
vista terapéutico.

As maiores dulvidas colocam-se aquando da
identificacdo de agentes patogénicos menos habituais, no
enfanto o tratamento de onicomicoses por bolores néo
difere muito dos principios gerais enunciados para as
onicomicoses em geral”**¥. Os dados disponiveis séo
parcos, mas permitem concluir que quer a terbinafing,
quer o itraconazol sdo opcdes vidveis no tratamento de
infeccdes por Scopulariopsis brevicaulis, e espécies de
Aspergillus e Fusarium. A durag@o do tratamento pode
eventualmente ser prolongada. A abordagem requer
paciéncia e o fracasso terapéutico ndo deve ser declarado
precocemente. A ndo-resposta a um fédrmaco néo tem
implicagdes na resposta a outro antifingico, sobretudo se
pertencer a outra familia quimica. Alguns fungos, como o
Scytalidium dimidiatum, sdo intrinsecamente resistentes aos
farmacos sistémicos utilizados®. O recurso a antifingicos
mais recentes, como o voriconazol, nestas infecgdes
recalcitrantes comeca a ser debatido.

PROGNOSTICO

A cura é o objectivo primdrio do tratamento. No en-
tanto, nos diferentes ensaios, a definicdo encontrada
ndo é sempre a mesma. A definicdo de cura baseia-se
fundamentalmente em critérios clinicos e micolégicos, o
gue nos remete para os conceitos de cura clinica, cura
micolégica e cura completa, designacdes vulgarmente
usadas na literatura médica desta drea®’.

A cura clinica corresponde ao restabelecimento do
aspecto original da unha, previamente & afecg@o micols-
gica. A cura micolégica, por sua vez, corresponde &
resolugGo da infecgdo, com eliminagdo dos fungos do
aparelho ungueal e é usualmente declarada em fungéo
da negatividade do exame micolégico convencional. A
cura micolégica néo implica que o aspecto da unha seja
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normal. A persisténcia de alteragcdes morfoldgicas resi-
duais é natural na sequéncia de uma onicomicose com
tempo de evolugdo prolongado. A cura completa designa
as situagdes em que hd cura clinica e cura micolégica.

A cura micolégica, em doentes tratados apenas uma
vez de forma convencional (6 semanas de tratamento
antifdngico sistémico para as unhas das méos e 12
semanas para as dos pés), é alcancada em aproxima-
damente 75% dos casos*”*”. A cura clinica é alcancada
em cerca de metade dos doentes. No entanto, muitos
estudos ndo incluem seguimento suficientemente longo
para observar o crescimento completo das unhas, que
no caso dos pés pode demorar até 18 meses.

No Quadro V sdo sumariamente abordados alguns
factores de mau prognéstico™ """, A identificacdo pre-
cisa dos factores de progndstico ainda estd em curso.
Estes doentes sdo dificeis de tratar e exigem tratamentos
adaptados.

Quadro V

FACTORES DE MAU PROGNOSTICO

® Dermatofitoma
® Onicodistrofia total
® Hiperqueratose sub-ungueal acentuada (>2mm)
® Agentes resistentes (ex: Scytalidium dimidiatum)
® |munossupressdo
e Alteracées vasculares
® Persisténcia exame KOH positivo durante tx
(as 12 e 24 semanas)
® |dade avancada

CONCLUSAO -PONTOS-CHAVE

Para terminar e em revis@o dos aspectos abordados,
é apresentada uma selecgé@o de pontos-chave para cada
seccdo. Sublinham conceitos fundamentais e sumarizam
a presente exposicdo do tema.

Epidemiologia:

- Patologia frequente, que afecta aproximada-
mente 10% da populacéo;

- Incidéncia provavelmente a aumentar;

- Factores de risco: idade, sexo masculino, imu-
nossupressdo, diabetes mellitus, tinea pedis,
factores ocupacionais (humidade e traumatismo
ungueal), psoriase;

- Ascriancas também séo afectadas.
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Etiologia:

- Trycophyton rubrum é o principal agente patogé-
nico;

- Na OSB, Trycophyton mentagrophytes é o princi-
pal agente causal;

- Leveduras e bolores também podem causar oni-
comicoses.

Clinica:

- Asalteragdes permitem suspeitar do diagnéstico e
classificar a apresentacéo clinica;

- Tipos: OSDL, OSP OSB, OE, ODT (e onicomicose
candidiésica);

- Na presenga de OSP, considerar possivel estado
subjacente de imunossupressdo.

Diagnéstico Diferencial:
- Importante nGo esquecer os tumores cutdneos
(formas monodéctilas).

Abordagem Diagnéstica:

- Diagnéstico clinico é considerado insuficiente;

- Recomendagbdes internacionais insistem na reali-
zagdo de exame micolégico antes de iniciar trata-
mento.

Tratamento:

- Terapéutica sistémica (terbinafina ou itraconazol)
é a principal opgéo;

- Avaliar risco de iatrogenia e possiveis interacgcdes
medicamentosas;

- Esquemas terapéuticos de base estdo bem defi-
nidos e validados;

- Individualizagdo do plano terapéutico parece impor-
tante nos doentes com factores de mau prognéstico.

BIBLIOGRAFIA

1. Sobera O, Elewski BE: Fungal diseases. In Bolognia
JL, Jorizzo JL, Rapini RP (eds): Dermatology, 2 ed,
Mosby, 2008, pp1135-64.

2. Faergemann J, Baran R: Epidemiology, clinical

presentation and diagnosis of onychomycosis. Br J
Dermatol 149(Suppl 65): 1-4 (2003).

3. Roberts DT: Prevalence of dermatophyte onycho-

mycosis in the United Kingdom: results of an omnibus
survey. BrJ Dermatol 126(Suppl. 39): 23-7 (1992).

4. Sais G, Jucgla A, Peyri J: Prevalence of dermatophyte

onychomycosis in Spain: a cross-sectional study. Br J
Dermatol 132(5): 758-61 (1995).

Educacdo Médica

5. Heikkila H, Stubb S: The prevalence of onycho-
mycosis in Finland. Br J Dermatol 133(5): 699-703
(1995).

6. Gupta AK, Jain HC, Lynde CW, Wateel GN, Summer-
bell RC: Prevalence and epidemiology of unsuspected
onychomycosis in patients visiting dermatologist”s
offices in Ontario, Canada — a multicenter survey of
2001 patients. IntJ Dermatol 36(10): 783-7 (1997).

7. Gupta AK, Jain HC, Lynde CW, MacDonald P, Cooper
EA, Summerbell RC: Prevalence and epidemiology of
onychomycosis in patients visiting physicians’s
offices: a multicenter canadian survey of 15000
patients. J Am Acad Dermatol 43(2 Pt 1): 244-8
(2000).

8. Sigurgeisson B, Steingrimsson O, Sveidsdottir S: Pre-
valence of onychomycosis in Iceland: a population-
based study. Acta Derm Venereol 82(6): 467-9
(2002).

9. Ogasawara Y, Hiruma M, muto M, Ogawa H: Clinical
and mycological study of occult tinea pedis and tinea
unguium in dermatological patients from Tokyo.
Mycoses 46: 114-9 (2003).

10.Svejgaard EL, Nilsson J: Onychomycosis in Denmark:
prevalence of fungal nail infection in general practi-
ce. Mycoses 47 (3-4): 131-5(2004).

11.Palacio A, Cuetara MS, Garau M, Perea S: Onycho-
mycosis: a prospective survey of prevalence and
etiology in Madrid. IntJ Dermatol 45: 874-6 (2006).

12.Burzykowski T, Molenberghs G, Abeck D, Haneke E,
Hay R, Katsambas A, Roseeuw D, van de Kerkhof P,
van Aelst R, Marynissen G: High prevalence of foot
diseases in Europe: results of the Achilles Project.
Mycoses 46(11-12): 496-505 (2003).

13.Effendy |, Lecha M, Feuilhade de Chauvin M, Di
Chiacchio N, Baran R: Epidemiology and clinical
classification of onychomycosis. J Eur Acad Dermatol
Venereol 19(Suppl. 1): 8-12 (2005).

14 .Elewski BE, Charif MA: Prevalence of onycomychosis
in patients attending a dermatology clinic in north-
eastern Ohio for other conditions. Arch Dermatol
133(9): 1172-3(1997).

15.Sigurgeirson B, Steingrimsson O: Risk factors asso-
ciated with onychomycosis. J Eur Acad Dermatol
Venereol 18: 48-51 (2004).

16.Tosti A, Hay R, Arenas-Guzmdén R: Patients at risk of
onychomycosis — Risk factor identification and active
prevention. J Eur Acad Dermatol Venereol 2005
19(Suppl. 1): 13-6 (2005).

17 .Philpot CM, Shuttleworth D: Dermatophyte onycho-
mycosis in children. Clin Exp Dermatol 14(3): 203-5
(1989).

203



David Serra, Hugo S. de Oliveira, Mariana Cravo, José Pedro Reis, Américo Figueiredo

Educacdo Médica

18.Gupta AK, Sibbald RG, Lynde CW, Hull PR, Prussick R,
Shear NH, De Doncker P Daniel CR 3rd, Elewski BE:
Onychomycosis in children: prevalence and treat-
ment strategies. ] Am Acad Dermatol 36(3 Pt 1): 395-
402 (1997).

19.Gupta AK, Konnikov N, MacDonald P, Rich P Rodger
NW, Edmonds MW, McCanus R, Summerbell RC:
Prevalence and epidemiology of toenail onychomy-
cosis in diabetic subjects: a multicentre survey. Br J
Dermatol 139(4): 665-71(1998).

20.Saunte DM, Holgersen JB, Haedersdal M, Strauss G,
Bitsch M, Svendsen OL, Arendrup MC, Svejgaard EL:
Prevalence of toe nail onychomycosis in diabetic
patients. Acta Derm Venereol 86(5): 425-8 (2006).

21.Gupta AK, Gupta MA, Summerbell RC, Cooper EA,
Konnikov N, Albreski D, MacDonald P Harris KA: The
epidemiology of onychomycosis: possible role of
smoking and peripheral arterial disease. J Eur Acad
Dermatol Venereol 14(6): 466-9 (2000).

22 .Cribier B, Mena ML, Rey D, Partisani M, Fabien V,
Lang JM, Grosshans E: Nail changes in patients
infected with human immunodeficiency virus. A pros-
pective controlled study. Arch Dermatol 134(10):
1216-20(1998).

23.Gupta AK, Taborda P, Taborda V, Gilmour J, Rachlis A,
Salit I, Gupta MA, MacDonald P, Cooper EA, Sum-
merbell RC: Epidemiology and prevalence of onycho-
mycosis in HIV-positive individuals. Int J Dermatol
39(10): 746-53 (2000).

24.Gupta AK, Lynde CW, Jain HC, Sibbald RG, Elewski
BE, Daniel CR 3rd, Watteel GN, Summerbell RC: A
higher prevalence of onychomycosis in psoriatics
compared with non-psoriatics: a multicentre study. Br
JDermatol 136(5): 786-9 (1997).

25.Larsen GK, Hoedersdal M, Svejgaard EL: The preva-
lence of onychomycosis in patients with psoriasis and
other skin diseases. Acta Derm Venereol 83(3): 206-9
(2003).

26.Kagar N, Ergin S, Ergin C, Erdogan, Kaleli I: The pre-
valence, aetiological agents and therapy of onycho-
mycosis in patients with psoriasis: a prospective
controlled trial. Clin Exp Dermatol 32(1): 1-5(2006).

27 .Ferreira M, Velho G, Teixeira M, Rocha N, Lopes V,
Amorim JM, Matos ES, Selores M: Prevaléncia da
onicomicose em doentes com psoriase. Trab Soc Port
Dermatol Venereol 64(4): 461-5(2006).

28.Faergemann J, Correia O, Nowicki R, Ro Bl: Genetic
predisposition — understanding underlying mecha-
nisms of onychomycosis. J Eur Acad Dermatol Vene-
reol 19(Suppl 1): 17-9 (2003).

29.Piérard GE, Piérart-Franchimont C: Mycoses. In

204

Saurat JH, Grosshans E, Laugier P Lachapelle JM
(eds): Dermatologie et infections sexuellement trans-
missibles, 4% ed, Paris, Masson Editeur, 2004, pp179-
92.

30.Gupta AK, Ryder JE, Summerbell RC: The diagnosis
of nondermatophyte mold onychomycosis. Int J
Dermatol 42: 272-3 (2003).

31.Scher RK, Tavakkol A, Sigurgeirsson B, Hay RJ, Joseph
WS, Tosti A, Fleckman P, Ghannoum M, Armstrong
DG, Markinson BC, Elewski BE: Onychomycosis:
diagnosis and definition of cure. ] Am Acad Dermatol
56(6): 939-44 (2007).

32.Yazdanparast A, Jackson CJ, Barton RC, Evans EGV:
Molecular strain typing of Trychophyton rubrum indi-
cates multiple strain involvement in onychomycosis.
BrJ Dermatol 148:51-4 (2003).

33.Monod M, Bontems O, Zaugg C, Léchenne B, Fratti
M, Panizzon R: Fast and reliable PCR/sequencing/
RFLP assay for identification of fungi in onycho-
mycoses. J Med Microbiol 55: 1211-6 (2006).

34.Bokhari MA, Hussain |, Jahangir M, Haroon TS,
Aman S, Khurshid K: Onychomycosis in Lahore,
Pakistan. IntJ Dermatol 38(8): 591-5 (1999).

35.Garg A, Venkatesh V, Singh M, Pathak KP Kaushal GP,
Agrawal SK: Onychomycosis in central India: a
clinicoetiologic correlation. Int J Dermatol 43(7):
498-502 (2004).

36.Gupta M, Sharma NL, Kanga AK Mahajan VK, Tegta
GR: Onychomycosis: clinico-mycologic study of 130
patients from Himachal Pradesh, India. Indian J
Dermatol Venereol Leprol 73(6): 389-92 (2007).

37.Brilhante RS, Cordeiro RA, Medrano DJ, Rocha MF,
Monteiro AJ, Cavalcante CS, Meireles TE, Sidrim JJ:
Onychomycosis in Ceard (Northeast Brazil): epide-
miological and laboratory aspects. Mem Inst Oswal-
do Cruz 100(2): 131-5(2005).

38.Martins EA, Guerrer LV, Cunha KC, Soares MM, de
Almeida MT: Onychomycosis: clinical, epidemio-
logical and mycological study in the municipality of
Séo José do Rio Preto. Rev Soc Bras Med Trop 40(5):
596-8(2007).

39.Velho R, Moreno A, Corteséo J, Martins M, Matos J,
Baptista AP: Tinhas — estudo nosolégico (1983-
1985). Trab Soc Port Dermatol Venereol 45(1): 19-26
(1987).

40.Cabrita J, Sequeira H: Dermatéfitos em Portugal
(1982-1988). Trab Soc Port Dermatol Venereol 48(1):
31-8(1990).

41.Santos AL, Barros AM, Pereira M, Santos P: Tinha das
unhas dos pés — revisdo de 10 anos. Trab Soc Port
Dermatol Venereol 63(3): 349-53 (2005).




Onicomicoses

472 .Pereira TM, Duarte ML, Sousa-Basto A: Dermato-
fitias no distrito de Braga: revisdo de 22 anos (1983-
2004). Trab Soc Port Dermatol Venereol 63(4): 50-62
(2005).

43.Valdigem GL, Pereira T, Macedo C, Duarte ML,
Oliveira P, Ludovico P, Sousa-Basto A, Rodrigues F: A
twenty-year survey of dermatophytoses in Braga,
Portugal. IntJ Dermatol 45: 822-7 (2006).

44 Coelho JD, Rocha-Pdris F Galhardas C, Feio AB:
Estudo retrospectivo dos fungos patogénicos isolados
no Departamento de Micologia do Hospital do
Desterro em 2006 e no 1° trimestre de 2007. Trab
Soc Port Dermatol Venereol 65(4): 481-6 (2007).

45.Zaias N: Onychomycosis. Arch Dermatol 105(2):
263-74(1972).

46.Baran R, Hay RJ, Haneke E: A new classification of
onychomycosis. BrJ Dermatol 139: 567-571 (1998).

47.Gupta AK: Types of onychomycosis. Cutis 68(Suppl
2):4-7 (2001).

48.Goettmann-Bonvallot S: Variétés cliniques des
onychomycoses. Ann Dermatol Venereol 130(12 Pt
2):1237-43 (2003).

49 Roberts DT, Taylor WD, Boyle J: Guidelines for
treatment of onychomycosis. BrJ Dermatol 148: 402-
10(2003).

50.Piraccini BM, Tosti A: White superficial onychomy-
cosis. Arch Dermatol 140(6): 696-701 (2004).

51.Fletcher Cl, Moore MK, Hay RJ: Endonix onycho-
mycosis due to Tricophyton soudanense in two Soma-
lian siblings. BrJ Dermatol 145(4): 687-8 (2001).

52.Goettmann S, Baran R: Maladies de l'appareil
unguéal. In Saurat JH, Grosshans E, Laugier P, Lacha-
pelle JM (eds): Dermatologie et infections sexuelle-
ment transmissibles, 4° ed, Paris, Masson Editeur,
2004,761-75.

53.Parlak AH, Goksugur N, Karabay O: A case of mela-
nonychia due to Candida albicans. Clin Exp Der-
matol 31(3): 398-400 (2006).

54 .Perrin C, Baran R: Longitudinal melanonychia caused
by Tricophyton rubrum. Histochemical and ultras-
tructural study of two cases. J Am Acad Dermatol 31(2
Pt2):311-6(1994).

55.Lee SW, Kim YC, Kim DK, Yoon TY, Park HJ, Cinn YW:
Fungal melanonychia. J Dermatol 31(11): 904-9
(2004).

56.Feuilhade de Chauvin, Lacroix C: Diagnostic diffé-
rentiel des onychomicoses. Ann Dermatol Venereol
130(12 Pt2): 1248-53 (2003).

57 .Bonnetblanc JM: Recommandations pour la pratique
clinique. Ann Dermatol Venereol 129(10 Pt 1): 1113-
4(2002).

Educacdo Médica

58.Lecha M, Effendy |, Feuilhade de Chauvin M, Di
Chiacchio N, Baran R: Treatment options — deve-
lopment of consensus guidelines. J Eur Acad Derma-
tol Venereol 19(Suppl 1): 25-33 (2005).

59.Foulet F, Cremer G: Prélévements et diagnostics
mycologiques des onychomycoses. Ann Dermato Ve-
nereol 130 (12 Pt2): 1244-7 (2003).

60.Feuilhade de Chauvin M: New diagnostic techni-
ques. J Eur Acad Dermatol Venereol 19(Suppl 1): 20-
4(2005).

61.Lawry MA, Haneke E, Strobeck K, Martin S, Zimmer B,
Romano PS: Methods for diagnosing onychomycosis:
a comparative study and review of the literature. Arch
Dermatol 136(9): 1112-6 (2000).

62.Weinberg JM, Koestenblatt EK, Tutrone WD, Tishler
HR, Najarian L: Comparison of diagnostic methods
in the evaluation of onychomycosis. ] Am Acad Der-
matol 49(2): 193-7 (2003).

63.Lilly KK, Koshnick RL, Grill JP, Khalil ZM, Nelson DB,
Warshaw EM: Cost-effectiveness of diagnostic tests
for toenail onychomycosis: a repeated-measure, sin-
gle-blinded, cross-sectional evaluation of 7 diagnos-
tictests. J Am Acad Dermatol 55: 620-6 (2006).

64 .Karimzadegan-Nia M, Mir-Amin-Mohammadi A,
Bouzari N, Firooz A: Comparison of direct smear,
culture and histology for the diagnosis of onychomy-
cosis. Australas J Dermatol 48(1): 18-21 (2007).

65.Chang A, Wharton J, Tam S, Kovich Ol, Kamino H: A
modified approach fo the histologic diagnosis of onycho-
mycosis. J Am Acad Dermatol 57(5): 849-53 (2007).

66.Arrese JE, Quatresooz P Piérard-Franchimont C,
Piérard GE: Histomycologie unguéale. Ann Dermatol
Venereol 130(12 Pt2): 1254-9 (2003).

67 Kardjeva V, Summerbell R, Kantardjiev T, Devliotou-
Panagiotidou D, Sotiriou E, Gréser Y: Forty-eight-hour
diagnosis of onychomycosis with subtyping of Tryco-
phyton rubrum strains. J Clin Microbiol 44(4): 1419-
27 (2006).

68.Baran R, Richert B: Traitement des onychomycoses. Ann
Dermatol Venereol 130(12 Pt 2): 1260-71 (2003).

69.Gupta AK, Baran R: Ciclopirox nail lacquer solution
8% in the 21st century. J Am Acad Dermatol 43(4
Suppl): $96-102 (2000).

70.Bonh M, Kraemer KT: Dermatopharmacology of ciclo-
pirox nail lacquer topical solution 8% in the treatment of
onychomycosis. J Am Acad Dermatol 43 (4 Suppl):
$57-69 (2000).

71.Gupta AK, Ryder JE, Jonhson AM: Cumulative meta-
analysis of systemic anti-fungal agents for the treat-
ment of onychomycosis. Br J Dermatol 150(3): 537-
44 (2004).

205



David Serra, Hugo S. de Oliveira, Mariana Cravo, José Pedro Reis, Américo Figueiredo

Educacdo Médica

72.Chang CH, Young-Xu Y, Kurth T, Orav JE, Chan AK:
The safety of oral antifungal treatments for superficial
dermatophytosis and onychomycosis: a meta-analy-
sis. Am J Med 120(9): 791-8 (2007).

73.Gupta AK, Ryder JE, Skinner AR: Treatment of
onychomycosis: pros and cons of antifungal agents. J
Cutan Med Surg 8(2): 25-30 (2004).

74.Cribier BJ, Bakshi R: Terbinafine in the treatment of
onychomycosis: a review of its efficacy in high-risk
populations and in patients with nondermatophyte
infections. BrJ Dermatol 150(3): 414-20 (2004).

75.Elewski B, Tavakkol A: Safety and tolerability of oral
antifungal agents in the treatment of fungal nail di-
sease: a proven reality. Ther Clin Risk Manag 1(4):
299-306 (2005).

76.Zaias N, Rebell G: The successful treatment of Tryco-
phyton rubrum nail bed (distal subungual) onycho-
mycosis with intermittent pulse-dose terbinafine. Arch
Dermatol 140(6): 691-5(2004).

77 Warshaw EM, Fett DD, Bloomfield HE, Grill JB Nelson
DB, Quintero V, Carver Sm, Zielke GR, Lederle FA:
Pulse versus continuous terbinafine for onychomy-
cosis: a randomized, double blind, controlled trial. J
Am Acad Dermatol 53(4): 578-84 (2005).

78.0lafsson JH, Sigurgeirsson B, Baran R: Combination
therapy for onychomycosis. Br J Dermatol 149(Suppl
65): 15-8(2003).

79.Baran R, Feuilhade M, Datry A, Goettmann S, Pietrini
P Viguie C, Badillet G, Larnier C, Czernielewski J: A
randomized trial of amorolfine 5% solution nail
lacquer combined with oral terbinafine compared
with terbinafine alone in the treatment of derma-
tophytic toenail onychomycoses affecting the matrix
region. BrJ Dermatol 142(6): 1177-83 (2000).

80.Drake LA, Scher RK, Smith EB, Faich GA, Smith SL,
Hong JJ, Stiller MJ: Effect of onychomycosis on quality
of life. J Am Acad Dermatol 38: 702-4 (1998).

81.DS: Onychomycosis in the elderly: drug treatment
options. Drugs Aging 24(4): 293-302 (2007).

206

82.Loo Lange M, Roszkievicz J, Szczerkowska-Dobosz A,
Jasiel-Walikowska E, Bykowska B: Onychomycosis is
no longer a rare finding in children. Mycoses 49(1):
55-9(2006).

83.Sigurgeirsson B, Kristinsson KG, Jonasson PS: Ony-
chomycosis in Icelandic children. J Eur Acad Derma-
tol Venereol 20(7): 769-9 (2006).

84.Gupta AK, Skinner AR: Onychomycosis in children: a
brief overview with treatment strategies. Pediatr Der-
matol 21(1): 74-9 (2004).

85.Zaias N, Rebell G: The management of childhood
onychomycosis. Pediatr Dermatol 21(1): 80-1 (2004).

86.Gupta AK, Gregurek-Novak T, Konnikov N, Lynde
CW, Hofstader S, Summerbell RC: ltraconazole and ter-
binafine treatment of some nondermatophyte molds
causing onychomycosis of the toes and a review of the
literature. J Cutan Med Surg 5(3): 206-10 (2001).

87.Gupta AK, Gregurek-Novak T: Efficacy of itracona-
zole, terbinafine, fluconazole, griseofulvin and keto-
conazole in the treatment of Scopulariopsis brevicau-
lis causing onychomycosis of the toes. Dermatology
202(3): 235-8(2001).

88.Elewski BE: Onychomycosis caused by Scytalidium
dimidiatum. JAm Acad Dermatol 35: 336-8 (1996).

89.Sigurgeirsson B, Olafsson JH, Steinsson JP, Paul C,
Billstein S, Evans EG: Long-term effectiveness of treat-
ment with terbinafine vs itraconazole in onycho-
mycosis: a 5-year blinded prospective follow-up
study. Arch Dermatol 138(3): 353-7 (2002).

90.Heikkila H, Stubb S: Long-term results in patients with
onychomycosis treated with terbinafine or itracona-
zole. BrJ Dermatol 146(2): 250-3 (2002).

91.Fiallo B, Cardo PP: Age as limiting factor of the efficacy
of itraconazole for treatment of onychomycosis. My-
coses 44(5): 191-4(2001).

92 .Sigurgeirsson B, Paul C, Curran D, Evans EGV:
Prognostic factors of mycological cure following treat-
ment of onychomycosis with oral antifungal agents.
BrJDermatol 147:1241-3(2002).




Onicomicoses

Educacdo Médica

VERIFIQUE O QUE APRENDEU

* Qual é o fungo mais vezes identificado em fragmentos ungueais de onicomicoses?

* Qual é o tipo de onicomicose que deve levantar a suspeita de imunossupresséo subjacente?

* Em que circunstancias pode ou deve ser privilegiada a monoterapia tépica?

* Quuais sé@o os fdrmacos que ndo devem ser administrados concomitantemente com o itraconazol?

® Quais s@o os esquemas posolégicos habitualmente preconizados para o tratamento sistémico de onicomicoses?
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SINDROME DE SWEET - ESTUDO HISTOPATOLOGICO

José Carlos Cardoso, Oscar Tellechea, José Pedro Reis, Mariana Cravo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

RESUMO - Avaliaram-se histologicamente 80 biépsias de sindrome de Sweet, correspondentes a igual ndmero de
doentes, tendo sido analisados os seguintes par@metros: tipo, disposicdo e intensidade do infiltrado inflamatério;
alteracdes vasculares; atingimento da epiderme e dos anexos cutdneos (epidérmicos e ndo epidérmicos); alteragdes da
matriz extracelular.

Adicionalmente, estudaram-se 20 biépsias correspondentes a dermatoses neutrofilicas sem outra especificacéo
(DNSOE), néo classificaveis por definicdo entre as dermatoses neutrofilicas cldssicas (Quadro 1).

Os resultados, que confirmam os descritos na literatura, mostram haver algumas diferencas entre os dois grupos
estudados, designadamente no que diz respeito as alteracdes vasculares e ao atingimento da epiderme; adicional-
mente, observaram-se casos que parecem poder corresponder & variante histiocitdide de sindrome de Sweet,
recentemente descrita.

PALAVRAS-CHAVE - Sindrome de Sweet; Dermatoses neutrofilicas; Histopatologia.

SWEET'S SYNDROME - HISTOPATHOLOGICAL STUDY

ABSTRACT - The authors evaluated the histopathologic features of 80 biopsies of Sweet's syndrome, corresponding to the
same number of patients, examining the following parameters: the type, distribution and density of the inflammatory
infiltrate; vascular changes; alterations in epidermis and adnexa; changes in extracellular matrix.

Additionally, the authors studied 20 biopsies corresponding to neutrophilic dermatoses not otherwise specified, by
definition not classifiable among the classic neutrophlic dermatoses.

The results, which generally confirm the ones available in the literature, show some differences between the two groups,
particularly concerning the vascular changes and the epidermal alterations; additionally, the authors observed some cases
which seem to match the characteristics of the recently described histiocytoid variant of Sweet's syndrome.

KEY-WORDS - Sweet's syndrome; Neutrophilic dermatoses; Histopathology.
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A sindrome de Sweet (SS) foi descrita em 1964, sob a
designacdo “dermatose neutrofilica aguda febril”'”.

Em 1986, Su e Liu, propuseram critérios para o
diagnéstico da SS, cuja afirmacdo requereria, pelo
menos, os dois critérios major e dois critérios minor’. Os
critérios major compreendem: i) inicio abrupto de placas
ou nédulos eritematosos/violdceos dolorosos, esponta-
neamente ou & palpacéo; ii) infilirado dérmico predomi-
nantemente neutrofilico, sem vasculite leucocitoclésica.
Os critérios minor por sua vez incluem: i) doenga prece-
dida por febre ou infecgdo; i) acompanhada de febre,
artralgias, conjuntivite ou neoplasia maligna subja-
cente; iii) leucocitose; e iiii) boa resposta a corticoterapia
sistémica e auséncia de resposta a antibioterapia.

No entanto, a expanséo destes critérios tem permi-
tido a inclusé@o de casos com apresentacéo mais atipica,
quer do ponto de vista clinico quer histopatolégico’. A
composicdo do infiltrado inflamatério e as alteragdes
vasculares sGo os par&metros em que mais variacdes
tém sido encontradas. No que diz respeito & natureza do
infilirado inflamatério tal variabilidade poderia depen-
der, pelo menos em parte, da evolugdo da lesGo
biopsiada, tendo sido sugerido que as alteragdes histo-
patolégicas na SS progridem em trés estddios suces-
sivos: linfocitico, neutrofilico e histiocitico’. A descricdo
de casos em que o infiltrado se compde maioritaria-
mente de células histiocitéides, independentemente do
tempo de evolucdo das lesdes (SS histiocitéide) néo se
oporia a tal hipétese, @ que apesar da morfologia
histiocitéide estas células, fortemente mieloperoxidase
positivas, corresponderiam a formas imaturas (mononu-
cleadas) de granulécitos®.

Por sua vez no que diz respeito as alteracdes vascu-
lares, algumas séries tém documentado vasculite de
pequenos vasos em SS, de outro modo tipicos. A vascu-
lopatia nestes casos seria mais secunddria & acgdo dos
neutréfilos (elastases, colagenases) sobre os vasos capi-
lares do que a verdadeira vasculite leucocitoclésica.

Por outro lado a SS pode ser incluida no espectro das
dermatoses neutrofilicas, conceito que engloba diferen-
tes entidades que partilham denominador histopa-
tolégico comum e que apresentam aspectos clinicos
ocasionalmente sobreponiveis, podendo coexistir em
momentos diferentes, ou sincronamente no mesmo
doente. Sdo geralmente agrupadas sob esta designacéo
as dermatoses nas quais a histologia revela um infiltrado
dérmico predominantemente constituido por polimorfo-
nucleares neutréfilos que parece ser “responsdvel” pelas
lesdes, sem que nenhum agente infeccioso (bactéria,
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fungo, efc.) seja identificado (Quadro 1)'. A possibili-
dade de infiltragao neutrofilica extracuténea e de
associaco a doenca sistémica nas dermatoses
neutrofilicas tem levado alguns autores a preferirem a
designacéo de “doenca neutrofilica” *'*'*".

Séo raros os trabalhos na literatura cujo objectivo
principal tenha sido o estudo das caracteristicas histopa-
tolégicas do SS e respectiva comparacéo com as das
outras dermatoses neutrofilicas.

O objectivo deste trabalho foi a avaliacdo, do ponto
de vista histopatolégico, de infilirados dérmicos neutro-
filicos, que se dividiram em dois grupos: sindromes de
Sweet e dermatoses neutrofilicas sem outra especifica-
¢Go (DNSOE), que néo incluiam por definigdo nenhum
caso correspondente a dermatose neutrofilica cldssica
(Quadro |). Foi ainda feita comparacdo entre os dois
grupos, e com os dados conhecidos da literatura.

Quadro |

DERMATOSES NEUTROFILICAS

Pustulose subcérnea (Sneddon Wilkinson)
Dermatose neutrofilica a IgA intraepidérmica
Pustulose intraepidérmica a IgA

Psorfase pustulosa

Pustulas Pustuloses exantemdticas

Pustuloses palmo-plantares

Vasculites pustulosas

Acropustulose infantil

Doenca de Behcet
Vesiculas Dermatite herpetiforme
Papulas, Dermatose neutrofilica aguda febril (Sweet)
nédulos, Hidradenite écrina neutrofilica
placas Erythema elevatum et diutinum
Ulceragées Pioderma gangrenoso

Adaptado de Saurat J-H et al.: Dermatologie et infections sexuellement
transmissibles'

Foi efectuada uma andlise retrospectiva, correspon-
dente ao periodo compreendido entre Julho de 1995 e
Margo de 2006. Do arquivo histopatolégico do Servico
de Dermatologia dos Hospitais da Universidade de
Coimbra, seleccionaram-se: a) 80 casos com o diagnds-
tico de sindrome de Sweet; b) 20 casos de DNSOE,
excluindo-se todos os casos de dermatose neutrofilica
com diagnéstico especifico (pioderma gangrenoso,
pustulose subcérnea, etc.).



Sindrome de Sweet — Estudo Histopatoldgico

As varidveis clinicas analisadas foram: a) idade; b)
sexo; c) diagnéstico clinico.

Os pardmetros histopatolégicos avaliados em ldminas
coradas pela hematoxilina-eosina incluiram: a) compo-
sicdo do infilirado inflamatério (PMN's, mononucleares,
outros); b) tipo celular predominante; c) presenga ou
auséncia de disposicdo “zonal” do infiltrado (aspecto parti-
cular das células relativamente &s estruturas vasculares, em
que se observa um predominio de células linfomononu-
cleadas, na regiGo imediatamente junto aos vasos, e
polimorfonucleares nas dreas mais periféricas); d) edema
dérmico; e) carioclasia; f) vasculopatia; g) atingimento
perianexial; h) atingimento perinervoso; i) alteracées
intersticiais (degenerescéncia baséfila do colagénio e a dis-
posicdo das células do infiltrado inflamatério no intersticio
da derme); |) alteragdes da epiderme; |) alteracées da
hipoderme; m) presenca de gléndulas écrinas de citoplas-
ma claro retficulado (GECCR) (ver adiante). Os achados
foram quantificados em 4 grupos de O (ausente) a +++
(muito acentuado).

Adicionalmente, em 5 casos correspondentes a SS
com infiltrado inflamatério predominantemente mono-
nuclear, procedeu-se a estudo imunohistoquimico com
anticorpo anti-mieloperoxidase utilizando uma técnica
avidina-biotina standard (método ABC).

RESULTADOS

1. Variaveis Clinicas

Dos 80 casos de sindrome de Sweet, 62 eram do sexo
feminino e 18 do sexo masculino; a média de idades foi de
54 anos, com um minimo de 15 e um mdximo de 93 anos.

Em relagéo as DNSOE (n=20), a distribuicdo foi de
12 casos do sexo feminino e 8 do sexo masculino. A
média de idades foi de 57 anos, com um minimo de 23 e
madximo 72, e as hipdteses clinicas evocadas incluiram,
por ordem decrescente de frequéncia (houve, em média,
mais do que um diagnéstico clinico por cada doente):
sindrome de Sweet (5 casos), dermatose neutrofilica do
dorso das méos (2 casos), dermatose neutrofilica, pio-
derma gangrenoso, pustulose subcérnea, piodermite,
foliculites, foliculites eosinofilicas, prurigo, eczema,
furunculose, eritema elevatum et diutinum, sarcoidose,
eritema nodoso, eritema polimorfo, vasculite, sifilis, toxi-
dermia, dermatite herpetiforme, doenca de Behcet e
sindrome de Reiter.

2. Parametros histopatolégicos
a) Composigéo celular do infiltrado inflamatério
Observaram-se polinucleares neutréfilos (PN) em
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98,8% dos casos de sindrome de Sweet (Fig. 1) e em
100% dos casos de DNSOE, enquanto as células
mononucleares se encontraram com uma frequéncia de
97,5% e 100%, respectivamente. Outros tipos celulares
foram encontrados em 20% dos casos de sindrome de
Sweet (mastécitos em 11,3% e eosinéfilos em 8,7%),
enquanto nos casos de DNSOE se observaram eosi-
néfilos em 15%, néo se tendo observado infiltragéo
significativa por outros tipos celulares.

b) Tipo celular predominante

Nos casos de sindrome de Sweet predominaram os
PN em 43,8% (Fig. 1) dos casos e as células mononu-
cleares em 25% (com os restantes 31,1% correspon-
dendo a casos em ambos os tipos celulares partilham a
dominéncia), enquanto que em todos os casos de
DNSOE o PN era o tipo celular predominante.

Fig. 1 - Edema acentuado da derme superficial e infilrado
inflamatério misto, observados em pequena ampliacéo (sin-
drome de Sweet).

c) Disposicéo zonal do infiltrado inflamatério
Foi observada disposicéo zonal do infiltrado (Fig. 2)
em 18,8% dos casos de sindrome de Sweet e em nenhum

dos casos de DNSOE.

d) Edema dérmico
Verificou-se edema significativo em 95% dos casos
de sindrome de Sweet (Fig. 1) e 75% dos casos de

DNSOE.

e) Carioclasia
Observou-se carioclasia em 87,5% dos casos de sin-
drome de Sweet e 80% dos casos de DNSOE.
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Fig. 2 - Infilirado constituido por PN e células linfomononu-
cleadas, em maior ampliagdo (sindrome de Sweet).

f) Vasculopatia

A presenca de vasculopatia foi encontrada em ape-
nas um dos casos de sindrome de Sweet, correspon-
dendo a espessamento e hialinizagéo da parede capilar,
sem verdadeira vasculite. Nos casos de DNSOE obser-
vou-se vasculopatia (Fig. 3) em 3 casos, correspondendo
a 15% dos casos.

Fig. 3 - Vasculopatia, com espessamento e hialinizacdo da
parede vascular, e infiltracdo por PN em carioclasia (DNSOE).

g) Atingimento perianexial do infiltrado

Observou-se disposicao perianexial do infiltrado em
22 casos de sindrome de Sweet (27,5%), com predo-
minio peri-sudoriparo (em 18 casos), peri-folicular/se-
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bdceo em 7 e em torno do muUsculo erector em 6 casos;
nos casos de DNSOE observou-se disposigcdo
perianexial do infiltrado em 7 casos (35%), com
predominio folicular/sebdceo (5 casos) observando-se
em 2 casos com fropismo peri-sudoriparo.

h) Atingimento peri-nervoso do infiltrado

Este tipo de disposicdo (Fig. 4) foi observada em 10
dos 72 casos (13,9%) de sindrome de Sweet em que se
encontravam estruturas nervosas observdveis nos cortes
disponiveis. Esta percentagem foi de 25% nos casos de
DNSOE.

BN T S e
Fig. 4 - Infiltrado peri-nervoso (DNSOE).

i) Alteracées intersticiais
As alteracdes intersticiais (Fig. 5), nomeadamente a
degenerescéncia baséfila do colagénio e a disposicdo
intersticial do infiltrado inflamatério, foram encontradas
em 33,8% dos casos de sindrome de Sweet e em 50%
dos casos de DNSOE.

i) Alteracdes da epiderme

Observaram-se alteracées significativas da epider-
me em 31,2% dos casos de sindrome de Sweet; as alte-
racdes mais frequentes foram a exocitose de PN (8
casos), formacéo de pustula (7 casos) e exoserose (3
casos).

As alteracées da epiderme foram mais prevalentes
nos casos de DNSOE (52,6%) (Fig. 6), sendo as
alteragdes mais frequentes a acantose (5 casos) ou
mesmo hiperplasia pseudocarcinomatosa (1 caso), a
formacdo de pUstula (6 casos) e a exocitose de PNs (2
€asos).



Sindrome de Sweet — Estudo Histopatoldgico

Fig. 6 - Alteracées da epiderme (DNSOE).

l) Alteracées da hipoderme
A infiltrag@o da hipoderme foi constatada em 7 dos 34
casos (20,6%) dos casos de sindrome de Sweet em que
esta se encontrava disponivel para observagédo, e em 2
dos 6 casos (33,3%) nos casos de DNSOE.

m) Glandulas écrinas de citoplasma claro reticu-
lado
Foram observadas gléndulas écrinas de citoplasma
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claro reticulado em 7 casos de sindrome de Sweet,
correspondendo a 8,8% dos casos; esta caracteristica
histopatolégica néo se observou em nenhum dos casos

de DNSOE.

3. Expresséio de mieloperoxidase

Nos 5 casos seleccionados de SS com predominio de
infiltrado mononuclear em foi efectuado estudo imuno-
histoquimico com anticorpo anti-mieloperoxidase, cons-
tatou-se negatividade das células linfomononucleadas
para este marcador; apenas as células com caracte-
risticas morfolégicas de PN eram mieloperoxidase
positivas (Fig. 7).
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apenas os PNs foram positivos, com as células linfomononu-
cleadas negativas.

W Fig. 7 - Marcagdo com mieloperoxidase (sindrome de Sweet):

DISCUSSAO

1. Sindrome de Sweet

As caracteristicas histopatolégicas “cldssicas” da SS
incluem: epiderme normal ou exibindo acantose discre-
ta ou espongiose de grau varidvel; infiltrado dérmico
predominantemente neutrofilico, acompanhado por
outras células inflamatérias em ndmero varidvel (linfé-
citos, histiécitos, eosindfilos, ....), auséncia de vascu-
lite®. No presente trabalho, verifica-se, em larga
medida, concordéncia com estes dados, havendo no
entanto alguns aspectos que merecem discusséo parti-
cular.

O tipo celular predominante foram os PNs numa per-
centagem significativa dos casos, isoladamente ou par-
tilhando a dominéncia com células linfomononuclea-
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das. No entanto, em cerca de um quarto dos casos
observou-se um predominio de células linfomononu-
cleadas. Este achado tem sido descrito e poderia
correlacionar-se com o tempo de evolugdo das lesdes,
gue progressivamente corresponderiam a infiltrados
predominantemente linfocitico, neutrofilico e histiocitico,
representando, este Gltimo, aspecto terminal do pro-
cesso patolégico’. A correlacdo com o tempo de evolu-
¢Go das lesdes ndo pode ser feita no presente estudo,
pelo que ndo se pode concluir do significado desta
constatacdo. Todavia a disposi¢do zonal do infiltrado,
com linfécitos imediatamente perivasculares e neutré-
filos mais periféricos, encontrada em quase 20% de
casos, pode ter idéntico significado. Este aspecto tem
sido interpretado como testemunho do aparecimento
inicial de linfécitos nas lesdes, mantendo-se em posicdo
perivascular e produzindo substéncias quimiotdcticas
para os neutréfilos, que migram através desta “cortina”
de linfécitos, indo estabelecer-se em posicdo mais
periférica.

Por outro lado, foi recentemente descrita uma va-
riante de SS caracterizada pelo predominio de células
com caracteristicas morfolégicas semelhantes as dos
histiécitos, mesmo em bidpsias de lesdes surgidas ha
menos de 24 horas (sindrome de Sweet “histiocitéide”) *.
No entanto, apesar da expressdo de marcadores de
linhagem monocitica/histiocitica (CD15, CD43, CD45,
MAC-386, HAM 56 e lisozima), estas células exibiam
também uma forte reactividade para a mieloperoxidase,
pelo que corresponderiam, afastada a possibilidade de
se tratarem de células leucémicas (por estudo por
hibridizacgo in situ das células do infiltrado e de
esfregaco de sangue periférico para deteccdo do gene
de fus@o bcr/abl e o seguimento dos doentes) a células
mieléides imaturas. Todavia, no presente estudo, as
células mononucleadas nos casos com infiltrado predo-
minantemente linfomononucleado ndo exprimiam imu-
norreactividade mieloperoxidase, néo se confirmando,
nos nossos doentes, os achados descritos por Requena e
col., podendo assim tal aspecto corresponder a lesées
com maior tempo de evolucéo.

A presenca relativamente frequente de outros tipos
celulares, como os mastécitos e eosindfilos, estd, por sua
vez, de acordo com o que tem sido descrito.

Relativamente & topografia e disposicdo geral do
infiltrado, difuso, predominando na derme superficial e
média na maioria dos nossos casos, que confirma os
dados cldssicos, observaram-se particularidades que
merecem destaque. Assim, havia tropismo perinervoso do
infiltrado em 12,5% dos casos, aspecto que ndo tem sido
descrito, e que poderia ter eventual relagdo com o
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cardcter doloroso das lesdes. Nos casos em que se obser-
vou infiltrado com tropismo anexial (cerca de um terco),
constatou-se mais frequentemente disposi¢éo peri-sudo-
ripara, e menos frequentemente ao longo dos foliculos
pilo-sebéceos ou dos mUsculos erectores do pélo.

Refira-se ainda a disposi¢do intersticial do infiltrado,
gue se observou em ndmero significativo de casos (cerca
de umterco).

As alteragdes da epiderme também foram encon-
tradas em nimero considerdvel de casos, embora estas
tenham sido de uma forma geral discretas e essencial-
mente dependentes de fenémenos de epidermotro-
pismo das células do infiltrado (exocitose de PN,
exoserose, formacgdo de pUstulas), o que estd de acordo
com o que é descrito tipicamente na literatura.

Da mesma forma, observou-se vasculopatia em um
caso, sem necrose fibrinéide, o que também 4 tem sido
descrito. Este aspecto, bem conhecido dos derma-
topatologistas, que tem sido debatido na literatura mais
pelo ndmero crescente de relatos da ocorréncia de
alteracdes vasculares, e de vasculite do tipo leucocito-
clésico, em casos de sindrome de Sweet, tem contribuido

Quadro Il

CARACTERISTICAS DO
INFILTRADO INFLAMATORIO

Comparacao dos casos de sindrome de Sweet
com os casos de dermatose neutrofilica ndo-Sweet

Sweet Né&o-Sweet
(n=80) (n=20)
n ~% n ~%
Células no infiltrado
PMNs 79 98,8 20 100
Linfomononucleadas 78 97,5 20 100
Mastécitos 9 11,3 0 0
Eosinofilos 7 8,7 3 15
Células predominantes
PMN 35 43,8 20 100
Linfomononucleadas 20 25 0 0
Misto 25 31,1 0 0
Disposicéo zonal 15 18,8 0 0
Disposicéo perianexial 22 27,5 7 8S
Peri-sudoriparo 18 22,5 2 10
Peri-sebaceo/folicular 7 8,8 6 30
Peri-musculo erector 6 7,5 0 0
Disposic@o peri-nervosa 10 (n=72) | 12,5 5 25
Disposicéo intersticial 27 33,8 10 50




Sindrome de Sweet — Estudo Histopatoldgico

para a evolucdo de alguns conceitos relativos a esta
entidade®®"". De qualquer forma, tem sido admitido que
as alteracdes vasculares encontradas correspondem a
fenémenos secunddrios, decorrentes da presenca de um
infiltrado neutrofilico macico, e ndo a um mecanismo
fisiopatolégico primdrio cléssico do tipo do induzido por
imunocomplexos circulantes.

A presenca de glandulas écrinas de citoplasma claro
reticulado tem sido descrita em associagéo, por exem-
plo, com vasculite leucocitocldsica, e outras vezes de
forma idiopdtica’®; ainda néo tinha sido descrita, tanto
guanto sabemos, em associagdo & sindrome de Sweet,
tendo-se observado 7 casos no presente trabalho.
Desconhecemos o significado deste achado.

Apesar das tentativas de classificacdo das diversas
dermatoses neutrofilicas j@ acima descritas, permane-
cem casos em que as caracteristicas clinico-patolégicas
do quadro ndo permitem a sua categorizacdo em
nenhuma entidade especifica. No presente estudo obser-
varam-se 20 casos, em que as caracteristicas clinico-
patolégicas ndo permitiram a classificagdo em nenhuma
das dermatoses neutrofilicas cldssicas (Quadro ).

Quadro Il

COMPARACAO DE OUTRAS CARACTERISTICAS
HISTOPATOLOGICAS ENTRE OS CASOS

DE SINDROME DE SWEET E DERMATOSES
NEUTROFILICAS NAO-SWEET

Sweet Né&o-Sweet
(n=80) (n=20)
n ~% n ~%
Edema 76 95 15 75
Alteragées da epiderme 25 31,2 10 (h=19)| 52,6
Exoserose 3 3,8 0 0
Exocitose 8 10 2 10
Pustula 7 8,8 6 30
Acantose 0 0 5 25
Hiperplasia
pseudocarcinomatosa 0 0 1 5

Alteracées da hipoderme 7 (n=34) | 20,6 2 (h=¢) | 33,3

Carioclasia 70 87,5 16 80
Vasculopatia 1 1,3 3 15
GEECR 7 8,8 0 0
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Nestes, o infiltrado foi sempre de predominio neutro-
filico.

Néo se observou tendéncia para disposicdo zonal
nem tropismo peri-nervoso do infiltrado.

Nos casos de tropismo anexial, houve maior frequén-
cia de atingimento dos foliculos pilo-sebdceos do que
das glandulas sudoriparas, em contraste com o que se
observou nos casos de SS.

Pelo contrdrio, observou-se uma maior frequéncia e
relevancia das alteracdes da epiderme, com alguns
casos de hiperplasia pseudocarcinomatosa.

Foi também mais frequente a presenca de alteragdes
vasculares, o que estd de acordo com o que tem sido
descrito, e com a eventualidade, evocada por alguns,
dos fenémenos de vasculite poderem estar na base do
processo fisiopatolégico de algumas destas dermatoses
(nomeadamente na dermatoses neutrofilica do dorso
das méos)'*", ao contrdrio do que sucederia na sin-
drome de Sweet acompanhado de imagem histolégica
de vasculite leucocitocldsica , em que a vasculopatia
seria passiva e secunddria. Regista-se, todavia a
auséncia do achado de gléndulas écrinas de citoplasma
claro reticulado, aspecto que tem sido observado, entre
outras situagdes, em casos de vasculite leucocitocldsica e
que pudemos constatar nos nossos casos de SS mas néo
nos de DNSOE, o que poderia constituir argumento
indirecto contra esta hipétese.

De igual forma observou-se mais frequentemente
neste grupo extensdo do infilirado para a hipoderme.
Todavia o nUmero de amostras em que se dispunha de
hipoderme para observagdo era menor nas correspon-
dentes a SS, pelo que néo é possivel em rigor valorizar
este par@metro nos dois grupos de dermatose neutro-
filica avaliados.

Pode considerar-se que no presente estudo histopa-
tolégico se observa de modo geral uma concordéncia
com os dados que tém sido descritos na literatura.

No entanto, destacam-se nos casos de sindrome de
Sweet os seguintes aspectos: o infiltrado perinervoso e
periécrino; a presenca de gléndulas écrinas de cito-
plasma claro reticulado; a percentagem significativa de
casos com infiltrado predominantemente de células
mononucleadas ndo granulociticas.

Relativamente as dermatoses neutrofilicas néo-
Sweet, realca-se: a frequéncia de disposicdo perifo-
licular do infiltrado; a auséncia de aspecto zonal; o
predominio de PNs em todos os casos; a frequéncia de
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vasculopatia e de alteragdes da epiderme.

Seréo provavelmente necessdrios mais estudos e um
melhor conhecimento da fisiopatologia destas entidades
para um melhor juizo sobre a relevéncia destes achados,
alguns deles ainda ndo descritos neste contexto.
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TUMORES GLOMICOS - REVISAO ANATOMO-CLINICA
DE 36 CASOS

Gilda Luciano', Esmeralda Vale®, Isabel Viana®, Olivia Bordalo®
'Hospital Central de Maputo e “Centro de Dermatologia Médico-Cirirgica de Lisboa

RESUMO - Os tumores glémicos sé@o tumores raros e benignos na maioria dos casos, que podem ocorrer de forma
solitaria ou multipla. A variante mais frequente é a solitaria (fipo cldssico), caracterizada por leséo Gnica, papulonodular
azulada e dolorosa com localizagéo preferencial nas falanges distais. Do ponto de vista histolégico dividem-se em 3
tipos principais: sélido, glomangioma e glomangiomioma.

O obijectivo do nosso estudo foi efectuar uma revisdo e correlagéo andtomo-clinica dos tumores glémicos diagnosti-
cados na nossa instituicdo no periodo entre 2001-2005. Procedeu-se & andlise retrospectiva com consulta de processos
clinicos dos doentes, do arquivo de requisi¢des de exames histopatolégicos e revisdo das léminas histolégicas com
diagnéstico de tumor glémico.

Avalidmos 36 tumores glémicos correspondentes a 34 doentes, o que representa 3,46% de todos os tumores vasculares
diagnosticados neste periodo. A idade dos doentes, estava compreendida entre os 19 e 48 anos (média 51,5 anos), com
predominio da variante solitdria no sexo masculino e miltipla no feminino. O diagnéstico clinico mais frequente foi o de
glomangioma (29%).

Do ponto de vista histolégico predominou o padréo sélido (70%), seguido de glomangioma (22%) e glomangiomioma
(8%). Foi detectada a presenca de nervos pela proteina S100 em todos os tumores associados a dor.

PALAVRAS-CHAVE - Tumor Glémico; Glomangioma; Glomangiomioma; Tumor doloroso; Actina do muésculo liso.

GLOMUS TUMORS - A CLINICAL-PATHOLOGIC REVIEW
OF 36 CASES

ABSTRACT - Glomus tumors are relatively rare lesions, most often benign, that can be solitary or multiple. Most lesions
occur as a single, painful bluish nodule, preferentially located on the fingers. Histologically 3 main types can be found:
solid, glomangioma and glomangiomyoma. The objective of our study was to analyze the clinical and histological features
of the glomus tumors diagnosed at our institution in a period of 5 years (2001-2005).

Thirty six glomus tumors from 34 patients were evaluated, representing 3,4% of all vascular tumors diagnosed during the
same period. The solitary variant was predominant in males and the multiple variant in females. The most frequent clinical
diagnosis was that of glomangioma. From the histological point of view, the solid type was more frequent (70%), followed
by glomangioma (22%) and glomangiomioma (8%). All the lesions associated with pain showed small nerve fibers
detected by pS100.

KEY-WORDS - Glomus tumor; Glomangioma; Glomangiomioma; Painful tumor; Smooth muscle actin (SMA).
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INTRODUCAO

Os tumores glémicos sé@o tumores raros na maioria
dos casos benignos, descritos pela primeira vez por
Masson em 1924'. Tém origem nas células musculares
lisas modificadas (células glémicas), localizadas nos
canais de Sucquet-Hoyer dos corpos glémicos. Estes
canais sGo anastomoses arterio-venosas com funcéo de
termorregulacdo, localizadas em maior concentragéo
nas extremidades e em particular nas falanges distais™.

Estes tumores subdividem-se em dois grupos: solitd-
rios e mUltiplos™.

A variante solitdria representa cerca de 90% dos
casos, caracteriza-se por ser lesdo Unica papulonodular
azulada dolorosa que surge no adulto jovem?’.

Avariante multipla surge na inféncia ou adolescéncia
e manifesta-se por lesées papulonodulares ou placas
eritemato-violdceas indolores com distribuicéo segmen-
tar ou disseminadas, sendo uma minoria dos casos de
transmisséo autossémica dominante™.

Os tumores glémicos tém localizacdo preferencial
nos membros e distribuicdo igual por ambos os sexos.
No entanto, a forma sub-ungueal predomina no sexo
feminino®.

Histologicamente séo compostos por uma proporcéo
varidvel de células glémicas, vasos sanguineos e mus-
culo liso. Dependendo da componente predominante
classificam-se em tumor glémico sélido (cléssico), glo-
mangioma e glomangiomioma respectivamente’. As
células glémicas séo redondas ou poligonais, regulares,
de citoplasma eosinofilico pélido e niucleo centrado
redondo ou ovalado, mais escuro’.

OBJECTIVO

O nosso estudo consistiu numa andlise retrospectiva
de 36 casos de tumores glémicos diagnosticados no
Laboratério de Dermatopatologia do Centro de Der-
matologia Médico-Cirtrgica de Lisboa (CDMC) nos
Ultimos 5 anos. Teve como principal objectivo, fazer a
sua revis@o e correlagé@o andtomo-clinica.

MATERIAL E METODOS

A recolha dos dados clinicos foi feita através de con-
sulta dos processos clinicos dos doentes seguidos neste
Centro e do arquivo de requisicdes de exame histopa-
tolégico dos doentes de outras Unidades. Procedeu-se
também & revisé@o de todas as Iédminas histolégicas, com
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o diagnéstico de tumor glémico.

Avalidmos os seguintes pardmetros clinicos: sexo,
idade, naturalidade, localizacdo das lesdes excisadas,
nimero de lesdes, dimensées, morfologia das lesées,
presenca de dor, tempo de evolucdo, diagnéstico clinico
efectuado, malformagdes vasculares associadas e ante-
cedentes familiares.

Também avalidmos os seguintes parémetros histol6-
gicos: localizacdo do tumor, circunscricdo, tipo de tumor,
numero de |6bulos, contetdo do IGmen vascular (eritro-
citos, trombos, flebolitos), presenca de nervos dentro e &
periferia do tumor, alteragdes do estroma e caracte-
risticas citolégicas (mitoses, atipia, pleomorfismo,
células epitelidides e oncociticas). Foi efectuada imuno-
marcagdo com actina do musculo liso (AML), desmina,
proteina S100 e citoqueratina de baixo peso molecular
(CK,D,) em alguns casos.

RESULTADOS

De um total de 1039 tumores vasculares diagnos-
ticados neste Laboratério no periodo referente & reviséo,
36 corresponderam a tumores glémicos, o que repre-
senta 3,46%.

As bidpsias eram provenientes do CDMC na maioria
dos casos (18) e os restantes dos Hospitais Distritais da
Guarda (5), Faro (4), Castelo Branco (3), Covilha (3),
Portiméao (1), Portalegre (1) e Torres Novas (1).

Paréametros Clinicos

Foram diagnosticados 36 tumores correspondentes a
34 doentes (16 do sexo feminino e 18 do sexo
masculino; 3 pertencentes a uma mesma doente), (Grd-
fico 1), com idades compreendidas entre os 19 e 84
anos (médiade 51,5 anos) (Gréfico 2).

Na nossa série o tipo de tumor solitdrio ou mdltiplo
foi conhecido em 31 casos (86%), sendo 26 solitdrios
(72%) e 5 multiplos (14%) (Grdfico 3). A variante solitdria
predominou no sexo masculino, enquanto que a
multipla predominou no feminino.

A naturalidade dos doentes foi conhecida em 25 ca-
sos, sendo muitos (11) da regido de Castelo Branco,
Guarda e Covilha.

A localizagdo destes tumores predominou nos
membros superiores, 25 lesdes (69%), sendo 5 localiza-
das na méo (Fig. 1), das quais 4 nos dedos e 1 na regido
tenar, seguindo-se os membros inferiores (25%), face
(3%) e tronco (3%) (Quadro ).

Apenas 7 lesdes tinham dimensdes referidas, que
variaram entre 0,4 e 1,2cm de didmetro (média 0,8cm).
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B Masculino [ Feminino

Grdfico 1 - Distribuicdo por sexos.

N° casos B Masculino [ Feminino

6

211 [20 4 B8 6 M4 5 882 M

11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80 81-90

Grdfico 2 - Distribuicdo poridade e sexo.

Dos 19 casos com morfologia conhecida, 15 foram
descritos como nédulos azulados, 3 como pdpulas, e 1
como placa eritematovioldcea (Fig. 2).

Foi referida dor em 22 casos, dos quais 19 solitdrios e
3 multiplos.

O tempo de evolugdo variou entre 1 e 7 anos (média
3 anos) nos 11 casos em que foi referido.

O diagnéstico clinico mais frequente foi o de glo-
mangioma (29%), seguido de angioleiomioma (19%),
angioma (19%), tumor glémico (18%). Por Gltimo der-
matofibroma, espiradenoma, leiomioma, neurilemoma

Artigo de Revisdo

14%

11%

B solitario-26 Maltiplo-5 [ Indeterminado-4

Grafico 3 - Tipo de tumor.

e carcinoma espinocelular que representaram 3% cada
um (Grdéfico 4).
Em 2 doentes havia histéria familiar de glomangioma.
Nao houve referéncia & associacdo destes tumores
com malformagdes vasculares.

Parametros Histolégicos

Dos 36 tumores estudados, 25 (69%) estavam locali-
zados na derme, 5 na derme e hipoderme, 4 na hipo-
derme; em 2 este parémetro nédo foi avalidvel.

Na maioria dos casos (30), o tumor era bem circuns-
crito, 3 eram mal circunscritos e em 3 este par@metro
ndo foi avaliavel.
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Quadro |
LOCALIZACAO DAS LESOES
o
Regiéio anatémica I': séctlees
Face Regido nasogeniana 1 1
Tronco Dorso 1 1
Braco
Antebraco 13
Membro
Superior Dedo 2 25
Mao Sub-ungueal
Regido tenar 1
Membro Coxa o 9
Inferior Perna 4
TOTAL 36

Fig. 2 - Variante multipla: pdpulas azuladas agrupadas numa
drea anatémica.

O tipo predominante foi o sélido 25 (70%), seguido
do glomangioma 8 (22%) e glomangiomioma 3 (8%)
(Figs. 3, 4 e 5) (Grdfico 5).

Vinte tumores eram constituidos apenas por um |ébu-
lo, enquanto 16 eram multilobulados. Esta caracteristica
ndo teve qualquer relagdo com o tipo histolégico do tumor.

Na maioria das lesées - 29, observou-se a presenca
de eritrocitos no lGmen vascular, que variou entre es-
cassos e abundantes ocluindo-o completamente. Foi
detectada a presenca de tfrombos em apenas 8 (22%)
tumores, que corresponderam a 5 glomangiomas, 2
sélidos e 1 glomangiomioma (Fig. 6).

O estroma tumoral revelou alteragdes mixdides em 7
e hialinizagdo em 11 casos (Fig. 7).

Outras alteracdes registadas foram: atipia citolégica
em 1, pleomorfismo em 4 e dreas com células epitelisi-
desem 12 tumores.
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19%

30%

3% 3% 3%

B Glomangioma-11 [ T. Glémico-6 [ Espiradenoma-1
B Angioleiomioma-7 [l Dermatofibroma-1 ] Neurilemoma-1
B C. Espinocelular-1

Angioma-7 Leiomioma-1

Grdfico 4 - Diagndsticos clinicos.

N° casos Bl Masculino [ Feminino

16
14

12
10

o N K~ O

Sélido Glomangioma Glomangiomioma

Grdfico 5 - Distribuicdo do padrdo histolégico por sexo.

Néo foram observadas mitoses, células oncociticas,
nem infiltrado inflamatério, mas apenas mastocitos dis-
persos pelotumorem 11 casos.

Os exames imunohistoquimicos revelaram positi-
vidade das células glémicas para a actina do musculo
liso (AML) nos 35 casos em que foi efectuada, sendo em
8 também significativa a marcagéo do componente de
mUsculo liso. A desmina, efectuada em 20 tumores, foi
positiva apenas em 3 lesées classificadas como gloman-
giomiomas (Fig. 8).
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Fig. 3a e b - Nodulo dérmico bem circunscrito constituido por pequenas células redondas, monomorfas e pequeno nimero de espacos

Fig. 4a e b - Espacos vasculares dilatodos rodeados por uma ou vérias camadas de células glémicas.

A imunomarcacdo com a proteina S100 permitiu
identificar a presenca de nervos & periferia e dentro do
tumor em 24 casos de tumores tipo sélido, 2 do tipo
glomangioma, e nos 3 casos de glomangiomiomas;
esta distribuicdo de pequenos filetes nervosos locali-
zava-se sobretudo & periferia do tumor (Fig. 9).

DISCUSSAO

Existem poucos estudos de revisGo dos tumores
glémicos em geral, havendo mais publicagdes de casos

clinicos e séries de subtipos deste tumor.

Alguns autores consideram os tumores glémicos uma
entidade rara®’, enquanto que para outros séo relati-
vamente comuns®®. Na nossa série representaram
3,46% do total de tumores vasculares diagnosticados
nos Gltimos cinco anos.

De acordo com o descrito na literatura, no nosso es-
tudo também ndo houve grande variag@o na distribui-
¢Go por sexos, sendo o feminino representado por 47% e
omasculino 53%"*.

Relativamente a distribuicdo das lesées, houve pre-
dominio nos membros superiores 25 (94%), das quais 5
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Fig. 5 - Feixes de células fusiformes (musculo liso) junto a
componente tipico de células glémicas redondas.

b

Fig. 7 - Estroma mixéide.
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localizadas nas maos, sendo estes todos do tipo sélido
ou cldssico. Nenhum glomangioma ou gloman-
giomioma foi encontrado nas méos, concordando com
a opinido de diversos autores™*”.

Como referido anteriormente, clinicamente os tumo-
res glémicos podem ser solitdrios ou mdltiplos, repre-
sentando os Gltimos cerca de 10%°. Contudo, Weedon
considera o tumor glémico cldssico (solitério) como
sendo sempre lesdo Unica, enquanto que o gloman-
gioma (multiplo) pode também manifestar-se como
leséo Unica’. Salientamos que tivemos mais casos de
lesdes multiplas (30%) relativamente ao publicado na
literatura™®”’.

A variante mdltipla surge na inféncia e adolescéncia,
enquanto que a solitéria pode surgir em qualquer idade,
com predominio no adulto jovem™*. Na nossa série
distribuicdo dos doentes por idade, oscilou entre 41 e 80
anos na variante solitéria, enquanto que na mdltipla foi
observada entre os 19 e 70 anos. A idade média global
(51,5 anos), coincidiu com a do estudo de Assmus H'.

Registdmos no nosso estudo, 9 doentes com o
diagnéstico histolégico de glomangioma, dos quais 6
eram naturais das regides de Castelo Branco, Guarda e
Covilh@, e apenas 2 tinham antecedentes familiares de
glomangioma. Estes dados, reforcam a impresséo da
prevaléncia elevada desta variante multipla nesta regido,
embora sejam necessdrios mais estudos para o confirmar.

A maioria das lesdes observadas nas méos perten-
ciam a individuos do sexo feminino,”. Os tumores solitd-
rios com outras localizacées predominaram no sexo
masculino, facto também constatado por Nuovo et al’.

As lesdes da variante multipla estdo descritas por
alguns autores como indolores”*’. No entanto, na nossa
série 3 dos tumores mltiplos eram dolorosos, o que
coincide com a série publicada por Nuovo (em que a
totalidade dos tumores multiplos foi dolorosa)’.

O diagnéstico clinico foi correcto em 47% dos casos.
Curiosamente, a maioria dos outros diagnésticos evoca-
dos, foram também de tumores dolorosos.

Histologicamente, a maioria dos tumores (69%) esta-
vam localizados na derme. Encontrdmos 3 padrdes
histolégicos: sélido (cldssico) a maioria, glomangioma e
glomangiomioma, facto verificado por outros autores™”.
Ao contrario do referido por Mckee, que considera os
glomangiomas mais frequentes que os cldssicos’.

Nos tumores solitérios (lesdo Unica) 26 casos, do
ponto de vista histolégico, 22 eram do tipo cldssico e s6
4 eram glomangiomas. Nas lesdes multiplas que eram
5, 3 eram glomangiomas e 2 glomangiomiomas. Curio-
samente nenhum glomangioma foi detectado no sexo
masculino (Fig. 7).
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Fig. 9 - Presenca de feixes nervosos pS100 + na periferia e
centro do tumor.

Os tumores tipo sélido eram bem circunscritos confir-
mando dados da literatura®. Contrariamente ao des-
crito™, 63,6% dos glomangiomas e glomangiomiomas
da nossa série, tinham também limites bem definidos.

Tuncali'® publicou um caso clinico de tumores glémi-
cos multiplos, com padrées histolégicos diferentes. Na
nossa série, os trés tumores pertencentes & mesma
doente, também tiveram padrées histoldgicos diferen-
tes, sendo 1 glomangiomioma e 2 glomangiomas.

A presenca de trombos organizados ou flebolitos esté
associada aos glomangiomas®. Nesta série a presenca
de trombos predominou nos glomangiomas, tendo tam-
bém sido observados em 2 tumores sélidos.

Bolognia®, considera o estroma dos tumores sélidos
tipicamente mixéide ou hialinizado, enquanto que para
Nuovo’, sdo padrées histolégicos independentes do tipo
de tumor. No nosso estudo, estas alteracdes do estroma
tumoral apenas foram observados nos tumores sélidos.

A atipia citolégica, as alteracdes oncociticas e o pleo-
morfismo séo raros neste tipo de tumores o que estd de
acordo com a nossa série™”.

Os resultados verificados com uso de imunomarca-
dores com a proteina S100, AML e desmina sdo consis-
tentes com as conclusdes de outros autores™’. A
proteina S100 permitiu evidenciar as fibras nervosas que
n&o eram nitidas com coloragéo standard. Em todos os
tumores em que foi referida dor (19 sélidos, 2 gloman-
giomas, 1 glomangiomioma) foi detectada a presenca
de nervos pela proteina S100.

Alguns casos de tumor sélido, principalmente com
componente epiteliéide marcado, podem pér proble-
mas de diagnéstico diferencial com tumor sudoriparo,
sendo nestes casos importante a imunohistoquimica. Na
nossa série, houve 12 tumores com estas caracteristicas,
qgue foram positivos para AML e negativos para a
citoqueratina de baixo peso molecular (CK,D,). Do
mesmo modo algumas lesdes podem também confun-
dir-se com nevo intradérmico pseudo-angiomatoso,
sendo aqui a proteina S100 (negativa nas células tumo-
rais) importante para confirmar a verdadeira natureza
dalesdo”.

Variantes rarissimas com caracteristicas atipicas ou
de malignidade como o tumor glémico maligno, tumor
glémico infiltrativo e tumor glémico simpldstico, néo fo-
ram observadas na nossa série.
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INFLIXIMAB NO TRATAMENTO DA PSORIASE - REVISAO DE
16 CASOS

Sara Lestre, Pedro Ponte, Joana Dias Coelho, M® Jodo Lopes, Margarida Apetato, Ana Ferreira
Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa

RESUMO - Introdugéo: O infliximab é um anticorpo monoclonal IgG1 quimérico com actividade especifica contra o
factor de necrose tumoral a, com eficdcia comprovada na psoriase vulgar e psoriase artropdtica. Métodos: Foi
efectuada uma avaliagdo retrospectiva de 16 doentes com psoriase vulgar moderada a grave, tratados com infliximab,
no periodo compreendido entre Julho de 2006 e Setembro de 2007. Procedeu-se & andlise dos dados epidemiolégicos
e clinicos dos doentes, das terapéuticas prévias e concomitantes efectuadas, da eficécia (as 109, 22° e 46 semanas) e
do perfil de segurancga. Resultados: Todos os doentes incluidos tinham formas graves e recalcitrantes de doenga (PASI
médio inicial de 26,9), com resisténcia e/ou intoleréncia as terapéuticas sistémicas padréo e/ou biolégicas. A 10°
semana, 93% e 67% dos doentes atingiram uma melhoria de PASI de 75% e de 90%, respectivamente. A resposta do PASI
manteve-se a semana 22. Foi necessdrio aumentar a frequéncia das infusées em 45% dos doentes para obter um
controlo adequado da doenca. Ocorreram duas interrupgdes de terapéutica, ambas por efeitos adversos graves.
Conclusdo: Na nossa experiéncia, o infliximab revelou-se uma terapéutica eficaz nas formas graves de psoriase,
destacando-se pela sua rapidez de acgdo. O infliximab é uma alternativa terapéutica globalmente segura, no entanto,
12,5% dos doentes tiveram de interromper o tratamento devido a efeitos adversos graves.

PALAVRAS-CHAVE - Infliximab; Psoriase; Terapéutica; Anticorpos Monoclonais; Biolégicos.

INFLIXIMAB IN PSORIASIS TREATMENT - REVIEW OF 16 CASES

ABSTRACT - Background: Infliximab is a chimeric monoclonal antibody with specific activity against tumoral necrosis
factor — a, with proved efficacy in plaque type psoriasis and psoriatic arthritis. Methods: We conducted a retrospective
study of 16 patients treated with infliximab for moderate to severe psoriasis, between July of 2006 and September of 2007.
We analysed the epidemiologic and clinical data, previous and concomitant treatments, efficacy (at week 10,22 and 46)
and safety profile. Results: All patients had severe and recalcitrant forms of psoriasis (baseline PASI 26,9), with resistance
and/or intolerance to conventional systemic and/or biologic therapy. At week 10, 93% and 67% of the patients achieved a
PASI improvement of 75% and 90%, respectively. At week 22, the PASI response was maintained. It was necessary to
increase the infusion frequency in 45% of the patients to maintain the control of their disease. Two patients have
discontinued treatment due to serious adverse events. Conclusion: In our experience, infliximab is an effective therapy in
severe forms of psoriasis, with a very rapid onset of action. Infliximab is a generally safe alternative therapeutical option,
although 12,5% of the patients had to interrupt the treatment due to serious adverse events.

KEY-WORDS - Infliximab; Psoriasis; Therapy; Monoclonal Antibodies; Biological Therapy.
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INTRODUCAO

A psoriase é uma dermatose inflamatéria crénica, que
atinge cerca de 2% da populacéo mundial, com um impor-
tante impacto na qualidade de vida dos individuos afecta-
dos".

Estima-se que cerca de 20 a 30% dos individuos com
psoriase apresentem uma forma grave da doencga, necessi-
tando frequentemente de tratamento sistémico”. As terapéu-
ficas sistémicas convencionais estdo associadas a um risco
de toxicidade a longo prazo e ao desenvolvimento de resis-
téncias numa percentagem significativa de doentes®”.

Os avancos recentes no conhecimento dos mecanismos
imunopatogénicos da psoriase permitiram a emergéncia de
um novo grupo de fdrmacos: a Terapéutica Biolégica.

O factor de necrose tumoral a (TNFa) desempenha um
papel chave na imunopatogénese da psoriase, nomeada-
mente na hiperproliferacdo de queratinécitos, regulacéo
celular a nivel endotelial e recrutamento de células T, sendo
um alvo preferencial da terapéutica bioldgica®’. Estdo
actualmente disponiveis em Portugal trés agentes anti-
-TNFa para o tratamento da psoriase: o etanercept, o
infliximab e o adalimumab, sendo que o Gltimo se encontra
apenas aprovado para a artrite psoridtica.

O infliximab é um anticorpo monoclonal quimérico
IgG1 com elevada especificidade e afinidade para o TNFa,
tanto na sua forma solGvel como na forma transmem-
branar'.

A eficécia do infliximab esté demonstrada na psoriase
vulgar em placas, destacando-se pela sua rapidez na indu-
¢do da remissGo da doenga, sendo esta melhoria
observada também na fase de manutengdo' . As formas
recalcitrantes de psoriase t&m respondido de forma igual-
mente eficaz®'®. O inflixiimab tem também demonstrado
elevada eficdcia no tratamento da artrite psoridtica'” ™.

A existéncia de anficorpos neutralizantes tem sido
associada & perda de resposta do infliximab a longo prazo,
apesar de a existéncia destes anticorpos ndo predizer a
faléncia terapéutica™'*".

DOENTES E METODOS

Na continuidade de outros trabalhos j@ publicados
relativamente & experiéncia com terapéutica biolégica no
Servico de Dermatologia do Centro Hospitalar de
Lisboa™?', efectuémos um estudo retrospectivo, com revisdo
dos processos clinicos de doentes com psoriase tratados
com infliximab, entre Julho de 2006 a Setembro de 2007.

Foram incluidos 16 doentes com psoriase crénica em
placas, que apresentavam & data de inicio da terapéutica
um PASI superior ou igual a 10. Todos tinham resisténcia,
intoleréncia e/ou contra-indicagdes as restantes terapéu-
ticas sistémicas e/ou bioldgica.

Os critérios de exclusdo basearam-se no consenso inter-
nacional sobre utilizagdo de biolégicos™, tendo sido efectua-
da anamnese, exame fisico, avaliagéo laboratorial, prova
de Mantoux e telerradiografia do térax em todos os doentes.

Foram critérios de exclusdo:

® Infeccdo activa ou latente (Hepatite B e C, VIH e
tuberculose);

¢ Doenca oncolégica prévia ou actual;

® Doenga desmielinizante do SNC;

¢ |nsuficiéncia cardiaca congestiva;

¢ Gravidez.

O infliximab foi administrado por via endovenosa,
em infuséo lenta, na dose de 5 mg/Kg. As administra-
cbes decorreram em regime de internamento curto
(hospital de dia), tendo sido precedidas pela toma de
anti-histaminico (hidroxizina 25mg PO) 30 minutos an-
tes do inicio da infuséo.

As primeiras trés infusdes foram administradas as
semanas 0, 2 e 6 (fase de indugéo), seguidas por uma fase
de manutencdo com infusdes de 8 em 8 semanas.

Foram realizadas consultas de follow-up as 2, 6, 10 e 14
semanas e, posteriormente, de 8 em 8 semanas, com
observagdo do doente e avaliagdo analitica em todas as
consultas.

Foi efectuada a andlise dos dados epidemiolégicos e
clinicos dos doentes (fempo de evolugdo, envolvimento
articular, terapéuticas prévias e/ou concomitantes e PASI
inicial), assim como dos efeitos adversos observados.

O PASI 75 (melhoria superior ou igual a 75% relati-
vamente ao PASI inicial) foi o critério de eficacia utilizado,
tendo sido também analisado o PASI 90. A avaliacéo da
eficdcia terapéutica foi efectuada & 10% e & 22° semana. A
andlise da eficacia as 46 semanas sé foi possivel em 3
doentes, sendo que nos restantes 13 doentes, 11 néo
tinham atingido as 46 semanas de tratamento e 2 tinham
interrompido a terapéutica por efeitos adversos.

RESULTADOS

Populacéo estudada
Durante o periodo estudado, 16 doentes com pso-
riase em placas moderada a grave foram tratados com

Nota da Editora: A data de publicacdo do presente trabalho, o Adalimumab estd também aprovado para o tratamento da psriase em placas.
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infliximab. Dos 16 doentes, 9 eram do sexo masculino e
7 do sexo feminino. A idade média foi de 51 anos, com
idades compreendidas entre os 22 e os 74 anos (Fig. 1).
O tempo médio de evolucdo da doenga foi de 21,2 anos
(Quadro ). Existia envolvimento artropdtico em 6
doentes (38%). O PASI médio inicial foi de 26,9.

N° de doentes

0

<25 25-45 45-65 > 65

N W A OO O N

Idade (anos)

Fig. 1 - Distribuicéo de idades (n=16).

Quadro |
POPULACAO ESTUDADA
Relagéo sexo masculino/feminino 9.7
Idade média (anos) 51 (22-74)
Idade mediana (anos) 58
Duragdo média da doenca (anos) 21,2 (4-40)
PASI médio inicial 26,9 (17,4-38,8)

Foram efectuadas multiplas terapéuticas prévias na
maioria dos doentes, sendo que mais de 80% tinham 4
efectuado trés ou mais tratamentos no passado. A
acitretina, o metotrexato, a ciclosporina e a fototerapia
(UVB e/ou PUVA) foram os tratamentos mais utilizados,
seguidos pelo etanercept e pelo efalizumab (Fig. 2).

Dos 7 doentes tratados anteriormente com biolé-
gicos, 5 tinham efectuado terapéutica com efalizumab e
etanercept com respostas insatisfatérias (Fig. 3).

A duracdo média da terapéutica com infliximab foi
de 31,9 semanas (10-62 semanas), com um ndmero
total de 92 infusdes realizadas.
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Fig. 2 - Terapéuticas prévias (n=16).
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Fig. 3 - Terapéutica bioldgica prévia (n=7).

Do total dos 16 doentes estudados, 14 mantém-se
sob terapéutica com infliximab & data do término do
estudo. Houve duas interrupgdes da terapéutica, uma &
semana 2 e outra & semana 12, ambas por efeitos
adversos graves. Quinze doentes (93,8%) atingiram as
10 semanas de tratamento e 11 (68,8%) concluiram as
22 semanas. Apenas 3 doentes alcangaram as 46

semanas de tratamento (Quadro Il).

Eficacia

Dos 15 doentes em que foi possivel determinar a
eficécia as 10 semanas de terapéutica, 93% (14 doentes)
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Quadro Il
DURAQAO DO TRATAMENTO

Semanas de tratamento

10 Semanas 15 (93,8%)
22 Semanas 11 (68,8%)
46 Semanas 3 (18,8%)

atingiram o PASI 75 e 67% (10 doentes) atingiram o PASI
90.

A avaliagdo da eficdcia as 22 semanas foi possivel
em 11 doentes, sendo que o PASI 75 e PASI 90 foram
atingidos em 91% e 54% destes, respectivamente.

Dos 3 doentes que alcangaram a 46 semana de
tratamento, 2 (67%) mantiveram o PASI 75 e destes,
apenas 1 atingiu uma melhoria superior a 90% relativa-
mente ao PASI observado inicialmente (Fig. 4). Nenhum
destes dois doentes se encontrava a fazer terapéutica
sistémica concomitante, em particular, metotrexato ou
ciclosporina. O 3° doente teve um agravamento clinico a

partir da semana 22, nGo atingindo o PASI 75 & semana
46 (Fig. 5).

Doentes (%) I rasi 75 [l PASI 90

100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

0

Semana 10 (n=15) Semana 22 (n=11) Semana 46 (n=3)

Fig. 4 - Avaliocéo da eficécia.

Exacerbacoes da doenca e terapéutica conco-
mitante

Como se verifica na Fig. 6, dos 11 doentes que atingi-
ram as 22 semanas de tratamento, foi necessdrio
aumentar a frequéncia das infusdes em 5 (45%). Em
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Fig. 5 - Evolucdo as 46 semanas (n=3).

45%
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55%
(6)

B 6/6Sem [ 8/8 Sem

Fig. 6 - Encurtamento dos ciclos de tratamento (n=11).

todos os casos, o aumento da frequéncia das infusdes
para 6/6 semanas foi motivado por um agravamento
clinico, observado 1 a 2 semanas antes da data prevista
da infus@o. Neste subgrupo de 5 doentes, o PASI médio
inicial era de 29,2 e na maioria dos casos, o
encurtamento dos ciclos foi efectuado & 30° semana de
terapéutica (Quadro Ill). A data da concluséo do
presente estudo, néo foi possivel alargar os ciclos para 8
em 8 semanas em nenhum dos 5 doentes.

Como se mostra nas Figs. 7 e 8, quatro destes
doentes (80%) tinham sido submetidos previamente a
terapéutica biolégica, sendo que 3 tinham efectuado
etanercept e efalizumab.
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Quadro Il

INiCIO DO AUMENTO DA
FREQUENCIA DAS INFUSOES

6/6 Semanas

Doente 1 M Semana 22
Doente 2 M Semana 54
Doente 3 F Semana 30
Doente 4 F Semana 30
Doente 5 M Semana 30

20%
(1m

B X Biolégico [l S/ TX Biolégico

Fig. 7 - Terapéutica biolégica prévia — Subgrupo de doentes
com encurtamento do ciclo de tratamento (n=5).

Concomitantemente ao inicio da terapéutica com inflixi-
mab, foi utilizado tratamento sistémico em 8 doentes (50%),
que foi progressivamente suspenso durante as primeiras 4 a
8 semanas, sem que se tivesse registado qualquer agrava-
mento da doenga ou toxicidades cumulativas (Quadro IV).

Em dois doentes (12,5%) com psoriase artropética, o
metotrexato foi associado ao infliximab durante todo o
periodo de tratamento.

Por exacerbagdes da doenca, foi necessdria a intro-
dugdo de terapéutica concomitante em 2 doentes
(12,5%). O primeiro tinha uma excelente resposta as 22
semanas (PASI 90), mas foi necessério o aumento da
frequéncia das infusdes & semana 30, com posterior
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N° de doentes

6

Etanercept Efalizumab Ambos

Fig. 8 - Tipo de Terapéutica Bioldgica prévia — Subgrupo de
doentes com encurtamento do ciclo de tratamento (n=4).

Quadro IV
TERAPEUTICA CONCOMITANTE

Inicial (n)

Durante (n)

Ciclosporina 5 1
Metotrexato 3 F*
Acitretina 2* 0

* Acitretina utilizada em associagdo com metotrexato ou ciclosporina
** Dois doentes com metotrexato mantido durante toda a terapéutica

infroducéo de ciclosporina & 34° semana com o objecti-
vo de atingir um controlo da psoriase. No outro doente,
gue tinha atingido PASI 75 na semana 22, o metotrexato
foi associado ao encurtamento dos ciclos de infusdo na
30 semana de tratamento. Em ambos os doentes, foi
possivel um controlo a curto prazo do agravamento da
psoriase.

Em nenhuma das exacerbacées de psoriase obser-
vadas foram identificadas causas infecciosas, endé-
crinas ou medicamentosas, apdés anamnese e avaliagdo
analitica.

Seguranca

Foram reportados efeitos secunddérios durante a
terapéutica em 6 doentes, descritos no Quadro V. Du-
rante o periodo analisado n&o se verificaram alteragdes
laboratoriais significativas, nomeadamente a nivel
hepdtico.

Foram observados efeitos adversos graves em dois
doentes (12,5%), que conduziram & interrupcdo do infli-
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Quadro V
EFEITOS ADVERSOS/INTERCO RRENCIAS

Efeitos adversos e/ou intercorréncias

Tuberculose pleural 1 (6%)
Reacgdo grave a infuséo 1 (6%)
Febre (durante a 19 infuséo) 1 (6%)
Carcinoma basocelular da face 1 (6%)
Foliculite estafilocécica 1 (6%)
Fadiga 1 (6%)

ximab. Num deles foi diagnosticada tuberculose pleural
as 12 semanas de terapéutica, na sequéncia da investi-
gacdo de derrame pleural direito. Esta infeccdo obrigou
& suspens@o imediata da terapéutica com infliximab e
inicio de tratamento tuberculostdtico que terminou apds
6 meses, com aparente cura clinica e radiolégica.
Tratava-se de uma doente do sexo feminino com
psoriase artropdtica grave de longa evolugdo, com
antecedentes de cardiopatia isquémica, hipertenséo
arterial e dislipidémia. Tinha sido tratada anteriormente
com multiplas terapéuticas sistémicas, nomeadamente
acitretina, metotrexato, ciclosporina, micofenolato de
mofetil, etanercept e efalizumab, com intoleréncia e/ou
resposta clinica insatisfatéria &s mesmas. Tal como nos
restantes doentes, tinha sido avaliado o risco de
tuberculose (radiografia do térax normal; Mantoux 5
mm), que permitiu o inicio da terapéutica com infliximab
sem necessidade de avaliagéo adicional.

O outro efeito adverso grave consistiu numa reaccéo
grave a 2¢ infusdo, do tipo anafilactéide, caracterizada
por eritema facial, dispneia, pieira, nduseas e
desconforto tordcico aos 30 minutos, que cedeu &
interrupcdo imediata da infusdo e & administragdo de
hidrocortisona endovenosa. Tinha sido efectuada pré-
medicacdo com hidroxizina e hidrocortisona devido a
suspeita de reaccéo a infusé@o do tipo tardio ao 12° dia
apds a 19infusdo de infliximab.

Foi detectado um carcinoma basocelular do tipo
superficial da face (confirmado por bidpsia cutdnea) as
32 semanas de tratamento, numa doente do sexo femi-
nino tratada previamente com ciclosporina, acitretina e
fototerapia (PUVA). Manteve-se a terapéutica com inflixi-
mab e foi efectuado tratamento com LASER de CO?2.

Néo foram registados outros efeitos adversos,
nomeadamente outras infecgées, neoplasias, eventos
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cardiovasculares ou reacgdes lUpus like.

Do total de 92 infusées realizadas, ocorreram 2
reaccdes infusionais (2,2%): a reaccdo do tipo anafi-
lactéide j& descrita e uma febre auto-limitada de 37,5°C
durante a 1% infuséo (Fig. 9). Ambas as reacgdes infusio-
nais ocorreram na fase de indugdo e foram do tipo
imediato.

(90)

B Reaccéo a infusdo ] Sem reaccéo & infusao

Fig. 9 - Reaccoes infusionais (% em 92 infusées fotais realiza-

das).

DISCUSSAO

O infliximab tem revelado uma elevada eficacia no
tratamento da psoriase em placas moderada a grave,
com 75 a 88% dos doentes a atingirem o PASI 75 as 10
semanas de tratamento'' ", Alguns estudos néo rando-
mizados, tém também demonstrado esta eficdcia em
formas recalcitrantes da doenca'™'*.

A populacéo analisada neste estudo apresenta for-
mas graves de doenca refractdria a mdltiplas terapéu-
ticas prévias, facto evidenciado pelos elevados indices
de gravidade de doenca iniciais (PASI 26,9), pelo no-
mero médio de terapéuticas prévias (média de 3,9 por
doente) e pela elevada proporgdo de doentes subme-
tidos anteriormente a terapéutica bioldgica (44%).

Na nossa experiéncia, o infliximab revelou-se muito
eficaz na indugdo da remissdo da doenga, espelhando
os resultados | descritos na literatura. A 10® semana de
terapéutica, 93% dos doentes atingiram o PASI 75 e 67%
alcangaram o PASI 90. Os resultados obtidos na nossa

N

série sdo superiores & maioria dos disponiveis na
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literatura, facto que pode ser parcialmente justificado
pela associacdo de terapéutica sistémica na fase inicial
do tratamento em 50% dos doentes incluidos, asso-
ciag@o néo permitida na maioria dos ensaios clinicos de
referéncia.

A resposta terapéutica foi mantida &s 22 semanas de
tratamento, com 91% e 54% dos doentes a atingirem o
PASI 75 e PASI 90, respectivamente (Fig. 10). Estes resul-
tados s@o concordantes com os de outras séries &
publicadas'"’.

Fig. 10 - Evolucao clinica de um doente: a) e b) Pré-trata-
mento; ¢) e d) s 22 semanas.

A 46° semana de tratamento, apenas 3 doentes se
encontravam sob terapéutica com infliximab e destes,
dois (67%) atingiram o PASI 75. Devido ao reduzido
nimero de doentes ndo é possivel retirar conclusdes
fidedignas acerca dos resultados de efic4cia encon-
trados. No entanto, parece existir uma tendéncia para a
perda de efic4cia a partir dos 6 meses de terapéutica,
revelada pela necessidade de aumentar a frequéncia
das infusdes e/ou de associar terapéutica sistémica
concomitante.
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Em cerca de 45% dos doentes que atingiram as 22
semanas de tratamento, foi necessdrio reduzir o inter-
valo das infusdes para 6 em 6 semanas, para atingir um
controlo adequado da doenga. Este subgrupo de
doentes apresentava uma forma grave e recalcitrante de
psoriase, espelhada pelos elevados indices de
gravidade de doenca (PASI médio inicial de 29,2) e pela
utilizag@o prévia de terapéutica biolégica em 80% destes
doentes. Esta necessidade de encurtamento dos ciclos de
infus@o |4 tem sido descrita na literatura, nomeadamen-
te durante o primeiro ano de terapéutica e em doentes |&
tratados com anti-TNFa™?.

Em dois doentes, além do aumento da frequéncia
das infusées, foi associada terapéutica sistémica conco-
mitante, ambos apés a 30 semana de tratamento, com
o objectivo de obter um controlo da doenca. A asso-
ciag@o de terapéuticas sistémicas convencionais & tera-
péutica biolégica tem sido descrita na literatura, repre-
sentando uma estratégia vdélida para a manutencéo do
biolégico™*.

A associac@o de metotrexato ao infliximab tem sido
utilizada para a prevengéo de formacdo de auto-anti-
corpos, com aumento da eficdcia a longo prazo,
baseando-se em estudos publicados no émbito da
artrite reumatéide™*. Na psoriase vulgar, esta associa-
¢Go ndo tem demonstrado beneficios comprovados nos
niveis de eficdcia ou na reducdo da auto-imunidade'**.
Na nossa série, o metotrexato apenas foi utilizado em
dois doentes com psoriase artropética, que efectuaram
14 e 40 semanas de tratamento, respectivamente, &
data do término do presente estudo. Ambos tiveram uma
excelente resposta terapéutica, idéntica & dos restantes
doentes analisados, ndo sendo possivel retirar
conclusdes acerca desta associacdo terapéutica e das
suas vantagens/desvantagens.

Foram registadas duas reacgdes adversas & infuséo,
representando uma proporg¢do de 2,2% relativamente
ao numero total de infusdes administradas. Este valor é
inferior ao que tem sido referido na maioria das séries'”
. Ambas as reacgées infusionais foram do tipo imediato
e ocorreram durante a fase de inducdo (semana 0 e
semana 2). Salienta-se a reaccdo grave & 2° infuséo, do
tipo anafilactéide, que obrigou & suspensao definitiva de
infliximab, correspondente a 1,1% do total de infusées.
As reacgdes graves infusionais tém-se revelado raras
com uma incidéncia inferior a 1%, mas a possibilidade
da sua ocorréncia néo deve ser descurada devido &
gravidade clinica e & necessidade imediata de suporte
terapéutico®” .

No total, foram relatados seis efeitos adversos/
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intercorréncias durante o periodo em que decorreu o
presente estudo. Além de duas reaccdes infusionais,
destaca-se uma tuberculose pleural as 12 semanas de
terapéutica. Esta infecg@o surgiu numa doente subme-
tida anteriormente a multiplas terapéuticas imunosu-
pressoras, n&o sendo possivel responsabilizar de forma
isolada o biolégico pela sua ocorréncia. Foi considerada
apta para o inicio de tratamento com infliximab apés
avaliagéo do risco de tuberculose de acordo com as
Guidelines da Sociedade Britdnica de Pneumologia®, tal
como os restantes doentes incluidos no presente estudo.
Esta intercorréncia reforca a importancia da avaliacdo
rigorosa dos doentes programados para tratamento
com anti-TNFa e da necessidade de elevados indices de
suspeicdo clinica, na presenca de sintomas sugestivos de
infeccdo tuberculosa®'.

Foi detectado um carcinoma basocelular da regiéo
fronto-temporal em um doente, & 32° semana de trata-
mento com infliximab. Apés tratamento com LASER de
CO2 néo se verificaram recidivas ou novas lesées
sugestivas de carcinoma basocelular. Néo se registaram
outras neoplasias, particularmente linfomas.

Néo foi efectuada avaliacdo analitica imunolégica,
nomeadamente ANA’s e anti-DNAds, no entanto, néo
se registaram, sinais ou sintomas sugestivos de lGpus.

No presente estudo, ndo foram quantificados os
anticorpos anti-infliximab, que tém sido associados &
perda de resposta terapéutica e & ocorréncia de
reaccdes infusionais. Trata-se de uma avaliagdo
laboratorial dispendiosa e pouco pertinente do ponto de
vista clinico, uma vez que o ajuste de dose do infliximab
deve ser baseado na avaliagdo clinica e ndo na
positividade destes anticorpos'"”.

A ocorréncia de efeitos adversos graves obrigou &
interrupcdo definitiva da terapéutica com infliximab em
12,5% dos doentes, valor superior ao que tem sido
descrito na maioria das séries'”*. A data do término
deste estudo, néo se registaram outras interrupgdes
terapéuticas, nomeadamente atribuiveis a faléncia
terapéutica ou a preferéncia do préprio doente. Alids,
constatou-se um elevado grau de satisfacdo dos doentes
relativamente & terapéutica com infliximab.

CONCLUSOES

O infliximab revelou-se uma alternativa terapéutica
eficaz no tratamento da psoriase crénica em placas
grave, destacando-se pela sua rapidez de accdo. Esta
resposta foi globalmente mantida as 22 semanas de
tratamento. No entanto, parece-nos existir uma perda
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de eficdcia a partir das 30 semanas de tratamento, uma
vez que uma proporgdo significativa dos doentes teve de
aumentar a frequéncia das infusdes e/ou de associar
terapéutica sistémica para se obter um controlo
adequado da doencga. A ocorréncia de efeitos adversos
graves, uma tuberculose pleural e uma reacgéo
ancfilactéide & infusdo, conduziu & interrupcdo da
terapéutica em dois doentes. Sendo uma terapéutica
geralmente bem tolerada, salienta-se a necessidade da
avaliagdo regular e rigorosa dos doentes, no sentido de
assegurar a deteccdo precoce de efeitos adversos.
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PIODERMA GANGRENOSO DA PAREDE ABDOMINAL APOS
CESARIANA

José Carlos Cardoso, Sénia Coelho, Margarida Gongalo, Hugo Oliveira, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

RESUMO -Descreve-se o caso de uma doente de 34 anos, que no 7° dia do pds-operatério de cesariana, iniciou sinais
inflamatérios na cicatriz cirdrgica, com ulceracdo de rapida evolucdo centrifuga dos bordos, acompanhada de dor e
febre (38°C), sem qualquer beneficio com antibioterapia endovenosa. A data de admissGo no servico, observava-se
lesdo ulcerada infra-umbilical, com cerca de 20 cm de maior eixo, de fundo fibrino-necrético e bordos violdceos
descolados e com pustulas. Os exames microbiolégicos da leséo foram negativos, e o exame histopatolégico foi
compativel com o diagndstico clinico de pioderma gangrenoso. Foi instituida terapéutica oral com metilprednisolona
32mg 2x/dia e ciclosporina 325mg/dia (= 5 mg/Kg) com rdpida melhoria e suspenséo da progressdo da lesdo. A
cicatrizacdo completa ocorreu aos 2 meses, permitindo a suspenséo progressiva da terapéutica ao longo de um periodo
de 6 meses. Os exames complementares efectuados no sentido de diagnosticar ou excluir as patologias associadas mais
frequentes foram normais ou negativos.

O pioderma gangrenoso é uma patologia relativamente rara, incluida no espectro das dermatoses neutrofilicas,
associada em mais de 50% dos casos a uma doenca subjacente, em particular a doenga inflamatéria intestinal, artrite
reumatdide, poliartrites seronegativas e hemopatias malignas. SGo escassos os casos relatados apds cesariana, mas o
trauma cirdrgico é um factor desencadeante conhecido do pioderma gangrenoso, principalmente em ostomias e
mastopexias.

Assinalamos pois, neste caso clinico, a raridade, pela ocorréncia apés cesariana, assim como a boa resposta &
corticoterapia oral associada & ciclosporina.

PALAVRAS-CHAVE - Pioderma gangrenoso; Cesariana; Cirurgia.

PYODERMA GANGRENOSUM OF THE ABOMINAL WALL AFTER
CAESAREAN DELIVERY

ABSTRACT - The authors describe the case of a 34 year-old female patient who, on the 7th day after caesarean delivery,
developed inflammatory signs around the surgical wound, with ulceration with rapid centrifugal spreading, associated
with pain and fever (382C). With the diagnostic hypothesis of surgical wound infection, intravenous antibiotics were
started, but the lesion suffered progressive enlargement in a few days. At the time of admition in our department, we
observed a large infra-umbilical ulceration, with approximately 20 cm of diameter, covered with fibrinous and necrotic
tissue, and violaceous, pustulous and undermined borders. The patient had no known previous pathology, namely
rheumatic, hematologic or inflammatory bowel diseases. Microbiologic study of the lesion was negative; histopathologic
findings were consistent with the clinical diagnosis of pyoderma gangrenosum. Therapy with methylprednisolone 32 mg
twice daily and cyclosporine 325 mg/day (approximately 5 mg/Kg/day) was started, which resulted in arrest of lesion
progression and rapid improvement. Complete cicatrization occurred at 2 months of therapy, allowing progressive
suspension of the treatment over a period of 6 months.

Pyoderma gangrenosum is a relatively rare pathology, included in the spectrum of neutrophilic dermatoses; it is associated
with underlying disease in more than 50% of cases, particularly inflammatory bowel disease, rheumatologic diseases
(namely rheumatoid arthritis and seronegative polyarthritis) and hematologic malignancies. There are only a few cases
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described after caesarean, but surgical trauma is a known trigger for pyoderma gangrenosum, mostly following ostomies

and mastopexies.

Therefore, we stress out, in the present case, the rare occurrence after caesarean, as well as the good response to systemic

corticotherapy associated with cyclosporine.

KEY-WORDS - Pyoderma gangrenosum; Caesarean; Surgery.
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INTRODUCAO

O pioderma gangrenoso (PG) é uma patologia cuté-
nea relativamente rara, incluida no espectro das derma-
toses neutrofilicas. A sua etiologia permanece obscura,
estando no entanto descritas diversas condicdes que a
ele se podem associar. Estima-se que 50 a 70% dos
casos de PG estdo associados a uma doencga sistémica
subjacente. Destas, as mais frequentes séo as doengas
inflamatérias intestinais (colite ulcerosa e doenca de
Crohn), doencas reumatolégicas (artrite reumatdide,
poliartrites seronegativas, [Gpus eritematoso sistémico,
sindrome de Sjégren, etc.) e doengas hematolégicas
(leucemias das linhas mieldide e linféide, linfomas,
sindromes mieloproliferativos, gamapatias monoclo-
nais, etc.). Refira-se ainda a associacdo com certos
farmacos, em particular factores estimuladores de
colénias de granulécitos como o G-CSF, sobretudo no
contexto do tratamento de neoplasias malignas do foro
hematolégico.

A etiologia do PG permanece obscura e os meca-
nismos fisiopatolégicos continuam em larga medida
incompreendidos'”. Estdo descritas diversas anomalias
tanto a nivel da imunidade humoral como da imunidade
celular. A imunofluorescéncia directa sugere a existéncia
de uma vasculopatia na propagacdo das lesées, dado
gue em alguns doentes observou-se deposigdo perivas-
cular de imunorreagentes, principalmente IgM, C3 e
fibrina’. Estd também descrita a associacéo do PG com
alteracées das imunoglobulinas (hipogamaglobuliné-
mias, hiper IgE, etc.)’. Ainda, a frequente associagdo
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com doengas inflamatérias intestinais levanta a possibi-
lidade da existéncia de reacgdes de antigénio-anticorpo
cruzadas entre antigénios da pele e do intestino. Con-
tudo, nenhum destes factos prova de forma inequivoca
uma patogenia baseada em mecanismos humorais. De
igual modo, foram também encontradas diversas altera-
¢des na imunidade mediada por células: alteracées na
quimiotaxia e na activacdo dos neutréfilos (implicando
as respectivas moléculas de adeséo, assim como as vias
de activacdo envolvendo citocinas como o TNF-a e a IL-
1), anergia contra antigénios fingicos ou bacterianos ou
mesmo a possibilidade de infiltracdo clonal no contexto
de neoplasias hematolégicas®®. Finalmente, os avancos
nos conhecimentos de genética tém permitido o estudo
de genes possivelmente relacionados com uma predis-
posicéo para o desenvolvimento de sindromes em que o
PG pode ser um dos componentes, como por exemplo a
sindrome PAPA (pyogenic arthritis, pyoderma gangre-
nosum and acne), onde foi implicada uma mutagéo do
gene CD2BP (CD2 binding protein), localizado no cro-
mossoma 15°°,

Clinicamente, podem distinguir-se vérios tipos de
PG: ulcerado (cldssico), bolhoso (ou vesiculo-bolhoso),
pustuloso e granulomatoso superficial. A forma mais
frequente é a variante ulcerada, que atinge de forma
predominante os membros inferiores e o fronco, e cujas
lesdes podem surgir de forma espontdnea ou na se-
guéncia de traumatismo. Uma variante rara dentro
deste grupo é o pioderma maligno, que atinge de forma
predominante a cabeca e o pescoco, e que parece ter
uma associacdo com a granulomatose de Wegener. O
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PG bolhoso apresenta sobreposicdo clinica com a
sindrome de Sweet e associa-se preferencialmente com
doengas hematolégicas. A variante pustulosa caracte-
riza-se pelo aparecimento de multiplas pUstulas distri-
buidas de forma simétrica pelo tronco e pelas extremi-
dades, algumas das quais podem posteriormente evo-
luir para ulceracdo; esta variante associa-se sobretudo a
doenca inflamatéria intestinal. O PG granulomatoso
superficial (fambém designado por alguns autores de
PG vegetante) caracteriza-se por ulceracéo de evolugdo
mais crénica do que a variante cldssica, com superficie
de aspecto verrucoso devido a uma hiperplasia pseudo-
carcinomatosa frequentemente marcada; esta variante
em geral ndo se associa a doenca sistémica subjacente.

O diagndstico assenta essencialmente nos aspectos
clinicos e evolutivos em conjugacdo com as alteragdes
histopatolégicas (varidveis de acordo com o tempo de
evolucdo das lesdes), e apds a exclusdo de outras
etiologias, nomeadamente infecciosas.

CASO CLINICO

Os autores descrevem o caso de uma doente do sexo
feminino, de 34 anos, submetida a cesariana as 40
semanas de gestacdo, por sofrimento fetal, apds gravi-
dez sem intercorréncias a registar, sendo o recém-nas-
cido saudavel.

Fig. 1 - Aspecto da ulceracdo da parede abdominal & data do
infernamento.

Caso Clinico

Ao 7.° dia do pés-operatério iniciou placa inflama-
téria centrada pela cicatriz cirdrgica, e ao 10° dia surgi-
ram febre (38°C) e dor, tendo-se constatado que a leséo
inflamatéria inicial tinha evoluido para ulceracdo com
progressao centrifuga répida. Com a hipétese diagnds-
tica de infeccdo da ferida operatéria, iniciou antibio-
terapia endovenosa e foi submetida a desbridamento
cirdrgico da lesdo. Dado o agravamento do quadro
clinico e o facto de os exames microbiolégicos da lesdo
serem negativos, a doente foi entdo observada por der-
matologista e referenciada para o servico de Dermato-
logia.

A entrada, observava-se lesdo ulcerada infra-umbi-
lical, com cerca de 20 cm de maior eixo, com fundo
preenchido por material fibrino-necrético, e bordos
descolados violdceos e com pUstulas (Figs. 1 e 2).

Fig. 2 - Pormenor do bordo da les@o.
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A doente néo tinha qualquer antecedente patolégico
relevante, nomeadamente de doenca reumatolégica,
hematolégica ou de doenga inflamatéria intestinal. O
exame histopatolégico revelou uma epiderme com
edema e discreta acantose, um infiltrado denso de toda
a derme, predominantemente constituido por polimor-
fonucleares neutréfilos, com dreas esbocando a forma-
¢Go de abcesso, sem vasculite, sendo compativel com a
hipétese clinica de PG (Figs. 3 e 4).

Foi instituida terapéutica oral com metilprednisolona,
32mg 2x/dia, e ciclosporina A, 325mg/dia (+ 5mg/Kg/
dia), tendo-se observado paragem da progressdo da
les@o e subsequente melhoria (Fig. 5). Os bordos per-
deram rapidamente o seu cardcter inflamatério, tendo
no entanto a restante les@o cicatrizado gradualmente de
forma mais lenta. A boa resposta ao tratamento permitiu Fig. 4 - Pormenor da epiderme e derme superficial, onde se
a reducdo progressiva da corticoterapia a partir da 3.° pode apreciar o predominio de polimorfonucleares neutréfilos
semana de tratamento e a sua suspensdo aos 4 meses; a no infilirado inflamatério.
reducdo da dose de ciclosporina A iniciou-se aos 2
meses e meio de tratamento, com suspensdo completa
aos 6 meses. Ndo se registaram complicagdes signifi-
cativas relacionadas com a terapéutica.

Fig. 5 - Evolucéo da lesdo apds 2 semanas de tratamento.

A cicatrizagdo completa ocorreu cerca de 2 meses
apds o inicio da terapéutica (Fig. 6). Os exames labora-
toriais realizados no sentido de diagnosticar ou excluir as
patologias mais frequentemente associadas ao PG,
revelaram apenas alteragdes compativeis com reacgéo
inflamatéria de fase aguda, esperadas de acordo com o
contexto clinico: leucocitose (14.700/uL) com 88% de
neutréfilos, discreta anemia normocitica e normocrémi-
ca (Hb - 11,4g/dL), trombocitose (755.000/uL), protei-
] na C reactiva aumentada (3,0mg/dL), hipoalbuminémia
Flg 3 - Exame h.isfopofolégico em pequena ampliagdo: (2,42g/dL) e discreto aumento da fraccdo alfa-2 no
'”‘['Hmdf’ '”Hom‘,ﬁo”o denso de foda a derme e ?Sbogo de proteinograma electroforético. A imunoelectroforese
formacéo de microabcessos na epiderme e jungdo dermo- L - ] oo o

o sérica, fenotipagem linfocitéria do sangue periférico,
-epidérmica. . . 2

anticorpos anti-nucleares, factor reumatéide, cANCA e
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pANCA foram todos normais ou negativos.

A ecografia abdominal néo revelou alteracdes. A
radiografia do térax revelou uma opacidade nodular
gue ocluia parcialmente o seio costo-frénico esquerdo,
gue a TAC tordcica confirmou tratar-se de um espes-
samento pleural com caracteristicas residuais.

A doente encontra-se bem, sem recidiva da leséo e
sem intercorréncias a registar, apds cerca de 1 ano de
seguimento.

Fig. 6 - Aspecfo da leséo aos 2 meses de tratomento, com
cicatrizacdo completa.

DISCUSSAO

Descrevemos um caso de PG em que se salienta o seu
aparecimento num contexto pouco habitual. Este facto
pode ter atrasado o diagnéstico e resultou numa segun-
daintervencéo cirdrgica que teria sido evitada.

Embora o trauma cirdrgico seja um factor desen-
cadeante reconhecido do PG, séo escassos os casos
descritos apds cesareana®’. As situagdes cirdrgicas mais
frequentemente associadas ao PG incluem a realizagéo
de ostomias'®"? (particularmente no contexto de doenca
inflamatéria intestinal), cirurgia pldstica maméria™'™® e
implantagées de pacemaker’””'. Além disso, as lesées
exibem frequentemente o fenémeno de patergia, sofren-
do agravamento apds desbridamento cirdrgico, e po-
dendo mesmo ser desencadeadas por traumatismos
minor, como por exemplo, puncdes venosas. NGo estéo
compreendidos os mecanismos fisiopatolégicos subja-
centes ao fenémeno de patergia (& semelhanga do que
acontece relativamente & restante fisiopatologia do PG),
nem t&o pouco os motivos pelos quais esse mesmo

Caso Clinico

fenémeno se pode ou ndo manifestar num determinado
doente.

Assim, o relativo desconhecimento dos mecanismos
fisiopatolégicos, aliado ao facto de as séries publicadas
serem relativamente escassas e incluirem habitualmente
um nUmero pequeno de doentes, torna o risco de reci-
diva do PG (e neste caso particular, o risco de recorréncia
apds novo trauma cirtrgico) dificil de prever. Serd
provavelmente aconselhével uma atitude vigilante em
futuros episédios cirdrgicos, de modo a que a actuagéo
em caso de recidiva seja a mais precoce e adequada
possivel. No caso presente, levanta-se o problema relati-
vamente & eventual necessidade de futura cesariana.

No que concerne ao tratamento, devido & baixa
incidéncia do PG, até & data ndo existe qualquer estudo
prospectivo randomizado e controlado, e as séries publi-
cadas na literatura raramente tém nimeros superiores a
15 doentes. Em 2005, Reichrath e colaboradores
publicaram recomendagdes para o tratamento do PG,
baseadas numa reviséo da literatura que incluiu mais de
350 doentes™. Os corticosteréides sistémicos e a ciclos-
porina sdo os fdrmacos cuja eficdcia estd mais bem
documentada, tanto para a doenca localizada como
disseminada, e s@o considerados de primeira linha,
isolados ou em combinacdo. As terapéuticas alternativas
(corticosterdides com micofenolato de mofetil; micofe-
nolato de mofetil e ciclosporina; tacrolimus; infliximab;
plasmaferese) podem ser recomendadas, tendo em
conta outros factores, como por exemplo a resposta &
terapéutica inicial ou as comorbilidades associadas.
Neste particular, refira-se o exemplo do infliximab, indi-
cado no caso de PG no contexto da doenga de Crohn.

A terapéutica tépica ou intralesional com corticos-
teréides ou a terapéutica tépica com tacrolimus estéo
também documentadas e alguns autores advogam a
sua utilizagdo no caso de doencga localizada, em fase
inicial, ou nos casos em que hd contra-indicagdes impor-
tantes & terapéutica sistémica. No entanto, mesmo em
lesdes iniciais a resposta é mais lenta, e estd documen-
tada uma maior taxa de recidiva relativamente as tera-
péuticas sistémicas™.

Pensamos ser de salientar no presente caso clinico a
resposta favordvel e relativamente répida & terapéutica
considerada de primeira linha.
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SINDROME DE LAUGIER-HUNZIKER - 2 CASOS CLINICOS

Filipa Diamantino, Juliana Baptista, Ana Fidalgo, Ana Barata Feio.
Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa

RESUMO - A sindrome de Laugier-Hunziker é uma hipermelanose mucocutdnea adquirida, idiopdtica, benigna que
afecta ldbios e mucosa oral, e/ou outros locais de tegumento cuténeo. Bandas longitudinais hiperpigmentadas nas
unhas ocorrem em cerca de 60% dos doentes. Descrevemos o caso de duas doentes com caracteristicas clinicas de
sindrome de Laugier-Hunziker; uma das quais com um quadro clinico cléssico, enquanto na outra foi notada
pigmentagdo adicional na vulva e dedos. Estes dois casos clinicos ilustram as variagoes topogrdficas da sindrome de
Laugier-Hunziker. E feita uma revisdo de causas potenciais de pigmentacéo oral.

PALAVRAS-CHAVE - Pigmentacdo mucocutdnea; Macula melanética oral; Melanoniquia longitudinal; Sindrome de
Laugier-Hunziker.

LAUGIER-HUNZIKER SYNDROME - 2 CASE REPORTS

ABSTRACT - The Laugier-Hunziker syndrome is an acquired, idiopathic, benign mucocutaneous hypermelanosis that
usually occurs on the lips and oral mucosa, although it may appear at other sites. Nails are frequently involved, in
approximately 60% of patients, mainly forming longitudinal hyperpigmented bands. We report two female patients with
the clinical features of Laugier-Hunziker syndrome; one of them exhibits the classical features, while in the other were
noted additional vulvar and fingers pigmentation. These two observations illustrate the topographical variations of
Laugier-Hunziker syndrome. We review potential causes of oral pigmentation.

KEY-WORDS - Mucocutaneous pigmentation; Oral melanotic macule; Longitudinal melanonychia; Laugier-Hunziker
syndrome.
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INTRODUCAO

A sindrome de Laugier-Hunziker é uma doenca rara,
adquirida, benigna caracterizada por hiperpigmenta-
¢Go macular dos lébios e da mucosa oral, frequen-
temente associada a melanoniquia longitudinal . A
primeira descricdo desta sindrome deve-se a Laugier e
Hunziker que, em 1970, publicaram 5 casos de doentes
com pigmentacdo melanética lentiginosa dos Idbios e
mucosa oral, dois dos quais apresentavam, concomi-
tantemente, hiperpigmentacéo ungueal’. O epdénimo
“sindrome de Laugier-Hunziker” foi adoptado para
designar esta entidade nosolégica. Desde entdo, mais
de 100 casos foram |& descritos na literatura, sobretudo
na Europa Ocidental, enfatizando a auséncia de doenca
sistémica associada®®’.

A etfiopatogenia destas lesées permanece desco-
nhecida; alguns autores sugerem que se deve a uma
alteracdo funcional dos melanécitos, provavelmente
cau-sada por um estimulo crénico, que se manifesta por
um aumento da sintese de melanossomas e posterior
transporte de melanina para as células da camada
basal”"°.

Néo hé evidéncia de transmissdo genética™, existin-
do até & data apenas um caso familiar descrito'.

O reconhecimento desta sindrome é importante uma
vez que o desenvolvimento de novas dreas de pigmen-
tacdo, especialmente nas superficies mucosas, é um
motivo de preocupacdo dos doentes e de procura de
avaliacéo por um dermatologista™".

CASO CLINICO 1

Doente de sexo feminino, 59 anos, caucasdide, obser-
vada em consulta de dermatologia por pigmentagdo
assintomdtica no lébio inferior, com quatro meses de
evolucdo; desconhecia a existéncia de lesdes intra-orais ou
alteracdo da pigmentagdo em outra localizacdo. Dos seus
anfecedentes pessoais destacava-se hipertenséo arterial,
medicada com diltiazem e enalapril+hidroclorotiozida, e
retinose pigmentar, diagnosticada aos 25 anos de idade,
condicionando uma diminuigo marcada da acuidade
visual (<0, 1), medicada com dorzolamida colirio, carteolol
colirio, hipromelose colirio e retinol em comprimidos.
Negava histéria pessoal ou familiar de melanoma ou
outro tipo de cancro cuténeo, doenca gastrintestinal ou
doengas endécrinas.

O exame objectivo revelou a presenca de mdltiplas
mdculas de cor castanha escura, ovaladas, de didmetro
varidvel entre 3 a 6 mm, de superficie lisa, contornos
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bem definidos, localizadas no l&bio inferior, vermilhéo e
mucosa oral (Fig. 1). Nas unhas do 2°, 3° e 4° dedos da
mé&o direita eram evidentes bandas pigmentadas
longitudinais (Fig. 2). Na conjuntiva, genitais ou perineo
ndo se observaram alteragdes da pigmentagéo.

e

Fig. 1 - Mdculas de cor castanho escura, 3-6mm de dia-
metro, de superficie lisa, contornos bem definidos, ovaladas,
localizadas no lébio inferior.

A

Fig. 2 - Melanoniquia longitudinal (banda longitudinal isola-
da, com um a dois milimetros de largura em unhas da mé@o
direita) nos 2°, 3° e 4° dedos da méo direita.

Os exames laboratoriais nGo demonstraram altera-
cdes significativas, nomeadamente os niveis séricos e
urindrios de cortisol, ACTH ou ionograma. A doente
recusou repetidamente a realizago de endoscopia
digestiva alta e de colonoscopia.

Abiopsia cutdnea realizada em mdcula do ldbio infe-
rior evidenciou paraqueratose ligeira, acantose, espon-
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giose, hiperplasia dos melanécitos, ectasia dos vasos do
cérion e incontinéncia pigmentar ligeira (Fig. 3).

Foi estabelecido o diagnéstico de Sindrome de Lau-
gier-Hunziker baseado nos achados clinicos e histolé-
gicos e na auséncia de doenga sistémica associada.

Fig. 3 - Exame histopatolégico de mdcula do labio inferior:
hiperpigmentacdo da camada basal e incontinéncia pigmen-
tar ligeira (H&E).

CASO CLiINICO 2

Doente de sexo feminino, 49 anos, caucasdide, que
recorreu & consulta de dermatologio por mdculas
hiperpigmentadas no ldbio inferior, assintomdticas.
Referia o seu aparecimento hd 3 anos atrds, néo tendo
valorizado a situagé@o até hd 3-4 meses, altura em que
notou um aumento de tamanho e nimero das referidas
mdculas, com extensdo para a mucosa oral. Dos antece-
dentes pessoais, apenas a salientar colecistectomia
realizada hd 4 anos; nessa altura terd realizado endos-
copia digestiva alta e colonoscopia previamente ao
diagnéstico de litiase biliar, cujos resultados foram
normais. Mencionava a toma ocasional de paracetamol
por cefaleias, negando exposigdo a outros farmacos;
negava histéria familiar de patologia gastrointestinal ou
alteragdes da pigmentacdo.

Ao exame objectivo, miltiplas méculas de cor cas-
tanho escura, ovaladas, limites bem definidos, de 2-
5mm de didmetro, foram observadas no labio inferior
(Fig. 4), mucosa oral, gengiva e palato duro (Fig. 5).
Lesdes de caracteristicas semelhantes foram observadas
também na vulva (Fig. 6) e nos 3° e 4° espacos interdi-
gitais do pé esquerdo (Fig. 7). Foi ainda notada presenca
de melanoniquia longitudinal em vdrias unhas dos

Caso Clinico

Fig. 4 - Mdltiplas maculas de cor castanho escura, ovaladas,
de limites bem definidos, com 2-5mm de diémetro, no labio
inferior.

s T

Fig. 5 - Pormenor das mdculas observadas na mucosa oral.

dedos da méo, bilateralmente (Fig. 8). O restante exame
objectivo ndo apresentou alteracdes.

Foram solicitados exames laboratoriais, cujos resul-
tados apresentaram valores dentro dos limites normais e
evidenciaram um eixo cértico-supra-renal normalmente
funcionante.

O exame histopatolégico das lesdes revelou hiper-
pigmentacdo da camada basal, compativel com macula
pigmentada da sindrome de Laugier-Hunziker (Fig. 9).
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Fig. 6 - Mdcula hiperpigmentada na metade inferior do pe-
queno ldbio direito da vulva.

Fig. 7 - Lesées nos 3° e 4° espacos interdigitais do pé es-
querdo.

DISCUSSAO

Na Sindrome de Laugier-Hunziker, as alteracdes da
pigmentacdo iniciam-se, frequentemente, apés a puberda-
de, entre a terceira e quinta décadas de vida, afectando
doentes predominantemente caucasianos e do sexo femini-
no””*'*" Trata-se de uma doenca benigna, com evolucdo
crénica, sofrendo as lesdes um aumento progressivo ao
longo tempo™™°, na auséncia de sintomas, sendo, por isso,

. . o
por vezes, um achado ocasional no exame objectivo .
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Fig. 9 - Exame histopatolégico de mdécula do labio inferior:
hiperpigmentacdo da camada basal (coloracéo de Fontana-
Masson).

As lesdes cut@ineas essenciais consistem em mdculas,
habitualmente, redondas ou ovais, ocasionalmente
lineares, de bordos indistintos ou bem definidos,
superficie lisa, de cor castanha, cinzento-escuro ou
preta, isoladas ou confluentes'***'*"* Classicamente as
dareas afectadas incluem os ldbios, especialmente o ldbio
inferior, (em 100% dos casos, em vdrias séries) e mucosa
oral®"'; outras localizacdes, também habituais sdo as
gengivas, palato mole e duro, lingua e pavimento da
cavidade oral®*'"'"*. O envolvimento das unhas é
varidvel, estando presente em cerca de 60% dos casos
publicados®. Baran classificou as alteracées ungueais
em trés tipos: i) uma banda longitudinal isolada, com um
a dois milimetros de largura; ii) banda dupla longi-

tudinal, com dois a trés milimetros de espessura, sobre
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as superficies laterais do leito ungueal; iii) pigmentagéo
homogénea da metade cubital ou radial da unha.
Qualquer um dos trés tipos pode simultaneamente
atingir uma ou mais unhas, sendo as dos pés menos
frequentemente afectadas do que as das maos™”'*".
Raramente, a pigmentacdo estende-se para a prega
ungueal proximal, fenémeno designado de pseudo-
sinal de Hutchinson®’.

O primeiro caso clinico aqui descrito apresenta a
localizacdo topogrdfica tipica da sindrome de Laugier-
Hunziker.

Vérios autores tém sugerido um alargamento do
conceito do Sindrome de Laugier-Hunziker, de forma a
incluir outras dreas adquiridas de pigmentagéo, além
das classicamente descritas™'*. Esta ideia foi inicialmente
proposta por Dupré, em 1990, que considerou as
localizacdes genitais, peri-anais e perineais como va-
riantes da Sindrome de Laugier-Hunziker'’. Além destas,
foram j& descritos casos de envolvimento do pescoco,
térax, abdémen, face dorsal e lateral dos dedos,
palmas, plantas, eséfago e conjuntiva™'®'*'*"® Em to-
dos os casos, verificou-se existir uma semelhanca clinica
e histolégica das lesées as originalmente descritas por
Laugier e Hunziker.

O segundo caso clinico descrito de uma doente do
sexo feminino, com atingimento do ldbio inferior, muco-
sa oral, gengiva, palato duro, pregas interdigitais e
vulva, inclui-se no conjunto das variagdes topogréficas
da Sindrome de Laugier-Hunziker.

Histologicamente, verifica-se hiperpigmentagéo locali-
zada & camada basal da epiderme devido & acumulagéo
de melanina nos queratindcitos; os melanécitos sé@o
normais, tanto em nimero como em tamanho; inconti-
néncia pigmentar dérmica, aumento do nUmero de
melanéfagos na derme papilar e acantose da epiderme
séo outros achados frequentemente descritos™**"*". Ultra-
estruturalmente, um aumento do nimero de melanos-
somas pode ser encontrado no citoplasma dos querati-
nécitos da camada basal; a membrana basal encontra-se
infacta e confirma-se a natureza benigna dos melané-
citos™>”"". Nenhum dos critérios histolégicos é especifico e,
portanto, insuficiente para estabelecer o diagnéstico; no
entanto, num contexto clinico tipico sdo patognomé-

Para um diagnéstico correcto do Sindrome de
Laugier-Hunziker é necessdrio estabelecer um estudo
diferencial que exclua outras causas possiveis de
hiperpigmentagdo das mucosas e unhas, tais como
Sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ), doenca de Addison,
hiperpigmentagdo induzida por fdrmacos, liquen plano,
sindrome de Albright, LAMB ou LEOPARD, pigmentacéo
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idiopdtica racial, nevos melanociticos ou melanoma
mqlignOQ,S,é,'IO,'l'l—'IS.

Apesar da auséncia de histéria familiar, em ambos os
casos clinicos apresentados, ndo ser suficiente para ex-
cluir a hipétese de SPJ, uma vez que 40% dos casos
representam mutacdes de novo®'*', outros factores
refutam esta hipétese. Primeiro, no SPJ as mdculas
pigmentadas est@o presentes ao nascimento ou surgem
nos primeiros anos de vida, desvanecendo-se as lesdes
cutneas com o avancar da idade, persistindo apenas a
pigmentacdo das mucosas™®'*"*'*"?, Além disso, a distri-
buicdo perioficial, classicamente observada no SPJ néo
foi observada em nenhuma das doentes. Os sintomas e
complicagdes de polipose intestinal, ocorrem habitual-
mente, entre os 10 e 30 anos™*"; embora apenas na
segunda doente descrita se tenha certeza da inexisténcia
de polipose gastrointestinal, a auséncia de sinftomas na
primeira doente, aos 59 anos, tornam este quadro
improvdvel. Por Gltimo, as mdculas do SPJ tém o aspecto
de léntigos na biopsia®""”

Um sinal caracteristico da doenga de Addison é a
hiperpigmentacdo difusa da pele e membranas muco-
sas, mais acentuada em dreas expostas e zonas &
fisiologicamente pigmentadas, e que se deve ao aumen-
to dos niveis circulantes de ACTH'®'*"*"*. Esta hipdtese
diagnéstica foi excluida, em ambas as doentes, devido &
auséncia de critérios clinicos e hormonais.

A ingestdo de determinados fédrmacos, tais como
tetraciclinas, antimaléricos, agentes de quimioterapia,
confraceptivos orais ou fenofiazinas, pode induzir
pigmentacdo oral”*". Este, ndo, é contudo, um efeito
secunddrio associado a nenhum dos medicamentos
tomados pelas doentes.

No liquen plano, as lesdes pigmentadas nas muco-
sas sdo, por norma, reticuladas e as alteragdes histolégi-
cas distintas®"’.

A sindrome de Albright é uma endocrinopatia
associada a displasia fibrosa e puberdade precoce nas
mulheres. As alteragdes da pigmentagéo ndo sdo
patognoménicas, mas incluem pigmentagdo irregular,
unilateral no tronco e mdculas nos ldbios e genitais™'’.
O Sindrome LAMB caracteriza-se por lentigos da pele e
mucosas, mixomas mucocutéineos e auriculares e multi-
plos nevos azuis'. A sindrome LEOPARD manifesta-se
por multiplos 1éntigos, alteracdes electrocardiogrdficas,
hipertelorismo ocular, estenose pulmonar, alteragdes
genitais, atraso do crescimento e surdez”’. As doentes
descritas ndo apresentam manifestagdes de qualquer
uma destas sindromes.

A pigmentagéo fisiolégica (racial) da mucosa oral em
asidticos e congdides pode, por vezes assemelhar-se das
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alteragées verificadas na sindrome de Laugier e Hunzi-
ker. A pigmentacdo racial afecta com maior frequéncia a
gengiva, apesar de poder ser encontrada em outras
localizacdes. Num estudo realizado por Fry e Almeyda,
5% dos caucasianos e 38% dos congéides apresentavam
hiperpigmentacdo da mucosa bucal®. Leyden et al, por
seu lado, verificaram em 25% dos afro-americanos
bandas longitudinais pigmentadas ungueais aos 10
anos, subindo esta prevaléncia para 96% aos 50 anos”'.
Todavia, hiperpigmentacéo oral ou ungueal extensa ndo
é observada em caucasianos™”.

Melanoma é uma hipétese diagnéstica que deverd
ser excluida perante qualquer nova leséo pigmentada
mucocutdnea; a multiplicidade de lesées mucocutdneas
distingue a sindrome de Laugier-Hunziker de uma lesé@o
Unica pigmentada que pudesse corresponder a mela-
noma®. Quando apenas uma unha é afectada por
melanoniquia longitudinal, uma melanoma maligno
subungueal deverd ser considerado’.

Por estas razdes, foi afirmado um diagnéstico de
Sindrome de Laugier-Hunziker nos casos clinicos des-
critos.

Esta sindrome néo é tratada na maioria dos doentes,
uma vez que se trata de uma situagdo benigna'®. Por este
motivo, sGo escassos os artigos publicados em que é
feita referéncia ao tratamento efectuado, assim como
aos resultados obtidos'>'®*””. No entanto, os doentes
podem manifestar vontade em remover as lesdes
cuténeas por razdes estéticas. Neste caso, quer o laser
Nd:YAG Q-switched’® quer o laser alexandrite Q-
switched'**, mostraram ser uma opcdo eficaz e segura.

As doentes acima descritas foram tranquilizadas
qguanto & natureza benigna da sua situagdo e ndo se
mostraram interessadas em efectuar tratamento. Apds
um periodo de follow-up de 11 e 8 meses, respectiva-
mente, as lesdes mantém-se estdveis, ndo tendo sido
notado o aparecimento de novas lesées.
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ESCLEROSE TUBEROSA COM ENVOLVIMENTO PULMONAR
ATIPICO NUM PACIENTE DO SEXO MASCULINO

Nuno Menezes', Susana Ferreira®, Armando Baptista', Eduarda Osério Ferreira’
Servicos de 'Dermatologia e de “Pneumologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia

RESUMO - Doente do sexo masculino, 27 anos de idade, referenciado & nossa consulta por fibromas péndulos e acne
“de dificil fratamento”. Ao exame objectivo observavam-se na face, lesdes clinicamente sugestivas de angiofibromas e
placas de chagrin no tronco. Dos antecedentes ressaltava histéria de epilepsia e mée com esclerose tuberosa.

Tendo sido feito o diagnéstico de esclerose tuberosa, procedeu-se ao despiste de eventual envolvimento multissistémico.
Foi entdo detectado compromisso renal e do SNC.

Por terem entretanto surgido queixas respiratérias, foi enviado & consulta de Pneumologia. Apés Rx e TAC tordcico
verificou-se a presenga de um padréo de atingimento pulmonar atipico para esta doenga.

PALAVRAS-CHAVE - Esclerose tuberosa; Pulméo; Sexo masculino.

TUBEROUS SCLEROSIS WITH ATYPICAL PULMONARY
INVOLVEMENT

ABSTRACT - We present the case of a 27 year old male patient observed in our department with flat-topped, shiny, light
brown papular lesions looking like angiofibromas in the nasal pyramid and malar region. Mamilonated, soft to touch
plaques in the trunk were also found suggesting chagrin patches. History of epilepsy since birth and a familiar history of
tuberous sclerosis (mother) were also present.

With the clinical diagnose of tuberous sclerosis involving the skin, multisystemic involvement was investigated. There were
brain and renal alterations

Due to persistent dyspnea, the patient was observed by a pneumologist that after chest Rx and CT, detected an unusual
pattern of pulmonary involvement.

KEY-WORDS - Tuberous sclerosis; Male; Pulmonary involvement.
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INTRODUCAO

A Esclerose Tuberosa ou doenca de Bourneville, é
uma alteragdo genética de cardcter autossémico domi-
nante, que se caracteriza pela formagdo de tubers em
mltiplos 6rgdos, nomeadamente pele, cérebro e rins'.

Classicamente a doenca definia-se por epilepsia,
atraso mental e presenca de adenomas sebdceos faciais
(Triade de Vogt), dai ser também conhecida como epi-
loia. Actualmente sabe-se que nem sempre esta triade
estd presente, | que a epilepsia sé ocorre em 80% dos
casos e o atraso mental e adenomas sebdceos faciais em
50%"".

O pulmao é afectado quase exclusivamente no sexo
feminino, mais frequentemente na quarta década de
vida (sendo raro antes dos vinte anos) e de uma forma
indistinguivel da linfangioleiomiomatose. O sintoma
mais frequente é a dispneia, verificando-se por vezes a
presenca de pneumotdrax espontéineo, hemoptises e
dor tordcica. Os exames radiolégicos sé@o Gteis para o
diagnéstico’.

Dadas as manifestagdes cuténeas da doenca, o
diagnéstico é na maioria das vezes feito por um der-
matologista.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, 27 anos de idade,
referenciado & nossa consulta por fibromas péndulos e
acne. No exame objectivo observavam-se numerosas
lesdes clinicamente compativeis com fibromas péndulos
envolvendo a periferia cervical e cavados axilares. Ao
nivel das vertentes nasais e regides malares adjacentes
estavam presentes pdpulas achatadas, de superficie lisa
e brilhante e cor castanha-rosada, sugestivas de angio-
fibromas (Fig. 1). Observava-se ainda a presenca de
placas lanceoladas com consisténcia mole e superficie
mamilonada distribuidas pelo tronco, sugestivas de
placas de chagrin (Fig. 2).

Dos antecedentes pessoais salientava-se a presenca
de epilepsia desde a primeira infancia, sem crises desde
os 14 anos. Histéria familiar de esclerose tuberosa (mae).

Estabelecido o diagnéstico de Esclerose Tuberosa
despistou-se envolvimento multissistémico, tendo sido
detectado envolvimento renal (angiomiolipomas) (Fig.
3) e do SNC (presenga de tubers e nédulos subepen-
dimadrios) (Fig. 4).

Por apresentar queixas respiratérias (dispneia para
pequenos e médios esforcos) enviou-se a consulta de
Pneumologia. Apds Rx e TAC tordcico foi detectada a
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Fig. 2 - Placa de chagrin.

presenca de um padrdo de atingimento pulmonar
atipico nesta doenca (Fig. 5), com a presenca de padréo
intersticial nodular, sobretudo nos lobos inferiores, o que
difere do padréo normal tipo linfangiomatose.

O doente encontra-se actualmente em vigilancia,
sem medicacdo, dada a auséncia de agravamento da
sintomatologia respiratéria; foi também orientado para
a consulta de Nefrologia. Na nossa consulta tem-se
submetido a tratamento dos angiofibromas com laser
PDL verificando-se apés realizagéo de cinco sessdes um



Esclerose Tuberosa com Envolvimento Pulmonar Atipico

Fig. 4 - Imagem em corte transversal de ressondncia magné-
tica cerebral onde se observam tubers corticais (0) e nédulos
subependimdrios (0).

aplanamento das lesées bem como uma diminuigéo da
intensidade da tonalidade vermelha.

DISCUSSAO

A Esclerose Tuberosa tem uma prevaléncia estimada
em nove casos por cada cem mil nascimentos’. Apesar
do seu cardcter genético, s6 um terco dos casos é fami-
liar, o que parece apontar para a possibilidade de
ocorréncia de mutagdes esponténeas ou de mosaicis-
mo’.

A presenca de alteracdes em dois genes parece ser
causadora da doenca, gene TSC1 e TSC2. O TSCI,
localizado ao cromossoma 9, brago longo, banda 3.4, é
responsdvel pela formacédo da proteina hamartina, cuja
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Fig. 5 - Areas em vidro despolido com quistos e broncograma
aéreo a envolver o lébulo médio e anterior superior do pulméo
direito.

funcéo se mantém desconhecida, apesar de se saber
que conjuntamente com a tuberina, proteina codificada
pele gene TSC2, forma um complexo que actua como
inibidor do ciclo celular. O gene TSC2 localiza-se no
cromossoma 16, braco curto, banda 13.3*°.

Dada a dificuldade diagnéstica desta afeccdo, em
1998 realizou-se uma conferéncia de consenso para
determinar critérios de diagnéstico (Quadro 1). Dada a
possibilidade de muitos destes critérios poderem néo
estar presentes ao nascimento, é frequente que o
diagnéstico sé seja realizado em idades mais avan-
cadas. Dos critérios definidos realca-se a exclusdo da
epilepsia, como critério necessario’.

Estima-se que pelo menos um sinal cutéineo esteja
presente em 95% dos doentes, o que confere uma grande
importancia & Dermatologia quer no diagndstico quer na
orientacdo dos doentes com esta afeccdo clinica®.

As alteracées dermatolégicas mais comuns sdo:

Angiofibromas (antigamente conhecidos como ade-
nomas sebdceos), que se caracterizam por pdpulas cor
de pele, vermelhas ou amarelas, localizadas preferen-
cialmente na pirédmide nasal e regido mentoniana. Estas
lesdes, inicialmente pequenas, vao aumentando em
tamanho e nimero, podendo apresentar telangiectasias
na superficie. A sua deteccdo é mais frequente na
adolescéncia. O aparecimento de uma placa fibrosa
firme, elevada, castanha-amarelada, na regido frontal,
constitui-se como uma variante dos angiofibromas e
também é caracteristico da doenca’™".
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Quadro |

CRITERIOS PARA O DIAGNOSTICO
DE ESCLEROSE TUBEROSA

V' Angiofibromas V' Manchas em confetti

V' Placas de chagrin \' Fibromas gengivais

V' Mdculas hipomelanéticas \' Pits nos dentes

V' Fibromas periungueais V' Pélipos rectais hamartomatosos

V' Linfangioleiomiomatose V' Mltiplos quistos renais

V' Angiomiolipoma renal V' Hamartomas néo renais

V' Rabdomioma cardiaco V' Quistos ésseos

V' Hamartomas retfinianos V' Placa acrémica retiniana

V. Tubers corficais \ Alteracées da substéncia
branca cerebral

V' Nédulos subependimdrios

Astrocitomas de células
V' gigantes subependimarios

Diagnéstico - 2 critérios major ou 1 major e 2 minor
Possibilidade - T major e 1T minor ou 1 major ou 2 ou mais minores

Manchas hipopigmentadas sdo frequentemente o
primeiro sinal da doenca, estando presentes desde o
nascimento ou periodo neonatal. Muitas vezes estas
lesdes sdo inaparentes, sobretudo em criancas de baixo
fototipo, até que elas se exponham & radiacéo ulira-
violeta ou sejam observados com a Luz de Wood. Estéo
localizadas mais frequentemente no tronco, sobretudo
na regido dorsal, podendo atingir todo o tegumento
cutdneo, poupando apenas mados, pés e genitais. Tém
forma oval, poligonal, lanceolada ou irregular, tipo
confetti. A grande maioria dos doentes tem entre uma a
vinte lesées, no entanto podem ainda estar presentes em
maior ntmero '

Placas de chagrin sGo nevos do tecido conjuntivo,
localizadas preferencialmente na regido lombossagra-
da, podendo ser Unicas ou multiplas e caracterizam-se
por serem placas lanceoladas, de consisténcia mole e
superficie mamilonada. Devem o seu nome & semelhan-
¢a com a pele rugosa do tubaréo ou da raia, tendo esta
denominagdo com o tempo sido generalizada para todo
o couro com superficie rugosa' "'’

Tumor de Koenen trata-se de um fibroma sub ou
peri-ungeal, que com o crescimento pode ser respon-
savel pela destruicdo de parte da unha, atingindo mais
frequentemente os dedos dos pés”’.
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Podem também estar presentes lesdes maculares de
cor café com leite sem haver no entanto envolvimento da
regido axilar, o que permite diagnéstico diferencial com
neurofibromatose. Lesdes orais na forma de fibromas
gengivais ou alteracdo do esmalte dos dentes podem
igualmente estar presem‘es”.

O diagnéstico ou forte suspeita clinica do mesmo
implica uma avaliacdo multidisciplinar que inclua uma
extensa anamnese, com especial incidéncia sobre sinto-
mas, histéria escolar e histéria familiar, para excluséo de
envolvimento de outros 6rgdos, nomeadamente neuro-
l6gico, oftalmolégico e nefrolégico.

O atingimento ocular, detectado por observacéo do
fundo do olho, deve-se a anormalidades da retina,
como hamartomas retinianos ou dreas de despigmen-
tacdo corioretineana, por vezes, a presenca de angiofi-
bromas das sobrancelhas, estrabismo néo paralitico e
despigmentacdo da iris™.

O aparelho cardiovascular pode também ser atingi-
do pela doenca, com a presenca de rabdomiomas (50%
dos doentes). A sua formacdo acontece ainda na vida
intrauterina e é possivel a sua detecgdo por ecografia,
gue se vai tornando cada vez mais dificil com a idade.
Estes condicionam o aparecimento de insuficiéncia car-
diaca, sopros ou arritmias (Sindrome de Wolff-Parkin-
son-White). Nota-se frequentemente uma involucéo
espontdnea nos primeiros anos de vida'*"”.

Nas alteracées renais condicionadas pela doencga, a
presenca de angiomiolipomas bilaterais é a mais fre-
guente, podendo no entanto verificar-se o aparecimento
de quistos benignos e linfangiomas. O crescimento
progressivo dos angiomiolipomas pode condicionar o
aparecimento de lombalgias e insuficiéncia renal .

O envolvimento do SNC incluiu a presenca de tubers
corticais, dismielinizagéo da matéria branca, presenca
de nédulos subependimdrios, que com o tempo, podem
aumentar de tamanho e dar origem a tumores de células
gigantes subependimdrios, também conhecidos por
astrocitomas de células gigantes. Estas alteracées mani-
festam-se pelo aparecimento de cefaleias, epilepsia,
vémitos ou défices neurolégicos, incluindo perda de
visdo, défices cognitivos e dificuldade de aprendizagem.
A extensdo da disfuncéo cerebral é directamente propor-
cional ao ndmero de tubers demonstrados nos exames
radiolégicos' ™.

As criancas também podem apresentar fadiga,
depressdo, anorexia, autismo e aumento da frequéncia
das crises convulsivas. Doentes com tumores de células
gigantes subependimdrios devem ser submetidos a
infensa vigilancia para deteccdo de transformacéo
maligna™??.
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Dado o diagnéstico de esclerose tuberosa causar
normalmente grande impacto nos doentes e familia,
uma orientag@o para consulta de psiquiatria deve ser
ponderado™. O cardcter genético da patologia e seu
prognéstico devem ser explicados para eventual realiza-
céo de estudo genético, o que o nosso doente recusou.

A esclerose tuberosa é uma doenga progressiva e
com multiplas apresentagdes, pelo que é dificil predizer,
aquando do diagnéstico, da sua gravidade futura.

Usualmente as maiores complicagdes, que podem
inclusive conduzir & morte sé@o a presenca de tumores de
células gigantes subependimdrios, mal epilético, carci-
noma renal, insuficiéncia renal condicionada pela
presenca de angiomiolipomas, e linfangiomatose pul-

Este caso exemplifica um doente tardiamente diagnos-
ticado que fez incorrectamente tratamento para acne e no
qual foi detectado, apés o correcto diagndstico, a presenca
de envolvimento multissistémico, nomeadamente renal e
do SNC. O posterior seguimento e necessdria valorizacdo
de novas queixas permitiv o diagnéstico de envolvimento
pulmonar.

Outro problema frequente destes doentes é a altera-
¢Go estética provocada pelos angiofibromas faciais.
Nesse sentido o uso de lasers para destruicdo das
mesmas parece ser a melhor solu¢éo actual, devendo o
dermatologista optar pela abras@o com o laser de CO?2
ou, em casos em que esteja presente um componente
vascular marcado, o uso de um laser pulsado de
contraste, sendo no entanto de esperar a recidiva das
lesdes™”. Boixeda e colaboradores realizaram um
estudo para determinar de entre o laser de CO2, drgon
e de contraste pulsado, qual era o melhor e em que
situacdes, tendo concluido que o laser de CO2 é melhor
que o de drgon, especialmente para tratamento de
angiofibromas mdltiplos e protuberantes. Para angio-
fibromas com predominio do componente vascular o
laser de drgon é uma opcdo vdlida para os filiformes, em
oposi¢cdo ao laser pulsado de contraste ideal para
angiofibromas planos®.

No nosso doente apés realizacdo de cinco trata-
mentos com laser pulsado de contraste verifica-se um
aplanamento dos anfiofibromas bem como uma dimi-
nuicdo da cor vermelha.

O pulméo, quando afectado, é o quase exclusi-
vamente no sexo feminino e de uma forma indistinguivel
da linfangioleiomiomatose. H4, no entanto, na literatura
alguns casos descritos em doentes do sexo masculino, tal
como o nosso ", O envolvimento pulmonar verifica-se
mais frequentemente na quarta década de vida, sendo
raro antes dos vinte anos. Normalmente o doente refere
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dispneia, havendo por vezes a presenca de pneumo-
térax espontdneo, hemoptises e dor tordcica. Nao hé
correlagdo entre o envolvimento pulmonar e os hébitos
tabdgicos, idade da menarca, histéria de gravidez e uso
de anticoncepcionais orais™.

Os exames radiolégicos sdo Uteis para o diagndstico,
sendo que os exames funcionais respiratérios séo fre-
quentemente normais™*. Na TAC tordcica as alteracdes
mais frequentes sdo quistos de parede fina, arredon-
dados e com didmetro entre 0s 0,2 e os 2cm, distribuidos
portodo o parénquima pulmonar®.

Os recentes casos de envolvimento pulmonar em
individuos com fenétipo e gendtipo masculino levantam
questdes sobre o papel que se pensava ser desem-
penhado pelos estrégeneos e pela progesterona na
patogénese da linfangiomiomatose. No entanto, estra-
tégias terapéuticas cujo objectivo é a modulacdo dos
niveis de estrogéneos e progesterona como a oofa-
rectomia ou uso de tamoxifeno continuam a ser usadas.
O transplante pulmonar também tem sido utilizado com
sucesso. A adopgdo de uma postura terapéutica em que
a base é o tratamento sintomdtico também é licita®',
opgdo tomada no nosso caso.
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HETEROTOPIA GLIAL NASAL*
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RESUMO - A heterotopia glial nasal, também conhecida por glioma nasal, é uma malformacdo da linha média,
congénita, ndo hereditdria, que se apresenta como um tumor nasal constituido por tecido neuroglial. Trata-se de uma
doenca benigna e rara que se caracteriza por tecido cerebral extracraniano, sequestrado por um defeito no
encerramento do neuroporo anterior durante a embriogénese. Reconhecer esta entidade tem sido a principal
dificuldade do seu diagnéstico. Os principais diagnésticos diferenciais séo os encefalocelos e os hemangiomas.
Descreve-se o caso de um recém-nascido do sexo feminino, de termo, com um tumor na regido naso-orbitéria esquerda
com cerca de 33x25x25mm. A ressonéncia magnética nuclear (RMN) cerebral mostrou ndo existir aparente conti-
nuidade intracraniana, tendo sido submetida a exérese cirtrgica. O exame anatomopatolégico permitiu o diagnéstico
de heterotopia neuroglial. Passados 3 anos, nGo hd evidéncia de recorréncia local.

PALAVRAS-CHAVE - Heterotopia glial nasal; Glioma nasal; Encefalocelo; Hemangioma.

NASAL GLIAL HETEROTOPIA

ABSTRACT - Nasal glial heterotopia, also known as nasal glioma, is a congenital midline tumor, nonhereditary, composed
of heterotopic masses of neuroglial tissue. It is a benign and rare disorder that represents sequestred brain tissue that was
displaced by closure of the anterior neuropore during embryonic development. Failure to recognize this entity is the
principle difficulty in diagnosis. The most important differential diagnosis are encephaloceles and hemangiomas.

We describe the case of a newborn female infant presented with a 33x25x25mm tumor located on her nasal bridge. MRI
scans showed that the lesion did not exhibit intracranial extension and surgical excision was performed. The diagnosis of
neuroglial heterotopia was achieved after histopathologic examination. Until the present moment, she has been followed
up for a period of 3 years without recurrence.

KEY-WORDS - Nasal glial heterotopia; Nasal glioma; Encephalocele; Hemangioma.

| Dr.° Filipa Ventura

Hospital de Sdo Marcos

Apartado 2242

4701-965 Braga

Tel: 253209022

Fax: 253613334

E-mail: filipamanuelventura@hotmail.com

*Foi concedido o prémio de melhor caso clinico na reunido Sul da SPDV — Tomar, ex-aequo com outro caso clinico.
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INTRODUCAO

A heterotopia glial nasal (HGN), também conhecida
por glioma nasal, é uma malformacdo da linha média,
congénita, ndo hereditdria, que se apresenta como um
tumor nasal constituido por tecido neuroglial'’. Trata-se de
uma doenga benigna e rara, que conta com cerca de 300
casos descritos na literatura®. Embora descrito pela primei-
ra vez por Reid, em 1852, o termo glioma nasal sé foi
introduzido por Schmidt em 1900". Actualmente prefere-se
a denominagdo de HGN, uma vez que néo se trata de
uma verdadeira neoplasia. Esta doenca é geralmente
diagnosticada ao nascimento, havendo no entanto, casos
excepcionais em que foi feito o diagnéstico na idade adul-
ta’. Néo hé relatos de associagdo com outras anomalias
do desenvolvimento. E mais frequente no sexo masculino,
com um récio homem/mulher de 3:2'°. Aproximadamente
60% destes tumores sdo extranasais, 30% intranasais e
10% t&m um componente extra e intranasal '*. Os tumores
extranasais localizam-se paralelamente & linha média,
sendo a localizagcdo mais frequente a glabela’. Podem ser
responsdveis por alteragdes visuais ou lacrimais e hiperte-
lorismo'’. Os tumores intranasais geralmente provocam
obstrucdo das vias aéreas e consequentemente dificuldade
respiratéria, bem como, alteragdes do desenvolvimento do
septo, cartilagem e ossos nasais e epistéxis">*. Na maioria
dos casos, apresentam uma ligagéo com a fossa nasal
contralateral'.

CASO CLiNICO

Descreve-se o caso de um recém-nascido do sexo
feminino, referenciado pelo servico de Neonatologia
por tumefacgdo nasal. Ao exame objectivo, observava-
se um tumor na regido naso-orbitdria esquerda com
cerca de 33x25x25mm (Fig. 1). O tumor era firme,
hemisférico, de superficie lisa, ligeiramente bosselada e
com limites bem definidos. A pele envolvente tinha um
aspecto translicido, com éreas eritematosas e apresen-
tava discretas telangiectasias. A lesé@o era ndo compres-
sivel, n@o pulsdtil, ndo sofria alteracdes de tamanho ou
da cor com o choro, aparentemente indolor e néo tinha
extens@o intranasal visivel. O restante exame objectivo,
incluindo o exame oftalmolégico, era normal.

A mée tinha 30 anos e uma histéria de 4 gestacdes e 4
partos; esta Ultima tinha sido uma gravidez nédo vigiada e o
parfo foi eutdcico, que decorreu sem intercorréncias. A
recém-nascida era de fermo, normorreactiva e normoce-
falica, tendo nascido com 3400g, 50 cm e Apgar 1'9 e 5'
10. Sem antecedentes familiares relevantes.
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Fig. 1 - Tumor na regido naso-orbitdria esquerda com cerca
de 33x25x25mm.

Realizou uma ressonéncia magnética nuclear (RMN)
cerebral que mostrou uma massa superficial & raiz
nasal, na proximidade da sutura frontonasal, constituida
por tecidos moles, heterogénea, sem aparente continui-
dade intracraniana (Fig. 2). O exame com contraste
revelou que a massa era captante & periferia e confir-
mou ndo haver continuidade intracraniana (Fig. 3). O
estudo analitico nGo revelou alteracdes.

Foi mantida em vigilancia e durante os meses de
follow-up observou-se um crescimento do tumor propor-

Fig. 2 - A RMN cerebral mostra uma massa heterogénea,
superficial & raiz nasal, sem aparente continuidade intracra-
niana.




Heterotopia Glial Nasal

Fig. 3 - ARMN cerebral com contraste mostra que a massa é
captante & periferia e confirma a auséncia de continuidade
intracraniana.

cional ao crescimento da crianca. Realizou-se exérese
cirdrgica do tumor aos 18 meses (Fig. 4). O exame
anatomopatolégico da pega revelou tecido glial, com
abundante matriz fibrilar (Fig. 5), positivo para proteina
acidica fibrilar glial (GFAP) (Fig. 6) e células neuronais
positivas para sinaptofisina (Fig. 7), compativel com
heterotopia neuroglial.

Passados 3 anos, ndo hé evidéncia de recorréncia local
e a crianca tem tido um desenvolvimento normal. Apresen-
ta uma cicatriz linear obliqua, hipertréfica, de coloracdo

Fig. 4 - Quinto dia do pés-operatério.
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Fig. 5 - Exame histopatolégico: tecido fibrovascular e neuro-
glial desorganizado na derme (H&E, 100x).

Fig. 6 - Estudo imunocitoquimico: positividade para GFAP
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Fig. 7 - Estudo imunocitoquimico: posiﬂvidode para sinapto-
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esbranquicada, com 4 cm de didmetro, um ligeiro
abaulamento na regido naso-orbitdria esquerda e uma
elevacdo da asa esquerda do nariz (Fig. 8), que o servico
de Cirurgia Pldstica pretende corrigir mais tarde. A RMN
cerebral, que realizou apés a cirurgia, confirmou néo
haver recorréncia local e que a exérese foi completa.

Fig. 8 - Trés anos apds a cirurgia.

DISCUSSAO

A HGN é um tumor raro de origem neurogénica. Os
diagnésticos diferenciais sGo muitos e devem incluir os
tumores neurogénicos, ectodérmicos, mesodérmicos e
os teratomas'**’ (Quadro ). Destes, salientam-se os
encefalocelos (tumores neurogénicos) pela sua gravi-
dade e os hemangiomas (tumores mesodérmicos) pela
frequéncia.

Quadro |
PRINCIPAIS DIAGNOSTICOS

DIFERENCIAIS DE HGN

Encefalocelo

Tumores neurogénicos .
Meningocelo

Cisto derméide
Pslipo
Papiloma
Dacriocistocelo

Tumores ectodérmicos

Hemangioma
Linfangioma
Lipoma
Angiofibroma

Tumores mesodérmicos

Teratomas
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A HGN e o encefalocelo anterior 1tm a mesma ori-
gem e apresentam-se como massas nasais congénitas
da linha média, cuja incidéncia é de 1 por 20.000 a
40.000 nados vivos"*”"°. Para uma melhor compreen-
s@o da patogénese destas entidades é necessério recuar
até & 3° semana de gestacdo, altura em que ocorre o
desenvolvimento do neuroporo anterior ou regiGo
frontonasal primitiva®”"". Nessa fase, uma projeccéo da
dura-mater estende-se desde o buraco cego (abertura
anterior da base do crénio) segue pelo espago pré-nasal
e termina na pele do dorso do narizé (Fig. 9). Um erro na
normal regresséo deste diverticulo dé origem ao apare-
cimento de encefalocelos (Fig. 10) ou de heterotopias
gliais nasais’® (Fig. 11). A HGN é um encefalocelo se-
questrado extracranialmente pela fusdo das estruturas
6sseas da base do crénio, perdendo a ligagéo intracra-
niana"®’. Sabe-se, no entanto, que 15 a 25% dos casos
de HGN mantém uma ligagéo intracraniana através de
um corddo fibroso vestigial“**'*'?. Por outro lado, e ao
contrério da HGN, os encefalocelos séio massas defor-
mdveis, pulséteis, que aumentam com o choro e com a
manobra de Valsalva (sinal de Furstenberg positivo)'.
Perante uma massa frontonasal congénita é mandatéria
a realizagdo de uma RMN cerebral para excluir uma
ligacdo intracraniana e assim planear o tipo de cirur-
gia"“""*"? E de realcar ainda que nos casos em que a
ligagdo intracraniana é muito pequena pode néo ser
observavel na RMN e apenas ser percebida no decurso
da cirurgia®. Estd contraindicada a realizagéo de biopsia
incisional, pelo risco de meningite, formacao de fistula
com rinorreia de liquido cefalorraquidiano, alteracdes
visuais ou mesmo remocédo de tecido cerebral funcio-
nante no caso de se tratar de um encefalocelo®”.

Estes tumores podem ainda ser facilmente confundi-
dos com hemangiomas, como aconteceu no caso clinico
apresentado. O aspecto clinico da lesé@o e a auséncia de
ligagéo infracraniana levou-nos a colocar esta hipotese
de diagnéstico. Casos semelhantes, em que a hetero-
topia glial nasal foi inicialmente confundida com um
hemangioma t&m sido descritos"”'*'?. O hemangioma é
o tumor benigno mais comum da inféncia, que ocorre
em aproximadamente 10% das criangas®. Contraria-
mente ao hemangioma fipico, a HGN n&o tem uma fase
proliferativa (durante o primeiro ano) e uma fase invo-
lutiva (apés o primeiro ano). Deve ser sempre realizada
uma ecografia com estudo Doppler, exame néo inva-
sivo, para os distinguir'®'?. Enquanto que no heman-
gioma se observa uma alta velocidade do fluxo arterial
no fim da didstole, na HGN observa-se precisamente o
inverso''*"%.



Heterotopia Glial Nasal
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Fig. 10 - Representacdo esquemdtica de um encefalocelo.

O tratamento da HGN é sempre cirrgico uma vez
que sdo tumores ndo radiossensiveis'®. A cirurgia deve
ser realizada o mais precocemente possivel para preve-
nir deformacdes dos ossos faciais imaturos'®™. Se a
exérese for incompleta o risco de recorréncia é de 4 a
10%"*. O diagnéstico definitivo s6 é possivel através do
exame anatomopatolégico™. O estudo imunohis-
toquimico confirma a origem glial (positivas para GFAP
e proteina S100) e neuronal (positivas para sinaptofisina

Fig. 11 - Representacdo esquemdtica de uma heterotopia
glial nasal.

e enolase especifica dos neurénios) das células’.

Em suma, a avaliagdo inicial de uma massa fron-
tonasal inclui uma RMN cerebral para excluir uma
ligacdo intracraniana. A ecografia com estudo Doppler
deve ser realizada para distinguir a HGN do heman-
gioma. Se o diagnéstico de HGN ¢é provavel deve ser
feita a sua exérese cirdrgica completa para prevenir
deformacées nasais, recorréncias e alteragdes visuais
secunddrias.
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ETANERCEPT APOS REACCAO ADVERSA AO INFLIXIMAB

Joana Dias Coelho', Sara Lestre', Filipa Rocha-Pdris', Ana Macedo Ferreira’
Servico de Dermatologia, Hospital Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa

RESUMO - Actualmente existem trés medicamentos anti-TNFa aprovados pela FDA para utilizagdo na drea da
dermatologia: Etanercept (Enbrel®), Infliximab (Remicade®) e Adalimumab (Humira®). A substituicdo de um destes
medicamentos por outro do mesmo grupo, quando perante uma néo resposta clinica ou reacgdo adversa, esté bem
descrita em vdrios patologias como artrite reumatdide, espondilite anquilosante e artrite psoridtica. No entanto, existem
poucos dados na literatura sobre esta opgdo terapéutica na psoriase vulgar.

As autoras descrevem um caso clinico de uma mulher de 43 anos com histéria de psoriase vulgar, que apés reacgéo
adversa ao infliximab inicia etanercept, obtendo-se PASI 90 &s 12 semanas.

PALAVRAS-CHAVE - Reaccdo adversa Infliximab; Etanercept; Psoriase vulgar; PASI 90.

SWITCH TO ETANERCEPT AFTER ADVERSE REACTION TO
INFLIXIMAB

ABSTRACT - To date, there are three TNF-a antagonists approved by FDA for use in dermatology: Etanercept (Enbrel®),
Infliximab (Remicade®) and Adalimumab (Humira®).

Switching from one TNF-a antagonist to another when one has failed due to non response or the development of side
effects is well known in several diseases as rheumatoid arthritis, ankylosing spondylitis and psoriatic arthritis. However,
there is little information in literature about this type of treatment option in psoriasis.

The authors report a clinical case of a 43 years old woman, with vulgar psoriasis, who started etanercept after a severe
adverse reaction to infliximab. PASI 90 was obtained at week 12.

KEY-WORDS - Adverse reaction infliximab; Etanercept; Psoriasis vulgar; PASI 90.
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INTRODUCAO

Actualmente existem trés medicamentos anti-TNFa
aprovados pela FDA para utilizagéo na drea da derma-
tologia: Etanercept (Enbrel®), Infliximab (Remicade®) e
Adalimumab (Humira®). Existem estudos na artrite
reumatéide, espondilite anquilosante e artrite psoridtica
que parecem indicar que quando perante a presenca de
reacgdes adversas a um destes fdrmacos, a mudanca
para outro anti-TNFa origina boa resposta clinica, por
vezes superior & do primeiro fdrmaco'”. Quando a
mudanca para outro anti-TNFa é condicionada por uma
néo resposta clinica, os resultados ndo sdo tédo favo-
rdveis, mas mais estudos sdo necessdrios**. Na psoriase
vulgar existem poucos dados publicados’.

Em 10% das administracées de infliximab ocorrem
reaccdes de infuséo™. Estas podem ocorrer nas 24h
pés-infus@o (reaccdo aguda) ou nos 2 a 14 dias pds
infus@o (reacgéo tardia). Tendo em conta a gravidade

Fig. 1 - Baseline.

das reacgées, diversos tratamentos estdo indicados. Pe-
rante a presenga de uma reacg@o grave, é importante
estabelecer-se que outras hipéteses terapéuticas exis-
tem.

CASO CLINICO

Doente, sexo feminino, 43 anos, com psoriase vulgar
com 28 anos de evolucdo, sem envolvimento articular.
Com histéria de resisténcia aos tdpicos (corticdides e
andlogos da vitamina D), intoleréincia ao metotrexato e
resisténcia & acitretina com alopécia universal reversivel.
Teve resposta parcial ao PUVA. Histéria de dislipidémia,
sem outros antecedentes pessoais relevantes.

Em Maio 2007, apresenta placas eritematosas, com
descamacéo e infiliracdo moderadas no couro cabeludo,
tronco e membros inferiores (PASI 17,6) (Fig. 1). Medicada
em ambulatério com ciclosporina 300mg/ dia.
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Decide-se iniciar infliximab 5mg/Kg. Durante a pri-
meira administragéo de infliximab (semana 0) nédo se
observam reac¢des de infuséo agudas.

Ao 129 dia pés-infusdo de infliximab, apresenta exan-
tema maculo-papular simétrico com 24 horas de evolugdo
localizado na face, tronco e membros superiores (Fig. 2).
As lesées de psoriase estdo em fase macular, com eritema
discreto, sem infiltragGo ou escama. Refere mialgias gene-
ralizadas de intensidade ligeira a moderada. Sem queixas
de prurido ou desconforto local. Nega ingestéo de medi-
camentos. Registou-se melhoria do quadro com antihista-
minicos orais e emolientes. E realizada biépsia cuténea
que foi compativel com toxidermia.

Na segunda infuséo de infliximab (semana 2) é feito
tratamento profildctico (hidroxizina 25mg e hidrocor-
tisona 300mg endovenosa) associado a infuséo lenta de
infliximab (dose teste 10ml/min). Fez reaccdo anafildtica
com dispneia aguda, pieira, desconforto tordcico, ndu-
seas e flushing facial aos 30 minutos de infusdo. Houve
resolug@o do quadro apéds corticoterapia endovenosa.

Decide-se suspender a terapéutica com infliximab e
iniciou 6 semanas depois etanercept sc 50mg duas vezes
por semana em monoterapia. As 12 semanas PASI 90
(Fig. 3). Sem reacgdes adversas.

DISCUSSAO

Quando perante uma reacgdo adversa a um fér-
maco, a substituicdo deste por outro da mesma classe é

sempre controverso. Actualmente, estd4 descrito na
literatura que quando perante uma nédo resposta clinica
ou um efeito adverso grave a um dos anti-TNFa aprova-
dos para o tratamento da psoriase, a substituicdo deste
por outro da mesma classe, leva a uma boa resposta
clinica sem aumento do risco de reaccdes adversas.

Efectuou-se a substituicéo do infliximab por etaner-
cept apés ocorréncia de reaccdo andfildtica grave du-
rante a 29 administracéo de infliximab. N&o se obser-
varam reacgdes adversas durante o tratamento com
etanercept. Obteve-se um PASI 90 & semana 12.

Assim, as autoras conluiem que o etanercept é uma
boa opcdo terapéutica para o tratamento da psoriase
vulgar apés interrupgéo do tratamento com infliximab
por ocorréncia de reac¢do adversa grave.
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Fig. 3 - Semana 12 apés inicio de Etanercept: PASI 90.
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PSORIASE EM PLACAS INDUZIDA PELO INFLIXIMAB

Cristina Amaro', Ana Afonso’, Gabriela Marques Pinto', Jorge Cardoso’
Servicos de 'Dermatologia e “Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa

RESUMO - A abordagem terapéutica das doengas reumatolégicas e de outras, como a doenga inflamatéria intestinal,
mudou radicalmente com a intfroducéo dos inibidores do factor de necrose tumoral alfa (FNT-a), melhorando de forma
significativa a qualidade de vida desses doentes. Contudo, tem vindo a ser descrito na literatura, um nGmero crescente
de novos casos ou exacerbagdes de psoriase |& existente neste grupo de doentes tratados com os novos férmacos
“biolégicos”. Os autores descrevem o caso de uma doente de 25 anos de idade na qual foi efectuado o diagnéstico de
psoriase aos 2 anos de terapéutica com infliximab por doenca de Crohn. Este trabalho inclui, ainda, uma breve reviséo
da literatura.

PALAVRAS-CHAVE - Infliximab; Inibidores do factor de necrose tumoral alfa (FNT-a); Psoriase.

PLAQUE-TYPE PSORIASIS INDUCED BY INFLIXIMAB

ABSTRACT - The therapeutic approach to rheumatologic and other inflammatory conditions, as bowel diseases has
changed dramatically in recent years with the introduction of tumour necrosis factor alpha (TNF-a) antagonists, widely
improving their prognosis. Paradoxically, there have been several reports in the medical literature of new-onset psoriasis or
worsening of pre-existing skin disease in patients treated with the new called “biological” agents. The authors report the
case of a 25-year-old woman developing psoriasis 2 years after infliximab therapy for Crohn's disease. This paper includes
a brief review of the published literature.

KEY-WORDS - Infliximab; Anti-tumour necrosis factor- alpha (TNF-a) inhibitors; Psoriasis.
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INTRODUCAO

Os agentes anti-FNT-a incluem os anticorpos mono-
clonais, infliximab e adalimumab, e antagonistas do
receptor do FNT-a sollveis, como o etanercept. Este
grupo farmacolégico provou ser eficaz numa variedade
de doencas inflamatérias crénicas, incluindo a psoriase.

O infliximab é considerado um dos agentes mais
potentes no tratamento da psoriase vulgar, sendo que
80% dos doentes atinge uma reducéo de 75% na sua
dermatose as 10 semanas de terapéutica’. Outras
formas de psoriase, como a pustulosa, ndo tém sido
testadas em ensaios clinicos sabendo-se, contudo, que o
inflixiimab poderé ter um efeito benéfico nestas varian-
tes’.

Paradoxalmente, tem vindo a ser descrito na litera-
tura, um ndmero crescente de novos casos ou exacer-
bagdes de psoriase j& existente em doentes tratados com
os novos farmacos “biolégicos”, com desenvolvimento
de formas pustulosas e ndo pustulosas®®. O mecanismo
fisiopatolégico responsdvel por este achado, aparen-
temente controverso, néo estd de todo esclarecido.

A existéncia de diferentes fenétipos e gravidade
poderdo ser influenciados por vdrios factores adjuvan-
tes, como genéticos, farmacolégicos ou infecciosos’.

CASO CLINICO

Descreve-se o caso de uma doente, com 25 anos de
idade, caucasiana, com doenga de Crohn grave desde
os 16 anos, tratada com azatioprina (150mg/dia) e
infliximab (5mg/kg na semana 0, 2, 6 e posteriormente
cada 8 semanas) desde hé 2 anos. Em Outubro de 2007
foi observada na consulta de dermatologia por uma
dermatose eritemato-descamativa com 1 més de evolu-
¢Go, predominantemente localizada aos membros
inferiores, composta por pequenas pdpulas e placas, em
numero reduzido, cobertas por escama espessa branca,
aderente, com sinal de Auspitz positivo (Fig. 1).

Néo foram identificados factores desencadeantes
como infecgdo ou introdugdo de novos farmacos. A
doente néo tinha histéria pessoal ou familiar conhecida
de psoriase.

A biopsia cutdnea de uma das placas revelou uma
epiderme hiperpldsica, com hiperqueratose e paraque-
ratose e uma acumulacdo de neutréfilos na camada
cérnea; na derme observava-se um ligeiro infiltado lin-
focitdrio perivascular superficial (Fig. 2). Estes achados
histolégicos eram concordantes com a hipétese clinica
inicialmente colocada de psoriase vulgar.
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Fig. 1 - Pépulas e placas eritemato-descamativas em nimero
escasso nos membros inferiores.

Fig. 2 - Exame histopatolégico de biopsia cuténea: Dermatite
pustulosa compativel com psoriase (H&E, x50).

A avaliagéo analitica efectuada ndo demonstrou
alteragdes.

Foi medicada com calcipotriol e corticoterapia tépi-
cos, tendo-se observado apenas discreta melhoria. Por
extensGo da dermatose aos membros superiores e
abdémen, com aumento considerdvel do nimero de
lesdes (Figs. 3a e 3b), suspendeu-se a terapéutica com
infliximab, mantendo-se concomitantemente terapéu-
tica tépica.

Aos 6 meses de follow-up, a psoriase encontrava-se
estabilizada com terapéutica tépica. Contudo, a doente
reiniciou sintomatologia importante relacionada com a
doenca de Cronh, pelo que o infliximab foi reintro-
duzido, nesta altura desde hé j@ 2 meses, sem reagra-
vamento da dermatose (Fig. 4).
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Fig. 3a - Extensdo da dermatose aos membros superiores.

Fig. 3b - Aumento marcado do nimero de lesdes nos mem-
bros inferiores.

DISCUSSAO

EstGo descritos na literatura 84 casos de desenvolvi-
mento de psoriase pustulosa e ndo pustulosa em doentes
sob terapéutica com infliximab: artrite reumatéide
(n=28), espondilite anquilosante (n=23), doenca de
Crohn (n=14), psoriase em placas (n=5), colite ulcerosa
(n=4), sindroma de Shulman (n=2), sindroma sinovite
acne pustulose hiperostose osteite — SAPHO (n=2),
doenca de Adamantiades—Behcet (n=2), artrite psorid-
sica (n=2), espondiartropatia (n=1) e doenca de Behcet
(n=1)%°. Destes, apenas dezasseis doentes tinham histo-
ria pessoal de psoriase.

A doenca de Crohn ocupou, assim, o terceiro lugar
nesta lista de doentes que tém desenvolvido psoriase sob
terapéutica com biolégicos (14/84), maioritariamente

Caso Clinico

Fig. 4 - Apds 2 meses de reintroducdo de infliximab: dermatose
estabilizada apenas com escassas pépulas e lesdes residuais.

com morfologia de psoriase vulgar (onde se incluem a
psoriase em placas, gutata e capitis) e variantes pustu-
losas palmo-plantares - Quadro |

Foram descritas reacgdes cujo inicio variou entre a 1¢
infuséo e os 63 meses de terapéutica’. Severs e col.’
relataram um caso de doenga de Crohn com manifes-
tagdes de psoriase vulgar aos 42 meses de tratamento.

Da totalidade dos doentes relatados na literatura, o
infliximab foi suspenso em 32/84 doentes (com intro-
dugéo de outro inibidor do TNF-a em 10/32) sendo que
desses, 24/32 obtiveram remissao total ou parcial (Fig.
5); em 38/84 foi mantida a terapéutica inicial, a maioria
obtendo, igualmente, remissdes totais ou parciais (em
36/38) (Fig. 6); em 14/84 casos o tratamento instituido
néo foi claramente especificado. Assim, a suspensdo do
infliximab néo pareceu ser vantajosa, uma vez que a
maioria dos doentes melhora nas 2 opcées clinicas. Este
facto levou Wollina e col.® a néo recomendar a paragem
da terapéutica bioldgica nos doentes que desencadeiam
psoriase vulgar ou pustulose palmo-plantar.

Analisando em particular o grupo de 14 doentes com
Crohn, o infliximab foi suspenso numa percentagem de
casos superior (8/14), metade com remissées totais, 3
com remissées parciais e uma auséncia de resposta. Dos
6 que mantiveram terapéutica, 5 obtiveram respostas
parciais (num doente o resultado néo foi especificado),
mantendo uma diferenca minima entre o grupo que
suspendeu e o que manteve o inibidor do FNT-c.
Takahashi e col.’ descreveram 4 doentes com Crohn, em
que a semelhanga do presente caso, houve necessidade
de reintroducdo do infliximab, sem que se tenha
constatado um reagravamento da dermatose. O curto
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Quadro |

REVISAO DA LITERATURA DAS DERMATOSES PSORIASIFORMES EM DOENTES
COM DOENCA DE CROHN TRATADOS COM INFLIXIMAB*

Dermatose

Referéncia H|sior|u' . idade, (inicio da dermatose desde e A
pessoal/familiar sexo semana 0 de infliximab) da dermatose da dermatose
Verea e “Dermatite psoridsica” Paragem do infliximab; L
col. (2004) N/NE ol (opés 2-3 infuses e - Remissao fofol
Peramiquel e Psoriase inversa Corticoterapia tépica; - )
col. (2005)° NN 29,F (apés 9 infusdes) PUVA Remiss@o parcial
Adams e Psoriase pustulosa generalizada Corticoterapia topica; . .
col. (2006)° NN 19.M (apds 17 meses) Acitretina Er ek
el O N/S 19, F Paeriere v e Corticoterapia tépica Remiss@o parcial
col (2006)° ! (apds 3 anos) piatop P
Gonzdlez-Lépez e Psorfase pustulosa palmoplantar Paragem do infliximab; .
col (2006)° NE/NE 39, M (apds 1 més) Corticoterapia Remisséo total
. @ s
N/N 53, F Pso/rlasg vulgfxr Porogem do |nf||>.<|mab Sem remissdo
(apds 6 infusdes) Corticoterapia
Cohen e
col (2007)° . -
N/N 69, F 50,”05? vuigar Paragem do infliximab Remissdo total
(apds 3 infusdes)
. a
N/NE 38, F Pso'nase vulgor UVB banda estreita Remissao parcial
(apbs 42 meses)
Severs e
col (2007)* Psorfase vulgar®; Psorfase
N/NE 21, M pustulosa palmoplantar Corticoterapia tépica Remisséo parcial
apbs 4 meses
pés 4
. a T ) Remissdo total;
N/NE 21, M Psolno‘s‘e' v{u|g~or Pgrogemf s Ihﬂlﬁmcb' Sem reagravamentob apds
(aps 4 infusSes) oricoterapia fopica reintroduc@o de infliximab
. o R ) Remissdo parcial;
N/NE 29 F Psoriase pus,’ruljt)s'ofpo_lmo—plonfor c qucgem qo It]ﬂ'lxm??:tij\/A S o R (7
Takahashi e (apds 4 infusdes) orticoterapia topica; reinfroducdo de infliximab
col (2007)° , o fThos Remissdo parcial;
Psorfase vulgar® Paragem do infliximab; L
N/NE 30, M 46 5 infusd Cori o Sem reagravamento apds
(apds 5 infusdes) orticoterapia tépica reintroducdo de infliximab
. @ ol . Remiss@o parcial;
N/NE 42, F Pso,nc;g v{ulg_ar Pgrogem do |r1f||>i|njcb, S 3 R (7
(ap6s 5 infusdes) orticoterapia tépica reintroducéo de infliximab
Psorfase palmo-plantar seguida
Brrz;zs(;eé N/NE NE, M de psoriase suberitrodérmica Corticoterapia tépica; NE NE
col ) (apds 3 infusdes)

*Adaptado de3-6; “Psorfase vulgar - inclui psorfase em placas, gutata e capitis; N - ndo; NE - ndo especificado.

follow-up impede-nos de afirmar acerca de uma efectiva
estabilizagdo, sendo que apenas um seguimento prolon-
gado poderd traduzir a real evolugéo da doenca.

De qualquer forma, é do consenso geral que os
doentes com Crohn desenvolvem psoriase numa maior
frequéncia do que a populagdo em geral (cerca de 3
vezes mais)”’, ambas as patologias sendo condicbes
inflamatérias mediadas por linfécitos T helper 1, produ-
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tores de citoquinas como o FNT-a e Interferon gama
(INF-y). Néo obstante, nenhum destes doentes tinha
histéria de psoriase antes da terapéutica com infliximab
e, & excepcdo de um dos casos, a doenca seguiu um
curso benigno. Recentemente, foram descritos 3 doentes
medicados com etanercept por psoriase artropdtica
(n=2) e artrite juvenil idiopética (n=1) que desenvol-
veram doenca de Crohn, sem que esta constatacdo, ao



Psoriase em Placas induzida pelo Infliximab

32 suspenséo de infliximab (38%)

17 - outras terapéuticas
(tépica ou oral)
Remisséio total = 6
Remissdo Parcial = 9
Sem remissGo = 1

Néo especificado = 1

10 - outro inibidor TNF-ox
Remissdo total = 3
Remisséo Parcial = 2
Sem remissdo = 1

Néo especificado = 4

5 - s/ ferapéutica adjuvante
Remissdo total = 3
Remisséo Parcial = 1

Néo especificado = 1

Remissdo = 12 (37,5%)
Remissdo Parcial = 12 (37,5%)
Sem RemissGo= 2 (6,25%)
Néo Especificado = 6

38 ndo suspenderam infliximab (45,2%)
(todos realizaram outra terapéutica tépica ou oral)

Remisséo parcial Néo especificado
=19 (50%) =2

Remisséo total

=17 (44,7%)

contrdrio do inverso acima exposto, seja admitida na
literatura’. Estes achados podem, de alguma forma,
reforcar a conviccdo, de que a relacdo entre a psoriase e
a doenca de Crohn, em doentes medicados com
inibidores do FNT-a, possa néo ser uma simples coinci-
déncia.

O(s) mecanismos fisiopatolégicos deste paradoxo
ndo estdo esclarecidos. Tém sido evocadas multiplas
teorias entre as quais o aumento do INF-y, citoquina com
papel & bem definido na promocdo de lesées psoria-
siformes. Sabe-se que o FNT-a suprime a geragdo de
células dendriticas plasmocitoides produtoras de INF-y.
Assim, o bloqueio do FNT-a. induz o aumento de INF-y,
favore-cendo um fendtipo de psoriase®. O relato de
multiplos casos de pustulose palmo-plantar levanta a
hipétese da contribuicdo de factores “localizacéo-espe-
cificos”, especulando-se acerca um possivel mecanismo
relacionado com as gléndulas écrinas, numerosas nes-
tas dreas anatémicas®’.

Caso Clinico

Séo, igualmente, referidos como provéveis o desen-
volvimento de auto-anticorpos anti-infliximab, a up-re-
gulation dos receptores do FNT-o. e a possibilidade
destas dermatoses psoriasiformes serem simplesmente
reaccdes adversas medicamentosas™. O conhecimento
actual ndo permite responder a todas estas questdes
baseando-se, quase exclusivamente, em relatos de
curtas séries individuais, com escassa investigag@o
dirigida & resolucéo desta problemdtica.

Embora pareca ser um efeito de classe, as diferentes
formas e evolucdes sugerem uma vulnerabilidade indivi-
dual, condicionada por provdveis factores genéticos,
infeccdes, co-medicagdo e outros. Os diferentes gené-
tipos terdo, provavelmente, um papel decisivo, saben-
do-se hoje que a pustulose palmoplantar estard ligada
ao PSORT, sendo que a variante em placas se relacio-
nada com um locus de susceptibilidade no cromossoma
6p21°.

Os efeitos adversos dos inibidores do FNT-o séo,
provavelmente, mais comuns do que o previsto®. E serdo
cada vez mais evidentes quanto maior o nUmero de
doentes tratado com estes novos fdrmacos. De certo
levantam enigmas que poderdo constituir uma porta
aberta para novas investigacées na fisiopatologia da
psoriase.
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SINDROME DE CUSHING E,SUPRESSAO DA SUPRA-RENAL
DEVIDO A TERAPEUTICA TOPICA COM ESTEROIDES
NA PSORIASE

Sofia Caridade', Filipa Ventura®, Catarina Matos’, Manuela Rocha', M® Luz Duarte’, M® Lopes Pereira’
Servicos de 'Medicina Interna (Servico de Medicina 2), “Dermatologia e °Endocrinologia,
Hospital de Sédo Marcos, Braga

RESUMO - A corticoterapia oral é a causa mais comum de sindrome de Cushing iatrogénico. A utilizacdo de esterdides,
por outras vias, também pode provocar sinais de hipercortisolismo.

Os autores relatam o caso clinico de um homem de 34 anos com hipertenséo, infeccéo pelo HCV e psoriase. Internado
por fracturas vertebrais de provdvel etiologia osteoporética. O doente admitiu a auto-aplicacéo de um tubo de pomada
de propionato de clobetasol por dia ao longo de vérios meses devido ao agravamento progressivo da psoriase.

Os sinais clinicos e os resultados laboratoriais confirmaram o diagnéstico de sindrome de Cushing devido a
corticoterapia em altas doses, com osteoporose grave e insuficiéncia supra-renal secunddria.

PALAVRAS-CHAVE - Psoriase; Corticoterapia tépica; Sindrome de Cushing; Insuficiéncia supra-renal.

CUSHING SYNDROME AND ADRENAL SUPPRESSION DUE TO
TOPICAL STEROID THERAPY FOR PSORIASIS

ABSTRACT - Oral corticotherapy is the most common cause of iatrogenic Cushing syndrome. Steroid use, by other routes,
is also capable of causing signs of hypercortisolism.

The authors report the clinical case of a 34-year-old male patient with hypertension, HCV infection and psoriasis. He was
admitted due to vertebral fractures of suspected osteoporotic etiology. The patient confessed the self-application of one
tube of clobetasol propionate ointment a day for several months due to worsening of psoriasis.

The clinical signs and laboratory results confirmed the diagnosis of Cushing syndrome caused by high dose corticoid
therapy, with severe osteoporosis and secondary adrenal insufficiency.

KEY-WORDS - Psoriasis; Topical steroid; Cushing syndrome; Adrenal insufficiency.
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INTRODUCAO

O propionato de clobetasol é um esterdide tépico
muito potente. A sua prescricdo, quando justificada,
implica a supervisdo por um dermatologiasta. A absor-
¢Go através da pele estd dependente da superficie cor-
poral tratada e da duracdo do tratamento. A terapéutica
tépica pode levar & supresséo do eixo hipotdlamo-hipé-
fise-supra-renal e ao aparecimento de sinais clinicos de
hipercortisolismo e das suas complicacdes.

Apresentamos o caso de um adulto que desenvolveu
sindrome de Cushing apds o uso de altas doses de pro-
pionato de clobetasol para o tratamento da psoriase.

CASO CLiNICO

Homem de 34 anos, ex-toxicodependente, com hi-
pertens@o grave diagnosticada cerca de 1 ano antes,
com psoriase e infeccdo crénica pelo HCV. Estava medi-
cado com candersartan 32 mg id, creme de proprionato
de clobetasol e hidroxizina 25 mg id.

Enviado ao Servico de Urgéncia pelo seu médico
assistente por dores lombares intensas e impossibilidade
de caminhar. Era portador de uma radiografia da
coluna dorsal e lombar com evidéncia de desminera-
lizacdo e alteragdes morfolégicas dos corpos vertebrais
de D8 a D10 e em D12, com fracturas por compressao;
depressdo do prato superiorde L4 e L5 (Figs. 1 e 2).

Fig. 1 - Radiografia da coluna dorsal e lombar.
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Fig. 2 - Radiografia da coluna lombar.

Ao exame fisico observaram-se lesées de psoriase
gue envolviom toda a superficie corporal. Tinha um
eritema vermelho brilhante e edema de toda a espessura
da pele, com descamacdo continua. As escamas eram
espessas, secas, fracamente aderentes, de cor esbran-
quicada e acastanhada (Figs. 3 a 7). Para além disso
observava-se um fécies pletérico, pele fina, fraqueza
muscular proximal, aumento do perimetro abdominal,
estrias abdominais, abcessos bilaterais nos cotovelos,
taquicardia e incapacidade completa para caminhar.
No SU foi efectuada TAC toraco-abdomino-pélvica que
confirmou as lesdes observadas na radiografia (Figs. 8 e
9); ndo existiom imagens sugestivas quer de envolvi-
mento metastdtico quer de tumor primério; as supra-re-
nais nGo apresentavam quaisquer alteracdes tomoden-
sitométricas (Fig. 10).

Foi internado para avaliagdo complementar das
fracturas vertebrais.

A cintigrafia 6ssea revelou multiplos focos de hiperfi-
xacdo em vdrias vértebras tordcicas (T9 a T12) e lomba-
res (L1 e L2) e costelas, do tipo osteopénico/osteopo-
rético, ndo sugestivas de metdstases dsseas (Fig. 11).

De salientar os seguintes resultados laboratoriais:
hemoglobina: 15,4 (13,3-17,7) g/dL, leucécitos: 16300
(4,0-10,0) uL; célcio total: 9,46 (8,8-10,2) mg/dL; cdlcio
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Fig. 4 - Lesées da parede abdominal.

urindrio: 188 (50-300) mg/24h; eleciroforese das pro-
teinas normal; Ig's séricas normais; TSH: 3,05 (0,4-4,0)
Ul/mL; T4 livre: 1,24 (0,8-1,9) ng/dL; T3 livre: 3,36
(1,8-4,2) ng/dL; PTH: 15,3 (8,0-74) pg/ml; cortisol mati-
nal: 1,09 (4,3-22,4) nmol/L; cortisol urinério: 14 (153-
789) nmol/24h; ACTH matinal: <5,0 (<46) pg/mL;
prolactina: 1724 (53-360) mUI/L; FSH: 5,72 (0,70-11,1)
uUl/ml; LH: 4,07 (1,5-9,0) mUl/mL; testosterona: 314
(270-1734) ng/dL; colesterol total: 171mg/dL; colesterol
HDL: 39mg/dL; colesterol LDL: 110mg/dL; TG:
109mg/dL; IGF-1: 44,9 (100-494) ng/mL.

Quando questionado, o doente negou ter consultado

Caso Clinico

Fig. 6 - Lesdes dos membros inferiores.

com regularidade o dermatologista, queixando-se de
agravamento progressivo da psoriase ao longo dos lti-
mos meses. Decidiu aplicar um esteréide tépico (propio-
nato de clobetasol) sobre toda a superficie corporal,
usando aproximadamente um tubo de creme por dia (30
g/dia). O doente apresentava vdrios sinais Cushingoides
tais como a face “em lua-cheia”, obesidade central, estrias
abdominais, hipertenséo, diminuicdo da acuidade visual
(com cataractas ao exame oftalmolégico), fraqueza
muscular proximal, osteoporose, fracturas vertebrais com
colapso, agressividade, labilidade emocional e predis-
posicdo para as infeccdes (abcessos nos cotovelos e ofite).
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Fig. 9 - TAC da coluna vertebral.

Fig. 8 - TAC da coluna dorso-lombar. Fig. 10 - TAC abdominal.
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Coluna dorso-lombar Créneo lateral esquerdo

-

4
Direito Q
1 Esquerdo

Membros inferiores

Torax anterior

Bacia anterior

Fig. 11 - Cintigrafia éssea.

Com a suspensdo do corticoide, o doente teve vérios
episddios de nduseas, vémitos e hipoglicemia. Os valo-
restensionais normalizaram.

Foi submetido ao teste padrdo e prolongado de
estimulagéo pela ACTH que foi conclusiva para insufi-
ciéncia supra-renal secundéria.

O estudo completo confirmou o diagnéstico de sindrome
de Cushing iatrogénico devido a altas dosas de terapéutica
topica com esterdides, com osteoporose grave a insuficién-
cia secunddria da supra-renal associadas.

Iniciou tratamento com prednisona 5mg id, alendro-
nato + colecalciferol (70 mg + 2800 IU) semanal e
carbonato de célcio 1250 mg bid.

Para o tratamento da eritrodermia psoridtrica iniciou
metotrexato, que foi posteriormente interrompido devido a
uma subida das enzimas hepéticas (ALT e AST), apesar da
biépsia hepdtica ndo ter revelado alteragées relevantes.

Apds consulta da bibliografia disponivel relativamen-
te &s melhores opgdes terapéuticas para um doente com
psorfase e infeccdo pelo HCV, foi decidido instituir tera-
péutica com etanercept.

DISCUSSAO

O uso tépico de corticoesteréides, uma forma co-
mum e eficaz de tratamento para uma grande variedade

Caso Clinico

de distirbios cutdneos, pode ter efeitos adversos signifi-
cativos.

Felizmente, os efeitos sistémicos colaterais dos corti-
coides tépicos sdo muito raros em adultos'. A ocorréncia
de possiveis efeitos acessérios sistémicos dos corticéides
tépicos estd em relacdo préxima com o local de
aplicacé@o, duracéo do tratamento, poténcia e ocluséo
da medicacdo®. Outros doentes com maior risco de
desenvolverem sindrome de Cushing iatrogénico ou
supressdo da supra-renal incluem as criangas e todos os
que tiverem solucdes continuidade cutdneas’. A
aplicacdo de corticéides de elevada poténcia deve ser
limitada, sempre que possivel, a duas tomas didrias
durante 3 a 4 semanas. Ciclos mais longos e aplicacées
mais frequentes trazem o risco de supressGo do eixo
hipotdlamo-pituitdria-supra-renal e de causarem sin-
drome de Cushing, particularmente em doentes muito
jovens”.

O clobetasol é um corticdéde tépico de elevada potén-
cia®. A possibilidade de absorcdo sistémica do férmaco
depende da drea tratada e da duracdo do tratamento. A
utilizacdo do clobetasol é desaconselhada em zonas de
pele fina ou sobre feridas. A sua prescricdo, quando
justificada, deve ser sempre supervisionada por um
dermatologista. Mesmo com doses inferiores a 50g por
semana pode ocorrer supressdo tempordria do eixo
hipotdlamo-hipéfise-supra-renal. Os doentes que ne-
cessitem de uma dose superior a 50g de propionato de
clobetasol por semana estdo em risco de desenvolverem
sindrome de Cushing’.

Uma vez que a supresséo da supra-renal pode cau-
sar sinfomas graves, e até mesmo a morte, o diagnéstico
precoce de sindrome de Cushing, em doentes que usam
corticdides tépicos durante periodos prolongados é de
primordial importancia®.

Podem ser utilizados vdrios testes diagnésticos para
avaliar a funcdo da supra-renal, apesar de cada um
deles ter as suas limitacdes. Os testes mais comuns
incluem a medigdo do cortisol plasmatico basal, niveis
de cortisol livre urinério, estimulacdo da hormona adre-
nocorticotréfica (ACTH) e toleréncia a insulina®.

Uma dificuldade clinica adicional no diagnéstico é a
incapacidade das técnicas padronizadas detectarem
esta sindrome. Niveis baixos de cortisol livre urindrio ou
niveis suprimidos de cortisol matinal podem ser indica-
tivos, mas ndo podem ser utilizados para excluir o
diagnéstico”". Apesar disso, um valor basal de cortisol
maior que 400 nmol/L (15 pg/dL), indica a presenca de
um eixo HHS intacto. Todos os doentes com suspeita de
insuficiéncia supra-renal devem ser submetidos a um
teste de estimulagdo com ACTH'™.
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Para evitar sintomas de deficiéncia de glucocorti-
céides, os esteréides devem ser descontinuados cuida-
dosamente ao longo de vérios meses'.

O tratamento da psoriase depende de vérias caracte-
risticas individuais, tais como o tipo, extenséo, duracdo e
histéria natural da doenga. O tratamento de doentes
com psoriase e hepatite C ndo é facil uma vez que a
psoriase pode ser despoletada ou agravada pelo
interferdo-a (IFN-a), a opcdo terapéutica de eleicdo
para o HCV, ou IFN-a/ribavirina. Para além disso, a
maior parte dos tratamentos sistémicos para psoriase
pode ser perigosa nos doentes com HCV: a ciclosporing,
gue é metabolizada no figado, pode causar imunosu-
pressdo; a acitretina e o metotrexato sdo potencialmente
hepatotéxicos''.

Os dados existentes sugerem o etanercept como
opcdo terapéutica nos individuos com hepatite C e
doencas autoimunes coexistentes, tais como artrite
reumatéide, psoriase, artrite psoridtica ou espondilite
anquilosante'""?. O etanercept € um inibidor competitivo
do factor de necrose tumoral-a (TNF-a) que impede a
interacgdo entre esta citocina e os seus receptores na
superficie celular. Este fdrmaco também modula a
actividade de outras citocinas inflamatérias e ndo induz
a lise celular mediada pelo complemento “in vitro”'"™.
Foi sugerido que, sempre que possivel, os doentes
devem iniciar o tratamento com uma dose de 50mg
duas vezes por semana. O etanercept deve ser admi-
nistrado até ser alcancada uma remissdo (méximo 24
semanas). A decisGo de realizar novo ciclo terapéutico
depende do julgamento do clinico™.

Nos doentes com infeccdo pelo HCV, o etanercept
ndo aumenta os niveis das transaminases nem a carga
viral. Em algumas situacdes pode até permitir o uso
simulténeo do interferdo que tinha sido interrompido
devido ao agravamento da psoriase’. Mais ainda, o
etanercept pode ter beneficio quando usado em combi-
nagdo com os tratamentos convencionais para a hepa-
tite C".

Quando se suspeita de sindrome de Cushing iatro-
génico, quer pela histéria clinica, quer pelos achados
fisicos, é fundamental a confirmacéo laboratorial dadas
as consequéncias graves que podem ocorrer se n&o for
realizado o diagnéstico, particularmente quando a
terapia crénica tépica com esterdides é interrompida
sem que haja controlo clinico e laboratorial continuado.

CONCLUSAO

A histéria e os achados clinicos no nosso doente

294

levaram-nos a concluir que sofria de sindrome de
Cushing, causado pela aplicagdo prolongada de pro-
pionato de clobetasol em doses elevadas. O estudo
completo confirmou a insuficiéncia supra-renal secun-
ddria e osteoporose severa associada. O doente iniciou
tratamento para a osteoporose e redugdo adequada da
dose do corticéide.

Os tratamentos sistémicos convencionais para os
doentes com psoriase estdo associados a multiplos
efeitos secunddrios que carecem de monitorizacdo. Este
problema ainda é maior quando o doente sofre de
infeccdo crénica pelo HCV. Os dados disponiveis reco-
mendam o etarnecept como opgdo terapéutica nos
doentes com hepatite C e psoriase.

Aos doentes a quem vai ser dado tratamento com
esterdides, mesmo que tépicos, deve ser fornecida infor-
magdo sobre a dose, duracdo e tipo de tratamento e os
seus efeitos acessérios sistémicos.
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TELANGIECTASIA MACULARIS ERUPTIVA PERSTANS - RESPOSTA
A TERAPEUTICA COM FOTOQUIMIOTERAPIA SISTEMICA

Cristina Amaro', Sandra Medeiros', Ricardo Coelho', Ana Afonso®, Gabriela Marques Pinto’
Servicos de 'Dermatologia e “Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa

RESUMO - A telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) é um subtipo raro de mastocitose cutdnea, ocorrendo
tipicamente em adultos. Distingue-se das outras formas cutdneas por ser, caracteristicamente, refractéria as
terapéuticas instituidas e pela auséncia de associacdes sistémicas. Descreve-se o caso de um doente de 47 anos de
idade com diagnéstico de TMEP submetido a terapéutica com PUVA com reducdo da extensdo da dermatose e
considerdvel diminuicdo do prurido associado, apés 2 ciclos de tratamento.

PALAVRAS-CHAVE - Mastocitose cut@nea; Telangiectasia macularis eruptiva perstans; PUVA; Fotoquimioterapia oral.

TELANGIECTASIA MACULARIS ERUPTIVA PERSTANS - RESPONSE
TO SYSTEMIC PHOTOCHEMOTHERAPY

ABSTRACT - Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) is a rare form of cutaneous mastocytosis, typically
occurring in adult patients. It is differentiated from other cutaneous forms by its refractory nature and lack of systemic
associations. The authors report the case of a 47-year-old man with a clinical diagnosis of TMEP treated with PUVA therapy
with involution of part of the cutaneous lesions accompanied by a significant reduction in pruritus, after 2 treatment cycles.

KEY-WORDS -Cutaneous mastocytosis; Telangiectasia macularis eruptiva perstans; PUVA; Oral photochemotherapy.
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INTRODUCAO

A telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP)
foi descrita pela primeira vez por E. Moynahan em
1949'. E uma forma rara de mastocitose cuténeaq,
observada em menos de 1% dos casos’. Surge sobretudo
na idade adulta, embora tenham sido relatados alguns
casos em criancas™. Chang e col.” descreveram uma
familia com TMEP afectando 3 geragdes, com inicio na
infancia, propondo a existéncia de uma forma heredi-
téria autossémica dominante. Clinicamente, as telan-
giectasias cut@neas sdo a caracteristica mais importante,
sendo o sinal de Darier geralmente negativo. A presenca
de 5 a 10 mastécitos por campo de alta ampliagéo, na
coloracdo de Giemsa ou azul de toluidina, na biopsia
cuténea confirma o diagnéstico'.

A TMEP tende a ser persistente e refractéria & tera-
péutica. Os autores descrevem o caso de um doente
submetido a fotoquimioterapia sistémica, com 8-metoxi-
psoraleno, com reducdo da extensdo da dermatose e

considerével diminui¢do do prurido associado, apds 2
ciclos de tratamento.

CASO CLINICO

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino,
caucasiano, 47 anos de idade, observado em consulta
de dermatologia por dermatose com de 3 anos de
evolucdo, grosseiramente simétrica, localizada ao tron-
co e membros, onde envolvia predominantemente o
abdémen inferior, face postero-externa dos bracos e
antebracos, flancos, regido glitea e porgdo posterior
proximal de ambas as coxas (Fig. 1). Era composta por
multiplas mdculas telangiectdsicas, vermelho-acasta-
nhadas, com 3 a 5mm de didmetro, com sinal de Darier
negativo (Fig. 2).

O doente referia ter prurido marcado, que interferia
com o seu quotidiano e o perturbava durante o sono,
sem melhoria com terapéutica anti-histaminica oral.

Fig. 1a) e 1b) - Dermatose localizada ao tronco e membros, composta por mdltiplas maculas telangiectésicas vermelho-acastanhadas.
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Fig. 2 - Pormenor das lesdes.

O exame obijectivo néo evidenciou adenomegdlias
ou hepato-esplenomegdlia.

Os antecedentes pessoais e familiares eram irrele-
vantes.

A biopsia cutdnea, de uma das méculas, revelou a
presenca de infiltragdo celular perivascular superficial
constituida por mastécitos, sendo que os vasos do plexo
superficial tinham calibre ligeiramente aumentado, acha-
dos confirmativos do diagnéstico de TMEP (Figs. 3 e 4).

A investigacdo complementar efectuada (hemogra-
ma com plaquetas, velocidade de sedimentacéo, fungdo
renal, funcdo hepdtica, friptase sérica, radiogramas
6sseos, ecografia abdominal) excluiu envolvimento de
outros 6rgdos e sistemas.

Fig. 3 - Exame histopatolégico: dilatacdo dos vasos superfi-
ciais da derme (H&E, x40).

Caso Clinico

Fig. 4 - Varios mastécitos dispersos na derme; a) um porme-
nor (Giemsa, x400).

Foi entdo proposta terapéutica com fotoquimioterapia
sistémica, realizada otravés de irradiacéo em cabine de
l&mpadas fluorescentes Waldmann UVAB 7001K (espectro
de emissdo UVA de 320 a 400nm - mdximo nos 365nm - e
UVB de 285 a 350nm - méximo nos 310 a 315nm). A
fototerapia consistiu na adminis-fragéo trissemanal de 8-
metoxi-psoraleno (8-MOP), na dose de 0,6mg/kg/peso,
seguida, apés 2 horas, de irradiagdo com UVA, na dose
inicial de 0,2 J/cm®, com incrementos de 0,25 J/cm’ por
sessdo, na auséncia de eritema, até uma dose méxima de 5
J/em’”. Realizaram-se 2 ciclos terapéuticos, o primeiro num
total de 24 sessdes, com dose fotal de 80,25 J/cm’ e um
segundo ciclo, 6 meses depois, com 26 sessdes, com dose
total de 58,25 J/cm?2. O primeiro ciclo de PUVA conduziu a
pigmentacdo gradual das lesées e redugGo do prurido,
sendo que esta melhoria foi reforcada pelo segundo ciclo
terapéutico (Figs. 5 e 6). Salienta-se que o 2° ciclo de PUVA
ndo esteve relacionado com recidiva do quadro clinico, mas
com o desejo formulado pelo doente em obter melhoria
cosmética adicional, que foi conseguida. O doente tem
sido mantido em follow-up regular, com prurido negli-
gencidvel desde hd cerca de 5 meses.

DISCUSSAO

A TMEP poderé revestir-se de particulares desafios,
nomeadamente no campo diagndstico, surgindo prefe-
rencialmente na idade adulta e sem o habitual sinal de
Darier, o que traduz uma menor carga mastocitdria
lesional e, igualmente, no campo terapéutico, j& que
tende a ser resistente as medidas instituidas.
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Fig. 5 - Aspecto da Dermatose - Face anterior do tegumento cuténeo: a) antes do tratamento com PUVA; b) apés o 1° ciclo de PUVA;

c) apds o 2° ciclo de PUVA.

Fig. 6 - Aspecto da Dermatose — Face posterior do tegumento cutneo: a) antes do tratamento com PUVA; b) apés o 1° ciclo de PUVA;
c) apds o 2° ciclo de PUVA.

Classicamente tem sido considerada uma forma de
mastocitose essencialmente cutéinea, muito embora tenham
sido descritos alguns doentes com sinais e sinftomas sisté-
micos como cefaleias, flushing, diarreia, esplenomegdlia,
anomalias esqueléticas e envolvimento da medula éssea™®”.
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A elevacao dos niveis da triptase sérica poderd correla-
cionar-se com a existéncia de envolvimento sistémico, facto
demonstrado por Schwartz e col.’. Foram publicados pelo
menos 3 casos de TMEP associada a sindromas mielopro-
liferativos'”'®, apesar de na literatura ser referida a inexis-



Telangiectasia Macularis Eruptiva Perstans — Resposta & Terapéutica com Fotoquimioterapia Sistémica

téncia de condigdes malignas coexistentes’.

A mutagdo do proto-oncogene c-kit no codéo 816
parece ter um papel importante nos casos de masto-
citose esporddica em adultos. Contudo, néo estéo des-
critos estudos especificos desta ou de outras mutacdes
nas variantes de TMEP?.

O objectivo principal do tratamento dos doentes com
TMEP prende-se com o alivio sintomdtico, uma vez que a
cura é inexistente’”"". A seleccdo terapéutica deverd
basear-se no tipo de manifestagdes clinicas, idade de
inicio da dermatose, probabilidade de involucdo
esponténea (mais frequente nas criancas), gravidade
das lesdes cutneas e sinfomas sistémicos associados
(presentes mais frequentemente na idade adulta).

A fotoquimioterapia sistémica tem sido uma, sendo a
Unica, terapéutica com uma dupla eficdcia no tratamen-
to destes doentes, reduzindo o prurido e induzindo a
involucdo das lesdes em doentes com mastocitose
cutdnea e/ou sistémica. Godt e col.” realizaram um
estudo de eficacia a longo-prazo com 20 doentes com
mastocitose (16 com urticdria pigmentosa e 4 com
mastocitose sistémica). Os doentes foram examinados
retrospectivamente por um periodo de 18 anos, tendo
sido constatada uma melhoria em 70% dos casos, no
respeitante &s lesdes cutdneas, e em 40% dos doentes,
em relagdo ao prurido. A duragGo da resposta &
terapéutica variou entre algumas semanas e os 10 anos,
sendo que em 25% dos doentes a melhoria manteve-se
por mais de 5 anos. Para evitar possiveis efeitos decor-
rentes da libertac@o stbita de mediadores mastocitdrios,
o protocolo deve ser iniciado com uma dose baixa e com
aumentos progressivos. A resposta parece associar-se
uma reducdo varidvel do nimero de mastécitos e,
consequentemente, a diminuicdo do conteddo de hista-
mina na pele lesional"". Os casos de TMEP tratados
com PUVA séo escassos na literatura"', facto inerente &
sua raridade. Tal como a fotoquimioterapia sistémica, a
terapéutica com UVB de banda estreita demonstrou
potencial eficécia na reducdo do prurido e do nUmero de
lesdes numa doente com TMEP". Estes métodos tera-
péuticos poderdo conduzir a remissdes prolongadas,
melhorando significativamente a qualidade de vida dos
doentes.

Caso Clinico
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RETALHO INGUINAL DE MCGREGOR

José Carlos Cardoso, Ricardo Vieira, Maria Miguel Canelas, Jodo Duarte Freitas, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

RESUMO - O retalho inguinal de McGregor é um retalho cuténeo axial cujo pediculo se baseia na artéria circunflexa
iliaca superficial, ramo da femoral comum. E utilizado principalmente para reconstruir defeitos cirrgicos da méo. A sua
execucdo exige dois tempos operatérios: numa primeira abordagem é realizada a confecgdo e a sutura do retalho sobre
o defeito e, trés semanas mais tarde, procede-se & seccdo do pediculo. A inevitdvel imobilizacdo do membro superior
junto ao abdémen e ao térax entre os dois tempos operatérios comporta o risco de perda tempordria da funcao,
sobretudo da articulagdo do cotovelo. No entanto, apesar desta desvantagem, este retalho permite a correcgéo de
defeitos extensos com um bom resultado funcional e estético, tendo-se tornado um dos retalhos mais utilizados em
cirurgia reconstrutiva da mdo.

E apresentado o caso clinico de uma doente do sexo feminino, de 37 anos, admitida no nosso servico por celulite da méo
esquerda, atingindo predominantemente o 2.° dedo e o 2.° raio digital, com sinais de isquémia por sindrome
compartimental, de que resultou necrose de parte dos tecidos correspondentes & face palmar das 2.9 e 3.¢ falanges do
dedo referido. Apds a resolucdo do quadro infeccioso e nitida demarcacdo das dreas necréticas, procedeu-se ao
desbridamento dos tecidos necrosados (incluindo a extremidade da falange distal) e correccdo do defeito com retalho
pediculado inguinal, segundo a técnica atrds descrita. O resultado final foi bastante satisfatério, tanto do ponto de vista
estético como funcional.

PALAVRAS-CHAVE - Retalhos axiais; Retalho inguinal de McGregor; Cirurgia da méo.

MCGREGOR'S GROIN FLAP

ABSTRACT - The McGregor's groin flap is an axial cutaneous flap based in the superficial circumflex iliac artery, a branch
of the common femoral artery. It is used mostly for reconstruction of hand defects. Surgical technique requires two stages:
initially the flap is raised and sutured over the defect and three weeks later the pedicle is dissected. A temporary
immobilization of the hand and arm is needed between both stages, carrying the risk of temporary loss of functionality of
the elbow joint. However, despite this disadvantage, this flap allows the correction of extensive defects with good
functional and aesthetic results, and it became one of the most used flaps in hand reconstructive surgery.

The authors present the case of a 37-year-old female patient admitted to our department with cellulitis of the left hand with
predominant involvement of the second finger and corresponding portion of dorsal hand. At the time of admission there
were already signs of ischemia resulting from compartmental syndrome, which ultimately lead to necrosis of a significant
portion of the palmar surface of second and third phalanges. After complete resolution of the infection and sharp
demarcation of necrosis, necrotic tissues were debrided (including the extremity of the distal phalanx) and the resulting
defect was reconstructed using the groin flap according to the technique just described. The final result was quite
satisfactory, both from the aesthetic and functional point of view.

KEY-WORDS - Axial flaps; McGregor's groin flap; Hand surgery.
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INTRODUCAO

O retalho inguinal, descrito pela primeira vez em
1972 por McGregor e Jackson' é actualmente o mais
utilizado na correccdo de defeitos cirdrgicos ou tfraumd-
ticos da méo.

O primeiro retalho axial abdominal utilizado para
fins semelhantes data de 1946, altura em que Shaw e
Payne descreveram o retalho abdominal vascularizado
pela artéria epigéstrica superficial’. No entanto, o re-
talho inguinal de McGregor, vascularizado pela artéria
circunflexa iliaca superficial, acabou por ser, na prética,
o Unico consagrado pelo uso. A sua utilidade é actual-
mente mais alargada, nédo se restringindo apenas aos
defeitos cirdrgicos da méo.

Neste artigo apresenta-se um caso clinico exemplifi-
cativo da utilizagdo deste retalho e é apresentada uma
revisGo da anatomia, técnica cirdrgica, indicagdes,
assim como as respectivas vantagens e desvantagens.

CASO CLiNICO

Uma doente de 37 anos foi internada por um quadro
de dermo-hipodermite bacteriona aguda da méo
esquerda, afectando predominantemente o 2.° dedo. A
entrada observavam-se éreas de tonalidade violédcea
sugestivas de isquémia por sindrome compartimental.
Apesar da realizagdo de incisdes para descompressdo,
estabeleceu-se necrose dos tecidos moles correspon-
dentes & face palmarda 2.9 e 3.% falanges (Fig. 1).

Apds resolugdo completa do quadro infeccioso e com a
drea de necrose bem delimitada, procedeu-se ao desbri-

Fig. 1 - "Necrose" dos tecidos moles da face palmarda 2.% e
3.%falanges.
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damento dos fecidos desvitalizados (Fig. 2) e reconstrucéo
do defeito utilizando o retalho inguinal segundo a técnica em
dois tempos descrita por McGregor.

Fig. 2 - Defeito resultante do desbridamento do fecido necro-
sado.

Os principais passos do 1.° tempo cirdrgico (Fig. 3)
foram:

1. Identificacdo da artéria circunflexa iliaca superfi-

cial através de uma sonda Doppler (Fig. 3a);

2. Levantamento do retalho com tamanho adequa-
do ao defeito cirtrgico, juntamente com o res-
pectivo pediculo vascular (Fig. 3b);

3. Sutura do retalho sobre o defeito (Fig. 3c).

Apds 3 semanas de imobilizacdo da méo junto ao
abdémen, procedeu-se ao 2.° tempo operatério, consis-
tindo na secgdo do pediculo do retalho (Fig. 3d).

Com um més e meio de seguimento pds-operatdrio,
o retalho apresentava aspecto hipertréfico devido &
grande espessura da hipoderme subjacente, pelo que se
procedeu a sua descorticagéo com franca melhoria do
resultado estético e funcional (Figs. 4 e 5).

Néo se registaram quaisquer complicacdes significa-
tivas resultantes do procedimento cirdrgico e houve uma boa
retoma da funcionalidade do membro superior apés o
perfodo de imobilizacao entre os dois tempos operatérios.

DISCUSSAO

O retalho inguinal de McGregor é um retalho cuté-
neo axial, o que significa que é vascularizado por um
pediculo artério-venoso definido que permite a sua via-
bilidade, ainda que a razéo entre os seus comprimento e
largura seja maior do que a que seria comportdvel num



Retalho Inguinal de McGregor
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Fig. 4 - Correccéo da hipertrofia do retalho.

retalho de pediculo aleatério. A vascularizagdo do re- é paralelo ao ligamento inguinal, distando em média 2 a
talho de McGregor é assegurada pela artéria circunflexa 3cm deste'. Os estudos das bases anatémicas do
iliaca superficial, ramo da femoral comum, cujo trajecto retalho demonstraram que o trajecto estd sujeito apenas
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Fig. 5 - Resultado final.

a variagdées minimas™’, pelo que o levantamento do
mesmo pode ser realizado de forma empirica utilizando
os pontos de referéncia desta regido anatémica,
nomeadamente a espinha iliaca antero-superior, a
espinha do puUbis e o ligamento inguinal. No entanto, hé
que ter em conta possiveis variagdes, que dizem respeito
essencialmente & sua origem: em certos casos, origina-
se de um fronco comum com a artéria epigdstrica
superficial. Por esta razdo, a identificacdo precisa do
pediculo por meio de uma sonda Doppler, como no caso
que descrevemos, parece ser um método mais fidvel.

No primeiro tempo cirdrgico (levantamento do
retalho e respectiva sutura ao defeito), a preocupacdo
do cirurgido serd a de obter um retalho com suficiente
profundidade de forma a incluir o pediculo vascular'®.
Este ndo tem necessariamente de se localizar no centro
do retalho, dado que foi demonstrada a boa viabilidade
deste ainda que o pediculo se localize mais perto de um
dos bordos'. Demonstrou-se também ser seguro o facto
do retalho poder ser levantado até bastante perto da
origem da artéria circunflexa iliaca superficial na artéria
femoral'.

A seccdo do pediculo e a sutura completa do retalho
na sua posi¢do final séo geralmente realizados entre o
15° e 0 21° dia2, embora McGregor e Jackson advo-
gassem um intervalo adicional de 1 semana, de forma a
minimizar o risco de necrose dos bordos do retalho'. No
periodo que decorre entre os dois tempos, hé a necessi-
dade de imobilizar o membro superior junto ao abdé-
men e ao térax, o que constitui o principal problema
desta técnica, conforme se discutird adiante.

Eventuais ajustes da espessura do retalho, muito de-
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pendente da espessura da hipoderme encontrada no
abdémen do doente, podem ser realizados a posteriori
sem compromisso da viabilidade. Isto obriga a um 3°tem-
po operatério mas, tal como observado no presente caso,
resulta numa melhoria do aspecto hipertréfico do retalho.

Além da reconstrucdo de defeitos da mao, o retalho
inguinal de McGregor pode ainda empregar-se na
reconstrucdo de perdas de substéncia do antebraco e
cotovelo'?, no tratamento de Ulceras de presséo da
regido frocantérica’ e na reconstrucéo do pénis apds
traumatismos ou em cirurgia de transsexualidade’.

Assinalam-se como vantagens deste retalho a pre-
senca de um pediculo constante, a aquisicdo de bons
resultados funcionais e um resultado estético global
muito satisfatério, com criacdo de um defeito cosmético
secunddrio discreto (cicatriz linear na regido inguinal).

A principal desvantagem, como adiantado anterior-
mente, consiste no inevitdvel periodo de imobilizacdo
entre os dois tempos operatérios, que pode condicionar
perda tempordria de funcionalidade da articulagéo do
cotovelo. Este problema é geralmente transitério, haven-
do por vezes necessidade de recorrer a fisioterapia para
a sua resolugdo. No caso clinico que descrevemos houve
uma répida retoma da actividade funcional do cotovelo,
sem necessidade de intervencdes de reabilitagéo.

Apesar de se tratar de um retalho que requer algum
treino cirdrgico, ndo representa muitas dificuldades na
sua execucdo e, dado que as vantagens que comporta
ultrapassam largamente os seus inconvenientes, cons-
titui a técnica de escolha para, no é&mbito da cirurgia
dermatolégica, reconstruir defeitos cirdrgicos da méo.
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. Bolsas e Prémios

Bolsas e Préemios Atribuidos

PREMIOS REUNIAO SPDV (2008)

Atribuidos & melhor comunicacdo e ao melhor caso clinico apresentados em cada Reunido da SPDV
(Patrocinio: Laboratério La Roche-Posay)

REUNIAO DO CENTRO DA SPDV

* Melhor comunicagéao
“Neoplasias malignas (néo cutédneas) numa populacéo de doentes com melanoma maligno”
Sandra Medeiros', Margarida Rafael’, Cecilia Moura’, M. Fernanda Sachse’, Manuela Pecegueiro’, Jodo Abel Amaro’
'Servico de Dermatologia, Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada; “Servico de Dermatologia, Instituto
Portugués de Oncologia — Francisco Gentil, Lisboa

* Melhor caso clinico - 1¢ Sesséo
““Tumores verrucosos em doente imunocomprometido”
Daniela Cunha', Cristina Amaro', Raquel Vieira', Maria da Luz Martins®, Ana Afonso’, Gabriela Marques Pinto’,
Jorge Cardoso'
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa; “Instituto de Higiene e Medicina Tropical,
Faculdade de Ciéncias Médicas de Lisboa; *Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

* Melhor caso clinico - 2° Sesséo
“Dermopatia restritiva: uma laminopatia congénita fatal”
Paulo Morais', Sofia Magina' ¢, M® Céu Ribeiro’, Manuela Rodrigues’, Aurea Canelhas’, José Manuel Lopes™*’,
Huong Le Thi Tanh®, Manfred Wehnert’, Hercilia Guimarges®**
'Servicos de Dermatologia e Venereologia, *Pediatria Médica, *Neonatologia e ‘Anatomia Patolégica, Hospital de
S. Jodo, EPE, Porto; “Servico de Genética, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; ‘Faculdade de Medicina
da Universidade do Porto; “Instituto de Patologia e Imunologia Molecular da Universidade do Porto; ‘Institute of Human
Genetics, Ernst-Moritz-Arndt-University of Greifswald, Germany
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Bolsas e Prémios _

BOLSA SA PENELLA (2008)

Deslocacéo para apresentagdo de trabalhos em reunides cientificas no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio: Laboratérios Pierre Fabre)

* “Desmoplastic melanoma”, “Sclerosing lymphangitis of the penis”, “Aplasia cutis congenital”
(Case reports)
Luis Soares de Almeida
11" Joint Meeting of the International Society of Dermatopathology
San Antonio, Texas, 30 a 31 de Janeiro de 2008

o “Kawasaki disease - A case report” (Poster)
Ana Isabel Moreira
66" Annual Meeting of the American Academy of Dermatology
San Antonio, Texas, 1 a 5 de Fevereiro de 2008

e “Pseudoxanthoma elasticum - A case report” (Poster)
Inés Leite
66" Annual Meeting of the American Academy of Dermatology
San Antonio, Texas, 1 a 5 de Fevereiro de 2008

* “Immunodermatology and blistering disorders” (Poster)
Nuno Menezes
66" Annual Meeting of the American Academy of Dermatology
San Antonio, Texas, 1 a 5 de Fevereiro de 2008

¢ “Solitary fibrous tumors of the skin - one more case” (Comunicacéo oral)
Joao Goulao
5" EADV Spring Symposium
Istambul, Turquia, 22 a 25 de Maio de 2008

¢ “Closing large lower lip defects including the comissure: Estlander vs Burrow advancement flap”
(Poster)
Rodrigo Carvalho Aradjo
5" EADV Spring Symposium
Istambul, Turquia, 22 a 25 de Maio de 2008

¢ “Rosacea fulminans” (Comunicacéo oral)
“Painful scalp ulcers” (Poster)
Daniela Cunha
5" EADV Spring Symposium
Istambul, Turquia, 22 a 25 de Maio de 2008
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BOLSA PARA ESTAGIOS FORMATIVOS NO PAIS (2008)

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

o Ana Moreira

Estdgio em Cirurgia Dermatolégica nos Hospitais da Universidade de Coimbra
1 de Abril a 30 de Junho de 2008

BOLSA CABRAL DE ASCENSAO (2008)

Suporte para estégios formativos no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio: SPDV / Laboratérios Delta)

® Jodo Maia e Silva
Laboratoire de Photobiologie, INSERM
Paris, 1 a 29 de Fevereiro de 2008

o Luis Soares de Almeida

Actualizacdo em Imunohistoquimica de Tumores Malignos Cuténeos — Dermatopathologische Gemeinschaftspraxis
Friedrichshafen, Alemanha, 1 a 15 de Marco de 2008

® Felicidade Trindade
Estdgio em Dermatologia Pedidtrica
Hépital St André
Bordéus, 24 de Marco a 24 de Junho de 2008

® Mariana Cravo
Estdgio em Doencas Inflamatérias e Cirurgia a Laser

St John's Institute of Dermatology
Londres, 31 de Marco a 11 de Abril e 30 de Junho a 26 de Setembro de 2008

® Jodo Borges da Costa
Estdgio em Cirurgia Dermatolégica

Hospital Ramén y Cajal
Madrid, 1 de Abril a 30 de Junho de 2008

¢ Filipa Ventura
Estagio em Cirurgia de Mohs
Hospital Universitario Virgen del Rocio

Sevilha, 1 de Abril a 30 de Junho de 2008

¢ Nuno Menezes
Estdgio em Melanoma e Dermatoscopia
Hospital Clinic
Barcelona, 1 a 30 de Setembro de 2008

e Joana Gomes Rocha
Estagio em Cirurgia Dermatolégica

Hospital Universitario Virgen del Rocio
Sevilha, 15 de Setembro a 15 de Dezembro de 2008
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Bolsas e Prémios -

Bolsas e Prémios - Regulamentos

(Patrocinio: Intendis Portugal)

REGULAMENTO

A Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia atribui os Prémios Bernardino Anténio Gomes, destinados a
contemplar:

- O melhor artigo e
- O melhor caso clinico

publicados nos Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia durante o ano de 2008.

1. Os referidos Prémios poderdo contar com o patrocinio de entidades com as quais a Direccéo da Sociedade firmar
convénio adequado, sendo determinado anualmente o seu valor pecunidrio.

2. O jori dos Prémios Bernardino Anténio Gomes serd constituido pelo Presidente, pelo Secretdrio da SPDV e pelo Editor
dos Trabalhos da SPDV, que escolherdo os trabalhos premiados.

3. Da decis@o do juri ndo haverd recurso.

4. Os prémios ser@o enfregues aos autores dos trabalhos premiados, durante uma das Reunides da Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia a realizar no ano 2009.

5. O presente Regulamento substitui os anteriores referentes a Prémio com esta designagéo.

CONVENIO
De harmonia com o regulamento dos Prémios Bernardino Anténio Gomes, a Direccéo da Sociedade Portuguesa de
Dermatologia e Venereologia celebrou com a Firma Intendis Portugal um convénio de patrocinio em 2008 para os

referidos Prémios, que terdo os seguintes valores pecunidrios:

- Melhor artigo — 1 600 euros (mil e seiscentos euros)
- Melhor caso clinico — 800 euros (oitocentos euros)
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CONCURSO DE FOTOGRAFIAS URIAGE 2008

Da Dr.“ Teresa Figueiredo, Directora Técnica do Laboratério Saninter, recebemos o pedido de divulgagé@o do “Concurso
de Fotografias Uriage 2008”, subordinado ao tema “Pontes sobre a Agua”, com as primeiras doze fotografias seleccionadas

serd elaborado o Calendério Uriage 2009.

EAU THERMAL

Concurso de Fotografias Uriage 2008

“Pontes sobre a agua”

Este ono 2008 convidomo-io o olhar e fotografar os “Ponfes sobre o
dgua'! Desde o5 fempos dos romanes olé & ocluoidodes gus o
pontes 580 construicos pora possar rics 2 o suo orquitectura fem sido
uma marca dos hempos. .

Esperamos assim que 2 dedique a olhar a swa violto pora procurar as
“Panfes sobre dgua" que o podem levar o passear nesto peqQuena
ponte ne Fargue do Grande Hotel d Ukoge em Franga.,

REGULAMENTO

= A fatogrofio denve el subcadinoda oo bema “Fontes sobre o oguwo®
com o presenca de doE eementos fundomentas: uma ponie 8 dgea

= Codao porficiponte poderd colocar o conoursa  om moximoe de 3
Totografios, formecicos em supore informafice (20 ou eemal].

= O prozo de entrego terming o 30 de Setembro de 2008, deveondo o
letogralics ser enlregues o um dol nasses colabarodores ou enmvimdoas
diractomente para o Sonintar: soninter@saninter,pi

= O Kin de seleccdo A & conslitddo por 2 médicos: | crofivo, | fotdgrafo
amader & per fodos oi gue guiserem porlicipor no eleican das 12
malhores fotografios.

L]

'h = Mo dio 7 de Outubro de 2008 estardc espostas em Usboa todas os
+1I-"r- | fotogmadios o concuns onde se procedend ﬁwlu_r:ﬁ:l

U IA(JI-

o D1 prdmia pora o methar (otografio & wm famldshcn fim de semono a
LRIAGE-LES-BAMNE pana ¥ pedcas, o realizor duronie o ano de 2009,
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RELATORIO DA ACTIVIDADE DA S.P.D.V. RELATIVO AO ANO DE 2007
(Nos termos da alinea d) do Art.2 192 dos Estatutos)

I - REUNIOES CIENTIFICAS
Durante o ano de 2007 realizaram-se duas Reunides cientificas ordindrias e o Férum do Interno:

® Reunido do Sul, no Hotel dos Templdrios em Tomar, de 27 e 28 de Abril. Incluiu um Simpésio organizado pelo Grupo
Portugués de Cirurgia Dermatolégica no dia 27, com a participagéo do convidado de Tel Aviv Dr. Joseph Alcalay, e no dia 28
uma conferéncia pelo Professor Doutor Jodo Lobo Antunes sobre Medicina e Arte e outras da Dr.* Gabriela Marques Pinto
sobre A Dermatologia Portuguesa no Novo Milénio: Andlise Bibliométrica 2000-2006 e do Dr. Luis Leite sobre Fotografia
Dermatolégica na Pratica Clinica. Foram apresentadas 11 comunicacées, 21 casos clinicos.

® Férum do Interno, reunido realizada em Coimbra no Hotel D. Luis em 30 de Junho, com a apresentacéo e discusséo de
inquérito apresentado pela SPDV aos Médicos Internos da Especialidade de Dermatologia e aos recém especialistas, seguido
da apresentacéo e discussdo de duas palestras pelos convidados Lopes Martins e Manuel Delgado relacionadas com a
Gestao dos Servicos de Dermatologia na vertente da Medicina Privada e PUblica. Seguiu-se a apresentacdo de um tema de
Educag@o Médica Continua —as Toxidermias, a cargo de Américo Figueiredo, Margarida Gongalo e Alberto Mota.

® Reunido do Norte, no Hotel Solverde em Espinho, nos dias 16 e 17 de Novembro. Incluiu um Simpésio organizado pelo
Grupo de Estudo e Investigacdo das Doencas Sexualmente Transmissiveis, tendo como convidado o Professor Doutor Rui
Medeiros que abordou o tema das infeccées HPV. Contou no dia 17 com a palestra sobre Miguel Torga proferida pela
Professora Doutora Cristina Robalo Cordeiro, Vice-Reitora da Universidade de Coimbra. Foram apresentadas 12
comunicacées e 27 casos clinicos e 9 em poster, com seleccéo dos 3 melhores com breve apresentacéo oral.

Il - BOLSAS airibuidas

1. Bolsa Cabral de Ascenséo (Patrocinio — SPDV/ Laboratéros Delta): para realizacéo de estégios de indole clinica ou
laboratorial no estrangeiro — atribuidas 7 bolsas, no valor total de 20.951,31 euros. (inclui os valores pagos em viagem).

2. Bolsa Sa Penella (Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre): para apresentacdo de trabalhos em reunides
cientificas na Europa — atribuidas 23 bolsas, no valor total de 27.200 euros (inclui os valores pagos pela publicacdo de
trabalhos).

3. Bolsa SPDV/EADV (Patrocinio - Laboratério Saninter): para apresentacdo de trabalhos, por internos da
especialidade, no Congresso anual da EADV (Viena, Austria) — atribuidas 9 bolsas.

4. Bolsa para Estagios Formativos no Pais (Patrocinio — SPDV): para a realizacdo de estdgios formativos dentro do Pafs
—atribuidas 2 bolsas, no valor de 3.400 euros.
111 - PREMIOS atribuidos

1. Prémios ReuniGo da SPDV (Patrocinio — Laboratério Roche-Posay): para as melhores apresentacdes de
comunicacdes e casos clinicos em cada reunido da SPDV — valorindividual de 700 euros e 500 euros, respectivamente; valor
total atribuido em 2007 de 2.400 euros.

2. Prémio Bernardino Anténio Gomes (Patrocinio — Fundacéo Schering Lusitana): para os melhores artigo e caso

clinico, publicados no ano 2007 nos "Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia" — valores,
respectivamente, de 1600 euros e 800 euros, no total de 2.400 euros.
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IV - TRABALHOS DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

Foram regularmente publicados os 4 niOmeros anuais da revista, mantendo a Dr.® Gabriela Marques Pinto como
Editora. Foram ainda publicados como suplementos os Boletim Informativo das Dermatites de Contacto do Grupo Portugués
de Estudo da Dermatites de Contacto e Acta Fotobiolégica, do Grupo Portugués de Fotobiologia.

Foi mantido o contrato com a empresa gréfica Sublinhado e a facturacdo 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 2007 realizaram-se 2 Assembleias Gerais Ordindrias, em Tomar e Espinho, respectivamente em 27 de Abril
e 16 de Novembro.

VI - RELACIONAMENTO COM AS SECCOES ESPECIALIZADAS DA SPDV

Tem sido objectivo da SPDV manter com as diversas Seccdes Especializadas, uma colaboracédo mdtua e regular
contemplando as dreas legal, administrativa, financeira e cientifica, nomeadamente promovendo a sua participacéo nas
reunides cientificas da SPDV, a publicacéo dos seus boletins incluidos como Suplemento nos Trabalhos da SPDV, ou facilitando
o seu acesso  comunicacdo social através da empresa de Comunicagéo da SPDV.

VII - PAGINA DA SPDV NA INTERNET

A Direccéo da SPDV manteve o contrato com a empresa especializada nesta drea: Trace — Solucées Informdticas e Internet,
LDA, sendo Pedro Guinote o responsdvel pela manutencéo do site da SPDV. A Merck Sharpe and Dohme, por falta de interesse
deixou de ser a patrocinadora oficial do site, pelo que a manutencéo da pdgina da SPDV esteve a cargo integralmente da
SPDV.

O site manteve-se funcional, dindmico e actualizado com informacéo sobre eventos cientificos, nomeadamente sobre as
reunides da SPDV, permitindo a inscricdo dos membros, submissdo de abstracts e a consulta do programa cientifico, com links
as dreas de actividade prioritéria da SPDV — calenddrio de eventos, revistas da SPDV, inclusdo de textos da especialidade,
formulérios de pagamento de quotas, acesso online a revistas da especialidade de grande prestigio e interesse cientifico,
nomeadamente o British Journal of Dermatology, Acta Dermato-Venereologica e Photodermatology, Photoimmunology &
Photomedicine, etc.

VIl - DIVULGACAO DA ESPECIALIDADE - EMPRESA DE COMUNICACAO

Durante o ano de 2007 manteve-se o confrato com a empresa de comunicacdo, sob a responsabilidade de Custédia
Domingos, responsdvel pela divulgacdo das reunides da SPDV e de outros eventos considerados de interesse para a
divulgacdo da Especialidade e que foi responsavel, por exemplo, pela abertura dos varios érgéos de comunicacéo oral e
escrita & participacdo de Dermatologistas no Dia Mundial da Psorfase

Salienta-se, ainda a em 2007, a divulgacéo das reunides da SPDV e a colaboracdo com a Associacéo Portuguesa de
Cancro Cuténeo (euromelanoma day), bem como a difusdo da posicdo da Direcgdo da SPDV face a algumas situacdes do
foro da especialidade surgidas na comunicacéo social.

Independentemente, a Direccéo da SPDV, organizou um esquema de participacéo regular de temas na imprensa escrita
com temas de interesse imediato para o publico ou para médicos de outras Especialidades ou temas com o intuito de divulgar
as capacidades da Especialidade. Assim, foram publicados mensalmente temas dermatolégicos escritos por vérios
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Dermatologistas na imprensa dirigida ao publico em geral (Jornal do Centro de Satde) e na Imprensa Médica Geral
(Suplemento Dermatolégico mensal da revista Semana Médica) (ver anexo). Ainda, com o patrocinio dos Laboratérios Delta,
foi elaborado um Dossier Dermatologia/ECZEMAS publicado como suplemento do Didrio de Noticias em 27 de Outubro.

IX - SITUACAO CONTABILISTICA E FISCAL DA SPDV

Manteve-se o contrato com o contabilista j& anteriormente contratado pela SPDV, desde Janeiro de 2004, e estando a
contabilidade da SPDV organizada de modo adequado e atempado.

Lisboa, 16 de Marco de 2008
Margarida Gongalo
Secretdria Geral da SPDV
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BOLSA SA PENELLA - 2007

Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre

Titulo do Trabalho Reunidao/Congresso

Tuberous Sclerosis with Pulmonary

Nuno Menezes . . , 65" Annual Meeting 1200
involvement in a male patient (Poster)
"Pregnant adolescents and C.
~ Trachomatis infection: Prevalence and o
Jodo Borges da Costa ) ) ” 16" Congresso da EADV 800
diagnostic challenges” e
"Lamellar Ichthyosis" (Posters)
. " Axillary Tumor” e " Scleromyxedema - @
Andrea Martins 16" Congresso da EADV 800

Thalidomide therapy" (Poster)
Inés Lobo " Keratodermia de Spiny” (Poster) 16" Congresso da EADV 800
" Buschke-Lowenstein tumor in a

patient with hepatitis C' e "Bathing suit

Felicidade Trindade 16" Congresso da EADV 800

ichthyosis - na unsual phenotype of
lamellar ichthyosis" (Posters)

“A Clinical Case of Lupus Erythematosus
associated with erythema multiforme:
Jodo Borges da Costa Rowell's Syndrome or only a subset of AAD Meeting 1200
subacute lupus erythematosuse"
(Com. Oral)

" Agminated Spitz nevi arising on
Carolina Gouveia hyperpigmented area - report of 16" Congresso da EADV 800
two cases" (Poster)

" Dermatomyositis and malignant

melanoma - a case Report' e

Cristina Amaro Sordo 16" Congresso da EADV 800

"Reticular erythematous mucinosis -
treatment with topical puva" (Posters)

" Dermatose Ig linear - 1 case Report”
Ana Daniela Cunha e " Crohn's Disease - multiple vulvar 16" Congresso da EADV 800
ulcers" (Posters)

“Full Thickness skin grafts-Use in

Goreti Catorze Dermatologic Surgery” (Prelectora) 16" Congresso da EADV 800
"Multiple primary melanomas:
Review of 16 cases";
" CD30 + T-Cell Lymphoma in

Vasco Vieira Serréo association with malignant melanoma 11" World Congress on Cancers 800
e "lmprovement in Actinic Keratoses of the Skin
after capecitabine therapy for colon
cancer (Posters)

. . "Natural Killer-Cell Lymphoma'" 11" World Congress on Cancers

Marcia Ferreira (Com Oral) of the Skin 800
" Cutaneous pseudallescheria boydii

José Carlos Cardoso infection in a renal transplant recipient" 16" Congresso da EADV 800
(Poster)
"Island Pedicle Flap With a Single ) )

Felicidade Trindade Lateral Pedicle - a Modification of the Congresso Mundial de Dermatologia - 1200

traditional Technique" (Com Oral) Buenos Aires
"Liver Abnormalities in Patients with c Mundial de D loai
Jodo Borges da Costa generalized pustular psoriasis of Von Slef R TIeliel C R RTel okl el 1200

Zumbush” (Com Oral) Buenos Aires
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BOLSA SA PENELLA - 2007 (cont.)

Titulo do Trabalho

Patrocinio - SPDV/Laboratérios Pierre Fabre

Pedro Serrano

Marisa André

Raquel Vieira

Nuno Menezes

Pedro Ponte

Marta Teixeira

“Photoallergic contact dermatitis to
tropical wood” (Poster)

“A case of Primary Cutaneous
CD-30-Positive large Cell Lymphoma
presenting as leg ulcers” (Com Oral)
"Hansen's Disease in Portugal: An
analysis of 292" (Com Oral)
"Kaposi's Sarcoma arising in a patient

Reunidco/Congresso

16" Congresso da EADV

Congresso Mundial de Dermatologia -

Buenos Aires

Congresso Mundial de Dermatologia -

Buenos Aires

Congresso Mundial de Dermatologia -

with chronic Myelomonocytic
Leukaemia" (Com Oral)
"Photobiology and phototherapy/
psoriasis and related disorders"
(Com. Oral)

" Palmar-plantar erythrodysesthesia
induced by capecitabine" e

" Green Foot"

Buenos Aires

Buenos Aires

16" Congresso da EADV

Congresso Mundial de Dermatologia -

800

1200

1200

1200

1200

800

TOTAL 21.200

Nota: No total da Bolsa S& Penella néo foram considerados os prémios adicionais previamente pagos para publicacéo de trabalhos

Pedro Nuno Santos Serrano
Raquel Santos

Cristina Amaro

Isabel Fonseca

Paulo Filipe

Felicidade Trindade

Nuno Menezes

BOLSA CABRAL DE ASCENSAO - 2007
Patrocinio - Laboratérios Delta e SPDV

Instituicao

Universidade Catélica - Leuven
Universitaire Ziekenhunizen Leuven
Universidade Catélica - Leuven
Hospital Gregério Marafion-Madrid

Laboratoire Inserm U532 du museim

National d'histoire Naturelle em Paris
Unversidade de Medicina de Graz

Universidade Miami

04 de Fevereiro a 2 de Marco de 2007

De 8 a 26 de Janeiro de 2007

16 de Abril a 11 de Maio de 2007
1 de Maio a 31 de Julho de 2007
De 1 a 30 de Junho de 2007

2 de Julho a 10 de Agosto de 2007

1 de Julho a 31 de Agosto de 2007

Valor

(Euros)

1750
850
1450
6250
1750
2350

4000

TOTAL 18.400

Nota: No total da Bolsa Cabral de Ascenséo, néo foram contabilizados os valores de deslocacéo apresentados pelos candidatos.
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BOLSA SPDV-EADV 2007
Patrocinio - Laboratério Saninter

Titulo do Trabalho Reuniao/Congresso

" Tinea corporis resistant to topical and oral treatment in
an immunocompetent patient" (Poster)
" Calcinosis cutis as presentation of severe systemic

Marcia Ferreira 16" Congresso da EADV

Ana Moreira 16" Congresso da EADV

scleroderma in childhood - A case report" (Poster)
Filipa Ventura " Martorell's ulcer - a diagnosis fo have in mind" (Poster) 16" Congresso da EADV
Mariana Cravo " Pityriasis versicolor atrophicans - a case report" (Poster) 16" Congresso da EADV
" Squamous cell carcinoma of the penis: an atypical

. resentation" e " Generalized eczema as paraneoplastic
Sandra Dutra Medeiros > , “ ‘ s i 16" Congresso da EADV

marker" (Posters)
"Autoimmune progesterone dermatosis" (Com. Oral)

" Eruptive pseudoangiomatiosis - two cases reports"

Maria Miguel Canelas 16" Congresso da EADV

(Poster)
"Successful treatment of recalcitrant pemphigus Foliaceus

Vasco Vieira Serréo with Rituximab" e " Granular Cell Tumor: 16" Congresso da EADV
A Clinicopathological review of 16 Cases" (Com. Orais)

Jodo Goulao " Urticarial vasculitis due to infliximab" (Com. Oral) 16" Congresso da EADV

"Sarcoidosis . A case report' e " Erythema multiforme in

tient with h impl 2 and Chlamydi
Elisclbe're SanOS Moreirq a parient wi erpes simplex fype an amyadia ]6"“ Congresso do EADV

pneumoniae co-infection" e " Multiple cutaneous
mastocytomas in a lactant" (Posters)

BOLSA PARA ESTAGIOS FORMATIVOS NO PAIS - 2007
Patrocinio - SPDV

Valor

(Euros)

| Local de Estagio | Duracao do Estagio

Centro de Dermatologia

Marcia Ferreira 15 dias 400

Médico-Cirtrgico de Lisboa

Centro de Dermatologia
Médico-Cirtrgico de Lisboa 3000

Marta Almeida Pereira 3 meses
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PREMIOS REUNIAO SPDV - 2007

REUNIAO DE TOMAR
Patrocinio - Laboratério Roche-Posay

Titulo do Trabalho / Autores

Andlise Retrospectiva de Melanoma Cutdneo Primdrio: 1996 — 2006
Comunicagéo Mércia Ferreira; V. Costa, T. Torres, Manuela Selores
Servico de Dermatologia do Hospital Geral de Santo Anténio, Porto
Tumor Fibroso Solitério da Pele
Joao Gouléo, C. Furtado, E. Bartolo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Garcia de Orta, Almada
Caso Clinico (ex-aequo) Heterotopia Glial Nasal
Filipa Ventura', C. Vilarinho', A. P Vieira', M.J Bastos’, M. Teixeira®, M. Luz Duarte’
'Servicos de Dermatologia e Venereologia, “Cirurgia Pléstica e Reconstrutiva e

°Anatomia Patolégica, Hospital de Sdo Marcos, Braga

REUNIAO DE ESPINHO
Patrocinio - Laboratério Roche-Posay

Titulo do Trabalho / Autores

Utilidade da Luz intensa Pulsada em Nevos de Becker
Comunicagéo Sérgio Alves', T. Baudrier,' A. Mota®, F. Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital de S. Jodo, Porto e
*Faculdade de Medicina da Universidade do Porto
Proctite ulcerada num doente com Infecgéo VIH
Ricardo Coelho!, C. Fernandes’, T. Martins®, F. Correia’, M.J. Borrego,
J. Machado®, F MalteZ’, J. Cardoso’

'Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Faro, *Servicos de Dermatologia
e Venereologia e de *Doencas Infecciosas do Hospital Curry Cabral, Lisboa e
‘Departamento de Bacteriologia, Instituto Nacional de Satde Dr. Ricardo Jorge
Infecgdo pelo VIH e Doenga de Hansen — a propésito de um caso clinico

Caso Clinico (ex-aequo) Sandra Medeiros', C. Fernandes', N. Martins®, G. Martins®,

J. Machadd®, R. Vieira', F Maltés', J. Cardoso’
'Servicos de Dermatologia e Venereologia, “Doencas Infecciosas e
*Medicina Interna, Hospital Curry Cabral, Lisboa
Ectima Gangrenoso
Inés Lobo', M. Ferreira', A. Encinans’, M. Sanches'
'Servicos de Dermatologia e Venereologia, “Anatomia Patolégiaca do
Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

PREMIOS BERNARDINO ANTONIO GOMES - 2006
Patrocinio - Intendis Portugal

Titulo do Trabalho Autores
Artigo “Nevos displésicos- Correlagéo Clinicopatoldgica”. Jodo Alexandre, I. Viana, E. Vale
Caso Clinico “Linfoma Cutdneo de Celulas NK/T Tipo Nasal” Esmeralda Vale, B. Pereira, R. Silva. O. Bordalo
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LISTA DE PUBLICACOES PROMOVIDAS PELA SPDV EM REVISTAS DE

GRANDE DIVULGACAO, PARA A CLASSE I,VlfDICA/ FARMACEUTICA
OU PARA O GRANDE PUBLICO

e Suplementos Dermatolégicos da Revista Semana Médica:
Julho - Cancro Cuténeo
Dr. Ricardo Vieira — Hospitais da Universidade de Coimbra
Setembro — As peles atépicas
Dr.® Margarida Gongalo — Hospitais da Universidade de Coimbra
Outubro — Psoriase
Dr.? Sofia Magina — Hospital de Sao Jodo, Porto
Novembro — A acne
Dr. Hugo Oliveira — Hospitais da Universidade de Coimbra
Dezembro — Dermatomicoses
Dr.® Gléria Velho — Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

® Jornal do Centro de Saude - Temas jé publicados ou em publicagéo:
Edicdo de Fevereiro: Frieiras
Dr. Jodo Goes Pignatelli — Hospital de Santa Maria, Lisboa
Edicdo de Margo: Acne
Dr.% Isabel Correia da Fonseca — Hospital de Santa Maria, Lisboa
Edicdo de Abril: Lipus Eritematoso
Dr. Jodo Pedro Freitas — Hospital de Santa Maria, Lisboa
Edicdo de Maio: Euromelanoma
Dr. Jodo Abel Amaro — Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa
Edicao de Junho: Pé-de-atleta
Dr. José Carlos Cardoso — Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra
Edicéo de Julho: Eczema
Dr.° Mariana Cravo — Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra
Edicdo de Agosto: Infeccoes sexualmente transmissiveis
Dr. Sérgio Seara Alves — Hospital de Sdo Jodo, Porto
Edicdo Setembro: Alergias medicamentosas
Dr.% Maria Miguel Canelas — Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra
Edicdo Outubro: Psoriase
Dr.° Elisabete Moreira — Hospital de Séo Jodo, Porto
Edicdo de Novembro: Dermatite das fraldas
Dr.® Mércia Ferreira — Hospital Geral de Santo Anténio, Porto
Edicdo de Dezembro: Piolhos

Dr. Tiago Torres — Hospital Geral de Santo Anténio, Porto
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RELATORIO DE CONTAS DA SPDV RELATIVO AO ANO DE 2007

DEMONSTRACAO DOS RESULTADOS EM 2007-12-31

Exercicios (Euros)

Custos e Perdas

Custo mercadorias vend. mat. consumidas:
Mercadorias 188.338,28 193.041,93
Matérias 0,00 188.338,28 0,00 193.041,93
Fornecimentos e servicos terceiros 110.901,01 271.751,81
Custos com o pessoal:
Remuneracées 0,00 0,00
Encargos sociais:
Pensées 0,00 0,00
Outros 6,73 6,73 0,00 0,00
Amortizacées do imobilizado corpéreo e incorpéreo 309,87 782,56
Ajustamentos 0,00 0,00
Provisoes 0,00 309,87 0,00 782,56
Impostos 11.011,32 15.809,91
Outros custos e perdas operacionais 0,00 11.011,32 0,00 15.809,91
(A) Custos e perdas operacionais 310.567,21 481.386,21
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 154,64 154,64 348,87 348,87
(C) Custos e perdas correntes 310.721,85 481.735,08
Custos e perdas extraordindrios 873,57 1.725,20
(E) Custos e perdas do exercicio 311.595,42 483.460,28
Impostos sobre o rendimento do exercicio 943,27 0,00
(G) Custos totais 312.538,69 483.460,28
Resultado liquido do exercicio 70.222,54 35.001,10
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DEMONSTRAGCAO DOS RESULTADOS EM 2007-12-31 (cont.)

Proveitos e Ganhos

Exercicios (Euros)

Vendas:
Mercadorias 19.967,49 50.208,66
Produtos 0,00 0,00

Prestacéo de servigos 354.675,00 374.642,49 463.697,66 513.906,32

Variagéo da producéo 0,00 0,00

Trabalhos para a prépria empresa 0,00 0,00

Proveitos suplementares 0,00 0,00

Subsidios a exploracéo 0,00 0,00

Ovutros proveitos e ganhos operacionais 0,00 0,00 0,00 0,00

Reversées de vamortizagdes e ajustamentos 0,00 0,00 0,00 0,00
(B) Proveitos e ganhos operacionais 374.642,49 513.906,32

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

Rendimentos de participacgéo de capital 0,00 0,00

Rend. titulos negocidveis out. aplic. financeiras

Relativos a empresas do grupo

Outros 0,00 3.787,40

Outros juros e proveitos similares:

Relativos a empresas do grupo

Outros 4.716,35 4.716,35 550,57 4.337,97
(D) Proveitos e ganhos correntes 379.358,84 518.244,29

Proveitos e ganhos extraordindrios 3.402,39 217,09
(F) Proveitos totais 382.761,23 518.461,38

RESUMO (2006-2007)

2007
Resultados operacionais (B) - (A) = 64.075,28 32.520,11
Resultados financeiros (D-B) - (C-A) = 4.561,71 3.989,10
Resultados correntes (D) - (C) = 68.636,99 36.509,21
Resultados antes de Impostos (F) - (E) = 71.165,81 35.001,10
Resultado liquido do exercicio (F) - (G) = 70.222,54 35.001,10
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PARECER DO CONSELHO FISCAL
SOBRE O RELATORIO E CONTAS DA DIRECCAO

Em cumprimento da lei e dos estatutos, o 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 Demonstracdo de Resultados e demais elementos de prestacdo de contas referentes ao exercicio
econémico de 2007.

Na sequéncia da andlise feita aos documentos apresentados, o Conselho Fiscal é de opiniGo que, de uma forma geral, os
mesmos reflectem a posicdo econémico-financeira da empresa em 31 de Dezembro de 2007 e estdo em conformidade com
as disposicdes legais aplicdveis.

Tendo em consideracéo os elementos apresentados, o Conselho Fiscal é de parecer que:

a) Sejam aprovados o Relatério, Balanco, Mapas de Demonstracdo de Resultados e demais documentacéo de
prestac@o de contas;

b) Seja aprovada a proposta da aplicagdo de resultados no fecho do exercicio.

O Conselho Fiscal agradece ao Conselho de Administracéo e aos colaboradores em geral

Lisboa, 18 de Marco de 2008
O Conselho Fiscal
Jodo Abel Amaro (Dr.)
Gléria Cunha Velho (Dr.9)
Barbara Fernandes (Dr.9)

PROGRAMA DE ACCAO PARA 2008

Na continuidade da accéo desenvolvida durante o ano de 2007, séo os seguintes os objectivos dos Corpos Gerentes da

SPDV:
Objectivos Gerais

1. Agilizar e aprofundar a interaccéo da SPDV com os Sécios e as Seccdes Especializadas.

- Manter os sécios informados das actividades da SPDV, através da pdgina da Internet da SPDV e por comunicagéo regular
poremail.

- Intensificar a informag@o aos sécios em matérias relevantes para a sua actividade (de natureza cientifica ou de interesse
profissional), nomeadamente através da pagina da Internet da SPDV, do acesso online a um maior nimero de revistas
médicas da Especialidade e da realizag@o ou promocéo de reunides formativas.

- Promover a participacdo activa dos Sécios 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 pdgina da Internet e para revistas de divulgacéo da Especialidade.

2. Cooperar activamente com outras associagoes 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 Seccoes regionais e a EADV.

3. Implementar o conhecimento da Dermatologia na comunidade através da colaboragéo e incentivo nas campanhas
temdticas, da presenca regular nos media de indole geral e médica especializada, do desenvolvimento da drea destinada
ao grande pUblico no site da SPDV e da distribuicdo dos Trabalhos da SPDV em Bibliotecas Hospitalares e Universitdrias,
além dos principais Servicos de Dermatologia do Pafs.
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Actividade Cientifica e de Educagéio Médica Continua

1. Redlizar uma Reunido Cientifica Ordindria da SPDV, em Viseu, Hotel Montebelo, em 11 e 12 de Abril com a colaboracéao
activa do Grupo Portugués de Fotobiologia e, na sequéncia de participacdes anteriores, com uma palestra sobre tema afim da
Dermatologia e Medicina.

2. Realizar o Congresso Nacional de Dermatologia em Lisboa, no Hotel Sana Lisboa, de 14 a 16 de Novembro, com a
participacdo activa dos Grupos de Estudo da SPDV e, preferencialmente, com interacg@o com especialidades fronteira da
Dermatologia.

3. Realizagdo do Férum de Formacéo e Prética Clinica destinado aos Especialistas de Dermatologia e que procurard ser local de
debate das suas preocupacées profissionais, estimulo & sua actividade formativa e meio de interligacéo cientifica.

4. O sucesso do Férum do Interno em 2007, dd-nos alento para manter dentro do espirito de colaboracdo com outras
instituicdes da Dermatologia, a realizacdo mais regular de reunides no dmbito da Educacéo Médica Continua e de discusséo
dos problemas préticos da Dermatologia e dos seus aprendizes e praticantes.

5. Manfer a publicacdo regular de quatro nimeros anuais dos “Trabalhos da SPDV” e dos suplementos das Seccoes
Especializadas, sob a Edicao de Gabriela Marques Pinto e de um Corpo Editorial a renovar pontualmente. Manter o acesso
online aos nimeros recentes da revista e implementar a digitalizacdo dos nGmeros mais antigos para disponibilizar no site da
SPDV.

6. Dar incentivos & actividade cientifica dos Sécios, nomeadamente & investigacdo em Dermatologia, & publicitacéo localmente
e no exterior do trabalho realizado, e & aquisicéo de novos conhecimentos técnicos e cientificos no Pais ou no estrangeiro,
mediante a atfribuico de Prémios e Bolsas, com base em regulamentos recentemente reformulados e dentro das
possibilidades financeiras da SPDV.

7. Candidatar Portugal & organizacdo de um Congresso da Academia Europeia de Dermatologia e Venereologia.

Gestao da SPDV

Manter a firma Mundiconvenius como apoio ao Secretariado da SPDV, segundo um contracto de prestacéo de servicos a
renovar anualmente e desenhado de forma a cumprir os objectivos que nos propomos conseguir.

Manter o arrendamento de Sala & Firma Mundiconvenius, onde, conforme determinacdo dos Estatutos da SPDV
aprovados em 2006, funciona a sua sede.

Manter o apoio contabilistico e recorrer, sempre que necessdrio, ao apoio juridico em regime de prestacéo de Servicos.

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

Gerir de forma equilibrada os recursos financeiros da SPDV, com a negociacéo de protocolos de colaboragéo anual ou
bianual de modo a garantir patrocinadores privilegiados da SPDV.

Iniciar um estudo estratégico e financeiro para a possibilidade de aquisicdo de sede prépria 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 o Museu da
Dermatologia.

ORCAMENTO PARA 2008

Quotas 10.000,00 € Instalagées, Secretariado e Contabilidade 54.600,00 €
Juros 6.000,00 € Direcgéo 3.000,00 €
Reunides da SPDV 60.000,00 € Bolsas e Prémios 60.200,00 €
Patrocinio de Bolsas e Prémios 53.000,00 € Diversos 20.000,00 €
Revista 59.200,00 €

TOTAL 188.200,00 € TOTAL 137.800,00 €

RESULTADO (Euro): 50.400,00 €
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SO0 E DA D

Bt REUNIAO DO CENTRO
|J--le.\'|";i-::-l CYCRl A VISEU

2 VENEREOLOGIA

11 e 12 de Abril de 2008
HOTEL MONTEBELO - VISEU

PROGRAMA

Dia 11 de Abril (6° Feira)

14h30m

14h30m

14h42m

14h54m

15h06m

15h18m

15h46m

16h30m
16h45m

17h30m
18h00m
20h30m

SIMPOSIO DO GRUPO PORTUGUES DE FOTOBIOLOGIA

Moderadores: Hugo S. Oliveira, Martinha Henrique

Telangiectasia macular eruptiva perstans — Resposta & fotoquimioterapia sistémica

Cristina Amaro', S. Medeiros', R. Coelho', A. Afonso’, G. Marques Pinto’

'Servicos de Dermatologia e “Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa
Foto(quimio)terapia na pitiriase liquenéide

Ricardo Coelho, S. Medeiros, C. Amaro, G. Marques Pinto

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Fototerapia UVA1 - Experiéncia de 7 anos do Servico de Dermatologia dos HUC

Mariana Cravo, H.S. Oliveira, M. M. Brites, A. Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Fototerapia na micose fungoide: comparacéo da eficacia terapéutica entre PUVA e Nb-UVB
Pedro F. Ponte, M. Apetato - Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa
O papel da fototerapia na psoriase na era dos biolégicos

Gabriela Marques Pinto - Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

A perspectiva actual da fotoferese

Cecilia Moura - Servico de Dermatologia, IPO Lisboa

Intervalo/Café

CONFERENCIA - Fototerapia UVA1

Thomas Herzinger— Clinica de Dermatologia, Universidade Ludwig-Maximillian, Munich
ASSEMBLEIA GERAL da SPDV

ASSEMBLEIA DO COLEGIO DA ESPECIALIDADE DE DERMATOLOGIA DA ORDEM DOS MEDICOS
Jantar de Confraternizacéo

Dia 12 de Abril (Sabado)

08h30m
11ThOOm

1Th30m
1Th45m

12h30m

14h15m

16h30m
17h00m

18h50m

SESSAO DE COMUNICACOES LIVRES (7minutos de apresentacdo +2 de discusséo)
Moderadores: Gabriela Marques Pinto, Luis Soares de Almeida, Isabel Viana
Intervalo/Café

Entrega de prémios

CONFERENCIA

AVida e a Morte: Fundagées da Medicina

Manuel Silvério Marques -Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa

Almoco de trabalho

19 SESSAO DE CASOS CLINICOS (5 minutos de apresentacdo + 2 de discuss@o)
Moderadores: M SGo José Marques, J. Baptista Rodrigues, Margarida Apetato
Intervalo/Café

29 SESSAO DE CASOS CLINICOS (5 minutos de apresentacdo + 2 de discusséo)
Moderadores: José Matos, Ricardo Vieira, Barbara Fernandes

Encerramento dos Trabalhos
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SIMPOSIO DO GRUPO PORTUGUES DE CIRURGIA DERMATOLOGICA

TELANGIECTASIA MACULARIS ERUPTIVA PERSTANS - RESPOSTA A TERAPEUTICA COM FOTOQUIMIO-
TERAPIA SISTEMICA

Cristina Amaro', Sandra Medeiros', Ricardo Coelho', Ana Afonso’, Gabriela Marques Pinto'

'Servicos de Dermatologia e >Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa

A telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP), descrita pela primeira vez por Moynahan em 1949, é um
subtipo raro de mastocitose cutdnea do adulto. Distingue-se das outras formas (urticdria pigmentosa, o mastocitoma
solitdrio e mastocitose cuténea difusa) pela caracteristica refractaridade s terapéuticas instituidas e auséncia de
associagoes sistémicas.

Apresenta-se um doente, caucasiano, 47 anos de idade, com dermatose intensamente pruriginosa com 3 anos de
evolucdo, localizada ao tronco e membros, com multiplas mdculas telangiectdsicas vermelho-acastanhadas, com 3 a
5mm. Sinal de Darier negativo. A biopsia cutdnea revelou uma infiltragéo celular perivascular superficial constituida por
mastdcitos; vasos do plexo superficial de calibre ligeiramente aumentado. A investigacdo complementar excluiu
envolvimento de outros 6rgdo e sistemas. Por ineficdcia da terapéutica anti-histaminica, iniciou PUVA com 8-metoxi-
psoraleno na dose de 0,2 J/cm’, 3 vezes por semana, com aumento gradual da dose na ordem dos 0,25 J/cm?, até uma
dose mdaxima de 5 J/cm”. Realizou 2 ciclos terapéuticos, o primeiro com 24 sessoes (dose total de 80,25 J/cm’) e um
segundo ciclo, 6 meses depois, com 26 sessées (dose total de 58,25 J/cm?). O primeiro ciclo de PUVA conduziu a
pigmentacdo gradual das lesdes e reducéo do prurido; esta melhoria foi refor¢ada pelo segundo ciclo de PUVA.

A fotoquimioterapia sistémica tem revelado uma dupla acgdo terapéutica, com efeito benéfico no prurido,
acompanhado da involucdo das lesdes cutéineas e sistémicas. Estes resultados associaom-se a uma reducdo da
populacdo mastocitéria e, consequentemente, da libertagdo de histamina na pele perilesional. Embora os casos de
TMEP tratados com PUVA sejam escassos na literatura, facto inerente & sua raridade, esta modalidade terapéutica
parece conduzir a efeitos positivos prolongados, melhorando significativamente a qualidade de vida destes doentes.

FOTO(QUIMIO)TERAPIA NA PITIRIASE LIQUENOIDE
Ricardo Coelho, Sandra Medeiros, Cristina Amaro, Gabriela Marques Pinto
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Introducéio: A Pitiriase Liquendide é entidade pouco frequente, de etiologia desconhecida, caracterizada por um
espectro de manifestagdes clinicas que variom da Pitiriase Liquendide e Varioliforme Aguda (PLEVA) & Pitiriase
Liquenédide Crénica (PLC). As alternativas terapéuticas disponiveis séo escassas e baseiam-se em casos clinicos isolados
ou pequenas séries de doentes. Os trabalhos publicados na literatura evidenciam o beneficio da fototerapia (UVB de
banda estreita ou de banda larga, PUVA e UVAT1) no tratamento desta entidade.

Objectivos: Pretende-se avaliar os doentes submetidos a fototerapia para o tratamento da PLEVA e da PLC na
Unidade de Fototerapia do Hospital de Curry Cabral, no periodo decorrido entre 1998 e 2008.

Métodos: Foram revistos os processos clinicos dos doentes com PLEVA ou PLC submetidos a fototerapia.

Resultados: Entre 1998 e 2008 foram tratados 9 doentes com fototerapia, 2 deles com PLEVA e 7 com PLC. Destes
doentes, 6 eram do sexo feminino e 3 do sexo masculino, com idade média de 52 anos (7 a 84 anos). As lesées
localizavam-se preferencialmente no tronco e membros ocupando em média 11,6% da superficie corporal. Em 5
doentes, optou-se por efectuar PUVA e em 4 doentes fototerapia com UVA/UVB. Foram necessdrias entre 10 a 24
sessoes, efectuadas 3 vezes por semana. Assistiu-se a melhoria clinica com regressédo completa das lesées em 4 doentes,
melhoria parcial em 1 doente e um dos doentes manteve as lesées sobreponiveis. NGo se observaram efeitos adversos
imediatos em nenhum doente.

Conclusées: Com base nestes resultados (concordantes com os dados publicados na literatura) os autores salientam
a fototerapia como tratamento eficaz e bem tolerado para a PLEVA e PLC.

328



Reuniodes da SPDV

FOTOTERAPIA UVA1 DE BAIXAS DOSES - EXPERIENCIA DO SERVICO DE DERMATOLOGIA DOS HUC
Mariana Cravo, Hugo Oliveira, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introducéo: O tratamento com UVAT1 (340-400nm) é utilizado desde hé& aproximadamente 25 anos, com eficécia
comprovada em diversas patologias cuténeas inflamatérias, como a esclerodermia e o eczema atépico, entre outras.
Em Portugal este tratamento esté disponivel na Unidade de Fototerapia do Servico de Dermatologia dos HUC desde
2000, embora apenas na modalidade de baixa dosagem (até 35 J/cm?).

Objectivos: Apresentar a casuistica do Servico em relagao & utilizacdo deste tratamento e estudar a sua eficdcia.

Materiais e Métodos: Andlise retrospectiva de 33 doentes tratados com UVAT, durante 7 anos. Foram dividos por
patologias, e para cada uma, determinadas a dose média por sessdo (J/cm?), dose cumulativa média (J/cm?), n® médio
de sessdes e avaliacdo da resposta ao tratamento.

Resultados: Dos 38 tratamentos efectuados, as patologias mais frequentes foram esclerodermia (21 tratamentos),
eczema atépico (11), liquen escleroatréfico extragenital (3) prurigo subagudo (2) e prurido generalizado (1). Obtivemos
bons resultados, com melhoria moderada/marcada, na esclerodermia (76.8%) e no eczema atépico (91%); nas
restantes patologias os resultados foram mais modestos, em que cerca de metade dos doentes apresentaram melhoria
ligeira/moderada.

Conclusées: A fototerapia com UVAT1 em baixas doses é uma boa opcdo terapéutica, quer em monoterapia ou em
associacdo, para o tratamento do eczema atépico moderado a grave e da esclerodermia, com excelentes resultados a
nivel desta Gltima. Noutras patologias, como o liquen escleroatréfico e o prurigo subagudo, os resultados obtidos foram
decepcionantes.

FOTOTERAPIA NA MICOSE FUNGOIDE: COMPARACAO DA EFICACIA TERAPEUTICA ENTRE PUVA
ENB-UVB

Pedro F. Ponte, Margarida Apetato

Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio dos Capuchos, Lisboa

O efeito da administracdo de psoraleno seguido de radiacé@o ultravioleta A (PUVA) no tratamento da MF em fase
mancha e placa foi jd extensamente documentado. A fototerapia com radiacdo ultravioleta B de banda estreita (nb-UVB)
provou ser uma opgdo terapéutica eficaz na MF em fase mancha.

O obijectivo deste estudo retrospectivo foi determinar a eficdcia terapéutica de PUVA e de nb-UVB no tratamento de
MF em estadio inicial entre Setembro de 1996 e Janeiro de 2007. Analisémos as caracteristicas dos doentes, a resposta
terapéutica, as toxicidades locais e sistémicas e o intervalo livre de doenga (curvas de sobrevivéncia Kaplan-Meier).

Analisdmos 114 ciclos de fototerapia em 65 doentes com MF em estadio inicial (A, 1B ou lla) confirmada
histologicamente. Efectudmos PUVA em 95 (83,3%) dos ciclos ou nb-UVB em 16 (16,7%), a maioria das vezes em
associacdo com retindides orais (52,6%). Obtivemos respostas significativas em 86,4% dos tratamentos realizados com
PUVA contra 94,7% com nb-UVB (p=0,589), o que corresponde a uma resposta global & fototerapia de 87,7%. Néo se
verificaram reacgdes adversas major atribuiveis ao tratamento. O intervalo livre de doenca médio global foi de 14,1
meses, sendode 14,1 + 1,7 meses para o PUVAe 14,1 + 6,8 meses para nb-UVB (p=0,919).

Na nossa série, as taxas de resposta e os intervalos livres de doenga dos doentes tratados com nb-UVB e PUVA foram
sobreponiveis. Os nossos resultados confirmam a eficdcia e seguranga da fototerapia em doentes com MF em estadio
inicial.

O PAPEL DA FOTOTERAPIA NA PSORIASE NA ERA DOS BIOLOGICOS
Gabriela Marques Pinto
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Nos Gltimos anos, as Terapéuticas Moduladores da Resposta Imunolégica ou “Biolégicos” vieram revolucionar a
abordagem terapéutica da psoriase, tornando premente integrd-las no leque de tratamentos cldssicos |& disponiveis
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para o controlo desta dermatose, como a Fototerapia. Estas Terapéuticas Biolégicas surgiram na sequéncia de extensa
investigacdo sobre a fisiopatogenia da psoriase, permitindo a interferéncia especifica nos mecanismos imunolégicos
envolvidos e, deste modo, criaram a expectativa, nos médicos e nos doentes, de controlo continuado e permanente das
manifestagdes cutdneas e articulares desta patologia. Actualmente, estdo disponiveis em Portugal 4 Biolégicos para o
tratamento da psoriase vulgar em placas: Efaluzimab, Etanercept, Infliximab e Adalumimab.

A Foto(quimio)terapia, utilizando diferentes tipos de UV, em monoterapia ou em associacdo a outros fdrmacos (p.ex.:
alcatréo, calcipotriol e acitretina) tem sido utilizada com sucesso, hé vérias décadas, no tratamento da psoriase. O
desenvolvimento de fontes mais eficazes de UV, nomeadamente os UVB de banda estreita (NB-UVB), veio dar novo
dnimo a esta forma de terapia, que continua a ser fundamental no tratamento das lesées cutdneas de psoriase.

Comparar os Biolégicos com as restantes terapéuticas da psoriase, nomeadamente com a Fototerapia, torna-se
particularmente dificil, dada a inexisténcia de estudos randomizados, controlados e de comparacéo directa entre as
diferentes opgdes terapéuticas para a psoriase. Adicionalmente, a avaliagéo da resposta & Fototerapia, nos poucos
estudos disponiveis, utiliza pardmetros globais (“limpo”, “quase limpo”,...) e ndo escalas de medicdo objectiva da
resposta, como a % superficie cutdnea (BSA), o PGA e o PASI(50 e 75). Pelo contrdrio, os ensaios clinicos de avalia¢do da
eficacia e seguranca dos biolégicos tm-se multiplicado, com avaliagcdo exaustiva e sequencial destes pardmetros.

Deste modo, qualquer tentativa de comparagéo entre estes 2 métodos de tratamento arrisca-se a ser pouco fidvel e
inconclusiva, embora se reconhega a necessidade de comparar as diferentes opgdes actualmente disponiveis para o
controlo da psoriase. Em Gltima inst@ncia as decisdes terapéuticas 1ém de ser ponderadas “caso a caso” e integrar as
perspectivas e objectivos do doente na selecgdo do tratamento mais adequado a sua situacdo clinica.

Com as reservas supracitadas, tentou-se definir o papel actual da Fototerapia no tratamento da psoriase, apresentar
alguns algoritmos actualmente aceites de integragé@o das vérias terapéuticas disponiveis para o controlo desta entidade
clinica, bem como comparar o tratamento pelos UV com os Biolégicos, nomeadamente em termos de: 1) Eficdcia; 2)
Seguranga; 3) Conveniéncia; e 4) Custos.

E fundamental distinguir a “eficiéncia” relacionada com a prdtica clinica didria (largamente reconhecida no
tratamento com os UV) e a “eficdcia” documentada em ensaios clinicos com comparacéo de grupos paralelos contra
placebo (avaliada nos estudos recentes com as terapéuticas biolégicas). Por outro lado, a eficdcia deve ser avaliada néo
s6 em termos de % média de melhoria do PASI e PGA, mas também deve ter em conta a rapidez de inicio da resposta
terapéutica, a durac@o da remissdo apéds suspensdo e a melhoria da qualidade de vida dos doentes (quantificada por
instrumentos especificos de medicdo). Em termos gerais, podemos afirmar que a Fototerapia, em particular o PUVA e o
NB-UVB, tem eficécia superior aos Bioldgicos em relagdo aos pardmetros referidos, a excepgdo parece ser o Infliximab
que induz % média de melhoria similar ao PUVA, embora sem a capacidade remitiva deste Gltimo. Quanto as avaliagées
de qualidade de vida, nos raros casos em que foram quantificadas apds Fototerapia ndo mostraram melhoria
significativa, ao contrério dos Biolégicos que revelaram diminuir de modo significativo o impacto psico-social da
psoriase.

No que diz respeito aos efeitos secundérios da Fototerapia, salienta-se o risco de inducéo, a longo prazo, de
carcinomas espinocelulares, basaliomas ou mesmo melanomas malignos, embora este Gltimo risco seja discutivel e
provavelmente sé significativo nos doentes de raca caucaséide e fototipo mais baixo. Em relacdo aos Bioldgicos, os
efeitos adversos mais frequentes resultam de reacgdes no local de injecg@o ou reaccdes infusionais, mas os principais
receios prendem-se com as consequéncias da imunossupressdo prolongada, em particular com o risco de
desenvolvimento de doencas linfoproliferativas. Os anti-TNF alfa (Infliximab, Etanercept e Adalumimab) tém ainda a
capacidade de re-activar uma infeccdo tuberculosa latente, com risco de infecgdo disseminada extra-pulmonar,
potencialmente fatal. No entanto, a adopcdo de protocolos de screening dos candidatos a estes fdrmacos, com
tratamento sistematico das infecgdes latentes, veio reduzir significativamente o risco de reactivagéo de TP para valores
aceitdveis. De qualquer modo, salienta-se a importéncia de avaliacdo prévia criteriosa dos doentes candidatos, quer a
Fototerapia, quer a T. Biolégica, de modo a aumentar a seguranca destas terapéuticas e a reduzir a sua toxicidade a
longo prazo, ainda ndo completamente esclarecida.

Em termos de conveniéncia, a fototerapia, que implica deslocacdes repetidas &s Unidades de Fototerapia, é
certamente menos conveniente para os doentes que os Bioldgicos, embora estes Gltimos, apenas disponiveis sob a
forma injectdvel (subcuténea ou IV) sejam, para alguns doentes, dificeis de auto-admnistrar. O Infliximab, administrado
por infusdo IV, obriga & deslocagdo dos doentes e implica um esforgo logistico adicional das Unidades de Satde, mas os
longos intervalos entre as infusées na fase de manutencéo (8/8 semanas) constitui uma vantagem em relac@o aos
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restantes biolégicos disponiveis (1 a 2 injecgdes subcutdneas semanais).

Por Gltimo, mas ndo menos importante, temos a questdo dos custos que, na prdtica, tem constituido o principal
entrave ao uso alargado dos Biolégico. De facto, os custos directos dos biolégicos sGo pelo menos 6 vezes superiores aos
da Fototerapia, no entanto os custos indirectos, nomeadamente os resultantes da abstengéo laboral (muito significativa
nos doentes a efectuarem Fototerapia), também necessitam de ser quantificados ao analisarmos o impacto econémico e
social da psoriase. A relag@o custo-eficdcia (custo total / % média de melhoria) de cada uma destas formas terapéuticas
também serd um factor a ter em conta na seleccéo do tratamento a adoptar.

Esperemos que, num futuro préximo, quer a Fototerapia, quer os Bioldgicos, se tornem mais acessiveis a todos os
doentes com indicacdo para estas terapéuticas que, provavelmente, se iréo integrar, em pé de igualdade, no leque de
tratamentos disponiveis para a psoriase. A semelhanca de outras opcées terapéuticas, serd previsivel a utilizacéo
combinada dos UV e dos Biolégicos, ainda escassamente ensaiada, com vista & potenciacdo da eficacia e redugéo da
toxicidade cumulativa de ambas.

A PERSPECTIVA ACTUAL DA FOTOFERESE
Cecilia Moura
Servico de Dermatologia, IPO Lisboa

COMUNICACOES

ROSACEA E QUALIDADE DE VIDA. TRATAMENTO COM LASER PULSADO DE CONTRASTE
Nuno Menezes, Ana Moreira, Gioconda Mota, Armando Baptista
Servico de Dermatologia e Venereologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE

Introducé@o: A rosdcea é uma doenca inflamatéria crénica que afecta sobretudo o sexo feminino, a partir dos 30
anos e com envolvimento electivo da drea centro-facial. Caracteriza-se pelo aparecimento de eritema com
telangiectasias, pdpulas e pUstulas. A perturbacéo estética causada por esta afecgdo é origem de estigmatizacdo social
com consequentes alteracdes psicoldgicas e repercusséo na qualidade de vida dos doentes.

Obijectivo: Avaliar o impacto do tratamento com laser pulsado de contraste (PDL) na qualidade de vida dos doentes
com rosdcea.

Métodos: Foram tratados 22 doentes com rosdcea grau | e ll. Foi usado o questionério DLQI (dermatology life quality
index), de forma a avaliar o impacto da doenca na qualidade de vida dos doentes. A recolha de informacgéo era
efectuada antes do tratamento e repetida apds 3 sessdes com o laser PDL. A accéo do laser sobre o eritema foi avaliada
de modo subjectivo de acordo com trés pardmetros: melhoria, auséncia de efeito e agravamento (avaliacdo
fotogréfica).

Resultados: Os doentes tinham uma média de idades de 52,6 anos, com uma duracdo média da doenga de 5,5
anos, sendo que 68,2% eram do sexo feminino. O valor médio de DLQ) inicial foi de 5,6 e o valor final de 1,5 (T test,
t=4,9, <0,001). Todos os doentes apresentavam melhoria significativa do seu eritema.

Concluséo: Este estudo comprova que a rosdcea é uma doenca com importante impacto na qualidade de vida,
tendo o PDL demonstrado ser uma importante e vélida forma de tratamento do componente telangiectésico,
melhorando significativamente a qualidade de vida e auto-estima dos doentes.
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RETALHO FRONTAL PARAMEDIANO NA RECONSTRUQAO DE DEFEITOS DO NARIZ - EXPERIENCIA DE 4
CASOS

José Carlos Cardoso, Maria Miguel Canelas, Ricardo Vieira, Jodo Duarte Freitas, Américo Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

O retalho frontal paramediano é um retalho cuténeo axial utilizado principalmente para reconstrucdo de defeitos
nasais cuja extens@o néo permita a realizag@o de um retalho de pediculo aleatério. Permite a correccdo de defeitos que
envolvam a ponta do nariz, regides alares e mesmo as vertentes nasais. A sua vascularizagdo é assegurada pela artéria
supratroclear, ramo da artéria oftdImica. Estudos da anatomia desta regido revelaram que a artéria supratroclear tem
um trajecto paramediano, emergindo da érbita num ponto que dista 1,7 a 2,2 cm da linha média, dirigindo-se
obliqguamente para cima e para fora ao longo da regido paramediana frontal, sendo a artéria dominante desta regido
anatémica. A sua origem e trajecto estdo sujeitos apenas a variacdes minimas, permitindo a construcdo de retalhos
fidveis, com baixo risco de necrose.

O retalho frontal paramediano requer a seccdo do respectivo pediculo num segundo tempo operatério a realizar 3
semanas depois, tempo suficiente para adquirir vascularizacdo prépria. E frequente a necessidade posterior de
descorticacdo, para correcgé@o da sua espessura.

No presente trabalho apresentam-se 4 casos clinicos exemplificativos da utilizacdo deste retalho em defeitos nasais
na sequéncia de ressecgdo de tumores (dois casos de carcinoma espinhocelular e dois casos de carcinoma basocelular
recidivante), discutindo-se os aspectos mais relevantes da técnica cirtrgica.

CAMPANHAS DO EUROMELANOMA 2000-2007
Jodo Abel Amaro
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa

As campanhas do Euromelanoma realizam-se no nosso pais desde o ano 2000, na sequéncia das campanhas de
prevencéo a nivel nacional, que tiveram inicio hd cerca de 20 anos; situam-se no dmbito da prevencdo secundéria do
cancro cutéineo, estando particularmente direccionadas para o diagndstico precoce do melanoma, bem como para a
identificacéo e vigilancia dos individuos pertencentes a grupos de alto risco. SGo precedidas de uma campanha de
informac@o nos érgéos de comunicacao social, dirigida ao grande publico, culminando com um exame gratuito da pele
nas instituicdes aderentes, para despiste de eventuais lesdes suspeitas.

Entre 2000 e 2007 foram observadas cerca de 10.400 pessoas, tendo sido detectadas 539 lesées suspeitas de
malignidade, a saber: 349 basaliomas, 154 melanomas, 62 carcinomas espino-celulares e 30 outras lesées malignas.
Além disso foram detectadas 290 lesées pré-cancerosas. As lesdes benignas mais frequentemente observadas foram,
por ordem decrescente, os nevos melanociticos, as queratoses seborreicas, os lentigos senis, os fibromas e os angiomas
senis. O numero de instituicdes participantes foi em média de 30, com pequenas variacdes de ano para ano. Cerca de
70 % das pessoas observadas tinham idades compreendidas entre os 35 e os 65 anos. O fototipo mais comum foi o Il
(57%), seguido dos fototipos I-11 (25%), o IV (16%) e os V-VI (2%).

Conclusdo: este tipo de iniciativas, apesar de controversas, tem a vantagem de posicionar o Dermatologista perante
a opinido publica como o profissional mais qualificado para diagnosticar e tratar o cancro cuténeo, sendo um
complemento das campanhas de prevencéo priméria.

MELANOMA PRIMARIO MULTIPLO E FAMILIAR COMO FORMA DE EXPRESSAO FENOTiPICA DE MUTACAO
MISSENSE DO P14ARF

Ana Moreira', Paulo Varela', Ana Peixoto’, David Tente', Rosa Azevedo®, José Carlos Domingues®, Armando Baptista’,
Manuel Teixeira®

'Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE, ’Instituto Portugués de Oncologia do Porto Francisco Gentil, EPE

Os autores apresentam um caso de melanoma maligno familiar em que o doente indice teve 2 melanomas primérios
néo sincronos. A histéria familiar revela que o pai foi também submetido a exérese de dois melanomas malignos néo
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sincronos e a tia paterna do caso indice foi submetida recentemente a exérese de melanoma maligno da face lateral do
brago direito.

Existe ainda histéria familiar positiva para outros tipos de neoplasias, nomeadamente neurinoma de C3 no pai,
carcinoma do colo do Utero na mesma tia paterna e carcinoma do pulméo numa prima do caso indice. O probando
apresenta ainda multiplos nevos displdsicos comprovados histologicamente.

O diagnéstico inicial dos diferentes melanomas baseou-se em caracteristicas clinicas, né&o tendo sido a
dermatoscopia determinante na seleccéo das lesdes.

Os melanomas eram dos tipos extenséo superficial e nodular, com indices de Breslow que variaram de 0,4mm a
7mm e até ao momento nenhum se revelou letal. Os doentes mantém follow-up clinico regular.

A agregagéo familiar de melanomas justificou a andlise do locus CDKN2A (que codifica dois transcritos, o
p16(INK4A) e o p14(ARF)) e do coddo 24 do gene CDK4. Foi identificada uma mutagé@o missense da linha germinativa
no locus CDKN2A que afecta apenas o transcrito p14ARF nos trés individuos doentes. NGo se detectou qualquer
mutacdo no gene CDK4. Resta fazer a identificacdo molecular da mutagdo em familiares sauddveis e caso se encontrem
portadores, o aconselhamento genético e inclusGo numa consulta de Dermatologia tornam-se mandatérios. Este proce-
dimento pode permitir a deteccdo precoce de melanomas que de outra forma seriam diagnosticados muito mais tarde.

NEOPLASIAS MALIGNAS (NAO CUTANEAS) NUMA POPULAQAO DE DOENTES COM MELANOMA
MALIGNO

Sandra Medeiros', Margarida Rafael’, Cecilia Moura®, M. Fernanda Sachse®, Manuela Pecegueiro®, Jogo Abel Amaro®
'Servigo de Dermatologia, Hospital do Divino Espirito Santo, Ponta Delgada; “Servico de Dermatologia, IPOFG de Lisboa

Introdugéo: O aumento da incidéncia de outras neoplasias em doentes com melanoma maligno (MM) tem sido
descrito em alguns estudos, com uma taxa de incidéncia de 1.5 a 20%. Pretendemos determinar num coorte de doentes
com MM se existe ou ndo risco aumentado de coexisténcia ou desenvolvimento posterior de um tumor maligno néo
cutéineo.

Métodos: Estudo retrospectivo de todos os doentes com MM diagnosticado entre 1999-2004, orientados no IPOFG
de Lisboa. A incidéncia de todas as neoplasias malignas associadas nesta populacéo foi comparada com a incidéncia
esperada na populagdo da regido sul de Portugal, ajustada para a idade e por sexo, e os desvios-padrdo das taxas de
incidéncia padronizadas foram calculados com a aproximagéo de Poisson.

Resultados: Foram documentados 1036 doentes com MM (55,8% do sexo feminino), sendo a idade média deste
diagnéstico 58,2 anos. O periodo médio de follow-up foi 3,4+2,3 anos. Identificaram-se 129 neoplasias malignas néo
cutneas em 114 doentes com MM (11,0%): em 65 doentes o diagnéstico da outra neoplasia foi efectuado previamente;
em 14 doentes realizou-se no mesmo ano. Néo se documentou correlagéo entre a ocorréncia de outra neoplasia e o
local, tipo ou espessura do MM, mas constatou-se um aumento muito significativo do risco de carcinoma do rim [RR
20.34 (IC 95%;20.02-20.67)] e do ovério [RR 17.24 (IC 95%;16.9-17.59)]. Também se verificou um aumento do risco
relativo em relacé@o ao carcinoma da mama, tiréide, LNH, Gtero e préstata.

Conclusées: Existe um aumento significativo de neoplasias malignas ndo cutdneas em doentes com MM, que pode
ser afribuido a vdrios factores: exposicé@o carcinogénica mitua; maior susceptibilidade genética; imunidade celular
disfuncional; vigiladncia médica acrescida; consequéncia da terapéutica da primeira neoplasia ou outros factores ainda
ndo identificados. E necessaria uma monitorizacdo apertada dos doentes com MM no que concerne & vigilancia de
outros ftumores concomitantes.

SINDROME DOS BASALIOMAS NEVOIDES: REVISAO DE 13 CASOS

Pedro F. Ponte', Cecilia Moura?, Margarida Rafael’, Manuela Pecegueiro’, M. Fernanda Sachse?, Jogo Abel Amaro®
'Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos — Centro Hospitalar de Lisboa; “Servico de Dermatologia, IPOFG de
Lisboa

A sindrome dos basaliomas nevéides (SBN), também designada de sindrome de Gorlin-Goltz, é uma doenca
autossémica dominante com elevada penetréncia e expressdo varidvel. Os critérios major da doenca incluem multiplos

333



Reuniodes da SPDV

carcinomas basocelulares (CBC), CBC antes dos 20 anos de idade, queratoquistos odontogénicos confirmados
histologicamente, pitting palmar ou plantar (> 3), calcificagéo bilamelar da foice do cérebro e histéria familiar positiva.
Procedeu-se a um estudo retrospectivo dos casos de SBN observados no Instituto Portugués de Oncologia desde 1961.
Avaliaram-se o sexo, os critérios major e minor para o diagndstico, os antecedentes pessoais e os achados clinicos néo
relacionados com a doenca.

Foram analisados os processos clinicos de 13 doentes, 8 dos quais eram mulheres (61,5%). Um em 13 dos doentes
ndo desenvolveu CBC durante o follow-up; todos tiveram queratoquistos (intervalo médio sem doenca 43,1 + 5,3 anos);
em nenhum dos doentes se manifestou basaliomas antes dos 20 anos de idade (intervalo médio sem doenca 44,3 + 6,6
anos). O nimero médio de CBC por doente foi de 90,8, predominando claramente na face (52,5%). Foi observado
calcificag@o da foice do cérebro em 10/13 doentes (76,9%), alteracdes dos arcos costais e antecedentes familiares de
SBNem 6/13 (46,2%), e pitting palmarem 4/13 (30,8%).

Embora seja uma patologia rara e de baixa mortalidade, deve sempre suspeitar-se do SBN em doentes com
multiplos CBC de modo a evitar intervencdes agressivas precoces.

INTERESSE DO CD10 NO DIAGNOSTICO DO FIBROXANTOMA ATiPICO: 35 CASOS

Tiago Esteves', Isabel Viana®, Esmeralda Vale?, Olivia Bordalo®

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

O Fibroxantoma atipico (FXA) é um tumor cutdneo que ocorre essencialmente em dreas expostas, afectando
individuos a partir da 7° década de vida. Apesar de histologicamente se caracterizar por pleomorfismo e atipia
marcada, tem comportamento biolégico benigno.

O diagnéstico histolégico do FXA é sempre um diagnéstico de exclusdo; perante um tumor essencialmente dérmico,
constituido na maioria das vezes por uma mistura de células fusiformes e células bizarras, com marcado pleomorfismo,
atipias e n°® abundante de mitoses, é sempre necessdrio a realizagdo de exames imunohistoquimicos utilizando painel
alargado de marcadores para despiste de outras neoplasias mais agressivas como o Melanoma maligno, Carcinoma
espinocelular, Leiomiosarcoma entre outros. Caracteristicamente o tumor exprime com frequéncia apenas Vimentina e
focalmente Actina do MUsculo Liso, sendo negativo para proteina S100, Citoqueratinas e Desmina. Foi referida
recentemente positividade deste tumor para CD10, uma endopeptidase neutra de superficie, utilizada essencialmente
no diagnéstico de linfomas.

O nosso trabalho consistiu na andlise imunohistoquimica de 35 casos previamente diagnosticados como FXA, num
periodo de 12 anos (1996-2007), incluindo este marcador. Foi feito controlo e comparacdo com outros tumores de
células fusiformes indiferenciados.

Foram avaliados 35 casos de FXA correspondentes a 35 doentes (23 do sexo masculino e 12 do sexo feminino) com
idades compreendidas entre 53 e 94 anos (média 77). As localizacdes mais frequentes foram a face (17 casos), couro
cabeludo (8) e pavilhé@o auricular (6). A grande maioria revelou forte positividade de padréo difuso para CD10.

Os resultados obtidos apontam para o interesse da utilizagdo deste marcador como adjuvante no diagnéstico de
FXA.

PORFIRIA CUTANEA TARDA - REVISAO DE 15 ANOS (1993 - 2007)
Ana Moreira, Inés Leite, Eduarda Osério Ferreira, Armando Baptista
Servico de Dermatologia e Venereologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho, EPE

Introdugdo: As porfirias sGo doencas metabdlicas provocadas por actividade insuficiente das enzimas que
participam na sintese do heme.

Objectivos: Pretendeu-se caracterizar a populagdo de doentes com PCT, observada no Servico de Dermatologia do
CHVNGuaia entre 1993 e 2007.

Métodos: Os autores procederam a revisdo de 23 processos clinicos com preenchimento de um protocolo
previamente elaborado.
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Resultados: Catorze doentes eram do sexo masculino (60,9%), 3 tinham histéria familiar positiva de PCT (13,0%). O
consumo de dlcool foi o factor etiolégico mais vezes encontrado (43,5%). As lesdes cut@neas limitavam-se apenas ds
dreas fotoexpostas, com atingimento do dorso das méos, na totalidade dos casos, seguido da face (39,1%) e antebragos
(30,4%). A fragilidade cutédnea (56,5%) e as bolhas (56,5%) representaram as principais alteragdes observadas. Da
andlise laboratorial efectuada destaca-se o aumento da TGP em 19 doentes (82,6%) e da TGO em 18 doentes (78,3%).
Atotalidade dos doentes apresentou, pelo menos numa determinacdo, elevagéo das porfirinas totais na urina.

Medidas gerais preventivas foram recomendadas a todos os doentes e 22 pertenceram ou ainda pertencem a
programas de flebotomias (95,6%). E de salientar que 13 casos apresentavam ainda outras doencas associadas
(56,5%), nomeadamente histéria de tromboembolismo, doenca aterosclerética, doenca psiquidtrica, psoriase e vitiligo.

Conclusées: Os resultados deste estudo estéo de acordo com outros |& realizados, apesar dos valores das reservas
de ferro, da siderémia e da infecgdo pelo virus da hepatite C serem inferiores aos descritos noutros trabalhos. Salienta-se
ainda o controlo da doenga apenas com medidas de aconselhamento, evicgdo dos factores precipitantes e flebotomias.

ULCERA MOLE VENEREA NUMA CONSULTA DE IST- A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Elisabete Moreira', Marta Pereira', Anténio Prisca’, Carmen Lisboa', Filomena Azevedo'
'Servicos de Dermatologia e Venereologia e * Doencas Infecciosas, Hospital S. Jodo, Porto

O espectro de apresentacdo das Ulceras genitais é amplo e, no contexto da imunossupresséo associada ao VIH, pode
mesmo haver alteracdo do aspecto clinico das lesées. Para além disso, os doentes com Ulceras genitais tm maior risco
de transmiss@o e aquisicdo da infecgdo VIH, tornando-se imperativo o diagndstico etiolégico precoce e instituicdo de
terapéutica adequada. Descreve-se o caso de um doente de 42 anos, seropositivo para o VIH1, observado por Glcera
peniana arredondada, de bordos elevados e indurados, ligeiramente dolorosa e associada a adenomegalias inguinais.

A PCR do exsudado foi positiva para Treponema pallidum e Haemophilus ducreyi, e as serologias da sffilis foram
positivas, permitindo o diagnéstico de Ulcera genital mista em doente com infeccdo VIH. Foi iniciada terapéutica com
azitromicina 1g e doxiciclina 100mg 12/12 h (4 semanas), por hipersensibilidade & penicilina, com resolug@o completa do
quadro clinico. Pela dificuldade de cultura do Haemophilus ducreyi, o diagnéstico da doenga assenta em critérios clinicos
definidos pelo CDC. Recentemente, o uso de técnicas de PCR, apesar de ainda néo estandardizado, tem-se mostrado
fundamental na ajuda ao diagnéstico, especialmente nos doentes com clinica menos tipica ou com Glceras mistas.

A propésito deste caso clinico, efectuamos uma revisdo das Ulceras genitais por Haemophilus ducreyi nos Gltimos 10
anos. O diagnéstico de cancréide foi estabelecido em 19 doentes. Todos eram do sexo masculino, com uma média
etdria de 40 anos e cinco tinham infecgéo por VIH.

A semelhanca da globalidade da Europa, também na nossa consulta se tem verificado um decréscimo da incidéncia
da Ulcera mole venérea.

DERMO-HIPODERMITES BACTERIANAS AGUDAS: ESTUDO RETROSPECTIVO DE 362 CASOS DO SERVICO
DE DERMATOLOGIA DOS HOSPITAIS DA UNIVERSIDADE DE COIMBRA

Maria Miguel Canelas, Maria Manuel Brites, José Pedro Reis, Américo Figueiredo

Servigo de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, Coimbra

Introdugéo: As dermo-hipodermites bacterianas agudas (DHBA) sdo infeccdes cutdneas frequentes, com
morbilidade e custos significativos.

Métodos: Estudo retrospectivo durante um periodo de 2 anos com o objectivo de avaliar as caracteristicas
epidemiolégicas, clinicas e terapéuticas das DHBA internadas no Servico de Dermatologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra.

Resultados e Comentdrios: No periodo analisado 362 doentes (182 mulheres e 180 homens) foram hospitalizados
com o diagnéstico de DHBA. A idade média foi de 61.1+16.4 anos. As DHBA localizaram-se na face em 6.6%, nos
membros superiores em 13.8%, no abdémen em 1.4% e nos membros inferiores em 77.9%. Observaram-se as
seguintes portas de entrada: tinea pedis (46.4%), lesdo traumdtica (13.8%), dermatoses escoriadas (13.8%), Glcera de
perna (11.6%). Dentro dos factores de risco locais destacaram-se varizes dos membros inferiores em 28.7%, linfedema
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em 20.4% e cirurgia prévia em 17.1%. ldentificaram-se vdrios factores gerais: HTA (40.3%), obesidade (28.7%), AINEs
(24%), diabetes (19.6%), etilismo (8.3%) e imunossupressdo (7.5%). Dentro dos sintomas gerais, 61.3% apresentaram
febre, 32.6% arrepios e 28.4% mal-estar geral. As complicacdes locais mais frequentes foram: descolamento bolhoso
em 20.7%, abcesso em 10.8%, Ulcera em 4.4% e erisipela bolhosa em 3.9%. Os esquemas antibiéticos mais usados
foram cefazolina e clindamicina em 57.7% e cefoxitina e clindamicina em 23.2%. A durag@o média do internamento foi
de 11.8+6 dias. Em 13.8% dos doentes foi sugerida profilaxia antibiética, por um periodo médio de 7.2+ 3.7 meses.

EXPERIENCIA INICIAL COM TIGECICLINA NO TRATAMENTO DAS INFECCOES CUTANEAS
Joana Antunes, Paulo Filipe, Manuel Marques Gomes
Servigo de Dermatologia e Venereologia; Hospital de Santa Maria, Lisboa

Introdugéo: A Tigeciclina é o primeiro representante de uma nova classe de antibidticos derivados das Tetraciclinas —
as Glicilciclinas, com actividade contra uma grande variedade de bactérias Gram+, Gram- e anaerdbias, incluindo
MRSA, Enterococcus resistentes & Vancomicina e Acinetobacter. Actualmente, o seu uso estd aprovado para infeccoes
complicadas da pele e tecidos moles e infecgdes complicadas intra-abdominais. Apresentamos os resultados da
experiéncia inicial com este férmaco, no Servico de Dermatologia do Hospital de Santa Maria.

Métodos: Foram recolhidos e analisados retrospectivamente, dados de 18 pacientes consecutivos internados no
Servigo, entre Abril de 2007 e Margo de 2008. Resultados: Foram tratados 18 doentes (14 homens e 4 mulheres) por
infecgdes complicadas da pele e tecidos moles (72% do membro inferior, 17% do membro superior e 11% da regido
genital). Em 83% dos casos tratou-se de antibioterapia de 2° linha. Todos os doentes tinham pelo menos 2
comorbilidades, sendo as mais comuns HTA (61%), neoplasia (28%), DM Il (22%), obesidade (22%) e IR (22%). Em 4
doentes havia episédio prévio de celulite. O tempo médio de internamento foi de 16 dias registando-se evolucdo
favordvel em 89% dos doentes. Em um doente verificou-se progresséo para fasceite necrosante que culminou na
amputacdo do membro; outro doente foi transferido do servigo por TEP, embora a patologia cutdnea se tenha resolvido.
Apesar de estarem descritos efeitos adversos, sobretudo gastrointestinais, eles ndo se registaram nesta amostra.

Conclusdo: A Tigeciclina é um antibiético de largo espectro eficaz no tratamento das infecgdes cutéineas
complicadas e uma boa opgdo terapéutica para os doentes com mltiplas comorbilidades e que ndo responderam a
antibioterapia de 1°linha.

ALERGIA DE CONTACTO EM DOENTES COM ULCERA DE PERNA - REVISAO DE 5 ANOS
Mariana Cravo, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Efectudmos um estudo retrospectivo com o fim de avaliar a frequéncia de alergia de contacto e alergenos mais
frequentemente implicados em doentes com Ulcera de perna crénica.

Foram avaliados os processos de doentes com histéria actual ou passada de dermatite de estase e/ou Glcera de
perna que efectuaram testes epicutéineos entre 2003 e 2007. Avalidmos 57 doentes, 31 mulheres (54.4%) e 26 homens
(45.6%), com idades entre os 45 e 82 anos (média de 67.8 anos). As lesdes cutdneas tinham duracéo inferior a 1 ano em
14 doentes (24.6%), 1-5 anos em 30 (52.6%) e superior a 5 anos em 13 (22.8%). Além da Série Padréo do GPEDC,
foram testados os alergenos da série de medicamentos tépicos e, quando justificado, outros alergenos.

Encontrdmos reacgdes positivas a 1 ou mais alergenos em 49 doentes (86%), com 70% dos doentes reagindo a 3 ou
mais alergenos (média de 5.5 testes positivos por doente), ndo sendo o n°® de reacgdes positivas/doente relacionado
com a duragéo da leséo. Os alergenos mais frequentes foram o amerchol L101 (23 doentes - 40.3%), dlcoois da
lanolina (21 -36.8%), mistura de perfumes | e balsamo do Perd (15 - 26.3%) e colofénia (13 - 22.8%). Os antisépticos
foram positivos em 20 doentes (35.1%), os antibidticos em 14 (24.6%), os corticoides em 4 (7%) e 8 doentes reagiram a
derivados da borracha (14%).

Neste estudo verificdmos uma elevada frequéncia de alergia de contacto, mesmo superior a outros trabalhos
previamente publicados. O amerchol e os dlcoois da lanolina continuam a ser alergenos muito frequentes, no entanto
detectdmos uma diminuicdo da reaccdo a antibidticos (8.8% & gentamicina e 7% a bacitracina e neomicina) e a
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corticoides topicos. Realcamos a elevada reactividade aos alergenos da borracha, eventualmente relacionado com o
uso de ligaduras eldsticas contendo este constituinte.

SINDROME DE HIPERSENSIBILIDADE A FARMACOS / DRESS: 5 ANOS DE EXPERIENCIA NUM SERVICO DE
DERMATOLOGIA

Felicidade Santiago, Maria Manuel Brites, Mariana Cravo, José Carlos Cardoso, Maria Miguel Canelas, Ricardo Vieira,
Margarida Gongalo, Américo Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

A sindrome de hipersensibilidade a fdrmacos/DRESS (drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms) é uma
reaccdo idiossincrdtica grave que obriga, na maioria dos casos, a internamento hospitalar.

Objectivo: Caracterizacéo clinico-evolutiva dos doentes com DRESS que motivaram hospitalizagao.

Métodos: Andlise retrospectiva das fichas clinicas dos doentes hospitalizados no Servico de Dermatologia, ou sob
sua orientacdo, entre 2003 e 2007.

Resultados: Foram incluidos 42 doentes (17 homens/25 mulheres) com idade média de 56,7 anos (min 17; max 93).
Os férmacos mais frequentemente imputados clinicamente foram o alopurinol e os antiepilépticos (19 doentes em cada
grupo - 45,2%). A pele estava envolvida em todos os 42 doentes, sob a forma de exantema maculo-papuloso em 38
doentes (90,5%) ou eritrodermia em 4 doentes (9,5%), com edema facial em 30 doentes (71,4%) e erosées da mucosa
oralem 5 (11,9%). Em 31 doentes coexistia febre (73,8%) e em 18 adenopatias (42,9%). Analiticamente salienta-se a
alteracdo das enzimas de citélise hepdtica em 31 doentes (73,8%), com valores de TGO/TGP 10x superiores ao normal
em 9 e insuficiéncia hepdtica grave em 4, e a eosinofilia em 27 doentes (64,3%), superiora 1500 em 12 doentes e com o
valor méximo observado aos 9,3 dias apés inicio dos sintomas (min. 4; méx. 20). Além da terapia de suporte, 41
doentes (97,6%) efectuaram corticoterapia sistémica com uma duracdo média de 29,4 dias (min. 10; méx. 60). Apés a
alta, em média apés 13,1 dias (min. 6; mdx. 44), 28 doentes realizaram testes epicutéineos com os fdrmacos imputdveis,
com 11 resultados positivos (39,3%), 9 & carbamazepina.

Conclusées: Na fase inicial desta sindrome as lesdes cutGneas dominam o quadro clinico, no entanto, o
envolvimento visceral, que determina o prognéstico desta reaccdo adversa, tende a revelar-se posteriormente e com
gravidade varidvel requerendo vigilancia de possiveis complicacées.

PSORIASE INFANTIL - ESTUDO RETROSPECTIVO DE 5 ANOS
Sara Lestre, Filipa Diamantino, Juliana Baptista, M2 Jodo Paiva Lopes, Teresa Fiadeiro
Servico de Dermatologia - Centro Hospitalar de Lisboa (Zona Central)

A psoriase infantil € uma dermatose relativamente comum na idade pedidtrica, sendo a psoriase gutata e a psoriase
vulgar em placas, as formas mais frequentes de apresentacdo clinica. No presente estudo, pretende-se analisar as
caracteristicas epidemioldgicas e clinicas da psoriase infantil.

Efectuou-se um estudo retrospectivo dos doentes com psoriase admitidos na Consulta de Dermatologia Pedidtrica do
Centro Hospitalar de Lisboa, entre Janeiro de 2003 a Dezembro de 2007. Foram avaliados os seguintes parémetros:
idade de inicio, sexo, raca, histéria familiar, tipo clinico, localizag@o das lesdes e terapéuticas efectuadas.

Do total de 2445 primeiras consultas de Dermatologia Pediétrica registadas durante um periodo de 5 anos, 58
(2,4%) tinham o diagnéstico de psoriase. Destes, 32 eram do sexo feminino (55,2%) e 26 do sexo masculino (44,8%). A
idade média de inicio foi de 6,2 anos, sendo de 5,7 anos e de 7,0 anos no sexo feminino e masculino, respectivamente.
Em 18 criangas (31%) foi detectada histéria familiar de psoriase. As localizagdes mais frequentes foram os membros
(58,6%), o tronco (31%) e o couro cabeludo e/ou face (31%). As formas iniciais de apresentacdo mais frequentemente
encontradas foram a psoriase vulgar em placas (79,3%) e a psoriase gutata (8,6%). Na maioria dos casos, o controlo da
doenca foi atingido com terapéutica tépica.

Alincidéncia de psoriase entre os doentes da Consulta de Dermatologia Pedidtrica foi de 2,4%. Registou-se um ligeiro
predominio do sexo feminino. A psoriase vulgar em placas foi o tipo clinico mais frequentemente encontrado.
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TERAPEUTICA DA PSORIASE COM ETANERCEPT NUMA CONSULTA DE DERMATOLOGIA - UMA
RETROSPECTIVA

Ana Nogueira, Ana Filipa Duarte, Sofia Magina, Filomena Azevedo

Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital de S. Jodo, EPE, Porto

Introdugéo: O etanercept é uma proteina de fusdo recombinante do receptor do TNF aprovada para o tratamento
da psoriase e artrite psoridtica. O objectivo deste trabalho foi avaliar a resposta ao etanercept dos doentes seguidos na
consulta de Dermatologia do Hospital de S. Jodo.

Material e métodos: Foi feito um estudo retrospectivo através da revisdo dos processos dos doentes da consulta
tratados com etanercept.

Resultados: Avaliaram-se 19 doentes, 15 com psoriase vulgar, 3 com psoriase eritrodérmica e uma com psoriase
inversa; destes, 14 tinham artrite psoridtica. A média de idades era de 48,6 anos. A duracéo média da doenca era de
23,6 anos. Todos os doentes tinham um PASI superior a 12, sendo refractdrios ou com contra-indicagdes para a
terapéutica convencional. O PASI no inicio da terapéutica era de 34,3+-12,5. As 12 semanas (n=16), observou-se uma
reducéo do PASI de 66,4%+-18%, com 38% dos doentes a atingir o PASI 75. As 52 semanas (n=12), a reducdo média
do PASI foi de 75,6%+-18,9 e 66,7 % dos doentes atingiram o PASI 75. A melhoria das queixas articulares precedeu a
melhoria cutdnea, e todos os doentes interromperam o consumo de AINEs antes das 12 semanas. Cinco doentes
inferromperam a terapéutica, com um tempo de recidiva de 74+-58 dias. Destes, quatro reiniciaram o farmaco, com
respostas idénticas ao primeiro tratamento. Observaram-se complicacdes graves atribuiveis & terapéutica em 15,8%
(duas pneumonias e hepatotoxicidade pela isoniazida). O tempo médio de follow-up foi de 67 semanas (4 a 148).

Conclusées: A nossa casuistica apresenta resultados semelhantes aos de estudos de fase lll publicados. O etanercept
¢ uma boa alternativa terapéutica nos doentes com psoriase moderada a grave, com um perfil de efeitos laterais
aceitdvel, podendo ser utilizado no re-tratamento, com resultados sobreponiveis.

EXPERIENCIA DE 7 ANOS DE TELEDERMATOLOGIA
J. Rozeira, O. Morais, M. Honavar
Hospital Pedro Hispano, Matosinhos

Experiéncia de 7 anos de Teledermatologia e Teledermatoscopia nas cidades de Matosinhos e Maia, da drea
metropolitana do Porto, com a colaboracéo muito activa dos Clinicos Gerais das referidas éreas.

Além da Teleconsulta convencional efectuamos em simulténeo Teledermatoscopia. Assim, no decurso da
Teleconsulta o Médico de Familia é incentivado a enviar o maior nimero possivel de Imagens Dermatoscépicas das
lesdes cut@neas que observam em simultéineo com as imagens clinicas, obtendo assim uma maior eficécia diagnéstica.

Este projecto foi distinguido o recentemente com um dos “Prémios de Boas Praticas na Fungéo Publica”.
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CASOS CLINICOS

ELASTOLISE DA DERME PAPILAR PSEUDOXANTOMA - LIKE: CASO CLiNICO
Rubina Alves', Lurdes Ferreira’, Esmeralda Vale®, Olivia Bordalo®
“Servico de Dermatologia Hospital Central do Funchal; 2Servico de Dermatologia Centro Médico Cirdrgico de Lisboa

Os autores apresentam o caso clinico de doente do sexo feminino, 64 anos de idade, que recorreu & Consulta de
Dermatologia, pelo aparecimento de pdpulas amareladas, néo foliculares, assintométicas, simétricas e bilaterais
localizadas na regido occipital e face posterior do pescoco, com evolugéo de cerca de um ano. Nega prurido, alteracées
inflamatérias, exposicéo solar acentuada ou fraumatismo prévio na drea afectada.

Os exames analiticos efectuados revelaram Colesterol total de 212 mg/dL (medicada em ambulatério com
sinvastatina 20 mg).

Foi realizada biépsia cutdnea de uma lesdo da face posterior do pescoco cujo exame histopatolégico ndo mostrou
alteracdes na Hematoxilina e Eosina. Na coloragéo com Orceina observou-se auséncia total das fibras eldsticas na
derme papilar; ndo se observaram calcificagdes na coloracdo Von Kossa. Estas alteracées séo descritas na Elastélise da
Derme Papilar Pseudoxantoma-Like (EDPP).

A EDPP é uma entidade clinicopatolégica descrita, em 1992, pela primeira vez por Rongioletti e Rebora, que atinge
preferencialmente o sexo feminino e caracteriza-se pela presenca de pépulas amareladas, assintomdticas, bilaterais e
simétricas, localizadas no pescoco e regido supraclavicular, clinicamente semelhantes ds lesdes do Pseudoxantoma
Eldstico. A perda ou diminuigéo acentuada de fibras eldsticas na derme papilar séo aspectos caracteristicos.

Tém sido apontados como factores etiopatogénicos o envelhecimento intrinseco cutdneo e a radiacdo ultravioleta.

Aspectos clinicos e histopatolégicos semelhantes t&ém sido descritos na Papulose Fibrosa Branca do Pescoco pelo que
Jagdeo J, Ng C, Ronchetti IP propuseram recentemente a designacéo de Papulose Fibroelastolitica para englobar as
duas entidades.

PSEUDOXANTOMA ELASTICO - A IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO PRECOCE
Inés Leite’, Ana Moreira®, Rosério Varandas®, Armando Baptista®, Eduarda Osério Ferreira®
“Servicos de Dermatologia e Venereologia e “Oftalmologia, Centro Hospitalar Vila Nova de Gaia/Espinho EPE

Caso clinico: Os autores apresentam o caso de um menino de 8 anos enviado & consulta de Dermatologia por
pépulas amareladas confluindo em placas, de consisténcia eldstica, limites imprecisos, aspecto laxo e redundante,
evoluindo hd cerca de 8 meses. As lesdes eram inicialmente limitadas as faces anterolaterais do pescoco e axilas com
extens@o posterior para a regido inguinal e fossas antecubitais.

Na coloracdo com hematoxilina-eosina, a bidpsia cutdnea revelou a presenca de fibras eldsticas dérmicas
encurtadas, espessadas e de aspecto ondulado com calcificagGo destas mesmas demonstrada pela coloragéo de Von
Kossa. As andlises sanguineas de rotina, sedimento urindrio e os niveis de cdlcio e fosfato eram normais. No exame de
fundo de olho (realizado em consulta de Oftalmologia) observou-se um ponteado difuso em todo o pélo posterior, mais
acentuado na regido temporal, aspecto este conhecido como peau d orange. Nao foram encontradas alteracdes no
exame cardiovascular.

O pseudoxantoma eléstico é uma doenca hereditaria do tecido conjuntivo caracterizado por calcificacgo e
fragmentacdo progressivas das fibras eldsticas da pele, retina e sistema cardiovascular. A alteragéo retiniana conhecida
como peau d “orange é rara em criangas e corresponde a um dos estadios na progressdo para as estrias angidides. Estas
representam rupturas do epitélio pigmentado da retina e da membrana de Brusch (que apresenta depésitos de cdlcio),
de coloragcdo avermelhada, simulando vasos e que podem complicar-se com neovasos coroideus, provocando
hemorragias retinianas e perda grave da acuidade visual.

Apresenta-se este caso clinico pela relevéncia clinica do diagnéstico precoce, que na maioria dos doentes é realizado
nas 2% e 3° décadas de vida. Este atraso no diagndstico estd associado a um risco aumentado de complicacées
retinianas e cardiovasculares. Salienta-se o papel da Dermatologia no reconhecimento desta entidade para que estes
doentes sejam seguidos a um nivel multidisciplinar.
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GRANULOMA ANULAR PERFURANTE - CASO CLINICO
Joana Parente, José Dores, JoGo Aranha
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Santarém EPE

Os autores apresentam um caso clinico de um doente do sexo masculino, com 26 anos, observado na consulta de
Dermatologia em Maio de 2007 por dermatose generalizada com 8 meses de evolugéo, constituida por lesdes
eritematosas de configuracdo anular com centro atréfico e bordo elevado, algumas com hiperqueratose. Foram
realizados vdrios exames complementares de diagndstico (hemograma, provas hepéticas e renais, electroforese das
proteinas séricas, proteina C reactiva, auto-anticorpos, serologias para HIV 1 e 2, AgHbs, AcHCV, VDRL, ECA e
radiografia do térax) dos quais se salientava apenas elevagao da proteina C reactiva (5,6 mg/dl). A biépsia cutdnea foi
compativel com o diagnéstico de granuloma anular perfurante. Foi instituida terapéutica com acitretina 25mg/dia com
regressdo parcial das lesdes. Em Agosto de 2007 foi internado com um quadro de sépsis no contexto de uma
gastroenterite tendo nesta data serologias positivas para HIV 1/2. O doente veio a falecer ao 2° dia de internamento.

GRANULOMA ANULAR GENERALIZADO - BOA RESPOSTA A DOXICICLINA
Ana Filipa Duarte', Marta Pereira’, Alberto Mota’, Teresa Baudrier'1, Filomena Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo, Porto; “Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

O Granuloma Anular (GA) é uma dermatose pouco comum e idiopdtica. Existem mdltiplas variantes clinicas.
Aproximadamente 15% dos doentes possuem a variante generalizada, a qual geralmente se manifesta mais
tardiamente, é mais refractdria & terapéutica e estd associada a uma prevaléncia aumentada de HLA Bw35.

Apresenta-se uma doente do sexo feminino, de 52 anos, caucasiana, com placas eritemato-violdceas, anulares, de
bordos elevados e centro mais claro, assintomdticas e simetricamente distribuidas pelo pescoco, tronco e membros. Nos
antecedentes hd a registar rosécea telangiectasica em tratamento com Luz Pulsada Intensa (IPL), sem outras patologias
ou medicacdo habitual. O estudo analitico, incluindo estudo hormonal, autoimunidade, serologias para Borrelia
burgderfori, Treponema pallidum e Mycobacterium tuberculosis foi negativo. A biépsia cutdnea mostrou um padréo de
dermatite granulomatosa, com dreas de necrobiose e infilirado linfocitico.

Dada a extensdo da dermatose com risco ndo desprezivel de absorcdo de corticoterapia toépica, optamos por
efectuar dreas teste de tratamento com IPL, sem sucesso. Por persisténcia e progress@o da doenca instituiu-se terapéutica
com doxiciclina, 100 mg/dia, durante 10 semanas, com resolugéo do quadro.

O CGA, quando localizado, ¢ uma doenca benigna, auto limitada, que pode resolver espontaneamente em 2 anos em
cerca de 50% dos casos. Contudo, o GA generalizado tem tipicamente uma resposta inconsistente & terapéutica. As
tetraciclinas s@o antibidticos de largo espectro que possuem actividade anti-inflamatéria e imunomoduladora, mesmo
em concentragdes sub-antibiéticas. Inclusivamente inibem in vitro a formagéo de granulomas, constituindo-se, assim,
uma abordagem terapéutica em algumas doengas granulomatosas ndo infecciosas.

GRANULOMA FACIAL ASSOCIADO A FIBROSE EOSINOFiLICA ANGIOCENTRICA SUBGLOTICA

Ana Nogueira', Carmen Lisboa', Ana Filipa Duarte', Paulo Santos', Aurea Canelhas’, Eduardo Cardoso®, Filomena
Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Séo Jodo, EPE, Porto; “Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto; “Servicos de Anatomia Patolégica e “Otorinolaringologia do Hospital de Sdo Jogo, EPE, Porto

Introducéo: O granuloma facial (GF) é uma dermatose pouco comum que surge habitualmente na face, com
pépulas, nédulos ou placas, de coloragéo violdcea ou acastanhada. Quando associado a obstrucdo nasal ou dispneia,
deve considerar-se a coexisténcia com fibrose eosinofilica angiocéntrica (FEA), uma entidade clinica rara, que partilha
muitas semelhancas histolégicas com o GF e é encarada por vérios autores como sendo a sua contrapartida mucosa.

Caso clinico: Observamos um doente de 68 anos com uma placa de coloragdo violdcea com trés anos de evolugdo
envolvendo a totalidade do nariz. Apresentava também, no dngulo mandibular direito, uma leséo semelhante mais
recente e de menores dimensdes. J& tinha sido submetido a vdrias bidpsias, inconclusivas. O estudo analitico revelou
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eosinofilia relativa e aumento da velocidade de sedimentacdo discretos. A radiografia torécica foi normal. Dado o
crescimento progressivo da lesdo, condicionando obstrucé@o nasal, efectuou-se uma biépsia cuténea mais alargada que
revelou, sob uma zona Grenz, proliferacdo fibrobldastica com disposicdo perivascular concéntrica e infiltrado
inflamatério polimorfo abundante na derme. Estes achados sugeriram o diagnéstico de GF. Entretanto, o doente iniciou
dispneia e disfonia, apresentando obstrucéo extra-tordcica nas provas funcionais respiratérias. Foi referenciado para
ORL, tendo-se constatado estenose subglética fibrosante na TAC e na laringoscopia. Apés efectuadas biépsias, a lesdo
foi destruida com laser de CO2. A histologia revelou fibrose com distribuicéo concéntrica em redor de vasos e infiltrado
inflamatério polimorfo rico em eosinéfilos, que s@o caracteristicos de FEA. Iniciou-se injecgdo intralesional mensal de
metilprednisolona no nariz e dapsona 100 mg/dia, com resolucéo da placa nasal e das queixas de obstrugdo
respiratéria. Na broncofibroscopia de controlo apenas se observou ligeira irregularidade cicatricial.

Comentdrio: Este caso destaca-se pela associacdo rara de GF com FEA, sendo o nono caso relatado na literatura e o
primeiro destes com localizagéo subglética da FEA, bem como pela excelente resposta & terapéutica.

HISTIOCITOSE DE CELULAS DE LANGERHANS: CASO CLINICO
José Carlos Cardoso, Mariana Cravo, José Pedro Reis, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Descreve-se o caso de um doente do sexo masculino, de 56 anos de idade, com lesdes intertriginosas erosivas,
localizadas nas regides inguinais, com cerca de 1 ano de evolucdo, persistentes; apresentava igualmente lesées
eritemato-papulosas, descamativas e algumas um pouco queratésicas, confluentes, distribuidas pelas dreas seborreicas
do tronco, assinfomdticas, que haviam precedido as lesdes inguinais. As principais hipéteses clinicas evocadas foram
doenca de Hailey-Hailey, doenca de Darier e pénfigo seborreico. O exame histopatolégico revelou um infiltrado
disposto em banda subepidérmica, composto maioritariamente por células histiocitarias, com pleomorfismo. O estudo
imunohistoquimico revelou positividade para os antigénios CD68, CD1a e S100, estabelecendo o diagnéstico de
histiocitose de células de Langerhans.

O estudo complementar para deteccdo de envolvimento sistémico revelou: sinais de fibrose retroperitoneal na TAC,
com dilatagdo pielocaliceal, necessitando de catéter duplo J; insuficiéncia renal moderada; hepatomegdlia
homogénea, sem alteracdo das provas de funcdo hepdtica; hiperplasia supra-renal & esquerda, sem repercusséo
funcional; hipogonadismo hipergonatréfico associado a infiltracdo granulomatosa testicular; otite média crénica. Néo
se detectou envolvimento hematolégico, pulmonar, esquelético ou do sistema nervoso central. Foi instituida terapéutica
com acitretina (25 mg/dia) durante 1 ano, que resultou no desaparecimento das lesdes do tronco em alguns meses; as
lesdes inguinais melhoraram igualmente com esta terapéutica em associacdo a dermocorticéides, mantendo no entanto
algumas lesdes activas. A fibrose retroperitoneal apresenta-se estavel, sem indicagéo para terapéutica especifica,
mantendo-se a atitude expectante. As histiocitoses de células de Langerhans sédo um grupo de patologias raras, com
possivel envolvimento de apenas um érgdo (mais frequentemente os ossos, pulméo, sistema nervoso central e pele) ou
podendo ter atingimento multissistémico. A associacdo com fibrose retroperitoneal e o envolvimento testicular néo séo
habituais neste contexto, tendo sido reportados com maior frequéncia em casos de histiocitoses ndo-Langerhansianas,
factos que se assinalam no presente caso clinico pela extrema raridade.

ULCERACOES DOLOROSAS DO COURO CABELUDO
Daniela Cunhd', Isabel Freitas', Paulo Lamardao', Jorge Neta?, Jorge Cardoso’
'Servicos de Dermatologia e Venereologia e >Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Introducéo: A arterite temporal é um vasculite sistémica que afecta vasos de médio e grande calibre, em particular a
artéria temporal. E mais frequente no sexo feminino e acima dos 50 anos de idade.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 73 anos, observado por ulceracdes dolorosas na regido parieto-
temporal direita, as maiores com 5,0 cm de maior eixo, acompanhadas de cefaleia hemicraniana homolateral, diplopia
fugaz, diminuicéo da acuidade visual e claudicagdo mandibular. O quadro clinico iniciou-se dois meses antes sob a
forma de pequenas ulceragdes dolorosas sem queixas oftalmolégicas, tendo sido interpretado como herpes zoster. O
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doente foi reavaliado quando identificou aparecimento de perturbagdo da visdo. As artérias temporais eram
espessadas, dolorosas e sem pulso & palpagdo. O exame histopatolégico evidenciou um processo inflamatério
transmural, com células gigantes. O exame oftalmolégico revelou atrofia total no nervo éptico direito e acuidade visual
de 30% & esquerda. Admitindo o diagnéstico de arterite temporal, foi instituida terapéutica com prednisolona
1mg/Kg/dia, assistindo-se a melhoria do quadro clinico. O défice visual néo foi, no entanto, revertido.

Discusséao: O diagnéstico diferencial entre arterite temporal e herpes zoster ndo oferece habitualmente dificuldades,
sendo valorizdveis as perturbacées da visdo em favor do primeiro. No presente caso, a amaurose prévia & esquerda terd
sido determinante no atraso da reobservacdo do doente por dissimular um importante critério de diagnéstico. A
corticoterapia sistémica, apesar de globalmente eficaz, ndo melhorou o compromisso visual, uma das mais graves
morbilidades da arterite temporal. Este caso reforca a importéncia do diagnéstico precoce desta patologia e, por
conseguinte, da terapéutica atempada.

ROSACEA FULMINANTE
Daniela Cunha', Raquel Vieira', Alexandra Chaveiro’, Ana Afonso?, Jorge Cardoso'
'Servicos de Dermatologia e Venereologia e’Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Introdugéo: A rosdcea fulminante é uma entidade rara que afecta predominantemente mulheres em idade adulta.
Na maioria dos casos ndo existe diagndstico prévio de rosdcea.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 53 anos, admitida por dermatose localizada & face, com inicio abrupto e
evolugdo rdpida em duas semanas. As lesdes consistiam em nédulos inflamatérios coalescentes em placas, pUstulas e
lagos de pus, com prurido e sensagéo de calor local. A doente negava episédios prévios de idénticas caracteristicas
embora descrevesse, nos Gltimos dois anos, episédios ocasionais de eritema da face subsequentes & ingestao etilica. Do
estudo analitico salientava-se elevacdo da Proteina C Reactiva e ligeira macrocitose. No exame histopatolégico
observava-se um processo inflamatério intenso na metade superficial da derme, difuso, com destruicdo do epitélio
folicular, compativel com o diagnéstico de rosdcea. Foi instituida terapéutica com prednisolona 10mg/dia associada a
amoxicilina e dcido clavulénico durante 8 dias. Apés alta hospitalar manteve-se medicada com doxiciclina 200mg/dia
po, metronidazol 7.5 mg/g tépico e pimecrolimus a 1% tépico, nos primeiros dois meses de follow-up, com moderada
resposta terapéutica. A doxiciclina foi entéo substituida por isotretinoina (10mg/dia) durante 4 meses, assistindo-se a
franca melhoria sintomdética. Ao 16° més de follow-up a doente permanece bem, sem terapéutica sistémica.

Discussé@o: A rosdcea fulminante é uma patologia pouco frequente que parece consistir numa forma grave e sibita
de rosdcea conglobata. A sua etiologia permanece pouco clara e, nesta doente, a relagéo com a ingestao etandlica é
admissivel mas ndo comprovavel. Este caso destaca-se ndo sé pela complexidade da resolucdo terapéutica como
também pela resposta mantida, sem recorréncia aos 16 meses de seguimento.

URTICARIA SOLAR - UM CASO CLINICO
Isabel Fonseca, Jodo Silva, Paulo Filipe, Manuel Marques Gomes
Servigo de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa

A Urticdria Solar é uma fotodermatose idiopética, crénica, rara. Pode ser desencadeada pela radiagdo UVB, UVA,
visivel e mesmo infra-vermelha. O diagnéstico é essencialmente clinico. Caracteriza-se pelo aparecimento de pdpulas e
placas urticariformes pruriginosas nas dreas fotoexpostas apds um breve periodo de exposicdo solar ou & luz artificial,
sendo caracteristico o desaparecimento das referidas lesées alguns minutos ou horas apés o afastamento da fonte de
luz. Podem ainda ser efectuados testes de provocacdo fotobiolégicos, tentando reproduzir as lesdes com fontes de UVB,
UVA, luz visivel e exposicGo a luz solar, determinando-se também a dose minima indutora de urticdria. Estes dois
parémetros s&o essenciais para evitar o risco de choque anafilético aquando dairradiagéo.

Apresentamos o caso clinico de um doente do sexo masculino, 27 anos de idade, professor de educacéo fisica, que
recorreu & consulta de Dermatologia por quadro de pdpulas e placas eritemato-rosadas, edematosas e evanescentes
das éreas fotoexpostas, cujo inicio ocorreu alguns minutos apds a exposicdo solar. Referia episédios semelhantes desde
hé vdrios anos, sendo incapacitante para a realizacdo da sua actividade profissional ao ar livre. Foi efectuado estudo
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fotobiolégico com irradiag@o com UVB, UVA e luz visivel e exposicdo & luz solar, que permitiu confirmar o diagnéstico de
Urticdria Solar & luz visivel. Foi medicado com anti-histaminicos e foto-endurecimento segmentar com UVA e radiacéo
visivel sem melhoria clinica, pelo que se optou pelo tratamento com 4 ciclos de Imunoglobulina Humana EV (30 g por
dia durante 5 dias) com melhoria significativa.

A imunoglobulina humana EV pode constituir opgéo terapéutica eficaz em doentes com o diagnéstico de Urticéria
Solar néo respondedores & terapéutica anti-histaminica e ao foto-endurecimento.

SINDROME DE SWEET EM DOENTE COM INFECCAO HIV1
Ana Fraga, Isabel C. Fonseca, L. Soares Almeida, Paulo Filipe, M. Marques Gomes
Servigo de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa

Sindrome de Sweet ou Sindrome Febril Neutrofilica Aguda é uma entidade cuja etiologia pode ser desconhecida ou
secunddria a fdrmacos, para-infecciosa ou para-neoplésica.

Descreve-se o caso clinico de mulher de 41 anos, caucasiana, internada no Servico de Dermatologia do H.S.Maria
por dermatose com uma semana de evolugdo, caracterizada por pdpulas, nédulos e placas eritematosas, tOmidas,
cobertas por psedovesiculas, superficie montanhosa e brilhante, localizadas sobretudo na face e membros
superiores.Com ardor local, artralgias dos punhos e méos, astenia e febre elevada. Esta dermatose terd aparecido de
forma esponténea, com agravamento progressivo, uma semana apds ter iniciado terapéutica com a associacdo de
Amoxicilina/dcido Clavulénico (1 cp 12/12h) em contexto de Infecgdo respiratéria e odinofagia. As primeiras lesdes
tinham distribuigé@o acral, com disseminagéo e confluéncia progressivas, para toda a extenséo dos membros superiores
e face. Outras lesdes foram aparecendo no tronco e membros inferiores. Negava antecedentes patolégicos médicos
e/ou cirtrgicos, toxicolégicos ev, transfusées de sangue e derivados e contactos sexuais de risco. Casada hé& 10 anos.
Tinha febre (TT 38.9°C) e néo se palpavam linfadenopatias nas cadeias ganglionares superficiais. Observavam-se
ainda lesdes sugestivas de Candidiase oral. Laboratorialmente: Monoteste: negativo; Anemia NN (Hb=10.1g/dL);
Leuc=11.500/microL com Neutrofilia 77.6%; PCR = 2.0mg/dL; VS = 115 mm; Proteinas totais = 101g/L (com
elevacdo de todas as cadeias de Ig); Rx Térax PA sem alt. Feita Bidpsia cuténea: compativel com Sindrome de Sweet.
Dada a exuberdncia da dermatose foram pedidas serologias virais para Hepatites Be C, HIV 1 e 2: positiva para HIV 1.
Foi medicada com Prednisolona 30mg/dia Po, Hidroxizina 25mg 8/8h PO, Aciclovir 300mg 8/8h ev, Eritromicina Tgr
12/12h ev, Fluconazol 50mg/dia PO e Nistatina 10 gts 12/12h PO.

REACQAO CUTANEA ADVERSA A PSEUDOEFEDRINA
Daniela Cunha', Rodrigo Carvalho', Isabel Freitas', Raquel Santos’, Ana Afonso?, Jorge Cardoso'
'Servicos de Dermatologia e Venereologia e >Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

A pseudoefedrina ¢ um fdrmaco simpaticomimético frequentemente empregue na composicéo de
descongestionantes das vias aéreas superiores, habitualmente de venda livre. Apesar da sua utilizagéo generalizada e
frequente, as reaccdes cut@neas adversas séo raras.

Caso clinico: Mulher de 30 anos, caucaséide, admitida por quadro clinico com 5 dias de evolugdo constituido por
dermatose envolvendo a face, tronco e membros, cujas lesdes consistiam em pépulas eritematovioldceas coalescendo
em toalha, com prurido associado, edema da face, febre (38°-39°) de dificil controlo com antipiréticos. As queixas
tinham surgido 5 dias apés automedicacé@o com Actifed® (associacdo de cloridrato de pseudoefedrina e cloridrato de
triprolidina) por queixas de congestdo nasal.

Da avaliacdo analitica na admisséo havia a salientar discreta neutrofilia sem leucocitose e elevacéo da proteina C
reactiva. O exame histopatolégico de biopsia cuténea revelou vacuolizagdo da basal da epiderme, edema da derme
papilar, estravazamento eritrocitdrio intenso e infilirado inflamatério misto de predominio linfocitério perivascular. Foi
introduzida terapéutica oral com prednisolona com répida regresséo da dermatose. Seis semanas mais tarde foram
efectuadas provas epicutdneas que revelaram positividade para o Actifed® e para o sulfato de pseudoefedrina a 1% em
vaselina. Foram igualmente testados 5 controlos, negativos. As provas com a efedrina e a fenilefrina foram negativas.
Néo foi possivel testar a triprolidina.

343



Reuniodes da SPDV

Discussé@o: As reaccdes cutdneas adversas & pseudoefedrina séo raras face & sua utilizacdo generalizada na
composicdo de descongestionantes das vias aéreas, consistindo a maioria dos casos em eritema fixo. As formas
generalizadas com manifestagdes sistémicas sdo ainda mais raras e descritas como eritrodermia, pustulose
exantemdtica aguda, sindrome de pseudo-escarlatina e sindrome de choque téxico.

TOXIDERMIA AO ADALIMUMAB
Sara Lestre', Luisa Caldas', Ana Margarida Aradjo’, Sofia Pinheiro’, Alexandre Jodo', Margarida Apetato’
'Servicos de Dermatologia e Venereologia e > Medicina °, Centro Hospitalar de Lisboa (Zona Central), Lisboa

Introducdo: O uso crescente da terapéutica biolégica em vdrias doencas inflamatérias tem permitindo um maior
conhecimento dos dados de seguranca destes fdrmacos a longo prazo. Recentemente, 1ém vindo a ser descritas na
literatura vdrias reacgdes adversas cuténeas associadas aos inibidores do factor de necrose tumoral a (TNFa).

Caso Clinico: Descreve-se o caso de uma doente do sexo feminino, de 81 anos, com artrite reumatdide com 15 anos
de evolugdo e refractdria & corticoterapia sistémica, metotrexato, leflunamida e etanercept. Sem antecedentes pessoais
ou familiares dermatolégicos relevantes. Iniciou adalimumab em Abril de 2007 com excelente resposta do ponto de
vista reumatolégico. Cerca de 5 meses apds o inicio desta terapéutica, observou-se o aparecimento de dermatose
pruriginosa e simétrica, de agravamento progressivo, caracterizada por placas confluentes, eritematosas e
descamativas localizadas aos membros, tronco e face. As biépsias cutdneas foram compativeis com toxidermia de
padrdo pustuloso. Apds a suspensdo da terapéutica biolégica observou-se uma regresséo total, mas lenta, das lesées
cuténeas. A reintrodugdo do adalimumab resultou no reaparecimento da dermatose, clinica e histologicamente
sobreponivel & observada anteriormente. Registou-se uma rdpida melhoria da erupgéo cutéinea apés a interrupgdo da
terapéutica biolégica.

Discussé@o: As reaccdes cut@neas adversas associadas aos inibidores do factor de necrose tumoral a relatadas na
literatura séo clinica e histologicamente heterogéneas. O mecanismo imunopatogénico subjacente a estas reaccoes
cuténeas continua por esclarecer, evidenciando a complexidade imunolégica associada ao bloqueio do TNFa. No
presente caso, é descrita uma toxidermia associada ao adalimumab que obrigou & interrupgéo definitiva da terapéutica.

MANIFESTACOES DE PSORIASE SOB TERAPEUTICA COM INFLIXIMAB - A PROPOSITO DE UM CASO
CLiNICO

Cristina Amaro', Ana Afonso’, Gabriela Marques Pinto', Jorge Cardoso'

'Servicos de Dermatologia e Venereologia e ’Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa

A introducdo dos inibidores do factor de necrose tumoral alfa na terapéutica das doencas auto-imunes,
nomeadamente, na doenca inflamatéria intestinal alterou, de forma significativamente positiva, o seu progndstico.
Contudo, tem vindo a ser descrito, um nUmero crescente de novos casos ou exacerbagdes de psoriase |& existentes, nos
doentes tratados com novos fadrmacos “biolégicos”.

Apresenta-se o caso de uma doente, com 25 anos de idade, caucasiana, com doenca de Crohn grave desde os 16
anos, tratada com azatioprina e infliximab (5mg/kg na semana 0, 2,6 e posteriormente cada 8 semanas) desde ha 2
anos. Observada em consulta de dermatologia por dermatose eritemato-descamativa com 1 més de evolucdo
localizada & superficie extensora dos membros, composta por pequenas pépulas e placas, com sinal de Auspitz positivo.
A biopsia cuténea revelou uma dermatite pustulosa compativel com psoriase. Foi medicada com calcipotriol e
corticoterapia tépicos, tendo-se observado discreta melhoria. Por extensé@o da dermatose procedeu-se & suspenséo do
infliximab.

Estdo descritos na literatura 84 casos de desenvolvimento de psoriase pustulosa e ndo pustulosa em doentes sob
terapéutica com infliximab por outras patologias: artrite reumatéide (n=28), espondilite anquilosante (n=23), doenca
de Crohn (n=14), psoriase placas (n=>5), colite ulcerosa (n=4), sindroma de Shulman (n=2), SAPHO (n=2), doenca de
Adamantiades-Behcet (n=2), artrite psoridsica (n=2), espondiartropatia (n=1), doenca de Behcet (n=1). Dezasseis
doentes tinham histéria pessoal de psoriase. O(s) mecanismos fisiopatolégicos deste paradoxo ndo estéo, de todo,
esclarecidos (promocgéo de auto-reactividade, potenciada pelo INF-y, inflamacéo do epitélio glandular écrino?). A
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maioria evoluiu para remissdes totais ou parciais sem necessidade de suspensdo do infliximab. Embora parega ser um
efeito de classe, as diferentes formas e evolucdes sugerem uma vulnerabilidade individual, condicionada por provéveis
factores genéticos, infecgdes, co-medicagdo e outros.

DERMATOSE LINEAR IGA ASSOCIADA A DOENCA DE CROHN

Tiago Torres', Inés Lobo', Ana Encinas’, Madalena Sanches', Manuela Selores'

'Servigos de Dermatologia e Venereologia e > Anatomia Patolégica do Centro Hospitalar do Porto, Hospital Geral de Santo
Anténio, Porto

A dermatose linear IgA é uma doenca bolhosa subepidérmica auto-imune adquirida rara, caracterizada por
deposicdo linear de IgA na jungéo dermoepidérmica. Estdo descritos na literatura vdrios casos de associacdo com
doenca inflamatéria intestinal, especialmente com colite ulcerosa, sendo raros os casos de associagdo a doenca de
Crohn.

Descrevemos o caso clinico de um homem de 33 anos com doenga de Crohn, que recorreu & consulta de
Dermatologia por aparecimento de bolhas tensas, agrupadas, sobre pele eritematosa, de localizagdo preferencial ao
dorso e membros, associadas a prurido. O aparecimento das lesdes cutéineas coincidiu com um periodo de
agravamento da patologia intestinal. O exame histopatolégico de pele e os resultados do estudo de imunofluorescéncia
directa e indirecta permitiram fazer o diagnéstico de Dermatose linear IgA. O resultado da endoscopia digestiva foi
compativel com doenca de Crohn ileo-célica activa. O doente foi medicado com corticoterapia sistémica (prednisolona
40mg qd PO) e dapsona 100mg qd PO, com melhoria da patologia cut@nea e intestinal. Apés 6 meses encontra-se
medicado apenas com dapsona 100mg qd PO com controlo de ambas as doencas.

No presente caso clinico observamos a rara associagdo de dermatose linear IgA com doenga de Crohn, a sua
relagéo com a actividade da patologia intestinal e a resposta de ambas as doengas & dapsona.

SARNA BOLHOSA SIMULANDO PEN FIGOIDE BOLHOSO
David Serra, Alvaro Machado, José Pedro Reis, Angelina Mariano, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Caso clinico: Observdmos uma doente com 87 anos de idade, institucionalizada, por dermatose pruriginosa com
cerca de 5 meses de evolucdo. Apresentava bolhas tensas, com conteddo citrino, distribuidas principalmente pelos
membros. Nos locais previamente afectados por bolhas, existiam lesdes erosivo-crostosas e mdculas rosadas circulares,
sem gréos de milia. O quadro clinico era sugestivo de penfigéide bolhoso e foi instituido tratamento tépico com
propionato de clobetasol e dcido fusidico. A doente tinha antecedentes de sarna, tratada hd cerca de 3 meses com
lindano. Os exames complementares realizados revelaram ligeira eosinofilia e IgE elevada. A histologia demonstrou
bolha sub-epidérmica e presenca de infiltrado constituido por polimorfonucleares e eosinéfilos. A imunofluorescéncia
directa, realizada em pele perilesional, ndo detectou depdsitos imunes. A evolucéo caracterizou-se por uma boa
resposta & terapéutica numa fase inicial; no entanto, 1 més depois, queixava-se de prurido intenso e apresentava lesées
cut@neas sugestivas de escabiose, dispersas pelo tegumento, com numerosos sulcos acarinos. Suspendeu a terapéutica
anterior e foi tratada com lindano. Houve franca melhoria clinica, mantendo apenas ligeiro prurido em relacéo com
xerose e eczema. Alguns meses depois, teve reinfestac@o escabidtica com algumas bolhas associadas, sendo
novamente tratada com lindano. Refor¢dmos a intervencéo no lar no sentido de prevenir futuros surtos.

Discuss@o: As formas bolhosas de sarna sd@o raras, com menos de 30 casos descritos na literatura médica.
Excepcionalmente, o aspecto clinico pode ser muito préximo do encontrado nas formas tipicas de penfigéide bolhoso,
como verificdmos no caso apresentado. A recidiva de bolhas, aquando da reinfestagéo parasitaria, constitui fenémeno
clinico invulgar que merece reflexdo e contribui para o debate em torno da fisiopatologia das bolhas nestas formas de
sarna.
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HERPES ZOSTERNO 1° ANO DE VIDA
David Serra, Hugo Oliveira, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Caso clinico: Observamos um doente de sexo masculino, com 10 meses de idade, sem antecedentes clinicos de
relevo, com lesées vesiculosas em base eritematosa, no membro inferior esquerdo. Tendéncia para agrupamento das
leses, com confluéncia de vesiculas e formagéo de bolhas, com conteddo sero-hemdtico e tecto de aspecto bosselado.
Presenca de pequenas lesdes erosivo-crostosas, néo exsudativas. A dermatose tivera inicio 4 dias antes, a nivel da face
interna do segmento posterior do pé, tendo posteriormente progredido pela face antero-interna da perna (dermétomo
L4). Sem febre e sem alteracdo do estado geral. O quadro clinico era sugestivo de Herpes Zoster, com provdavel
exposicdo prévia ao virus VZV ao més de idade, por contacto com familiar infectado (irmé com varicela). Foi colhida
amostra para confirmacdo diagnéstica por cultura de virus e medicado com aciclovir oral. Realizou estudo
complementar que corroborou o diagnéstico pela presenca de titulo muito elevado de VZV IgG (VZV IgM negativo;
anticorpos HSV 1 e 2 negativos). A cultura viral foi negativa, resultado que atribuimos ao incumprimento das normas de
acondicionamento da amostra. A evolugéo foi favoravel, sem nevralgia pds-herpética e sem alteracées clinicas ou
analiticas sugestivas de patologia subjacente.

Discuss@o: O Herpes Zoster é raro no 1° ano de vida. Apresentamos um caso em que ndo hd histéria prévia de
varicela. Realcamos a elevada acuidade diagnéstica da clinica, mesmo no contexto particular de criangas com menos
de 1 ano, e abordamos o interesse dos varios métodos laboratoriais disponiveis. A divulgagéo deste caso vem contribuir
para o crescente volume de evidéncia que aponta para a benignidade desta entidade neste grupo de doentes.

TUBERCULOSE VERRUCOSA
Raquel Cardoso, César Martins, Jodo Aranha, Maria Jodo Silva
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Distrital de Santarém, EPE

Em Janeiro de 2007 observamos um doente do sexo masculino com 66 anos de idade por placa
eritematodescamativa, infiltrada, bem delimitada, com cerca de 5 cm de didmetro, com formacéo queratdsica
sobrejacente localizada no cotovelo esquerdo. A placa evoluia desde a infancia apés traumatismo. Foi efectuada
biopsia e o exame histolégico revelou, em toda a espessura da derme, granulomas de células epitelioides, sem necrose,
com escassas células multinucleadas dos tipos Langhans ou corpo estranho, envolvidos por infiltrado linfohistiocitario
denso (coloracées PAS, Gram e Ziehl-Nielsen negativas). Posteriormente foram enviadas amostras para cultura de
fungos e micobactérias (negativas) e foi realizado o teste de Mantoux que foi positivo. Para despiste de outro foco de
tuberculose realizou radiografia do térax, radiografia do esqueleto e ecografia renal que néo evidenciaram alteragdes
relevantes, bem como pesquisa seriada de micobactérias na urina, expectoracdo e suco géstrico e respectivas culturas
(negativas).

Efectuou-se excisdo alargada da lesé@o e encerramento com enxerto de pele fina colhido na coxa esquerda. O exame
histolégico evidenciou carcinoma espinhocelular bem diferenciado (exérese total) e focos de reaccdo granulomatosa na
derme, sem necrose. O fragmento enviado para cultura de micobactérias permitiv a identificacdo de Mycobacterium
tuberculosis complex. Iniciou tratamento antibacilar, néo evidenciando, no seguimento, recidiva local.

A tuberculose verrucosa é uma forma rara de tuberculose cutdnea, cujo exame histolégico nem sempre evidencia
granulomas tuberculoides tipicos.

Salientamos a evolugéo arrastada da lesdo que condicionou a progresséo para carcinoma espinhocelular, tal como
descrito para outras formas de tuberculose cutéinea. Realgamos a importéncia das diversas culturas efectuadas para que
se confirmasse o diagnéstico e se realizasse tratamento adequado.
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TUMORES VERRUCOSOS EM DOENTE IMUNOCOMPROMETIDO

Daniela Cunha', Cristina Amaro', Raquel Vieira', Maria da Luz Martins®, Ana Afonso®, Gabriela Marques Pinto', Jorge
Cardoso’

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Curry Cabral; ?Instituto de Higiene e Medicina Tropical, Faculdade de
Ciéncias Médicas de Lisboa; *Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Introduc@o: As infecgdes subcutdneas provocadas por fungos dematidceos sdo genericamente designadas por
Faeohifomicoses. Este grupo engloba o género Alternaria, o qual afecta mais frequentemente os imunocomprometidos,
sendo crescente o niUmero de casos em doentes transplantados.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 53 anos, raca negra, jardineiro, submetido a transplante renal 16 meses
antes, observado por lesdes cutdneas com 2 meses de evolucdo. As lesdes envolviam os antebracos, dorso das méos e
face anterior da perna direita, consistindo em multiplos tumores verrucosos, os maiores com 3,0cm de diémetro e vdrios
nédulos violdceos. Sem histéria de fraumatismo prévio. No exame histopatolégico de biépsia de uma lesdo observou-se
um processo inflamatério granulomatoso onde se identificaram esporos e hifas de fungos. O exame micolégico directo
revelou a presenca de multiplos esporos e hifas e as culturas efectuadas permitiram o isolamento de um fungo do género
Alternaria, espécie alternata. Através da técnica de sequenciagdo por PCR o agente foi identificado como Alternaria
malorum, resultado que foi valorizado. Foi instituida terapéutica com itraconazol 400mg e apds 9 meses de terapéutica
observou-se regressdo total da maioria das lesées, permanecendo apenas dois nédulos infracentimétricos no membro
superior direito.

Discuss@o: Do conhecimento dos autores, trata-se do 1° caso de infeccdo por Alternaria malorum descrito em
Portugal, sendo escassos os dados referentes & sua distribuicdo e frequéncia mundial. As técnicas de biologia molecular
podem permitir uma melhor caracterizacdo de espécies de Alternaria que, como neste caso, tém morfologia
fenotipicamente indistinguivel da alternata. A infecgo cutéinea por fungos do género Alternaria caracteriza-se pelo
polimorfismo das lesées salientando-se, no entanto, a raridade do presente caso cuja semelhanca semiolégica se
parece encontrar descrita em apenas 3 casos na literatura inglesa.

TUMOR DE CELULAS GRANULOSAS: A PROPOSITO DE DOIS CASOS COM LOCALIZACAO POUCO COMUM
Victoria Guiote', Rosa Mascarenhas', Ricardo Vieira', Cristina Amado’, Fernanda Cunha’, Martinha Henrique'
'Servico de Dermatologia e Venereologia e *Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Santo André E.PE., Leiria

O tumor de células granulosas, mais conhecido por tumor de Abrikossoff, é um schwanoma pouco frequente que
costuma localizar-se na cabeca ou no pescogo, preferencialmente na lingua. Existem poucos relatos de localizagées
noutras dreas (apenas 5% de casos descritos no tronco e na vulva). Atransformacéo maligna é excepcional.

Apresentam-se 2 casos de tumor de células granulosas, ambos com localizagéo pouco comum (vulva e regido
dorsal). Discutem-se as principais caracteristicas deste tumor, destacando-se a auséncia de critérios para a sua
tipificacdo.

SCHWANOMA PLEXIFORME DA MUCOSA ORAL
Inés Lobo, Tiago Torres, Rosdrio Alves, Jorge Barbas do Amaral, Manuela Selores
Centro Hospitalar do Porto, Hospital Geral de Santo Anténio

O Schwannoma Plexiforme (SP) é um tumor benigno da bainha do nervo, caracterizado por um padréo de
crescimento multinodular e plexiforme, correspondendo apenas a 5% dos schwannomas. Atinge preferencialmente
adultos jovens e ocorre com maior frequéncia o tronco, cabeca, pescogo e nos membros superiores; a localizagdo nas
mucosas é excepcional. O diagnéstico diferencial com o neurofibroma plexiforme é fundamental dadas as diferentes
implicagdes clinicas e de prognéstico deste Gltimo.

Descrevemos o caso clinico de um menino de 7 anos, observado na consulta de Dermatologia Pedidtrica do nosso
hospital por um nédulo de cor résea, de limites bem definidos, consisténcia eldstica e com 8mm de didmetro, localizado
na mucosa do ldbio inferior. A leséo era assintomdtica, mas causava desconforto, devido ao crescimento progressivo ao

347



Reuniodes da SPDV

longo dos Ultimos 6 meses. O restante exame objectivo bem como os antecedentes pessoais ou familiares sé@o
irrelevantes. Foi efectuada biopsia excisional da lesGo e o exame histolopatolégico, incluindo marcadores
imunohistoquimicos, permitiu o diagnéstico de SP

O presente caso clinico ilustra a importéncia da distingdo entre SP e neurofibroma plexiforme, sobretudo na idade
pedidtrica, uma vez que o neurofibroma se associa & neurofibromatose e pode sofrer transformagdo maligna.

TRICOEPITELIOMAS MULTIPLOS - UMA MUTACAO DE NOVO NO GENE CYLD

Cristina Amaro', Isabel Freitas', Paulo Lamardo', Ana Afonso’, Wolfram Heinritz’, Marzena Skrzypczak®

'Servicos de Dermatologia e Venereologia e “Anatomia Patolégica, Hospital de Curry Cabral, Lisboa, °Instituto de
Genética Humana, Faculdade Medicina da Universidade de Leipzig, Alemanha

Os tricoepiteliomas s@o tumores anexiais benignos com diferenciag@o no sentido folicular. Podem ser Unicos ou
multiplos e surgir de forma esporddica ou familiar, esta Gltima com transmissdo autossémica dominante e com
penetrancia e expressividade varidveis.

Descreve-se o caso de uma doente, com 9 anos de idade, raga negra, natural da Guiné-Bissau, residente em
Portugal desde 2007 . Foi observada em consulta por dermatose localizada & drea centrofacial da face e supra-auricular
direita com inicio aparente no primeiro ano de vida, constituida por multiplas pdpulas, cor da pele s&, 1 a5 mm, com
nédulo de maiores dimensées (1,5 cm) na regiéo malar direita. Sé foi possivel observar 3 familiares (avé e tio maternos e
mae), ndo havendo nestes lesdes cutéineas. Foi realizada biopsia excisional de 2 lesées papulares; o nédulo malar foi
excisado com laser CO2.0 exame histolégico das 3 lesdes revelou tratarem-se de tricoepiteliomas. O estudo genético
evidenciou uma deleccGo de um nucledtido T na posicdo 2449 do gene CYLD, com geracdo de um coddo stopp
prematuro na posicéo 831 da cadeia de aminoacidos. Nao foi efectuada andlise genética nos familiares.

A Sindroma de Brooke-Spiegler, a Cilindromatose familiar e os Tricoepiteliomas familiares miltiplos partilham a
mesma mutagdo no gene CYLD (gene supressor tumoral no cromossoma 16q12-13), representando variacoes
fenotipicas da mesma doenca. A mutacdo identificada nesta doente néo tinha sido descrita na base de genética
intfernacional (HGMB, NCBI). O estudo genético permite o adequado aconselhamento familiar. O seguimento clinico é
recomendado para avaliacdo da necessidade de intervencdo terapéutica no sentido de minimizar o prejuizo estético,
ndo esquecendo a possibilidade (embora rara) de transformag@o maligna em alguns cilindromas e tricoepiteliomas.

CARCINOMA BASOCELULAR SOBRE RADIODERMATITE CRONICA DO COURO CABELUDO

Maria Miguel Canelas', José Carlos Cardoso’, Ricardo Pereira®, Ricardo Vieira', Margarida Gongalo', Jodo Duarte’,
Américo Figueiredo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia e *Servico de Neurocirurgia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Doente de 64 anos, observado com lesdo tumoral ovalada, de limites irregulares, bordos elevados e centro ulcerado,
com 3 cm de maior eixo, localizada na regido frontal do couro cabeludo. Esta lesé@o residia sobre placa atréfica,
telangiectdsica, de consisténcia dura, aderente aos planos profundos e com 10 cm de maior didmetro.

Os antecedentes pessoais incluiam radioterapia para tratamento de tinea capitis aos cinco anos de idade e
aparecimento de drea de alopécia hd uma década. Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

A biopsia cutdnea demonstrou alteracdes caracteristicas de basalioma nodular ulcerado sobre radiodermatite
crénica. Realizou radiografia simples e tomografia computorizada cranianas que evidenciaram eroséo éssea
interessando toda a espessura da calote craniana.

Foi realizada excisédo em bloco da placa de radiodermatite e do tumor, incluindo o contorno ésseo e porcéo para-
sagital esquerda de dura-mater, plastia meningea e cranioplastia com malha de titdnio. O defeito foi parcialmente
encerrado com enxertos dermo-epidérmicos, tendo-se optado por revestir a drea de cranioplastia com retalho de
transposicdo frontal, baseado nos ramos frontais dos vasos temporais superficiais. A histologia da peca operatéria
demonstrou invasé@o tumoral da calote craniana e infiltragdo focal da dura-méter subjacente.

O:s efeitos tardios da radiagdo administrada no passado no tratamento da tinea capitis consistem habitualmente no
aparecimento de multiplos basaliomas pigmentados, geralmente sobre couro cabeludo de aparéncia normal e
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raramente, sobre radiodermatite. E excepcional o aparecimento de outros tumores, como carcinomas espinhocelulares,
sarcomas ou linfomas.

Este caso destaca-se pelo aparecimento de tumor ulcerado, precedido por importantes fenémenos de
radiodermatite, apresentando um envolvimento osteo-meningeo pouco habitual, que motivou uma cirurgia agressiva e
uma reconstrugé@o complexa.

LINFOMA T DA PELE AOS GANGLIOS: PROGRESSAO OU TRANSFORMACAO?

Pedro F. Ponte', Rui T. Bello?, Maria JoGo Lopes', Anténio M. Almeida®, M. Fernanda Sachse”

'Departamento de Dermatologia, Hospital dos Capuchos — Centro Hospitalar de Lisboa; *Servico de Dermatologia,
Hospital Militar Principal, Lisboa; *Servicos de Hematologia e ‘Dermatologia, Instituto Portugués de Oncologia Francisco

Gentil

Descreve-se um caso clinico de uma doente do sexo feminino, 31 anos, enviada por quadro de manchas e tumores
na face e tronco com 7 anos de evolucé@o e agravamento nos Gltimos 4 meses. A bidpsia cuténea (tumor) revelou
infiltrado linfocitdrio de células T em toda a derme reticular, sem epidermotropismo, compativel com linfoma néo-
Hodgkin T (LNHT) CD30+. No estadiamento excluiu-se envolvimento sistémico, tendo-se interpretado como LNHT
micose fungdide (MF) em progresséo / MF em associacdo com LNHT CD30+. Iniciou corticoterapia tépica e sistémica, e
banho de electrées com radioterapia nos tumores (sobreimpress@o), com regresséo destes e melhoria das restantes
lesdes.

Apds 3 meses verificou-se progressdo sistémica da doenga, com envolvimento das cadeias ganglionares. Antes de
iniciar quimioterapia, desenvolveu infeccdo respiratéria fungica, resistente aos antifingicos, que progrediu para
insuficiéncia respiratéria global. A doente morreu por infeccéo respiratéria com linfoma em progresséo, refractérios as
terapéuticas instituidas.

Este caso ilustra uma evolucdo muito rdpida de um LNHT de dificil classificacdo histolégica inicial. A interpretacéo
como MF em progresséo foi perspectivada como a mais provavel, ndo sendo possivel excluir, de acordo com os exames
efectuados, a associacdo de MF com LNHT CD30+. Ao contrdrio de outros autores, que identificaram a idade jovem e a
expresséo CD30+ como factores de bom prognéstico (sobrevida mediana 3-5 anos), a sobrevida na nossa doente foi
claramente inferior ao descrito (1 ano). Sao discutidas as opgdes terapéuticas que foram condicionadas pelo contexto
social da doente e pelo estadiamento inicial da doenca.

LINFOMA CUTANEO B PRIMARIO-LEG TYPE NO IDOSO SENSIVEL A POLIQUIMITERAPIA

Marisa C. André’, Jodo G. Pignatelli', Paulo L. Filipe', JoGo Raposo’, L. Soares de Almeida’, H. Kutzner’, M. A. Marques
Gomes'

'Clinica Universitéria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, “Servico de Hematologia, Hospital de Santa Maria e
°Dermatopathologische Gemeinschaftspraxis, Friedrichshafen, Alemanha

Os linfomas cutlneos B primdrios constituem um grupo pouco frequente de linfoma néo-Hodgkin extranodal
caracterizado pela existéncia de células B malignas limitadas & pele. Actualmente é consensual a evolucdo indolente do
linfoma folicular e do linfoma da zona marginal comparativamente a uma maior agressividade do linfoma B-leg type.

O tratamento destas neoplasias ainda é controverso: a radioterapia é a primeira opgéo terapéutica em linfomas
cuténeos B primdrios de baixo grau dada a baixa probabilidade de envolvimento sistémico; face & maior agressividade
do linfoma B-leg type, esté preconizada a utilizacdo de modalidades terapéuticas mais agressivas e com maior potencial
de toxicidade.

Descrevemos o caso de um homem de 80 anos admitido no nosso servico por nédulos ulcerados com cheiro fétido
na coxa esquerda, com cerca de 2 meses de evolugdo. Analiticamente, salientava-se apenas uma elevacéo da B2-
microglobulina (3,62 mg/dL) e auséncia de células de Sézary no esfregaco de sangue periférico, sendo a restante
avaliagéo laboratorial normal. A histopatologia das biopsias cuténeas dos nédulos referidos evidenciou um linfoma néo
epidermotrépico constituido por linfécitos de médio e grande tamanho, a maioria constituida por células B (CD79a),
CD20, bcl-2 e MUM-1 positivas. A citologia aspirativa do géinglio inguinal esquerdo revelou células linféides grandes,

349



Reuniodes da SPDV

tipo centroblasto, em ndmero superior ao habitual, CD20+, com elevado indice proliferativo (Ki67). A tomografia
computorizada toraco-abdomino-pélvica, o mielograma e a biopsia éssea ndo revelaram envolvimento secunddrio.
Apés estadiamento tumoral (estadio IVa), foi instituida terapéutica com poliquimiterapia sistémica com
ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina e prednisona (CHOP), com boa resposta terapéutica.
Dada a evolug@o agressiva destes linfomas, a caracterizagdo genética e molecular é imprescindivel para a
determinagdo do seu valor prognéstico e para delinear potenciais estratégias terapéuticas, como ¢é ilustrado pelo caso
clinico descrito.

CALCINOSIS UNIVERSALIS EM CRIANCA DE 8 ANOS
Catarina Vilarinho, Joana Rocha, Ana Paula Vieira, Henedina Antunes, Celeste Brito
Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital SGo Marcos, Braga

Caso clinico: Crianga de 8 anos, sexo masculino, observada na nossa consulta, com mdltiplos nédulos duros,
eritematosos, de variadas dimensées, com extrus@o de material branco-amarelado, dispersos pelo tegumento cutdneo.
Eram dolorosos e incapacitantes para as actividades da vida diéria. O Rx do esqueleto revelou calcinose extensa, com
envolvimento tendinoso e muscular. A biopsia cutdnea confirmou o diagnéstico de calcinosis universalis. Nos
antecedentes, é de referir diagnéstico de dermatomiosite aos 3 anos de idade, baseado em biopsia muscular. Dada a
pouca sinfomatologia presente, nenhum tratamento foi iniciado. Os primeiros nédulos teréo surgido aos 3,5 anos. Sem
sinais ou sinftomas de dermatomiosite desde esta idade mas aparecimento constante de novos nédulos. Foi consultado
em diversas instituigdes e medicado progressivamente com diferentes farmacos: prednisolona, metotrexato,
ciclosporina, metilprednisolona, infliximab, diltiazem, colchicina.

No nosso hospital, foi instituido tratamento com diltiazem hidréxido de aluminio e alendronato, suportado por
alguns casos clinicos de sucesso publicados na literatura. Alguns dos nédulos maiores foram removidos cirurgicamente.

Decorridos 2 anos, embora mantenha as lesdes antigas, ndo surgiram novos nédulos e o estado geral tem vindo
progressivamente a melhorar.

Discussé@o: A calcinose cutéinea é uma das possiveis complicacdes da dermatomiosite, ocorrendo em 30-70% dos
casos de dermatomiosite juvenil. Esta condigdo tem uma morbilidade muito elevada, relacionada com a dor que
provoca, fistulizagé@o e drenagem devido a infeccdes secundérias recorrentes e ainda importantes limitagdes funcionais.
O tratamento é decepcionante e baseado apenas na experiéncia de poucos casos clinicos e pequenas séries de doentes.

Como tal, é importante o tratamento precoce e efectivo da dermatomiosite, na tentativa de impedir o desenvol-
vimento desta grave complicacéo.

DOENCA DE HAILEY-HAILEY - DUAS FORMAS ATiPICAS NA MESMA FAMILIA
Sara Lestre, Vasco Serrao, Ana Ferreira, Alexandre JoGo, Juliana Baptista, Ana Barata Feio
Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar de Lisboa

Introdugdo: A doenca de Hailey-Hailey ou pénfigo benigno crénico familiar ¢ uma genodermatose de transmisséo
autossémica dominante de evolucdo crénica e recorrente. Clinicamente, caracteriza-se por placas eritematosas com
crostas e erosdes em pregas apostas, sendo rara a localizacdo no tronco e membros, bem como a sua forma
disseminada.

Caso Clinico: Descreve-se um caso familiar em dois irméos com formas de apresentacdo clinica atipicas: mulher de
32 anos, com lesdes disseminadas no tronco e doente do sexo masculino, de 22 anos, com placa Unica de superficie
eritematosa com crostas e bordo circinado, localizada no terco superior do dorso. A histéria familiar, a observacéo
clinica e exame histopatolégico corroborou o diagnéstico definitivo de pénfigo benigno crénico familiar. Verificou-se
uma excelente resposta ao tratamento tépico em ambos os casos.

Discussdo: A doenca de Hailey-Hailey é uma genodermatose bolhosa rara, cuja suspeicéo diagnéstica assenta na
observacéo clinica e na histéria familiar. A presenca de formas clinicas atipicas pode dificultar o diagnéstico e retardar a
instituicGo de terapéutica, sendo necessério considerar o diagnéstico diferencial com outras formas de pénfigo.
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SINDROME DE KID

Elisabete Moreira’, Sofia Magina', Vanessa Mendonca’, Maria Jilia Eca-Guimardes’, Ana Maia®, Matthias Titeux’,
Filomena Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital S. Jodo e Faculdade de Medicina do Porto; *Servico de Pediatria,
Hospital S. Jodo, Porto; *Universidade de Toulouse Ill Paul Sabatier, Franca

A sindrome de KID é um distrbio congénito raro caracterizado por queratite, ictiose e surdez neurosensorial. Apesar
de congénito, a triada usualmente s6 é aparente durante a infancia ou até mais tarde. A maioria dos casos s@o
esporddicos e, recentemente, a sindrome KID foi associado a mutagdes do gene GJB2 que codifica a conexina 26 ou,
mais raramente ao gene GJB6 que codifica a conexina 30. O tratamento da sindrome KID é dificil e ndo existe opgéo
terapéutica que seja consistentemente eficaz.

Descreve-se o caso de uma crianca do sexo masculino, que nasceu com eritema e descamacgéo generalizados do
tegumento cuténeo. A bidpsia cuténea realizada ao 15° dia de vida foi compativel com ictiose. Ao longo dos meses
seguintes, a dermatose foi agravando com hiperqueratose generalizada, distrofia ungueal, alopécia universal e
denticéo anémala.

Ao 12° més de vida foram detectadas surdez e neovascularizagéo da cérnea com opacificagdo. Foi feito o diagnés-
tico de sindrome KID, confirmado pela pesquisa da mutacdo do gene GJB2, que foi positiva. A mée tem ictiose ao longo
daslinhas de Blaschko, sem envolvimento de outros 6rgéos e o estudo genético foi compativel com mosaicismo.

Atendendo & gravidade da dermatose com comprometimento significativo da qualidade de vida e ao facto da ce-
gueira ser irreversivel, foi iniciada acitretina 1mg/Kg/dia, com resposta favordvel. Descrevemos o caso de uma crianca
com sindrome KID com expressao fenotipica marcada desde os primeiros meses de vida e com boa resposta aos retinéi-
des sistémicos. Este caso clinico demonstra, ainda, o primeiro caso descrito de mosaicismo associado & sindrome KID.

HIPERMELANOSE NEVOIDE LINEAR COM ORIGEM EM CROMOSSOMOPATIA DO X
Felicidade Santiago, Ricardo Vieira, Margarida Robalo Cordeiro, Américo Figueiredo
Servigo de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

O conceito de mosaicismo cuténeo, sustentado pelo conhecimento das linhas de Blaschko, engloba um espectro
heterogéneo de fenétipos cutéineos por vezes associados a manifestacdes extracutneas.

Os autores apresentam o caso de uma menina de 11 anos de idade, com lesdes maculosas pigmentadas, de cor
acastanhada, com conformacao linear e serpiginosa percorrendo trajectos blaschkoides. Tais lesdes evoluiam desde ha
7 meses e localizavam-se no tronco e membros inferiores. N&o tinham sido precedidas de qualquer estado inflamatério
ou vesiculoso, nem havia antecedentes na familia de patologia semelhante. Do exame objectivo realca-se ainda uma
dismorfia facial, taurodontia, oligodontia, persisténcia de dentes de leite, membros longos com aracnodactilia e
escoliose. A crianga tinha estrabismo diagnosticado desde os 5 anos de idade e um atraso no desenvolvimento psiquico
e verbal. O estudo genético revelou uma cromossomopatia estrutural do X (deleccdo parcial do braco longo e
duplicacdo parcial do brago curto) com origem numa invers@o pericéntrica do X materno.

As caracteristicas clinico-evolutivas descritas correspondem a uma hipermelanose nevéide linear com provével
origem num cromossoma X estruturalmente anormal. Neste caso clinico destaca-se por um lado o papel que as lesées
cut@neas assumiram no esclarecimento das manifestagées extracutdneas, e por outro, o papel do estudo citogenético no
desvendar dos mosaicismos cutéineos.

INCONTINENCIA PIGMENTAR
Inés Lobo, Susana Machado, Rosério Alves, Manuela Selores
Centro Hospitalar do Porto, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

Descrevemos o caso clinico de uma crianca nascida do sexo feminino, internada na unidade de cuidados intensivos
pedidtricos por sépsis neonatal, crises convulsivas e lesdes cutéineas congénitas. Ao exame fisico observaram-se
vesiculas, bolhas, pdpulas e placas eritematosas agrupadas, distribuidas linearmente nos membros, sugestivas de
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incontinéncia pigmentar (IP). O exame histolégico das lesdes foi compativel com o diagnéstico clinico.

O estudo analitico mostrou eosinofilia e linfopenia moderada de linfécitos T e B, com marcada diminuigéo das
células NK.

A IP é uma genodermatose rara, de transmissédo dominante ligada ao X (gene NEMO). Outras doencas como a
displasia ectodérmica hipohidrética resultam de mutagdes neste gene, mas geralmente surgem associadas a
imunodeficiéncia. Por outro lado, a coexisténcia entre imunodeficiéncia e IP é rara, estando apenas descrito um caso na
literatura.

A doenca é letal para o sexo masculino, mas os doentes do sexo feminino sobrevivem devido & inactivagéo selectiva
do cromossoma X mutante. Caracteriza-se por atingimento cutéineo, ocular, dentdrio e do sistema nervoso central,
sendo que também na nossa doente se manifestaram alteracdes cutneas e do sistema nervoso central. A
imunodeficiéncia clinica condicionou que a doente viesse a falecer no primeiro més de vida, na sequéncia de um
piopneumotorax bilateral associado a uma pneumonia por estafilococus aureus meticilina-resistente e pseudomonas
aeruginosa.

PILI CANALICULI DE APRESENTAGCAO ESPORADICA
Maria Miguel Canelas, José Carlos Cardoso, Ricardo Vieira, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Descreve-se o caso de uma menina de 21 meses de idade, com drea de cabelos desordenados e menos pentedveis
localizada & regi@o occipital. Ndo apresentava alteragdes do crescimento ou do desenvolvimento. Néo existia histéria
familiar de quadro semelhante.

Ao exame dermatolégico, observava-se drea de cabelos rarefeitos, menos lisos, de aparéncia seca, grosseiros ao
toque, firmes a tracgéio, que ndo se acomodavam ao pentear e alteragées ungueais (braquioniquia e coiloniquia). Néo
apresentava outras anomalias associadas. A microscopia dptica ndo se identificaram alteragdes. A microscopia
electrénica de varrimento dos cabelos colhidos na érea afectada mostrou hastes pilosas com sulcos longitudinais,
simples e mUltiplos, descontinuos, com sec¢des transversais reniformes, triangulares e em forma de coragéo.

O termo pili canaliculi significa “pélos com pequenos canais”. Corresponde a uma rara alteragdo estrutural das
hastes pilosas, de aparecimento esporddico ou de transmisséo hererditdria autossémica dominante. O diagnéstico é
afirmado pela microscopia electrénica de varrimento e ndo existe tratamento especifico.

Destacamos no presente caso o cardcter esporddico, a concomitéincia de alteragdes ungueais e a localizacdo
predominante na regido occipital.

Em 23.2%. A duracéo média do internamento foi de 11.8+6 dias. Em 13.8% dos doentes foi sugerida profilaxia
antibiética, por um periodo médio de 7.2+3.7 meses.

DERMOPATIA RESTRITIVA: UMA LAMINOPATIA CONGENITA FATAL

Paulo Morais', Sofia Magina' ¢, M2 Céu Ribeiro’, Manuela Rodrigues’, Aurea Canelhas®, José Manuel Lopes®®*’, Huong Le
Thi Tanh®, Manfred Wehnert®, Hercilia Guimardes®*®

Servicos de Dermatologia e Venereologia, *Pediatria Médica, *Neonatologia e ‘Anatomia Patolégica, Hospital de S.
Jodo,EPE , Porto; °Servico de Genética, Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; ‘Faculdade de Medicina da
Universidade do Porto; ’Instituto de Patologia e Imunologia Molecular da Universidade do Porto; °Institute of Human
Genetics, Ernst-Moritz-Arndt-University of Greifswald, Alemanha

Introdug@o: A Dermopatia restritiva (DR) é uma laminopatia rara, fatal e geneticamente heterogénea com um
padréo de hereditariedade predominantemente autossémico recessivo. O fenétipo pode ser causado por mutagdes no
gene LMNA (laminopatia primdria) ou, na maioria dos casos, no gene ZMPSTE24 (laminopatia secunddria). O
desenvolvimento cutdneo anormal nesta genodermatose origina uma sequéncia de deformagdo por
acinésia/hipocinésia fetal, produzindo efeitos marcados no crescimento e desenvolvimento intra-uterino, incluindo pele
rigida e translicida, fécies dismérfico, artrogripose multiplex, hipoplasia pulmonar e morte no periodo neonatal
precoce.
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Caso clinico: Um recém-nascido prematuro do sexo feminino, filho de pais ndo-consanguineos, apresentava uma
pele dura, translicida, brilhante e ndo complacente, facies dismérfico, multiplas contracturas articulares e anomalias
radiolégicas. A placenta era grande para a idade gestacional e o cord@o umbilical curto. A gravidez foi complicada por
ameaga de parto pré-termo e ruptura prematura de membranas. O exame histopatolégico da pele mostrou
hiperqueratose ligeira, jungdo dermo-epidérmica achatada, derme globalmente fina, abundantes fibras de colagénio
alinhadas paralelamente & epiderme e uma camada de tecido adiposo subcutédneo espessa. A microscopia electrénica
revelou auséncia de fibras eldsticas e saliéncia de feixes de fibras de colagénio na derme; na epiderme, alteracées
espongidticas e diminuico dos grdnulos de queratohialina na camada granular. As manifestagdes clinicas,
radiolégicas, histopatolégicas e ultraestruturais eram compativeis com o diagnéstico de DR. A recém-nascida faleceu ao
9° dia de vida. A andlise genética molecular mostrou uma mutagdo homozigética no gene ZMPSTE24 (c.1085-
1086insT).

Concluséo: A DR constitui uma entidade de diagnéstico clinico e patolégico relativamente facil. Apesar dos avancos
recentes, os mecanismos patogenéticos da doenga ainda néo estdo completamente clarificados. Uma vez que os nados-
vivos morrem, invariavelmente, nos primeiros dias de vida, o reconhecimento precoce desta doenca e o diagnéstico
genético molecular séo importantes para definir o prognéstico e para o aconselhamento genético aos familiares.

LIFTING FACIAL COMFIOS
Joana Dias Coelho, Orlando Martins
Clinica Dermatologia do Areeiro, Lisboa

O lifting com fios € uma técnica minimamente invasiva de realizacéo de liffing facial. Consiste na infroducdo de um
fio de monofilamento de polipropileno no tecido celular subcuténeo, com posterior tracgéo e suspensdo dos tecidos pela
existéncia de “dentes” de ancoragem ao longo do comprimento do fio. E usada anestesia local.

Obijectivo: Demonstrar a efic4cia desta técnica em mulher de 78 anos com envelhecimento marcado da regido cervical.

Métodos: Dois fios ndo absorviveis (Contour threads®) foram introduzidos bilateralmente no tecido celular
subcuténeo através de pequena incisdo na regido temporal até & regido hioideia, com posterior traccdo dos tecidos e
lifting dos mesmos. 6 meses depois fez-se introducéo de quatro fios absorviveis (Happy lift®) na regido infra
mentoniana, para suspensdo dos tecidos desta zona.

Resultados: Houve melhoria do envelhecimento facial, com diminuicdo da flacidez da pele cervical. A doente referiu
desconforto minor durante as duas intervencdes. Sem efeitos adversos.

Concluséo: O lifting facial com fios é uma técnica eficaz minimamente invasiva, sem necessidade de anestesia geral
e com um pés-operatério simples e de recuperacéo répida. E uma éptima alternativa ao liffing facial cirdrgico.

EXOSTOSE DA MAO - UM CASO CLINICO
Joana Dias Coelho, Orlando Martins
Clinica Dermatologia do Areeiro, Lisboa

Exostose subungueal é um tumor benigno de tecido osteocartilagineo. Ocorre mais frequentemente no primeiro
dedo do pé, sendo geralmente uma leséo solitéria. Observa-se raramente nos dedos da méo.

Caso Clinico: Os autores apresentam um caso clinico de mulher de 45 anos, sauddvel, com aparecimento hé 7
meses de tumor de consisténcia dura, na extremidade distal 2° dedo da méo esquerda. Negava dor ou qualquer outra
sinftomatologia. Sem traumatismo prévio ao aparecimento da lesé@o. A hipétese diagnéstica foi de exostose subungueal.
Foi pedida ecotomografia das partes moles do 2° dedo que revelou lesdo sélida. Fez-se excisdo cirdrgica da leséo.
Histologicamente observa-se na derme profunda drea de diferenciagéo mesenquimatosa com base hialina e células em
ninhos de morfologia condrocitica, compativeis com o diagnéstico de exostose. A cicatrizagdo da lesdo foi por segunda
intencdo. No follow-up de 3 meses, cicatrizbem. Sem sinais de recidiva.

Conclusédo: Embora a exostose subungueal da méo seja uma situacéo clinica relativamente rara, deve entrar como
diagnéstico diferencial com verrugas vulgares, granuloma piogénico, tumor glémico, quisto epidérmico, encondroma.
O tratamento é cirdrgico, obtendo-se um bom resultado cosmético com a cicatrizag@o por segunda intencdo.
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RASGADURA COMPLETA DO LOBULO DA ORELHA: REPARAQAO CIRURGICACOMPLASTIAEM Z
Jodo Gouléo, Constanga Furtado
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

A rasgadura do I6bulo da orelha é frequentemente causada pelo uso de brincos pesados. Estéo descritas vdrias
técnicas, desde a simples excisdo com bisturi ou bidtomo do epitélio com subsequente sutura, até a utilizagéo de
pequenos retalhos.

Os autores descrevem a correccdo cirdrgica através da plastiaem Z.
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