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

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

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

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

A revista é publicada quatro vezes por ano.

Ambito e Obijectivos

Audiéncia

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

Patrocinios

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

Outras despesas s@o suportadas pela Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia.






The Journal of the Portuguese Society of Dermato-
logy and Venereology is an official organ of the Por-
tuguese Society of Dermatology and Venereology. The
overriding criteria for publication are scientific merit,
originality and interest to a multidisciplinary audience.

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

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

Aims & Scope

The journal publishes 4 issues per year

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

Audience

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

Sponsors

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

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

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

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

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

Autoria

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

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

Autores séo todos que:

Tém uma contribuig@o intelectual substancial,
directa, no desenho e elaboracdo do artigo
Participam na andlise e interpretagdo dos dados
Participam na escrita do manuscrito, revendo os
rascunhos; ou na reviséo critica do contetddo; ou
na aprovacdo da versdo final

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

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

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

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

Conflitos de Interesse

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

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

Para prevenir ambiguidade, os autores tém que
explicitamente mencionar se existe ou ndo conflitos de
interesse.

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

Copyright / Direitos Autorais

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

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

Editor da Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia

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

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

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

Todos os Autores devem assinar
Data:

Nome (maidsculas):

Assinatura:




Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

Arbitragem Cientifica / Peer Review

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

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

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

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

A aceitacdo final é da responsabilidade do editor
cientifico.

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

Na avaliagdo, os artigos poderdo ser:

a) aceites sem alteracdes;

b) aceites apds modificagdes propostas pelos con-

sultores cientificos;

c) recusados.

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

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

Instrucoes aos Autores

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

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

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

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

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

Chama-se a atengdo que a transcri¢do de imagens,
quadros ou gréficos de outras publicagdes deverd ter
a prévia autorizacdo dos respectivos autores para dar
cumprimentos ds normas que regem os direitos de autor.

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

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

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

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

Estrutura - os textos devem ser organizados da
seguinte forma:

Na primeira pdgina:

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

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

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

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

e) Titulo breve para rodapé



Normas de Publicacdo/ Instrucées aos Autores

Na segunda pdgina:
a) Titulo (sem autores)

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

A partir da segunda pdgina, inclusive, todas as
pdginas devem ter em rodapé o titulo breve indicado
na pdgina 1.



Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

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

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

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

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

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

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

Notas:

Na&o indicar més da publicagéo.

Nas referéncias com 6 ou menos Autores devem
ser nomeados todos. Nas referéncias com 7 ou mais
autores devem ser nomeados os é primeiros seguidos
de “et al”.

Seguem-se alguns exemplos de como devem cons-
tar os vdrios tipos de referéncias.

Apelido Iniciais do(s) Autor(es). Titulo do artigo.
Titulo da revistas [abreviado]. Ano de publicagéo;
Volume (NUmero): pdginas.

1. Com menos de 6 autores

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

2. Com mais de 6 autores

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

1. Com Autores:

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

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

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

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

1. CD-ROM

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

2. Resumo de um Artigo da Internet

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

3. Monografia da Internet

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

4. Homepage/Website

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



Normas de Publicacdo/ Instrugcoes aos Autores

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

Tabelas, Figuras, Fotografias:

A publicacdo de ilustracdes a cores é gratuita.

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

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

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

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

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

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

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

Devem ser acompanhadas da respectiva legenda,
sucinta e clara.

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

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

turas, significado estatistico, etc.).

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

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

Authorship
The Journal follows the ICIME criteria for authorship.
Authorship credit should be based on 1) substantial
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contributions to conception and design, acquisition of
data, or analysis and interpretation of data; 2) drafting
the article or revising it critically for important intellec-
tual content; and 3) final approval of the version to be
published. Authors should meet conditions 1, 2, and 3.

Conflicts of Interest

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

Copyright
Send with manuscript to The Editor:

The authors certify that the manuscript entitled

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

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

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

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

All authors must sign
Name (capitals):

Date:

Signature:

Peer-Review

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

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

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

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

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

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

All manuscripts must be sent by e-mail to:

gmarquespinto@gmail.

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

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

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

Manuscripts should be organized as explained
below:

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

b) Authors' names and affiliations;

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

d) Source(s) of grants support;

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

f) Short running title.

Page 2:
a) Title (without authors)

b) Abstract
14

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

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

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

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

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

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

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

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

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



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

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

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

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

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

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

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

Abbreviations and Units of Measurement

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

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

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

References

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

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

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

Examples:

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

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

1. Less than 6 authors

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

2. More than 6 authors

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

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

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

page(s).
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1.With author:

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

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

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

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

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

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

1.CD-ROM

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

2. Online Book

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

3. Homepage/Website

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

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

Tables require a heading.

Figures

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

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

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

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

Figures require a legend.

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

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

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

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

Final Note - For a fuller clarification of this matter,
a reading of the Uniform Requirements for Manuscripts
Submitted to Biomedical Journals of the International
Committee of Medical Editors, available in http://www.
ICMJE.org.
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In Memoriam: Dr. Almeida Goncalves
(1929-2011)

O Dr. José Carlos d’Almeida Gongalves nasceu em 1929 no Vale de Santarém.

Especialista em Dermatovenereologia em 1961 trabalhou no IPO de Lisboa durante 25 anos. Foi primeiro Assistente
do Instituto de Assisténcia aos Leprosos em Lisboa durante 15 anos.

Em 1964 iniciou a Carreira nos Hospitais Civis de Lisboa e em todos os Concursos de Dermatologia foi classificado
em primeiro lugar.

O IPO recebia entdo doentes com tumores de grande parte do pais, e pretendendo ter alguma autonomia terapéu-
tica face aos métodos cirdrgicos cldssicos que dominavam o Instituto, iniciou a partir de 1974 o estudo da Criocirurgia,
técnica que desenvolveu, sendo considerado uma autoridade mundial no tratamento de carcinomas avangados externos
(pele, mama e vulva) por este método. Foi presidente da “International Society of Criosurgery” de 1988 a 2001 e
Membro Honordrio até & sua morte.

Ainda no IPO criou uma variante da Quimiocirurgia de Mohs, que denominou “Quimiocirurgia Simplificada”.

Progressivamente foi aumentando a assisténcia a tumores malignos mais graves e invasivos, criando numerosos
protocolos para cancros considerados cirurgicamente inoperdveis.

Desgostoso com a falta de apoio institucional decidiv abandonar o IPO e abrir novo Servico de Dermatologia no
Hospital de Santarém em 1986, onde continuou os trabalhos de investigagdo e fez escola no método de criocirurgia,
que possibilita aos médicos do Servico um & vontade nesta técnica que ndo existe em nenhuma outra instituigdo do Pafs.

Iniciou ainda no IPO estudo da subespecialidade patologia vulvar continuada no Hospital de Santarém, onde criou
uma consulta desta competéncia em 1986, em conjunto com a Ginecologia.

Tem numerosos artigos publicados, cerca de 40, quase todos em inglés, sendo citado em artigos e livros estrangeiros,
sobretudo norte americanos e argentinos. Escreveu dois capitulos para um livro sobre oncologia cuténea editado em
Viena, Austria, em 2001 e fez numerosas conferéncias em vdrios paises da América Latina, onde o seu trabalho é muito
conhecido e apreciado.

Criou a técnica “ Criocirurgia Fraccionada”, enquanto médico do Hospital de Santarém, artigo publicado em 2009
em revista americana, foi considerado um dos melhores na érea na Criocirurgia.

Jubilado aos 70 anos, foi consultor do Hospital em tempo parcial, durante sete anos, até a doenga forcar a sua
interrupgdo.
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Por ter um filho autista e por ndo haver na ocasido qualquer conhecimento desta doenca em Portugal, foi forcado a
estudar para conhecer o seu diagnéstico. Na auséncia de assisténcia para estes doentes, criou a “Associagéo Portuguesa
para Protecg@o das Criangas Autistas” em 1971, bem como a primeira escola especializada no seu tratamento; quer
uma quer outra foram as primeiras da Peninsula Ibérica.

Desde a adolescéncia que se interessou pela cultura; estudou piano e depois composicdo com Joly Braga Santos e
teve contacto com Luis de Freitas Branco.

Além da musica, tdo importante na sua vida, era profundo amante de literatura e artes plésticas. Recentemente
colaborou com a sua mulher na organizacdo do “Estidio Sérgio Eloy”, no Vale de Santarém, onde parte da obra
deste artista estd em exposi¢Go permanente. Sérgio Eloy, seu enteado, foi dos primeiros fotégrafos portugueses a criar
fotografia abstracta.

Sempre aberto a novas técnicas e terapéuticas, tinha também uma permanente atitude didéctica para com todos os
colaboradores médicos, enfermeiros ou outros.

Pessoalmente foi um grande exemplo de dedicacdo aos doentes e de trabalho drduo. Devo-lhe muitos ensinamentos
em dreas da cultura além da médica, mas sobretudo tenho saudades do seu cdustico sentido de humor (nem sempre
apreciado) e do quanto nos divertiamos quando trabalhdvamos em conjunto.

Dr.2 Maria SGo José Marques
Directora do Servico de Dermatologia do
Hospital Distrital de Santarém
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ROBERT WILLAN E PAUL LANGERHANS - Duas Figuras da
Historia da Medicina e da Dermatologia e a llha da Madeira

(A Proposito de uma Efemeéride)

ROBERT WILLAN AND PAUL LANGERHANS - Two Personalities
of the History of Medicine and Dermatology and the Madeira

Island (About an Ephemerid)

A. Poiares Baptista

Professor Catedrético de Dermatologia, Jubilado, Faculdade de Medicina de Coimbra / Retired Professor of
Dermatology and Venereology of the Coimbra University, Portugal

Por decisdo do autor, este artigo néo foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortogrdfico.

Tempos houve, durante o século XIX e parte do século
XX, em que a ilha da Madeira era bastante procurada
quer como insténcia de veraneio, quer em especial por
doentes de tuberculose, na esperanca de efeitos climé-
ticos benéficos que as terapéuticas de entdo poucas
vezes proporcionavam.

De entre as personagens que por este motivo
recorreram & estadia na cidade do Funchal (Fig. 1),
destacam-se dois médicos que fazem parte da histéria
da Medicina, e em especial da Dermatologia: Robert

Willan (1757-1812) e Paul Langerhans (1847-1888).
Ambos repousam no cemitério inglés da ilha.

Foi hd 200 anos, em Outubro de 1811, que Robert
Willan (Fig. 2) chegou & MadeiralVl, para se tratar da
tuberculose pulmonar diagnosticada no ano anterior.
Infelizmente, apés uma breve melhoria inicial, faleceu
em Abril de 1812, na idade de 55 anos.

Relembremos os principais dados do seu curriculo'2.
Nascido em Inglaterra, a 12 de Novembro de 1757, fez
brilhantes estudos médicos na Universidade de Edim-
burgo, entdo considerada a melhor da Gra-Bretanha.
Foi aluno do anatomista Alexandre Monro, de William
Cullen, o primeiro que aplicou o método de Lineu na
classificacdo das doengas, e de Andrew Duncan autor
de uma compilagdo de diversas observagdes clinicas
muitas das quais de dermatoses. Em 1780 defende a
sua tese, em latim, sobre “inflamacéo do figado” e é
admitido como membro da Royal Medical Society. Em
Junho de 1783 obtém o grau de “doctor”.

Aos 23 anos resolve instalar-se em Londres tra-
balhando gratuitamente num dispensdrio publico na
Carey Street, n? 6, um dos muitos dispensdrios que
estavam a ser criados em Londres por obras filantré-
picas, destinados &s classes pobres. Notemos que o
acesso & carreira médica nas instituicdes hospitalares

[l Recordemos que a Europa estava em plena guerra napolednica. Em Julho de 1810, Portugal é invadido pela 32 vez pelo exército francés
comandado por Massena. Em Marco de 1811 este inicia a retirada perante as defesas das linhas de Torres Vedras guarnecidas pelas tropas
inglesas e portuguesas sob o comando de Wellington. A guerra na peninsula ibérica terminou em 1814. Perante a situagéo na Europa e a
importancia estratégica da ilha da Madeira, a Inglaterra mantinha na ilha, desde 1801, uma armada e um contingente militar, comandado pelo
General H. Clinton, que permaneceu para além do fim dos conflitos (1815).
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oficiais era vedado aos médicos néo licenciados pela
Universidade de Londres... Dedicou-se aos problemas
da sadde puoblica, & profiloxia das doencas infecciosas
e as doengas cut@neas: - chamou a atencéo para a
importdncia da mortalidade infantil em Londres (1/3
de mortes eram antes da idade dos 2 anos), para as
condi¢des insalubres das dreas de maior incidéncia de
tuberculose, sobre os cuidados de higiene sanitéria,
defendeu a vacinacdo anti-varidlica e interessou-se, em
especial, pelas doengas cutdneas.

Com efeito, na histéria da Medicina, o seu nome
estd ligado essencialmente & dermatologia. Foi o inicia-
dor da ordenacéo e da precisdo da terminologia, entéo
cadtica, da semiologia cutdnea e da nomenclatura das
doengas cutdneas, |4 tentada pelo médico vienense
Joseph Plenck (1735-1807).

Em 1808 publica o livio “On cutaneous diseases”
(Vol. 1) especificando no prefdcio o seu objectivo: - alte-
rar a orientacdo dos anteriores autores que “empregam
o mesmo termo para denominagdes muito varidveis,
dando vdrios nomes aos diferentes estados de uma
mesma doenga”. Acrescenta que “no que diz respeito
as doencas da pele, convém: - fixar a terminologia
médica de acordo com defini¢des adequadas; - consti-
tuir divisdes gerais ou ordens das doengas atendendo as
circunstancias peculiares da sua aparéncia, descrevendo
os seus aspectos principais e particulares e também as
formas especificas; - classificar e denominar as que
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anteriormente néo tivessem sido diferenciadas; - espe-
cificar o modo de tratamento para cada doenca”. Des-
creve com relativo rigor as diversas alteracées cuténeas,
classificando-as em 8 ordens (pdpulas, escamas, macu-
las, exantemas, bolhas, vesiculas, pUstulas, tubérculos),
lesées estas que serdo depois designadas, pelo seu aluno
Thomas Bateman, por “lesées elementares” (Fig. 3). Ao
mesmo tempo descreve 119 doencas individualizadas
pelas caracteristicas das lesées elementares, sede, agru-
pamento, associagdo a outros sintomas, evolugdo, etc.
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O livro incluia uma iconografia a cores, pintada & méo,
dos lesées elementares e de 33 dermatoses (Fig. 4) o que
o tornava dispendioso e por isso pouco acessivel. Con-
tudo a sua publicacdo, embora incompleta, constituiu
uma revolugéo médica, com grande valor pedagégico
porque apresentava simultaneamente uma nomenclatura
semiolégica compreensiva e um método mais l6gico da
descricdo clinica. Foi traduzido em aleméo, mas, curio-
samente, nunca o foi em francés. Pela mesma época,
o ensino das doengas da pele era dominado sobretudo
por Jean-Louis Alibert (1768-1837), do Hospital St. Louis
(Paris) que publicou, entre 1806 e 1833, quatro impor-
tantes obras também com abundante iconografia, mas
seguindo os cldssicos métodos de inspiragdo hipocrética
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e galénica?: - agrupava as doencas segundo as duas
categorias habituais, as do couro cabeludo e as do resto
do corpo, propunha uma classificacdo seguindo os méto-
dos dos naturalistas (“J’ai adopté pour la classification
des dermatoses la méthode des botanistes”, base da bem
conhecida “L’arbre des dermatoses”), mas utilizando uma
nomenclatura um tanfo confusa, por vezes inesperada,
de raizes gregas, empregando termos comuns, como
“dartres”, efélides e cancréides, com significados muitos
diversos, etc. Contudo as ideias de R.Willan eram defen-
didas e difundidas, no mesmo hospital de St. Louis e na
mesma época, pelo seu aluno L.T. Biett (1781-1840) que
fizera uma visita a Londres em 1816, convivera com Th.
Bateman e voltara “entiérement converti au systéme du
médecin anglais Willan”. As licdes de Biett, coligidas pelo
seu aluno A.Cazenave (1802-1877) e por H.E. Schedel,
foram publicadas em 1828, tendo tido vérias edicdes,
embora com um ndmero limitado de estampas: “Abrégé
pratique des Maladies de la peau, d‘aprés les auteurs
les plus estimés et surtout d’aprés les documents puisés
dans les lecons cliniques de M. le Docteur Biett, médecin
de I'Hopital Saint-Louis”®. Acentuando as diferengas de
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métodos entre Biett (e por consequéncia de R. Willan)
e Alibert, escrevem no prefdcio: - “Pelo seu ensino bri-
lhante o Sr. Professor Alibert tinha chamado as atencées
sobre o hospital S.Luis mas tinha, por assim dizer, apenas
salientado o lado pitoresco de um assunto cuja seriedade
parecia desaparecer perante a sua palavra picante e espi-
ritual”. E acrescenta”que desde hd alguns anos um outro
ensino, um ensino sério, se elevava no mesmo hospital; o
Sr. Biett via em cada dia crescer o ndmero de auditores
atraidos pelas suas licées clinicas. Ali, as doencas da pele
eram ensinadas, demonstradas por assim dizer, com um
método e uma nova clareza; o diagnéstico era feito com
cuidado; o tratamento era seguido com uma actividade
prudente”. Também como escreveu o professor A. Hardy
(1885), do mesmo hospital, “On s’amusait avec Alibert
sous les tilleuls,... on allait s’instruire dans les salles de
Biett...”*. Alibert, embora aceitando as ideias de Willan,
defendia a sua opinid@o, pois sendo médico hospitalar,
contrariomente a Willan, observava regularmente os
doentes: “placé sur un théatre oU ces maladies se pré-
sentent et se renouvellent sans cesse, |‘ai pu mieux qu’un
autre débrouviller la confusion introduite dans les travaux
des anciens: [‘ai pu suivre la marche, les périodes, le
déclin, les recrudescences, les métamorphoses des divers
exanthémes. C’est dans les hépitaux que leurs traits carac-
téristiques se prononcent avec plus d’évidence et plus
d’énergie parce qu’on les contemple dans toutes les épo-
ques de leur existence” ("Précis théorique et pratique sur
les maladies de la peau”, 1810)°. Embora alguns auto-
res, tal como Bazin, tivessem ainda seguido a opiniGo
de Alibert, em poucos anos os ensinamentos de Willan
foram adoptados e aperfeicoados por todas as escolas
de dermatologia. Para J.T.Crissey e L.C.Parish (1981),
autores norte-americanos e historiadores da dermatolo-
gia, o livro de Willan e Bateman “foi o primeiro livro de
dermatologia que pode ser lido por um dermatologista
moderno com um grau razodvel de compreens@o”.

No inverno de 1810, R. Willan tem os primeiros
sinftomas de tuberculose pulmonar e, como acima indi-
camos, em Outubro de 1811 decide fazer uma cura na
ilha da Madeira. Faleceu cerca de 6 meses depois, a 7
de Abril de 1812 (Fig. 5).

A obra de Willan foi continuada pelo seu aluno e cola-
borador, Thomas Bateman (1778-1821), também licen-
ciado em Edimburgo, e exposta no livro publicado em
1813, “A pratical synopsis of cutaneous diseases accor-
ding to the arrangement of Dr. Willan” tendo tido marcada
influéncia no mundo médico. Entre nés hd que salientar
a obra de Bernardino Anténio Gomes, editada em 1820,
a primeira publicacdo médica portuguesa dedicada das
doencas cutdneas: - “ENSAIO DERMOSOGRAPHICO
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ou Succinta e Systematica descripcdo das DOENCAS
CUTANEAS conforme os principios e observagées dos
Doutores Willan e Bateman com indicacéo dos respectivos
remédios aconselhados por estes celebres authores, e
alguns outros”?7. Nele inclui uma estampa copiada do
livro “Synopsis” e outras das “Delineations of Cutaneous
Diseases” (1817) também de Bateman, d&s quais acres-
centa uma gravura pessoal, “absolutamente original”
representando “um preto com Boubas”®l,

Em resumo, a rdpida e ampla aceitacdo e difusdo
dos ensinamentos de Robert Willan justificam o facto de
ter sido considerado, em Fevereiro de 1999, pela Royal
Society of Medicine, o “Dermatologist of the Millennium”'.

Como indicamos no inicio, também outro grande
nome da histéria da Medicina recorreu ao clima da
Madeira para se tratar da tuberculose: Paul Langer-
hans (Fig. 6).

O seu curriculo foi bem diferente®?. Nascido em
Berlim, em 25 de Julho de 1847, de familia muito
ligada & medicina (pai, dois irmédos e um tio materno,
médicos de renome), estudou inicialmente na Facul-
dade de Medicina de Jena e depois na de Berlim. Teve

como professores Emil Du Bois-Reymond (fisiologistal),
Rudolfo Wirchow (patologista) e Julius Cohnheim (his-
tologista), mestres |4 de grande prestigio. Estes dois
Ultimos tiveram grande influéncia no seu futuro. Em
1869 recebe o diploma de médico.

Em 1868, isto é, ainda como aluno, aplica-se a
estudar, sob a orientagdo de Cohnheim, a inervagéo
da pele humana em l&dminas histolégicas coradas pelo
método de impregnagdo pelo ouro. Descreve células
néo pigmentadas, dendriticas, situadas na epiderme,
sobretudo na camada espinhosa (Fig. 7). A configura-
¢Go e a coloragdo pelo ouro levam-no a admitir serem
células do sistema nervoso cutéineo, como receptores
intra-epidérmicos (“Ueber die Nerven der Menschlihen
Haut” — Virchow Arch, 1868, 44:325-37).

No ano seguinte, descreve na tese de formatura (“Bei-
trage zur mikroscopichen anatomie der bauchspeichel
druse” — Inaugural-dissertation. Berlim, Gustav Lange,
1869), efectuada no Instituto de Patologia de R.Wirchow,
outra “novidade” histolégica, agora no péncreas. Des-
creve, dispersos pelo érgdo, pequenos agrupamentos de
células poligonais, homogéneas, com nicleo redondo,
sem nucléolos, de 0,1 a 0,24mm de didmetro (Fig. 8).
Nao lhes atribuiu funcdes especificas.

21 Bernardino Anténio Gomes justifica a importéncia da obra de Willan e Bateman escrevendo na “Prefacdo” do seu livro, a que chama “op0s-
culo”, que as causas da “escacez de conhecimentos” das doencas cutdneas sdo devidas “& multiplicidade, que hd, de enfermidades cutdneas,
e a semelhanca, que a maior parte dellas tem entre si, pelo menos em algum periodo da sua carreira, constituem a principal, porque fazem
que observadores pouco attentos forcosamente hdo de ser menos expertos nesta sorte de enfermidades” e acrescenta: “Deve ajuntar-se a estas
causas outra proveniente talvez das que tenho ponderado, a qual particularmente tem coberto de tGo espessas trevas esta provincia da sciencia
medica, que muito hade custar a deslindar a sua topographia antiga e a tragar a moderna. Fallo do sentido diverso e vago ou indefinido, em
que aqui todos os escriptores sobre doengas cuténeas, tem empregado muitos termos”. D& como exemplos de “confuséo” os termos lepra,
elephantiase e pustula “tomados em um sentido t&o diverso ou tdo vago, que he quasi um synonimo de enfermidades cutdneas”. E contudo
de notar que B. Anténio Gomes faz algumas criticas aos critérios de Willan e Bateman e de Alibert, propondo, baseado na sua experiéncia,
algumas modificagdes nosolégicas (ou “dermosographicas”), como por exemplo, “transfere o género vitiligo, da ordem Tubérculos, em que os
doutores Willan e Bateman o haviéo collocado, para a ordem “Manchas”, considera que os termos “sarampo, sarampdo” exprimem variedades
de Rubéola e o “sarampelo” a Roseola, que certas “espécies syphiliticas” devem formar um “novo género” que denomina “Syphilirodes,
derivado de Syphilis e Leprodes”, porque ela se assemelha & “lepra syphilitica”, etc.

BI'A gravura, de muito boa qualidade, foi desenhada por Julien Paltiére, no Rio de Janeiro e gravada em cobre por Van der Berghe, em Paris.
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O verdadeiro significado e a enorme importancia
biolégica e fisiolégica destes achados foram descober-
tos anos depois, |G apds o seu falecimento.

E em 1901 que o patologista norte-americano
Eugene Opie demonstra que a insulina é secretada
pelas células pancredticas descritas por Langerhans e
gue o histologista francés E. Laguesse, de Lille, havia
designado, em 1893, por ilhotas de Langerhans.
Sabe-se hoje que estas ilhotas s@o constituidas por 4
tipos de células que produzem diferentes hormonas
segregadas directamente na circulag@o sanguinea:- a
insulina, pelas células beta, o glucagon, pelas células
alfa, a somatosting, pelas células delta e o polipeptidio
pancredtico, pelas células F

Histéria da Dermatologia

Em relagdo as células dendriticas observadas na epi-
derme, sé apds o ano de 1973, isto é, decorridos cerca
de cem anos, é que se inicia a descoberta do seu valor,
actualmente, e justamente, chamadas células de Lan-
gerhans. Na realidade, integram-se no vasto sistema
imunitdrio das células dendriticas, estudado desde 1973
por R.M. Steinman, e por tal recentemente galardoado
com o Prémio Nobel. SGo incontéveis os trabalhos cien-
tificos que demonstram a sua enorme importancia nos
mecanismos imunolégicos. Recordemos que as células
de Langerhans s@o células residentes na epiderme
(representam 2 a 4% das células da epiderme), estdo
presentes em certas mucosas epiteliais, na derme, nos
génglios e no timo, sendo caracterizadas pela presenca
no seu citoplasma, em microscopia electrénica, dos
grénulos ou corpos de Birbeck. Sao células do sistema
monocitdrio e macrofdgico, derivadas de células pre-
cursoras da medula éssea CD34+ + comuns aos poli-
nucleares e aos macrofagos durante o desenvolvimento
embriondrio. Tem mdltiplas fungdes imunitérias, mais
ou menos complexas, enumeradas por G. Rodrigo e
col.’%: - “em reaccdes imunoalérgicas, como o eczema
de contacto alérgico (células processadoras e apre-
sentadoras de antigénios a linfécitos T) e no eczema
atépico; - na elaboragdo de resposta imune contra
agentes infecciosos cutdneos; - no desencadeamento
ou manutengd@o da resposta inflamatéria cutdnea em
doengas autoimunes (apresentagdo de auto-antigénios)
e na psoriase; - na patogenia da reacgéo do enxerto
contra hospedeiro; - na defesa anti-neopldsica”.

Contudo, e naturalmente antes da “eraimunolégica”,
foram vdrios os autores que defenderam a hipdtese de
Langerhans, a de serem células do sistema nervoso. De
entre eles destacamos a tese de doutoramento do der-
matologista, Professor Jodo Ferreira Marques'', apre-
sentada em 1941 na Faculdade de Medicina de Lisboa,
com o titulo “Contribuicdo para o estudo da histologia,
fisiologia e génese dos elementos de Langerhans na
pele humana”™. De notar que a ideia de Ferreira Mar-
ques, de serem células a que poderiamos chamar da
defesa “sensitiva”, envolvendo o organismo, tem algum
fundamento numa época em que havia um quase total
desconhecimento das reaccdes imunoldgicas. Serdo na

' O trabalho foi iniciado em Zurique, no servico de Bruno Bloch, depois continuado em Paris, com A. Civatte e terminado no IPO de Lisboa,
com o apoio de Celestino da Costa. Utilizando o método da impregnagdo pelo ouro, descreve com pormenor as caracteristicas das células,
com “duas espécies de prolongamentos: uma constituida quase sempre por um Unico que se dirige para a basal” e outra, “formada por todos
os restantes, que se dirigem para a periferia — prolongamentos de captacdo providos de dispositivos terminais” de formas varidveis. Ferreira
Marques conclui que estas células que designa de “elementos de Langerhans”, “sa@o células de Schwann emigradas na epiderme” mantendo no
seio da epiderme um verdadeiro sistema que, pelo seu plano de captagéo, envolve o organismo e se pde em contacto com o mundo exterior
e que pelos seus prolongamentos de transmissdo se liga ao sistema nervoso periférico”. Para este sistema propde a designagéo de “sistema
sensitivo intraepidérmico” perfilhando de certo modo a opinido de Langerhans.

29



Revista da SPDV 70(1) 2012; A. Poiares Baptista; Robert Willan e Paul Langerhans.

Histéria da Dermatologia

realidade “células sentinelas”, nédo do sistema nervoso
periférico mas do sistema imunitdrio.

E de referir também um estudo de Langerhans que
alguns autores afirmam ter sido utilizado por L. Aschoff
(1866-1942) quando este estabeleceu o conceito do
sistema reticuloendotelial. O referido estudo, efectuado
em colaborag@o com F Hoffman, no laboratério de R.
Virchow, tinha o intuito de estudar o sistema macro-
fagico recorrrendo & injecgéo endovenosa de cindbrio
(sulfureto de mercurio) em coelhos e em cobaias; verifi-
caram que o produto era fixado por células da medula
6ssea, dos capilares e no tecido conjuntivo hepdtico.

Apds a formatura, em 1870, P Langerhans participa
numa expedicdo cientifica antropolégica, etnogréfica e
médica, no Egipto, Siria e Palestina. Regressado & Ale-
manha, é médico do exército durante a guerra franco-
-prussiana (1870-1871). Logo apds, com o apoio de R.
Wirchow, é nomeado professor de patologia na Univer-
sidade de Freiburg im Bresgrau. Decorridos 3 anos, em
1874, aos 27 anos, é-lhe diagnosticada a tuberculose
razdo pela qual recorre a estadias em Capri, na Suica
e, em 1875, na Madeira, na cidade do Funchal. Aqui
permaneceu 13 anos, casou com uma compatriota em
1885, exerceu a profissdo, escreveu dois artigos sobre
atuberculose (1884, 1888) e, facto a salientar, efectuou
também estudos sobre os invertebrados da fauna mari-
tima da regido (descreve cerca de 50 novas variedades)
e cujos resultados foram apresentados na Real Acade-
mia de Berlim, de 1879 a 1884. Em 1885, publica um
livro sobre usos e costumes da Madeira (“Handbuch fur
Madeira”, Berlin, August Hirschwald, 1885).

Faleceu a uma semana do seu aniversdrio, em 20 de
Julho de 1888, na idade de 41 anos. Estd igualmente
sepultado no cemitério dos ingleses (Fig. 9)©.

Por todas estas razées, Paul Langerhans é consi-
derado como um dos grandes nomes da investiga-
¢Go médica e biolégica. A precocidade dos seus dois
importantes achados histolégicos (embora néo tenha
chegado a antever ou a conhecer a sua importancia
cientifical?l), a diversidade da sua actividade intelectual,
abrangendo a medicina, a biologia, a etnografia, a
antropologia e a sociologia, a perseveranga na acgéo
procurando ultrapassar a adversidade da doenca e cer-
tamente dos poucos meios materiais de que dispunha,
s@o provas de uma excepcional personalidade.
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A sua sepultura no Funchal ndo tem sido esquecida.
Em 1988, a Sociedade Alem&a de Dermatologia, a
Sociedade Internacional de Imunologia Dermatolégica
e a Sociedade Aleméa de Diabetologia assinalaram o
centendrio da sua morte com uma ceriménia no Fun-
chal com a presenca, entre outros, dos Professores
Christophers, Presidente da Sociedade Alema de Der-
matologia, Braun Falco, entGo Presidente do Comité
Internacional de Dermatologia e K. Wolff (Viena), além
das autoridades e personalidades locais dos Servicos
de Sadde e do Cénsul da Alemanha. No mesmo ano
também a Associagéo Protectora dos Diabéticos de Por-
tugal e Centro Hospitalar do Funchal promoveram uma
sess@o cientifica de homenagem!”..

1. Booth CC. “Robert Willan MD FRS (1757-1812).
Dermatologist of the Millenium” - J Royal Soc Med.
1999; 92:313-8.

2. Tilles G.La naissance de la dermatologie.Paris: Les
Editions Roger Dacosta; 1989.

3. Cazenave A, Schedel, HE. Abrégé pratique des
maladies de la peau-3 éd. — Paris: Nabu Press;
1838.

4. Hardy A. Documents pour servir & l'histoire de
I'hépital  Saint-Louis au commencement de ce
siécle. Ann Dermatol Syphilol. 1885; 6:629-38.

5. Tilles G, Wallach D. Les doctrines en dermatologie:

BI'A campa tem na ldpide de identificagéo, a seguinte citag@o, em grego, da Odissseia de Homero: “Nem o meu coracdo deseja mais tempo

para estar vivo e ver a luz do sol”’.

¥l E de sublinhar que as duas primeiras descrices deram origem a dois prémios Nobel da Medicina:- em 1923, a Banting e R. Macleod pelos
estudos sobre a insulina; em 2011, a Ralph Steinman pelos estudos sobre as células dendriticas.
7l Sinceros agradecimentos ao nosso colega Dr. Luis Camacho de Freitas, do Funchal, pelo envio das fotografias das campas de R. Willan e de

P Langerhans e pelas informagdes sobre as homenagens havidas.
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La dermatologie en France. Paris: Editions Privat; 9. Jolle, S. Paul Langerhans. J Clin Pathol, 2002;
2002. 55:243.
6. Crissey JT, Parish LC.Dermatology and syphilology 10. Rodrigo FG, Gomes MM, Mayer da Silva A, Filipe P
of the nineteen century. New York: Praeger; 1981. Dermatologia.- Lisboa: Fundagdo C. Gulbenkian;
7. Gomes B A.Ensaio dermosographico. 292 ed, Lis- 2010.
boa; 1823. 11. Poiares Baptista A. O Prof. Doutor Jodo Ferreira
8. Sukula A.Paul Langerhans (1847-1888): a cente- Marques (1906-1979). Trab SPDV. 2006; 64:159-
nary tribute. J Royal Soc Med. 1988; 91:414-5. 69.
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AS ’ASSOCIA,Q(DES DE DOENTES - EM QUE MEDIDA PERVERTEM A
PRATICA MEDICA? - PROF. HON. EDOUARD GROSSHANS

PATIENTS ASSOCIATIONS AND THE PREVERTION OF MEDICAL
PRATICE - PROF. HON. EDOUARD GROSSHANS

A. Poiares Baptista

Professor Catedrético de Dermatologia, Jubilado., Faculdade de Medicina de Coimbra / Retired Professor of
Dermatology and Venereology of the Coimbra University, Portugal

Por decisdo do autor, este artigo nédo foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortogrdfico.

Hd& algum tempo recebi do meu colega, Professor
Edouard Grosshans, de Estrasburgo, actualmente Pro-
fessor Honordrio, um pequeno texto respeitante a um
assunto que o tem preocupado dadas as implicagdes
gue tem tido ou que podem ter na actividade médica.
Foi pois com natural interesse que o li e o apreciei, ndo
apenas pelo tema mas também porque é sempre com
agrado que leio as variadas “crénicas” que de tempos
a tempos me envia.

No nosso pais existem igualmente algumas asso-
ciacdes de doentes de patologia dermatolégica crénica
(psoriase, lupus eritematoso, genodermatoses,...). Con-
tudo, segundo julgamos saber, a sua accdo ndo tem
sido t@o acentuada e sem as aparentes consequéncias
funestas apontadas pelo nosso colega. Cremos que a
sua principal acgé@o tem sido a de conseguir obter da
parte do Governo a comparticipagéo total ou parcial de
determinados medicamentos e condigdes particulares
de assisténcia médica e, de certo modo, assim poder
condicionar a atitude médica. Embora néo referida,
julgamos que serdo também de considerar as “infor-
magdes” que sdo langadas na internet e que os pacien-
tes recolhem e as julgam como insuspeitas podendo
ser portanto utilizadas por estes como argumento para
condicionar a orientag@o terapéutica, mesmo que estas
“informacdes” ndo sejom da responsabilidade das
Associagdes de Doentes ou da indUstria farmacéutica.
Contudo, e apesar do panorama nacional néo ser
totalmente idéntico, julgamos haver conveniéncia em
dar a conhecer, com a devida autorizagdo do autor,
os problemas apontados e expressos no texto. Lembro
gue o Prof. E. Grosshans é uma das personalidades
de prestigio da Dermatologia francesa e europeia, foi
Professor Titular de Dermatologia na Universidade de

Strasbourg, sucessor dos Professores L. Pautrier e Fr.
Woringer, co-autor do livro “Dermatologie et maladies
sexuellement transmissibles” (c/ J. Saurat, P Laugier,
J.M. Lachapelle) e que é um dermatopatologista de
renome, tendo colaborado em vérios cursos promovi-
dos pelo Clube S& Penella, da SPDV.

E uma interrogacéo que surgiu aquando de uma con-
versa ocasional com um amigo dermatologista da car-
reira hospitalar e universitdria ainda em exercicio. Néo
me recordo qual o exacto encadeamento das ideias.
Julgo que faldvamos sobre o aparente desaparecimento
espontdneo dos nevos pigmentares no decurso da vida.
Em seguida derivamos sobre os problemas que se péem
aos médicos, no caso presente aos dermatologistas,
a existéncia e o lobbying das associagbées de doen-
tes. Estas associacdes modificaram o comportamento
médico, ndo necessariamente com vantagem para os
seus aderentes.

Foi justamente a propdsito dos nevos e da “Associa-
¢Go do Nevo Gigante Congénito” & qual o Boletim da
Ordem do Médicos de Franga tinha dedicado duas pdgi-
nas de informagéo no seu nimero de Junho 2010. Os
numerosos trabalhos consagrados aos nevos nevocelula-
res congénitos tiveram dois efeitos perversos: uma sobre-
avaliacdo do risco de evolugdo para um melanoma e o
fornecimento de doentes aos cirurgiées pldsticos e aos
psicdlogos. Uns e outros exploraram a prevencéo desta
possivel evolugdo e a aceitagdo deste risco pelos pais...
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e muito acessoriamente pelas criangas. Com efeito, o
risco de evolugdo para um melanoma é o mesmo para
todos os nevos, quer sejam congénitos ou adquiridos. E
um risco real, mas relativamente fraco, porém com esti-
mativas varidveis e fantasistas, indo, segundo os inqué-
ritos, de 0,005% a 10,7%! Est4 aumentado apenas nos
casos dos nevos congénitos ditos gigantes, de mais de 6
cm de didmetro & nascenca e de mais de 20 cm na idade
adulta. Os cirurgiées pldsticos, e numerosos dermatolo-
gistas praticando a cirurgia cuténea, baseiam-se contudo
no risco de cancerizagdo, no receio deste risco e na md
aceitacdo do prejuizo estético para encorajar e fazer a
excis@o sistemdtica de todos os nevos congénitos, e nGo
exclusivamente a dos nevos gigantes nos quais este risco
estd realmente comprovado. A maioria dos cirurgiées
que se “atacam” aos nevos escolhem contudo a facili-
dade. Eles nGo interveem nos nevos gigantes sabendo
que as ablagées radicais sGo dificeis e nGo garantem a
total prevengdo do melanoma que pode desenvolver-se
a partir dos numerosos residuos nevocelulaires dermo-
hipodérmicos deixados no local. Preferem “atacar” os
nevos que constituem s6 um problema estético, com a
aceitacdo dos pais, sem esperar que a crianga j& mais
crescida possa dar a sua opiniGo como “verdadeiro
proprietdrio” e como verdadeira ou pretensa vitima.
Nos casos destes nevos congénitos, o medo do cancro
e o lobbying da associacdo tem tido um efeito perverso
nomeadamente na forma de recuperacdo de uma clien-
tela pelos cirurgides de uma indicagdo nédo vdlida, nem
no plano epidemiolégico nem no plano ético.

Existe uma perversGo semelhante nas relagées
entre os médicos e os investigadores e os doentes no
funcionamento de numerosas associagées de doentes
de genodermatoses diversas, tais como a epidermo-
lise bolhosa congénita ou o xeroderma pigmentosum.
Estas associacées sGo muitas vezes literalmente cerca-
das pelos investigadores em genética humana que ali
encontram uma matéria prima |4 seleccionada. Apesar
da auséncia de progressos terapéuticos (sobre o qual eu
i@ havia insistido num editorial publicado em 2004!") em
relagdo directa com os seus trabalhos, os doentes destas
associagdes, como no sindroma de Stockolm, tomam
partido por estas pesquisas em genética humana, indo
até aceitar serem exibidos de maneira lamentdvel nos
grandes shows televesionados. Sinto vergonha em ver
eminentes colegas figurarem nos conselhos de admi-
nistracgo ou como “conselheiro cientificos” destas

associagdes, aceitarem sem vergonha os fundos obtidos
dificilmente gracas & caridade publica e a continuarem
a prometer que, gracas aos seus trabalhos, as vitimas
destas maldi¢ées verdo a sua sorte melhorar e poderdo
um dia curar. H4 mais de 25 anos que estas manipula-
¢cbes de opinido existem. Aqui, em prejuizo directo das
associagdes, cuja esperancga, fé, gratidGo e inocéncia
s&o porem admirdveis, e apenas em proveito da notorie-
dade cientifica e da gléria dos investigadores.

As associagbes de doentes sofrendo de dermatoses
crénicas diversas para as quais tratamentos séo dis-
poniveis, tais como a psoriase ou a dermatite atdpica,
desempenham um papel mais subtil na perverséo do
exercicio médico. Os seus membros sGo na maioria
“internautas” e tem sobre os prescritores um forte poder
manipulador. Valorizam as suas préprias informagées
direccionadas sobre a “eficdcia”, em total ignordncia
da dificuldade principal que estd na base da toda a
prescricGo, a saber a base da indica¢do de tal ou tal
tratamento. Estas associacdes tornam-se facilmente pre-
sas dos apresentadores de promessas, indo da estagdo
termal a grande firma farmacéutica especializada nas
bioterapias mais actuais. E curioso constatar que as
sumidades dermatolégicas consideradas como as mais
vélidas, raramente fazem parte dos conselhos destas
associagdes que sublinham a sua independéncia em rela-
¢éo as “faculdades”. Muitas das associagées tornam-se
importantes para um dos seus dirigentes assim elevado
ao grau de presidente com poder arbitrério. E assim que
vemos florir nos manifestos destas associagées tomadas
de posicdo favordveis & infinidade das medicinas cha-
madas doces, “tendo feito as suas provas”, apoiados em
testemunhos anedéticos. E os dirigentes, sem duvidar da
sua incompeténcia, opbem as suas intimas convicgbes
ao parecer dos médicos qualificados. E de lamentar
ver nas conclusées das conferéncias de consenso ou
nas “recomendagées” respeitantes & terapéutica de
uma ou outra destas doengas, emanando portanto de
sociedades cientificas, tal como a Sociedade Francesa
de Dermatologia, figurar algumas vezes o conselho de
por os doentes em contacto com estas associagdes, com
o fim de ajuda, de solidariedade, de informagéo e de
apoio psicolégico.

Prof. Hon. Edouard Grosshans

M E. Grosshans — "La génétique a-t-elle fait progresser la thérapeutique des génodermatoses 2" - Ann. Dermat. Venereol., 2004; 131: 433-5.
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PERTURBACAO DISMORFICA CORPORAL - UM DESAFIO EM
DERMATOLOGIA

Filipa Verissimo!, Pedro Andrade?, Luis Correia®, Isabel Rocha*

'Interna de Psiquiatria/Resident Psychiatry, Hospital de Magalhédes Lemos EPE — Servico Porto

2Interno de Dermatovenereologia/Resident, Dermatology and Venereology, Servico de Dermatologia e Venereologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra EPE, Coimbra

SInterno de Psiquiatria/Resident Psychiatry, Hospital de Magalhées Lemos EPE — Servico Matosinhos, Porto
“‘Especialista em Psiquiatria, Assistente Hospitalar de Psiquiatria/Consultant Psychiatry, Hospital de Magalhdes Lemos
EPE — Servico Pévoa de Varzim/Vila do Conde, Porto, Portugal

Na sociedade actual, em que a beleza e juventude sdo sindnimos de sucesso, sdo cada vez mais fre-
guentes as queixas “estéticas” centradas nas imperfeicdes da pele e do corpo. Os Dermatologistas sGo muitas vezes
procurados para avaliagéo e tratamento dessas queixas. A Perturbacéo Dismérfica Corporal (PDC), inicialmente de-
nominada “dismorfofobia”, é uma patologia psiquidtrica frequente e incapacitante, caracterizada pela preocupagéo
excessiva com um determinado defeito fisico, real ou inexistente, causando angustia e disfuncdo nos planos social,
afectivo e laboral. A ansiedade associada ao “defeito” estético compele os individuos com PDC a comportamentos
do tipo compulsivo com o objectivo de o camuflar, evidenciando-se comportamentos como a compra compulsiva
de lencos e chapéus, utilizacdo de produtos de maquilhagem, manipulacdo da pele (skin picking), verificag@o ao
espelho e procura de intervengdes correctivas em consultas de Dermatologia, Cirurgia Pléstica e Medicina Dentdria
(“doctor shop”). Os doentes com PDC, ndo reconhecendo o defeito como minimo ou inexistente, procuram trata-
mentos estéticos para uma patologia de natureza psiquidtrica. A prevaléncia da PDC na populacéo geral é de 1 a
2% e na populacéo de doentes dermatoldgicos é de 2,9 a 29,4%. Considerando a alta prevaléncia de PDC naquela
populacdo, e tendo em conta que os tratamentos estéticos raramente melhoram os sintomas, a sensibilizacéo e for-
macdo dos Dermatologistas para a investigacdo sistemdtica, diagndstico e orientagdo para consulta de Psiquiatria
torna-se fundamental.

Perturbacdo Dismérfica Corporal; Imagem Corporal; Cirurgia Pldstica.

BODY DYSMORPHIC DISORDER - A RAISING CONCERN IN
DERMATOLOGY

In modern societies, as beauty and youth are paired with success, patients driven by aesthetic concerns
involving skin and body imperfections are raisingly common in the daily practice of Dermatology. Body Dismorphic
Disorder (BDD), also known as dismorphophobia, is a frequent psychiatric condition characterized by an excessive dis-
tress from minimal or inexistent physical defects, resulting in severe emotional, social and professional disabilities and
compulsive behaviors aimed to correct or hide these defects (excessive acquisition of hats or scarves, abusive and un-
satisfactory application of makeup products, obsessive verification of the mirror image, skin picking, and consecutive
requests of cosmetic surgical procedures). Being unaware of the true nature of their condition, BDD patients commonly
seek for Dermatology, Plastic Surgery or Dentistry clinics. In fact, the prevalence of BDD within dermatological patients
is estimated at 2,9-29,4%, being significantly higher than in general population (1-2%). Considering that cosmetic
procedures are rarely beneficial in this setting, dermatologists should be aware of this frequent condition and be able
to identify BDD patients, as referral to psychiatric care is of extreme importance.

Body Dysmorphic Disorders; Body Image; Plastic Surgery.
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' Dr. Pedro Andrade

Servico de Dermatologia

Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE
Praceta Mota Pinto

3000-075 Coimbra

Tel: +351 239400420

Fax: +351 239400490

E-mail: pedro.andrade@portugalmail.com

A preocupacdo com a aparéncia fisica foi sempre
uma caracteristica transversal a todas as sociedades,
independentemente da cronologia e geografia, mol-
dando-se de acordo com os diferentes perfis contextuais
e culturais'. A partir do inicio do século XX, e de forma
mais pronunciada nas Gltimas trés décadas, os concei-
tos de beleza, elegéncia e juventude tém sido cada vez
mais associados ao bem-estar, salde e sucesso pessoal.
Modelos de referéncia idealizados e padronizados sé@o
criados e potenciados pelos media, servindo de base a
um culto de massas e justificando a procura incessante
de métodos de optimizagdo da imagem pelo cidadéo
comum. Acompanhando esta tendéncia, assistiu-se,
nas Ultimas décadas, a uma verdadeira revolug@o nas
dreas da Dermatologia Cosmética e Cirurgia Estética,
com a diversificagéo dos procedimentos destinados &
correccdo de pequenas irregularidades fisicas da pele,
ocultagdo das evidéncias de envelhecimento fisiolégico
cuténeo e realce de caracteristicas consideradas esteti-
camente mais apelativas? — desde as diferentes opgdes
de maquilhagem, depilacdo e coloragéo capilar, pas-
sando pelos soldrios e técnicas cirlrgicas pouco invasi-
vas como peelings quimicos, fillers, injecgdes de toxina
botulinica, tratamentos de laser, e outras mais invasivas
como ritidectomias, liftings, blefaroplastias, otoplastias,
rinoplastias e lipoaspiracdes. Paralelamente, assistiu-
-se a uma proliferagdo de ginédsios e academias de
desporto, centros de nutricdo e massoterapia, acompa-
nhando as exigéncias de uma sociedade cada vez mais
perfeccionista e empenhada em atingir a beleza ideal.
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Sendo a aparéncia fisica um factor determinante no
estabelecimento de relagdes interpessoais nas socie-
dades modernas, considera-se normal a existéncia de
uma preocupacdo constante com a imagem. Assim,
é crescente o recurso a consultas de Dermatologia,
Cirurgia Plastica ou Medicina Dentdria, nas quais s@o
solicitadas intervengdes dirigidas a pequenas irregulari-
dades da pele (rugas, cicatrizes, discromias, assimetrias)
e dos dentes, muitas vezes pouco perceptiveis, mas que
condicionam desconforto por divergirem do padréo con-
vencionado de beleza®. Neste conjunto diversificado de
doentes, séo frequentes os casos em que se relatam irre-
gularidades imperceptiveis, ou mesmo inexistentes, em
relacdo &s quais se tem uma avers@o excessiva, expec-
tativas impréprias em relagéo aos procedimentos solici-
tados e, invariavelmente, insatisfagdo com os resultados
obtidos?*, levando muitas vezes & instituicdo de processos
médico-legais® e procura recorrente de diferentes profis-
sionais®. A existéncia de uma patologia psiquidtrica de
base, em particular a Perturbacdo Dismérfica Corporal
(PDC), deverd ser sempre ponderada nestas situagdes’.
O seu reconhecimento precoce implica um elevado nivel
de suspeicdo mas poderd evitar a realizagéo de procedi-
mentos ineficazes e permite a instituicdo de um plano de
tratamento dirigido & doenca primdria.

A PDC foi descrita pela primeira vez por Enrico Mor-
celliem 18868. Janet, em 1903, descreveu a “obsession
de honte du corps” (obsess@o com vergonha do corpo)’
e Kraepelin, em 1909, denominou-a “dysmorphopho-
bic syndrome”. Antes da introdug@o desta perturbagao
no Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disor-
ders (DSM) da Associagdo Americana de Psiquiatria'®
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— Tabela 1 - hé descricdes de doentes com sintomas
congruentes com PDC em periddicos de Dermatologia
e Cirurgia Estética dos anos 60. Nestes, eram descri-
tos doentes “insacidveis”"! em relagdo & realizagéo de
cirurgias pldsticas e intervengdes cosméticas destinadas
a correcgdo de deformacdes minimas. Na literatura
dermatolégica é possivel encontrar descrigdes de
casos clinicos com os diagnésticos de “dismorfofobia”,
“dermatological nondisease”, “sindrome dismérfica” e
“hipocondria dermatolégica”'?. Estes doentes demons-
travam geralmente insatisfagéo com os diversos trata-
mentos proporcionados, contestando sistematicamente
os seus resultados, ou focavam posteriormente a sua
preocupagéo noutra drea do corpo.

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO -

PERTURBAGAO DISMORFICA CORPORAL
(os trés critérios s@o necessarios para o diagnéstico)

Existéncia de preocupacéo com defeito imagindrio da
1 aparéncia. Se uma pequena anomalia fisica for aparente,
a preocupagdo é claramente excessiva.

Ansiedade significativa ou disfungéo social, profissional ou
outra, perante o defeito considerado.

A preocupagéo existente ndo é enquadravel em outra
patologia psiquidtrica (por exemplo anorexia nervosa).

A designacdo “escoriagbes neurdticas” faz ainda
parte da terminologia utilizada na prdtica clinica der-
matolégica para descrever o conjunto heterogéneo de
lesdes cutdneas que resultam do acto repetitivo e incon-
troldvel de manipular ou arranhar a pele, de forma
consciente e ritualizada, frequentemente em torno de
pequenas irregularidades da superficie cutdnea'.

A imagem corporal, modelada por processos per-
ceptivos, emocionais e cognitivo-comportamentais,
é a representag@o mental que cada individuo faz do
seu corpo. Ela compreende o “corpo real”, o “corpo
percebido”, o “corpo ideal” e o “corpo socialmente
aceite”’. Quando estes componentes estdo em con-
flito, é provavel o desenvolvimento de sentimentos de
frustracdo, de baixa autoestima e, em casos mais gra-
ves, de delirio. De facto, na PDC, o corpo percebido
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pode ndo corresponder ao corpo real, nem ao ideal
nem ao socialmente aceite. O individuo olha para o
seu corpo como se reflectido num espelho deformador
e a incapacidade de distinguir a imagem real da perce-
bida gera um sentimento global negativo que invade a
psique independentemente do tipo de defeito na apa-
réncia. Nessa medida, admite-se que os doentes com
PDC apresentam uma distor¢do delirante da imagem
corporal, grave, e que os perturba, tanto na esfera indi-
vidual como na relacional.

O inicio dos sintomas ocorre geralmente na adoles-
céncia e a frequéncia parece ser semelhante em ambos
os sexos'®> embora haja estudos que indicam uma
prevaléncia ligeiramente superior no sexo feminino'®.
A prevaléncia da PDC na populacdo geral é de cerca
1 a 2%'7'8. Estima-se que na populagdo de doentes
gue recorrem a consultas de Dermatologia e Cirurgia
Estética seja de 2,9 a 29,4%%'823. Num estudo de pre-
valéncia numa amostra clinica dermatolégica, 14,4%
dos doentes reuniam critérios para o diagnéstico de
PDC sendo que a maioria destes procurou tratamento
para acne?.

A PDC associam-se as taxas mais elevadas de sui-
cidio entre as vdrias patologias psiquidtricas. De facto,
80% dos doentes refere histéria de ideagéo suicida e 24
a 28% de tentativa de suicidio o qual é consumado em
cerca de 0,3% dos casos?.

Factores genéticos parecem desempenhar um papel
importante na etiologia da PDC. De facto, é possivel
identificar antecedentes familiares de PDC em 8% dos
doentes com este diagnéstico, traduzindo um risco 4 a
8 vezes superior em relacdo & populagéo geral?.

Os mecanismos etiopatogénicos nédo sdo ainda fotal-
mente conhecidos, no entanto, alteragdes funcionais de
vdrios neurotransmissores, entre os quais a serotonina e
a dopamina, parecem estar envolvidas. A boa resposta
clinica destes doentes & terapéutica com acgdo nos
referidos neurotransmissores é um argumento a favor
desta hipdtese'. Por outro lado, vdrias patologias com
inferferéncia sobre as vias serotoninérgicas t&m vindo
a ser descritas em associagdo a PDC, nomeadamente
doencas inflamatérias, infecgdes estreptocédcicas?” ou
patologia orgénica do lobo frontotemporal?®. Doen-
tes com PDC sujeitos a estudos de neuroimagem com
activacdo cerebral apresentam evidéncias de padrdes
de percepgéo visual e processamento emocional ané-
malos. Feusner propde um modelo para a compreenséo
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das vias neuroanatémicas possivelmente envolvidas nos
sinftomas de PDC, que combina disfun¢des na via fronto-
-estriada, alteragdes no processamento interhemisférico
e sobreactivagéo da amigdala e da insula®.

A principal caracteristica da PDC é a preocupacdo
excessiva com um determinado defeito fisico. Esse defeito
pode ser inexistente ou, sendo real, é pouco perceptivel,
no entanto, a preocupacdo que suscita é manifestamente
excessiva causando angustia e disfungdo nos planos
social, afectivo e laboral’®. Os sinftomas manifestam-se
geralmente no inicio da adolescéncia e a sua evolugdo é
crénica, na auséncia de tratamento apropriado.

Os doentes com PDC referem apresentar irregulari-
dades em um ou mais aspectos da sua aparéncia fisica,
gue descrevem utilizando termos como “feio”, “anor-
mal” ou “disforme”. Estes defeitos podem localizar-se
em qualquer drea corporal, mas séo identificados
sobretudo na face e no couro cabeludo. Séo particu-
larmente comuns os defeitos envolvendo a pele (acne,
cicatrizes, rugas, alteracdes da pilosidade, alteragdes
da pigmentagdo ou assimetrias), o cabelo (fragilidade
e rarefacgdo capilar) e a conformacéo do nariz e da
boca??-3'. Nos homens sdo também comuns os defeitos
referidos aos genitais, ao peso e & constituigGo muscu-
lar. Da mesma forma, perturbagdes relacionadas com
o peso e a conformacéo das ancas, pernas e mamas
s@o frequentemente referidas pelas mulheres®?. Embora
a clinica da PDC seja globalmente homogénea do
ponto de vista cultural, h& aspectos particulares tipicos
de algumas ragas, culturas e etnias (como a confor-
magdo das pdlpebras, frequentemente referida pelos
japoneses, mas raramente pelos ocidentais)®.

Durante a evolucdo da doenga sdo apontados, em
média, defeitos em 5 a 7 regides corporais®. A preo-
cupagdo que suscitam é de cardcter obsessivo e ocupa
entre 3 a 8 horas didrias®3. E caracteristico o padréo
compulsivo de verificagdo, ocultag@o ou correcgGo dos
defeitos. Os mais comuns sGo a manipulagéo constante
e a sua verificagdo em espelhos (ou outras superficies
reflectoras como vidros de montras), a camuflagem
utilizando o cabelo, maquilhagem, lengos ou chapéus,
a remocdo repetitiva de pélos com pinga e a utilizagéo
abusiva de agentes despigmentantes, peelings e sold-
rios®. S@o também comuns a adopgdo de regimes dieté-
ticos altamente restritivos para perda ponderal, o reforgo
da massa muscular pela prdtica excessiva de exercicio
fisico e consumo de suplementos proteicos e esterdides
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anabolizantes®®, a compra compulsiva de roupa (tal
como a mudanca frequente do vestudrio ao longo do
dia) e de livros sobre a aparéncia fisica, a comparagéo
obsessiva do corpo com o de terceiros (habitualmente
figuras publicas) e o controlo constante da posigéo do
corpo de modo a que o defeito néo seja observado®.

Na sequéncia deste padrdo de comportamento,
repetitivo e desgastante, o doente com PDC vé-se pre-
judicado em mudltiplas esferas do seu quotidiano. No
plano social, a ansiedade gerada pela presenca do
defeito, e pela constante tentativa de ocultd-lo, impede-o
frequentemente de manter relagdes sociais e afectivas.
Essa ansiedade aumenta em situagdes de maior expo-
sicdo devido ao receio permanente de ser observado
e criticado®. Nos casos mais graves, de forma a evitar
os contactos sociais, o doente com PDC pode perma-
necer isolado em casa durante largos periodos®. Este
isolamento reflecte-se negativamente no exercicio de
uma actividade laboral ou académica produtivas®. Os
atrasos didrios no emprego, na sequéncia dos compor-
tamentos compulsivos “matinais” de dissimulagdo do
defeito, despoletam conflitos frequentes com a entidade
patronal e com colegas de profissdo. De facto, estudos
realizados demonstram que doentes com PDC, apresen-
tam taxas mais elevadas de desemprego e absentismo
laboral quando comparados com a populagao geral®®.

No plano afectivo, o receio constante de néo ser
aceite pelo outro e a dificuldade notéria em lidar com
a proximidade corporal e envolvimento fisicos, tornam
dificil o estabelecimento de relacdes estdveis. Na ver-
dade, estudos revelam que 75% dos doentes com PDC
s@o solteiros e destes, 25% residem com os pais®.

As comorbilidades sdo bastante comuns na PDC e
estdo associadas a maior prejuizo funcional®. As per-
turbagdes do humor sé@o as mais frequentes e ocorrem
em cerca de 75% dos doentes que referem pelo menos
um episédio depressivo major ao longo da evolugdo
da doenca'®. Ainda assim, sé@o recorrentes os sentimos
de tristeza, menos valia, vergonha e humilhagéo, bem
como a labilidade emocional e o isolamento, mesmo
na auséncia de critérios para depresséo major®®. Neste
contexto, os doentes com PDC estdo mais propensos
d ideagdo e tentativa de suicidio®'?>. Tal como jé foi
referido, as taxas de ideagdo suicida (80%) e de tenta-
tiva suicidio (24 a 28%) est@o entre as maiores de toda
a patologia psiquidtrica e o suicidio é consumado em
0,3% dos casos?.

As perturbacdes de ansiedade séo também frequen-
tes, sendo diagnosticadas em cerca de 60% dos doentes.
A fobia social, altamente incapacitante, é caracterizada
por ansiedade marcada em contexto social associada
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a comportamentos de evitamento e tem uma preva-
|éncia de 38% na PDC*. Grant e Phillips, num estudo
envolvendo uma populagéo de 86 individuos com PDC,
relataram abuso de substéncias em 48,9% dos casos e
dependéncia em 35,8% (esta Gltima relacionada com o
dlcool em 29% dos casos)*.

PDC EM DERMATOLOGIA

Apébs o aparecimento dos primeiros sinfomas, os
doentes com PDC demoram, em média, cerca de 11
anos a procurar tratamento. No entanto, ao invés de
consulta de Psiquiatria, estes doentes solicitam correc-
¢oes estéticas em consultas de Dermatologia, Cirurgia
Plastica e Medicina Dentéria (“doctor shop”)é1742.

As escoriagdes neurdticas, lesdes cutéineas polimor-
fas habitualmente localizadas nas faces extensoras dos
membros superiores, face, couro cabeludo, dorso e
nédegas, estdo presentes cerca de 27% dos doentes com
PDC*. Em muitos casos, podem agravar dermatoses

Fig. 1 - lesdes fipicas de acne escoriado na face de uma
mulher jovem.
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ligeiras pré-existentes, que, muitas vezes, estdo na sua
origem (acne escoriado — Fig. 1). Em casos extremos,
lesdes de diferentes conformacdes (lineares ou bizar-
ras) e graus varidveis de inflamagéo e ulceracdo podem
ser originadas pela manipulagdo vigorosa da pele,
por vezes com auxilio de agulhas, pingas, léminas ou
outros objectos, e poderdo desencadear ou mimetizar
outras dermatoses (prurigo nodular — Fig. 2 —, alopécias

Fig. 2 - Mdltiplas escoriacdes e dreas de hiperpigmentacéo
facial, associadas a lesdes papulosas e nodulares escoriadas
prurigo-like da metade superior do corpo, envolvendo exclu-
sivamente a face extensora dos membros, regides mamdrias
e abdémen, traduzindo quadro severo de escoriacdes neurd-
ticas numa doente do sexo feminino. Séo ainda visiveis mul-
tiplas lesdes cicatriciais de aspecto recente, algumas delas
com conformacéo linear, e dreas hiperpigmentadas residuais
de natureza pés-inflamatéria.
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cicatriciais, liquen simples crénico) ou, por outro lado,
justificar investigagdes diagndsticas adicionais por ndo
serem enquadrdveis num quadro clinico objectivavel's.
Em Dermatologia, na presenca deste tipo de lesdes,
é fundamental averiguar qual a intencdo do doente
na manipulacdo repetitiva da pele. Se ficar claro que
a principal motivag@o é uma queixa relacionada com
o aspecto ou irregularidade da superficie cutdnea, o
diagnéstico mais provavel serd o de PDC.

O reconhecimento dos quadros de PDC e a sua
diferenciag@o dos demais doentes com preocupagdes
estéticas é manifestamente dificil, e deve ser baseada
na avaliagdo do contexto particular das queixas, do res-
pectivo enquadramento vivencial e antecedentes clini-
cos. No entanto, a identificacdo destes doentes deverd
ser prioritdria na prética clinica dermatolégica uma vez
que, caracteristicamente, solicitam de forma reiterada a
realizag@o de tratamentos para os quais ndo tém uma
indicacdo formal. Quando realizados, estes tratamentos
dificilmente teréo resultados satisfatérios’202230, serdo
ponto de partida para novas intervengdes ou processos
medicolegais??, e ndo ser@o contributivos para o trata-
mento da patologia de base®. E importante referir que
o elevado grau de insatisfagé@o e ansiedade associado a
estas intervengdes terd motivado, nalguns casos, actos
de violéncia fisica dirigida aos médicos responsdveis,
incluindo homicidio®.

Assim, considerando a alta prevaléncia de PDC em
doentes dermatolégicos, as implicagdes directas da
patologia e o facto de os tratamentos cosméticos rara-
mente melhorarem os sintomas, torna-se fundamental
a sensibilizagdo dos Dermatologistas para a sua inves-
tigacdo sistemdtica e posterior orientag@o para consulta
de Psiquiatria?®#4, Desta forma, e antes de qualquer
intfervengdo cosmética, é fundamental averiguar a pre-
senca de histéria pessoal psiquidtrica®®. A existéncia de
antecedentes de psicopatologia néo constitui, por si s6,
uma contraindicacdo & realizacdo de intervengdes esté-
ticas, no entanto, em alguns casos podem identificar-se
determinados sinais de alarme que deverdo ser inter-
pretados como critérios de orientag@o para consulta de
Psiquiatria: séo exemplos a existéncia de sinfomatolo-
gia depressiva recorrente relacionada com a aparéncia
fisica, isolamento social, comportamentos repetitivos de
manipulag@o ou simulagdo de um defeito fisico que é
minimo ou inexistente e histéria de tfratamentos estéticos
anteriores com resultados insatisfatérios ou expectati-
vas irrealistas®. O uso de questiondrios especificos tem
vindo a ser implementado em algumas unidades com
vista & identificagdo dos individuos de risco'®*. Neste
contexto, a prdtica de qualquer intervengdo correctiva

40

serd desaconselhada®, devendo ser realizada ape-
nas na conviccdo de que o doente compreende os
beneficios reais da sua prdtica e aceita os resultados
e as limitagdes previsiveis. De forma obrigatéria, estes
procedimentos deverdo ser documentados por registos
fotogrdficos anteriores e posteriores ao tratamento, e
aprovados por meio de assinatura de consentimento
informado’.

A orientagé@o para uma consulta de Psiquiatria pode
constituir um verdadeiro desafio, atendendo ao facto
de os doentes com PDC se considerarem portadores
de um defeito estético e ndo de uma patologia psiqui-
4trica. No entanto, estes doentes assumem facilmente
o sofrimento constante pela aparéncia fisica e a conse-
quente deteriorag@o da qualidade de vida, sendo estes
habitualmente os pontos-chave para a aceitagéo de um
plano de orientagé@o para Psiquiatria®’. Nessa medida,
é importante o estabelecimento de uma alianga tera-
péutica sélida e empdtica, em que as queixas com a
aparéncia ndo deverdo ser desvalorizadas. A psicoedu-
cagdo sobre PDC e a utilizacdo de entrevistas motivacio-
nais, facilitam a orientag@o de doentes mais relutantes
para consulta de Psiquiatria através da mobilizagéo de
mecanismos de coping no sentido da mudanca®.

O tratamento farmacolégico com inibidores selec-
tivos da recaptacdo da serotonina (SSRI) e a terapia
cognitivo-comportamental (TCC) sé@o eficazes na maio-
ria dos doentes e sdo considerados, em associagéo, os
tratamentos de primeira linha na PDC3%%748_ SGo neces-
sdrias geralmente 12 a 14 semanas de tratamento com
SSRI até que se verifique melhoria clinica utilizando-se,
por norma, doses mais altas que na depressdo major*'.
A fluoxeting, utilizada habitualmente em dose didria de
80mg na PDC, é dos antidepressivos serotoninérgicos
mais estudados nesta patologia e o que esté associado
a maiores taxas de remisséo*’. Estdo em curso estudos,
ainda sem resultados conclusivos, sobre o efeito de
antipsicéticos e estabilizadores do humor na PDC.

A TCC é considerada particularmente Otil em asso-
ciacdo com a psicofarmacoterapia. Nesta linha de
orientacdo psicoterapéutica, pretende-se, por um lado,
a re-significagdo das vdrias distorcées cognitivas de
forma a desenvolver crengas menos negativas sobre
a aparéncia e determinados aspectos fisicos. Por outro
lado, as técnicas de exposicdo com prevengéo de res-
posta permitem a redug@o dos comportamentos com-
pulsivos (como a manipulagdo da pele e a verificacdo
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no espelho) e de evitamento (como em situacdes de
exposicdo social)’°T,

A psicoeducagéo constitui um aspecto essencial da
abordagem psicoterapéutica da PDC. Contribui para
uma melhor compreensdo da doenga e respectivas
implicagdes, tanto nos planos pessoal como relacional.

A deciséo sobre a cirurgia, ou outro procedimento
estético, recai habitualmente sobre o dermatologista
e o doente. No entanto, cabe ao psiquiatra avaliar o
estado psiquidtrico do doente e averiguar se as suas
expectativas em relagdo a intervengdo séo realistas. Do
ponto de vista psicolégico, é recomendado ao doente
o compromisso de suspender o tratamento estético até
gue seja submetido a um processo psicoterapéutico. A
criagéo e solidificago de mecanismos de articulagéo
entre a Dermatologia e a Psiquiatria deverdo ser incen-
tivadas, de forma a garantir o reconhecimento precoce
das psicopatologias comuns nos doentes dermatolégi-
cos e o estabelecimento atempado de um plano tera-
péutico conjunto.
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1. Qual dos comportamentos do tipo compulsivo néo estd presente, habitualmente, na PDC?
a) Compra de lengos e produtos de maquilhagem

b) Verificacdo ao espelho

¢) Manipulacdo da pele

d) Solicitag@o recorrente de consultas de Dermatologia, Cirurgia Pléstica e/ou Medicina Dentdria

e) Rituais de limpeza

2. Qual a prevaléncia da PDC nas populagées de doentes que recorrem a consultas de Dermatologia e
Cirurgia estética?
a) 1,3-15%
b) 2,9 -29,4%
c) 5-20%
d) 0,5-10%
e) 15-30%

3. Dé 3 exemplos de técnicas cirurgicas pouco invasivas solicitadas frequentemente por doentes com PDC
em consultas de Dermatologia.

4. As taxas de ideagao suicida e tentativa de suicidio na PCD séo, respectivamente:
a) 30%e5-10%
b) 50% e 12 - 20%
c) 85%e 20-25%
d) 80% e 24 - 28%
e) 70% e 20 - 30%

5. Quais os psicofarmacos mais frequentemente utilizados na PDC?
a) Ansioliticos
b) Antidepressivos triciclicos
c) Estabilizadores do humor
d) Antipsicéticos
e) Antidepressivos serotoninérgicos

6. Assinale a opcéo correcta:

a) Antecedentes psiquidtricos na histéria pessoal contraindicam a realizacdo de procedimentos estéticos

b) as escoriacdes neurdticas est@o presentes em 57% dos doentes com PDC

c) Durante a evolugé@o da doenca séo apontados, em média, defeitos em 3 a 5 regides corporais

d) a existéncia de histéria de multiplos tratamentos estéticos anteriores com resultados insatisfatérios constitui sinal
de alarme e critério de referenciagdo para consulta de Psiquiatria

e) Um diagnéstico estabelecido de PDC néo contraindica a realizagéo de cirurgias cosméticas minimamente
invasivas

Respostas: 1. e), 2. b), 3. peelings quimicos, fillers, injeccées de toxina botulinica,4. d), 5. e), 6. d)
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TRATAMENTO COM INIBIDORES DO TNF-ALFA EM DOENTES
COM INFECCAO PREVIA POR VIRUS DA HEPATITE B - ESTARAO
ESTES DOENTES EM RISCO DE REACTIVAR A DOENCA?

Tiago Torres', Filipe Nery?, Manuela Selores®

'Assistente de Dermatologia e Venereologia/Consultant, Dermatology and Venereology, Servico de Dermatologia,
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Estima-se que cerca de 2 mil milhdes de pessoas estejam infectados pelo virus da hepatite B (VHB) e que
mais de 350 milhdes sejam portadores crénicos. Os doentes que apresentam anticorpos para o antigénio core (Ac
anti-HBc) com negatividade para antigénio de superficie (AgHBs), ndo tém hepatite crénica, mas contactaram com
o virus no passado. Este estado serolégico corresponde, na maioria das vezes, a uma eliminagéo virica completa.
Contudo, um subgrupo de doentes poderd apresentar ADN-VHB hepdtico detectdvel, definindo um estado de por-
tador oculto.

A reactivacdo do VHB é uma complicacdo descrita desde hd vérios anos em doentes submetidos a transplantes de
medula éssea e quimioterapia para tratamento de neoplasias. Esta reactivagdo ocorre principalmente em doentes
com hepatite B crénica (AgHBs+), mas foi igualmente descrita em doentes previamente infectados pelo VHB, que
aparentemente teriam eliminado o virus. Este risco de reactivacdo da replicaco do VHB em doentes com hepatite
B crénica (AgHBs+) submetidos a terapéutica anti-TNF-a estd igualmente bem estabelecido, contudo, a informa-
c@o relativamente ao uso destes fdrmacos em doentes Ac anti-HBc+/AgHBS- é muito mais escassa. Recentemente,
identificou-se uma taxa de reactivagcéo do VHB em doentes Ac anti-HBc+/AgHBs- tratados com agentes anti-TNF-a
de 5%, demonstrando que, apesar de baixo, este risco é real.

Desde o final de 2010 que todos os doentes do Servigo de Dermatologia do Centro Hospitalar do Porto — Hospital
de Santo Anténio (CHP-HSA) que iniciam terapéutica biolégica para o tratamento de psoriase/artrite psoridtica e que
apresentam positividade para o Ac anti-HBc sGo também observados em consulta de Medicina Interna/Hepatologia
do CHP-HSA no sentido de estabelecer da existéncia de doenca hepdtica crénica, e de verificar se existe indicacdo
para o inicio de terapéutica profildtica anti-viral.

Com este artigo, os autores pretendem alertar para a necessidade de rastreio obrigatério do VHB em todos os do-
entes que vao iniciar terapéutica biolégica com inibidores TNF-q, situagdo relativamente consensual na comunidade
cientffica, mas especialmente para a necessidade de vigilancia e monitorizacdo apertada dos doentes com potencial
infecc@o oculta pelo VHB, pelo risco possivel de reactivagdo do mesmo.

Hepatite B; Inibidores do TNF-a; Ac anti-HBc; AgHBs.

ANTI-TNF-ALFA AGENTS TREATMENT AMONG PATIENTS
PREVIOUSLY INFECTED WITH HEPATITIS B VIRUS - ARE THESE
PATIENTS IN RISK?

It is estimated that 2 billion people worldwide have been infected with the hepatitis B virus (HBV) and
over 350 million are chronic carriers. Patients who present antibodies to hepatitis B core antigen (anti-HBc) with con-
current HBsAg negativity do not have chronic hepatitis, but only experienced HBY infection and were able to clear it.
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Nevertheless, some of these patients may be occult carriers, in whom intrahepatic HBV replication can be detected.
HBYV reactivation is a commonly reported complication in patients undergoing chemotherapy for malignancies and in
patients after bone marrow transplantation. Reactivation largely occurs in patients with chronic hepatitis B who are
positive for HBsAg, but it can also affect previously infected patients who have apparently cleared the virus.

The HBYV reactivation risk in patients with chronic hepatitis B (HBsAg +) undergoing anti-TNF-a therapy is also well
established, however, information regarding the use of these drugs in patients Ac anti-HBc + / HBsAg- is more scarce.
Recently, it has been reported a 5% HBV reactivation rate in patients Ac anti-HBc + / HBsAg- treated with anti-TNF-a
agents, showing that this risk is real.

Since 2010, all patients of the Department of Dermatology at the Centro Hospitalar do Porto — Hospital de Santo
Anténio (CHP-HSA) that initiate biological treatment for psoriasis / psoriatic arthritis and are positive for anti-HBc are
also consulted in the Hepatology Clinic in order to establish the existence of chronic liver disease, and if there is an
indication for early anti-viral prophylactic therapy.

The authors aim to highlight the need for mandatory screening of HBV in all patients who will initiate biological therapy
with TNF-a inhibitors, relatively consensual in the scientific community, but especially the need for vigilance and close

monitoring of patients with potential occult HBV infection due to the possible risk of HBV reactivation.

Hepatitis B; Hepatitis B Surface Antigens; Tumor Necrosis Factor-alpha; Hepatitis B Core Antigens.

Por deciséo do autor, este artigo nédo foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortogrdfico.
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Estima-se que cerca de 2 mil milhdes de pessoas em
todo o mundo tenham evidéncia serolégica de infeccdo
passada ou recente pelo virus da hepatite B (VHB) e
gue mais de 350 milhdes sejam portadores crénicos.
O espectro de doenga hepética provocada pelo VHB
é vasto, variando de estados de baixa replicagéo viral
com actividade e fibrose hepdtica minimas até as com-
plicacdes inerentes & doenca hepdtica crénica, nomea-
damente o carcinoma hepatocelular!.

E a positividade para o AgHBs por um periodo de
pelo menos seis meses que confere o estado de portador
crénico para o VHB, podendo-se apresentar com AgHBe
positivo (normalmente relacionada com uma fase mais
precoce da infeccdo crénica pelo VHB, estirpe selvagem)
ou AgHBe negativo (fase tardia de infecgdo crénica pelo
VHB e existéncia de estirpes mutantes do VHB)?2.
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Os doentes que apresentam anticorpos para o
antigénio core (Ac anti-HBc) com negatividade para
AgHBs, nd@o tém hepatite crénica, mas contactaram
com o virus no passado. Este estado serolégico corres-
ponde, na maioria das vezes, a uma eliminagéo virica
completa. Contudo, um subgrupo de doentes poderd
apresentar, apesar da negatividade sérica para AgHBs,
ADN-VHB hepdtico detectdvel, com ADN-VHB sérico
em valor muito baixo ou mesmo indosedvel (<200Ul/
mL), definindo um estado de portador oculto, o que foi
demonstrado por técnicas de PCR altamente sensiveis
para detecgdo do ADN do VHB3.

Assim, a imunossupresséo induzida nos doentes com
infeccdo oculta pelo VHB pode conduzir & sua reacti-
vagdo, resultando numa positivacdo do AgHBs, estado
geralmente denominado de seroconvers@o reversa®®.
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A prevaléncia de infeccdo oculta em doentes positivos
para Ac anti-HBc foi estimada em 11-80%, dependendo
do grau de fibrose hepdtica da populagdo estudada’.

A reactivagdo do VHB é uma complicagGo des-
crita desde hd vdrios anos em doentes submetidos
a transplantes de medula éssea e tratamentos de
quimioterapia para neoplasias de 6rgdos sélidos ou
hematolégicas. As consequéncias clinicas da reactiva-
¢Go do VHB variam desde a elevagéo assintomatica das
enzimas hepéticas a uma hepatite grave e morte por
faléncia hepdtica fulminante.

Esta reactivag@o ocorre principalmente em doentes
com hepatite B crénica, isto é, positivos para AgHBs,
mas foi igualmente descrita em doentes previamente
infectados pelo VHB, que aparentemente teriam eli-
minado o virus, identificados serologicamente, como
anteriormente descrito, pela presenca de Ac anti-HBc e
auséncia de AgHBs.

Lok et al, demonstrou, num estudo prospectivo com
51 doentes com histéria prévia de exposi¢do a VHB (Ac
anti-HBc+ e AgHBs+/-) que iniciaram quimioterapia
para tratamento de linfoma, que os doentes Ac anti-
-HBc+/AgHBs-, apesar de em muito menor frequéncia
comparativamente com os doentes AgHBs+, estdo em
risco de reactivagdo do VHB. Observou-se reactivacéo
do VHB em 4% (nenhum caso fatal), comparativamente
com 48% de reactivago e 8% de taxa de mortalidade
nos doentes AgHBs+8. Além disso, foram descritos
recentemente vdrios casos de reactivagdo fatais de
hepatite B em doentes com Ac anti-HBc+/AgHbs- sub-
metidos a quimioterapia com rituximab?1°,

E os doentes tratados com inibidores do
TNF-a? Estardo estes doentes igualmente em
risco?

Algumas citoquinas pré-inflamatérias e em particu-
lar o TNF-a parecem ter um papel importante na elimi-
nagdo do VHB e na supresséo da replicagdo virica'''2.
De facto, o risco de reactivagd@o da replicacdo do VHB
ou o agravamento da hepatite em doentes com hepatite
B crénica (AgHBs+) com a utilizagao de inibidores do
TNF-a, usados especialmente no tratamento da doenca
inflamatéria intestinal, artropatias inflamatérias créni-
cas e psoriase estd bem estabelecido'®, o que torna a
infecg@o por este virus uma contra-indicagéo relativa
para o uso destes farmacos. E por esta razdo que se
recomenda nestes doentes o uso de profilaxia anti-viral,
e de uma monitorizagdo apertada dos niveis de transa-
minases e da carga viral durante o tratamento’.

A informacdo relativamente ao uso de agentes anti-
TNF-a em doentes Ac anti-HBc+/AgHBS- é muito mais
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escassa. EstGo descritos 9 casos de reactivagdo de VHB
em doentes Ac anti-HBc+/AgHbs- durante terapéutica
com fdrmacos anti-TNF-a, pelo que é um risco a con-
siderar'®'>"7, tendo ocorrido em doentes tratados tanto
com os anti-corpos monoclonais (infliximab e adalimu-
mab), como com o receptor solUvel etanercept. Numa
metandlise recente, identificou-se uma taxa de reactiva-
¢Go do VHB em doentes Ac anti-HBc+/AgHBs- tratados
com agentes anti-TNF-a de 5% (9 casos em 168 doentes)
comparativamente com uma taxa de reactivagdo de 39%
(35 caos em 89 doentes) em portadores do AgHBs'®.

Recentemente, Camporali et al, avaliou de forma
prospectiva, durante 3 anos, 67 doentes Ac anti-
-HBc+/AtgHBs- que iniciaram terapéutica anti-TNF-a
(infliximab - 25; etanercept - 23; adalimumab - 19),
na auséncia de co-administragéo de lamivudina, néo
tendo sido observado nenhum caso de reactivacéo de
Hepatite B'8.

Também num estudo retrospectivo por Kim et al, néo
foi observado nenhum caso de reactivacdo de Hepatite
B em 88 doentes Ac anti-HBc+/AgHBs-, que realizaram
tratamento com inibidores do TNF-a. Contudo, nestes
doentes, e contrariomente aos doentes sem histéria
prévia de infecgdo por VHB (Ac anti-HBc-) a frequéncia
de elevacdo clinicamente significativa (2x o valor nor-
mal) e persistente (duas avaliagdes consecutivas) dos
valores de transaminases foi significativamente mais
elevada, mesmo depois de ajustado aos vdrios facto-
res confundidores, tendo os autores concluido que os
doentes com potencial infecgé@o oculta por VHB deveréo
ser monitorizados de forma mais apertada'.

No Unico estudo publicado em doentes com pso-
riase, Cassano et al avaliou retrospectivamente 62
doentes com possivel infecgéo oculta por VHB (Ac
anti-HBc+/AgHBs-) tratados com inibidores do TNF-a
(etanercept - 44; infliximab - 8; adalimumab - 10)
tendo concluido que o uso destes imunomodeladores
nestes doentes parece ser seguro, uma vez que ndo foi
observado nenhum caso de reactivagéo do VHB. Con-
tudo, num doente tratado com etanercept observou-se
o reaparecimento de AgHBs embora sem ADN-VHB
detectével e sem alteragdo do seu estado clinico?.

Num estudo semelhante em 21 doentes conduzido
por Charpin et al, néo foi descrito nenhum caso de
reactivacdo de VHB, contudo foi observada uma dimi-
nuicdo de cerca de 30% nos niveis de Ac anti-Hbs em
6 doentes?'. De facto, este parece ser um dado impor-
tante, uma vez que hé estudos que demonstraram uma
diminuicdo significativa dos niveis de Ac anti-HBs em
doentes tratados com agentes anti-TNF-a2'?2, Os Ac
anti-HBs séo considerados essenciais na prevengdo da
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infecgdo por VHB e foi demonstrado que s@o capazes
de impedir a reactivagéo do VHB em doentes transplan-
tados hepdticos de dadores que sejam core do VHB
positivo?®. Por esta razdo, certos autores sGo de opi-
nido que os doentes Ac anti-HBc+/AgHBs- que iniciam
tratamento com inibidores do TNF-a, especialmente os
com titulos baixos de atcHBs deverdo ser vigiados de
uma forma mais apertada?'?2.

Desde o final de 2010 que todos os doentes do Ser-
vico de Dermatologia do Centro Hospitalar do Porto
- Hospital de Santo Anténio (CHP-HSA) que iniciam
terapéutica biolégica para o tratamento de psoriase/
artrite psoridtica e que apresentam positividade para
o Ac anti-HBc sdo também observados em consulta de
Medicina Interna/Hepatologia do CHP-HSA no sentido
de estabelecer da existéncia de doenca hepdtica cré-
nica, e de verificar se existe indicacdo para o inicio
de terapéutica profildtica com andlogo nucleos(t)ideo.

Assim, e de acordo com as actuais recomendacdes,
todos os doentes com AgHBs+ e aqueles com Ac
anti-HBc+/Ag HBs- mas com carga viral detectavel
deverdo iniciar terapéutica antiviral pelo menos duas
semanas antes do inicio da terapéutica biolégica. Os
doentes com Ac anti-HBc+/ Ag HBs- com carga viral
negativa (dispomos de métodos que permitem detec-
tar cargas virais com um limiar de quantificacdo de
20Ul/mL) entram num plano de vigilancia regular, o
qual ndo estd bem definido pelas actuais recomen-
dagbes, mas que nos parece ser razodvel e sem um
aumento de custos significativo, com o doseamento
de transaminases numa base trimestral e do DNA do
VHB semestralmente. Caso haja elevagdo do titulo das
transaminases, uma carga viral do VHB deve ser de
imediato realizada. Os doentes que ndo tenham tido
contacto com o VHB no passado e que ndo estejam
vacinados, deveréo sé-10%2425,

Rastreio deinfeccdo VHB em doentes que védo
iniciarterapéutica anti-TNFa

AgHBs, Ac anti-HBc, Ac anti-HBs, AST, ALT

T,

AgHBs - AgHBs- AgHBs +
Acanti-HBc- Acanti-HBc + Acanti-HBc +
Ac anti-HBs- Acanti-HBs +-
| Vacinacéo se possivel | Quantificacéo Quantificacdo
DNA-VHB DNA-VHB
DNA-VHB DNA-VHB DNA-VHB DNA-VHB
indetectavel detectavel indetectavel detectavel

l

l l l
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Terapéutica Terapéutica
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No caso de ser necessério iniciar terapéutica antivi-
ral, e pese o facto da lamivudina poder ser uma esco-
lha em doentes Ac anti-HBs+/ Ag HBs-, trata-se de um
fdrmaco com uma baixa barreira genética, que actual-
mente |& ndo é opgdo de primeira linha no tratamento
de hepatite crénica a VHB? Uma metandlise recente
mostrou uma reducdo da morbimortalidade induzida
pela reactivagdo do VHB em doentes submetidos a
imunossupress@o e aos quais tinha sido usada a lami-
vudina como anti-viral profildtico. Contudo o uso de
lamivudina apresentou algumas fragilidades, prevendo
a reactivag@o de um caso em cada 1000 doentes com
linfoma tratados com quimioterapia (onde o rituximab
existe na maior parte dos esquemas) mesmo sob profi-
laxia. Desta forma mantém-se em aberto qual o melhor
anti-viral a usar como profilaxia?6. Parece-nos que a
infroducdo do entecavir 0,5mg/dia ou tenofovir na
dose de 300mg/dia (ambos com alta barreira genética)
ser@o as melhores op¢des quando um esquema de pro-
filoxia de reactivacdo do VHB é iniciado e, sobretudo,
quando o tempo previsto de imunossupresséo é pro-
longado. Apds cessar a terapéutica imunossupressora
dever-se-& manter o mesmo anti-viral por um periodo
nunca inferior a seis e preferencialmente até aos 12
meses.

Na Fig. 1 apresenta-se um algoritmo de abordagem
da infeccdo por VHB em doentes que véo iniciar tera-
péutica anti-TNFa.

Concluindo, os dados actuais parecem demonstrar
seguranga na utilizacdo de inibidores do TNF-a em
doentes Ac anti-HBc+/AgHBs-, embora sejam necessd-
rios mais estudos com um maior nimero de doentes e
com um follow-up mais alargado. Contudo, os autores
pretendem alertar para o rastreio obrigatério do VHB
(AgHBs, Ac anti-HBc, Ac anti-HBs) em todos os doentes
que vao iniciar terapéutica biolégica com inibidores do
TNF-a, bem como para a necessidade de vigilancia
e monitorizag@o apertada dos doentes com potencial
infecg@o oculta pelo VHB, pelo risco possivel de reac-
tivagdo do mesmo, no sentido de reconhecer atempa-
damente este fenédmeno, evitando a morbi/mortalidade
elevada que lhe estd inerente, sobretudo a associada &
hepatite fulminante e recurso a transplante hepético.
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QUALIDADE DE VIDA NOS DOENTES COM PSORIASE. CRIACAO
DA VERSAO PORTUGUESA DO PSORIASIS DISABILITY INDEX
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Introducéo: Os autores descrevem o processo de traducdo, adaptacdo cultural e validag@o do instru-
mento de medicGo de qualidade de vida de doentes com psoriase PDI (Psoriasis Disability Index). Métodos: Este
guestiondrio é composto por 15 perguntas relativas &s Gltimas quatro semanas, agrupadas em cinco capitulos:
atividades quotidianas, trabalho ou escola, relacdes pessoais, atividades de lazer e tratamento. O questiondrio foi
traduzido de acordo com as normas vigentes para a validagéo transcultural dos instrumentos de medicdo em satde.
Resultados: Numa amostra de 171 doentes com idades entre os 16 e os 82 anos, 61,9% do sexo masculino, a va-
lidade do contetdo foi garantida pela realizagéo do teste de compreenséo e a fiabilidade foi verificada através do
teste de reprodutibilidade (r=0,888) e da determinagdo da coeréncia interna (a=0,857). A validade de critério foi
testada através da comparacéo dos resultados obtidos pelo PDI com os obtidos pelo PASI, tendo-se verificado uma
correlacdo positiva (p <0,05) em todas as dimensdes do questiondrio. Conclusées: Pode defender-se a qualidade
de desempenho da verséo portuguesa do PDI. O estudo das caracteristicas psicométricas do PDI permite a utilizacéo
deste instrumento para a populacéo portuguesa, quer em investigacdo cientifica quer na prética clinica. Persiste, no
entanto, a necessidade de obter evidéncia de significancia clinica e de normas nacionais de referéncia.

Qualidade de vida; Psoriase; Questiondrios; Portugal.

QUALITY OF LIFE IN PSORIASIS PATIENTS. VALIDATION OF THE
PORTUGUESE VERSION OF THE PSORIASIS DISABILITY INDEX

Introduction: The authors describe the process of translation, cultural adaption and validation of the instru-
ment for measuring quality of life of patients with psoriasis PDI (Psoriasis Disability Index). Methods: This questionnaire
comprises 15 questions concerning the last four weeks, divided into five chapters; daily activities, work or school, personal
relationships, leisure activities and treatment. The questionnaire was translated according to the standards for cross-cultu-
ral validation of health outcomes instruments. Results: In a sample of 171 patients aged between 16 and 82 years, 61,9%
were male. Content validity was assured by a cognitive debriefing and the reliability was verified by a reproducibility test
(r=0,888) and by internal consistency (a=0,857). Criterion validity was tested by comparing PDI results with those obtai-
ned by PASI, and there has been a positive correlation (p<0,05) in all dimensions of the questionnaire. Conclusions: We
can defend the performance quality of the Portuguese version of the PDI. The study of psychometric characteristics of PDI
allows the use of this instrument for the Portuguese population, either in research or in clinical practice. There remains,
however, the need to obtain values of clinical significance and national reference standards.

Quality of life; Psoriasis; Questionnaires.
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A psoriase é uma doenga crénica, com periodos de
agudizagdo e remissdo que afeta 1-3% da populagéo
mundial'2. Durante muito tempo, a sua gravidade foi
definida em fungéo do grau de eritema e descamacdo
das lesées, da superficie corporal afetada e da frequén-
cia das agudizagdes. Classicamente classificada como
uma doenca cuténea benigna, que em 20-30% dos
casos poderia estar associada a artrite psoridtica, sabe-
-se hoje, no entanto, que o impacto da psoriase vai
muito para além do envolvimento cuténeo e articular.

Nos Ultimos anos, numerosos trabalhos tm demons-
trado que os doentes com psoriase 1m maior probabi-
lidade de desenvolver obesidade, resisténcia & insuling,
diabetes tipo I, dislipidémia, hipertensdo arterial,
sindroma metabdlica e, consequentemente, maior risco
de doenca cardiovascular®!’. Também a ansiedade, a
depressdo, o consumo excessivo de dlcool e tabaco e a
ideacdo suicida se associam & psoriase!' 817,

O impacto da psoriase na qualidade de vida (QdV) é
bem conhecido e pode ser significativo, mesmo quando
a psoriase ndo é grave??'. Um conjunto de outros
fatores, como a localizacdo das lesées & face, méos,
unhas ou drea genital ou o carécter doloroso das lesdes
nomeadamente a nivel plantar, podem influenciar a
forma como cada doente lida individualmente com a
sua doenga??.

A visibilidade e cronicidade das lesées afetam inten-
samente a autoimagem, a autoestima e a sensagdo de
bem-estar?®, com reflexos nas atividades diérias, quer
laborais, quer nos contactos sociais e sexuais com cla-
ras repercussdes financeiras, sociais e psicolégicas?*.

Um dado surpreendente, mas que reflete bem este
impacto, foi o resultado de um estudo que demonstrou
gue a psoriase tem um impacto na QdV similar ao de
doencas sistémicas, reconhecidas como mais graves,
como o cancro, doenca cardiaca, HTA e depressdo?>%.

A utilizag@o de escalas de medicdo de QdV tem vindo
a ser efetuada de forma crescente na atividade médica
e, naturalmente, também na drea da dermatologia®.
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Estas escalas tém que obedecer a critérios de qualidade
que incluem a validade de construgdo, a validade de
contetdo, a validade de critério, a coeréncia interna,
a variabilidade intra-observador (teste-reteste) e a sen-
sibilidade para detetar modificacdes clinicas. Estes ins-
trumentos, na sua maioria com origem anglo-saxénica,
necessitam também de uma validacdo transcultural,
que permita a sua adaptagdo ao contexto sociocultural
particular em que se pretende trabalhar?327-29,

Os objetivos deste trabalho foram: adaptar cul-
tural e linguisticamente o Psoriasis Disability  Index
(PDI), questiondrio de QdV especifico para a psoriase,
desenvolvido e validado por Finlay e Kelly em 1985% e
contribuir para a sua validagdo.

A demonstracdo da aplicabilidade deste questiona-
rio & populagdo portuguesa, torna-se relevante j& que
deixa & disposicdo de todos os clinicos e investigadores
interessados na drea da psoriase um instrumento de
medicdo que permite explorar muitas dreas de inte-
resse, como a percegdo do doente em relacdo & sua
doenca e a satisfacdo com o tratamento. Poderd ainda
ser utilizado no dmbito de estudos epidemiolégicos,
ensaios clinicos, estudos de avaliagdo econémica.

Néo existe, tanto quanto conseguimos saber,
nenhum questiondrio de QdV especifico para a psori-
ase validado em portugués (Portugal), o que dificulta a
obtencdo de informacdo mais detalhada sobre a QdV
nos portugueses que sofrem de psoriase.

Optdmos pelo PDI por se tratar de um instrumento
de medi¢do amplamente validado®3? e por ser o
guestiondrio especifico de psoriase mais utilizado na
literatura?°.

Procedimentos

Apds contacto com o autor do questiondrio original
foi-nos dada autorizag@o para a validacdo para lingua
portuguesa da verséo original do PDI. Inicialmente
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foram feitas duas traducdes para o portugués, por duas
tradutoras independentes, tendo o portugués como
lingua-mae. A partir dessas tradugdes, foi obtida uma
versdo em portugués, que foi encaminhada para outro
tradutor de nacionalidade inglesa, dominando fluen-
temente o portugués, para realizagdo da retroverséo.
Apés a afericdo das diferengas encontradas, obteve-se
uma proposta para a versé@o portuguesa do PDI, que
foi posteriormente submetida a uma revis@o clinica por
um perito especialista em dermato-venereologia com
interesse na drea da psoriase, que analisou a equiva-
|éncia das perguntas com a versdo original, verificou se
as questées consideradas importantes para este tipo de
doentes estavam presentes e sugeriu, em alguns casos,
pequenas corregoes.

A versdo que obtivemos foi de seguida submetida
ao teste de compreensdo realizado no Hospital Infante
D. Pedro — Aveiro, com oito doentes (quatro mulheres
e quatro homens com média de idades de 46,8 anos).
Cada um deles preencheu o questiondrio e em seguida
deu a sua opinido sobre o questiondrio na generali-
dade e sobre cada uma das perguntas individualmente.
Nesta reunido analisaram-se possiveis redundéncias
entre conceitos, dreas eventualmente ndo cobertas pelo
guestiondrio, se as perguntas eram formuladas sem
gualquer ambiguidade e numa forma de facil compre-
ensdo e se as opgdes de resposta estavam ajustadas as
perguntas formuladas. A aceitabilidade dos doentes foi
excelente, dado que sentiram que aquelas perguntas
tinham relevéncia na sua vida pessoal e iam ao encon-
tro das dificuldades que eles préprios também sentiam
no seu dia-a-dia.

Néo foram identificados problemas significativos,
no entanto algumas questdes foram levantadas, o que
motivou novo contacto com o autor, no sentido de a
versdo portuguesa incluir alguns dos aspetos referidos
pelos doentes. Propusemos-lhe que o grupo de pergun-
tas relativas ao trabalho/escola fossem rearranjadas.
Em vez de “Se estd a trabalhar ou a estudar responda
ao primeiro grupo de perguntas 6-8; se ndo estd a
trabalhar ou a estudar responda ao segundo grupo de
perguntas 6-8”, sugerimos-lhe “Se estd a trabalhar ou
a estudar responda &s perguntas 6, 7, 8; sendo passe
as perguntas 9, 10, 11”. Em conjunto com os doentes
pareceu-nos que esta formulagdo era mais clara, o que
foi aceite pelo autor, pelo que o rearranjo por nés pro-
posto foi autorizado.

Propusemos-lhe também que a pergunta 8 (“A sua
carreira foi afetada pela sua psoriase, por exem-
plo, uma promogdo recusada, perder o emprego ou
convidado/a a mudar de emprego”) fosse reformulada
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para: “A sua carreira, ou opgdo de carreira, foi aofe-
tada pela sua psoriase ...” |4 que uma das nossas
doentes nos referiu que gostaria de ter sido hospedeira
de bordo, mas que decidiu optar por outra profisséo
com o surgimento da psoriase. Na pergunta 13 (“Néo
conseguiu usar, foi criticado/a ou impedido/a de usar
casas de banho publicas ou vestidrios?”) os nossos
doentes propuseram incluir também a ida & praia e a
utilizagéo de provadores nas lojas, por considerarem
das situagdes em que mais vezes se sentiam observados
e constrangidos.

O autor ndo aceitou, no entanto, as reformuldgées
sugeridas para as perguntas 8 e 13. Considerou-as
pertinentes, mas achou que a introdugédo de diferencas
de pais para pais, poderia comprometer a realizagéo
de algum estudo comparativo internacional. Inicid-
mos em seguida a aplicag@o da versdo obtida a uma
amostra maior para avaliagdo das suas propriedades
psicométricas. Para além das respostas ao PDI e das
varidveis clinicas referentes & psoriase, foram também
recolhidas as varidveis sociodemogrdéficas referentes ao
género, idade e habilitagdes literdrias.

Para a avaliagéo da fiabilidade teste-reteste o indi-
cador utilizado foi o coeficiente de correlagé@o de Pear-
son (r). O grau de associagdo pode ser classificado em
excelente (r=0,90), bom (0,75=r>0,90), moderado
(0,50=r>0,75) e fraco (r<0,50). A coeréncia interna,
foi avaliada calculando o a de Cronbach para a pontua-
¢Go global. De acordo com os padrdes psicométricos
considerou-se aceitdvel um a superior ou igual a 0,7.

Para a avaliagéo da validade de critério, usémos o
PASI (Psoriasis Area and Severity Index) como medida
de referéncia da gravidade da psoriase. Considerdmos
psoriase ligeira quando o PASI era inferior a 3, mode-
rada se 3<PASI<10 e grave se PASI=10.

Em todas as provas realizadas considerou-se com
significado estatistico se p<0,05.

No decurso da investigagéo achdmos que seria
interessante incluir também o peso e altura para cdl-
culo do IMC (Indice de Massa Corporal) e solicitar aos
doentes que além do questiondrio PDI, preenchessem
também o EuroQol (EQ-5D). Este questiondrio é um
instrumento de medicdo genérico, validado em por-
tugués pelo CEISUC, formado por duas partes: uma
descritiva e uma escala visual analégica denominada
termdémetro. A parte inicial inclui cinco perguntas que
fazem uma descricdo do estado de sadde em cinco
dimensées (mobilidade, cuidados pessoais, atividades
habituais, dor/mal estar, ansiedade/depresséo), cada
uma delas com trés niveis de gravidade (sem proble-
mas, com alguns problemas, com muitos problemas).
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Com base nas respostas, é possivel obter um indice
EQ-5D que varia entre -0,59 e 1,00.

No final da pdgina foi incluida uma pergunta, em
gue foi pedido aos individuos que indicassem como
avaliavam a sua salde nesse dia, comparativamente
ao seu nivel genérico de salde nos 12 meses anteriores.

Na parte final do questiondério, foi incluido um termé-
metro que vai de O (pior estado de satde imagindvel) a
100 (melhor estado de satde imaginavel), tendo o indi-
viduo de marcar qual o valor que atribui ao seu estado
de salde atual. Este termémetro deverd ser utilizado con-
juntamente com as cinco dimensdes, de forma a definir
mais precisamente o estado de satde do individuo®®.

Amostra

Realizou-se um estudo observacional e prospetivo,
tendo sido avaliados consecutivamente 171 doentes
com psoriase a serem seguidos em quatro centros hos-
pitalares (Hospital Infante D. Pedro - Aveiro, Hospital
de Santo André - Leiria, Hospitais da Universidade de
Coimbra e Hospital de Curry Cabral - Lisboa), entre
Janeiro e Maio de 2009.

Os critérios de inclus@o foram ter diagnéstico clinico
de psoriase confirmado por médico dermatologista,
ter idade superior ou igual a 16 anos e capacidade de
compreender e concordar com os termos do estudo.

Além dos questiondrios PDI e EQ-5D, obtiveram-
-se também varidveis sociodemogrdficas (idade, sexo,
habilitagdes literdrias) e clinicas (tipo de psoriase, dura-
¢Go da psoriase, PASI, doencas associadas e IMC). O
IMC foi calculado em 95 doentes e o EQ-5D foi preen-
chido por 94 doentes.

Para avaliagdo da reprodutibilidade, trinta doentes
responderam duas vezes ao questiondrio, com interva-
los entre as duas entrevistas inferiores a 4 semanas.

Andlise estatistica

Efetuou-se uma andlise descritiva das caracteris-
ticas sociodemogrdficas e clinicas dos doentes com o
objetivo de conhecer melhor a amostra em estudo. A
viabilidade do PDI foi avaliada calculando para cada
doente a percentagem de perguntas néo respondidas
no total do questiondrio.

A validade do contetdo foi aferida através de uma
reunido de compreenséo pelos doentes e da andlise
feita por um perito. Para avaliar a validade de critério
utilizou-se a andlise de varidncia no caso das varidveis
categéricas e o coeficiente de correlacdo de Pearson no
caso de varidveis continuas.

A fiabilidade do PDI avaliou-se, quer em termos
da reprodutibilidade com a aplicacdo do teste-reteste
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medida pelo coeficiente de correlacdo de Pearson quer
em termos da coeréncia interna calculando o coefi-
ciente a de Cronbach para a pontuagéo global.

Para o tratamento estatistico de todos os dados foi
utilizado o PASW (Predictive Analytics Software) para
Windows verséo 17.0.

Descrico da amostra

A idade média dos doentes foi 49,3 anos com um
desvio padréo de +£15,3, sendo 61,9% homens. Setenta
e cinco por cento dos doentes possuiam habilitagdes
literdrias até ao 92 ano, 14,7% do 102 ao 122 ano e
os restantes 10,3% possuiam bacharelato/licenciatura.
Quanto & gravidade da psoriase 15,2% de doentes
apresentavam psoriase ligeira, 42,7% psoriase mode-
rada e 42,1% psoriase grave.

Noventa e sete por cento dos doentes apresentavam
psoriase em placas, com um tempo médio de evolugdo
de 17,7+13,6 anos O indice médio de gravidade e
drea da psoriase (PASI) foi de 11,4+10,2. Vinte e oito
por cento dos doentes tinham envolvimento articular e
43,8% referiram ter outra patologia associada, sendo a
HTA (29,3%), a dislipidémia (22,7%) e a diabetes (16,0%)
as mais frequentes. O IMC médio foi 26,5+3,8 kg/m?,
apresentando 45,2% dos doentes excesso de peso (25
kg/m?<IMC<=30 kg/m? e 22,1% obesidade (IMC =30
kg/m?). A Tabela 1 apresenta estes resultados.

O nidmero de questiondrios totalmente preenchidos
foi de 165, correspondendo a uma taxa de respostas de
96,5%. Em 2,9% dos questiondrios faltava apenas res-
ponder a uma pergunta e, num questiondrio, faltavam
mais perguntas. As respostas dadas as 15 perguntas
estdo representadas no Grdfico 1.

Mais de 60% dos doentes sentiu que a psoriase
interferiu com o seu trabalho em casa ou no jardim
(pergunta 1), que a psoriase os obrigou a mudar ou
a lavar mais vezes a sua roupa (pergunta 3) e que a
psoriase os fez tomar mais banhos que habitualmente
(pergunta 5). Dificuldades sentidas na escolha das
roupas (pergunta 2), na ida ao cabeleireiro ou ao bar-
beiro (pergunta 4) e na manutencdo da casa limpa ou
arrumada (pergunta 18) foram sentidas por mais de
40% dos doentes. Apenas 8,7% néao referiram qualquer
dificuldade ou incapacidade causada pela psoriase, ou
seja responderam ‘nada’ a todas as perguntas e 92,3%
dos doentes sentiram algum grau de limitagéo relacio-
nada com a sua doenga, respondendo ‘um pouco’,
‘muito’ ou ‘muitissimo’ a pelo menos uma pergunta.
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A pergunta que mais vezes teve a resposta ‘nada’ foi
a relativa aos hdbitos tabdgicos e alcodlicos, onde
apenas 9,4% dos doentes referiom ter fumado ou
bebido mais por causa da psoriase. Menos de 30%
dos doentes referiram problemas relacionados com a
carreira ou com o desempenho das atividades labo-
rais, escolares ou domésticas (perguntas 6, 7 e 8 ou
9,10e 11).

O indice médio de incapacidade causada pela psor-
iase foi de 20,5%. As principais dificuldades foram sen-
tidas nas atividades da vida didria, dimenséo em que
o PDI médio foi de 31,7%. Foi na avaliacdo trabalho
ou escola que os entrevistados referiram menos difi-
culdades, tendo o PDI médio sido 9,9%. Nas restantes
dimensées, o PDI médio foi respetivamente de 22,8%
para o tratamento, 17,0% para o lazer e 14,3% para as
relacdes pessoais (ver Tabela 3 e Gréfico 2).

Nos 94 doentes que responderam também ao ins-
trumento genérico de medigéo relativo ao seu estado
de salde, verificdmos que o indice EQ-5D médio foi
0,71, com um minimo de -0,54 e um méximo de 1,00.
A partir da andlise das respostas dadas a cada uma das
dimensées do EQ-5D, é possivel verificar que a maioria
dos inquiridos situa as suas respostas nas primeiras
duas opgdes: sem problemas, ou alguns problemas,
particularmente ao nivel dos ‘cuidados pessoais’ e ‘ati-
vidades habituais’. Mais de 50% dos doentes referiram,
no entanto, sentir ansiedade ou depresséo e dores ou
mal-estar (ver Tabela 2).

Quando confrontados com o termémetro, a maior
parte dos individuos valorizou a sua satde atual entre
50 e 75, sendo em média 64,8.

Andlise de fiabilidade

Dos 30 doentes incluidos na avaliacdo de reprodu-
tibilidade, 16 eram do sexo masculino. A idade média
dos doentes foi de 46 anos, o indice de gravidade

PDI global 0,888 0,857
Atividades didrias 0,833 0,744
Trabalho/escola 0,747 0,788
Relagées pessoais 0,869 0,620
Lazer 0,850 0,712
Tratamento 0,865 B
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Dimensoées

Dessa reunido, como atrds referido, resultaram um
conjunto de propostas enviadas ao autor, no sentido de
efetuar pequenas alteragdes ao questiondrio, tendo ele
apenas permitido o rearranjo das questdes relativas &
dimenséo trabalho/escola.

O tempo de preenchimento do questionério variou
entre trés e oito minutos, com uma mediana de 4,5
minutos e um tempo médio de 4,9 minutos, o que
atesta a viabilidade e a facilidade de compreenséo e
portanto que a validade de contetdo.

PDI global

minino | Masculino < 9° 10°-12° >12°
[n=107] [n=122] [n=24] [n=17]

[n=64]

22,7€17,6 |121,4+14,9 | 13,7+12,1 | 0,026 | 20,4=17,5 | 20,6+14,8 | 0,919 |19,6=15,4 | 25,1+20,1 | 15,6*=11,5 | 0,437

Atividades didrias | 35,6+23,1 | 31,5+20,3 | 23,4=23,7 | 0,042 | 32,5+24,2 | 31,2+21,3 | 0,704 | 30,1+22,4 | 35,0+24,7 | 25,6=18,8 | 0,177

Trabalho/escola

10,6+19,3|11,3x17,4| 54+12,1 |0,268 | 10,9203 | 9,4+x155 |0,565| 9,8+18,2 [13,4x16,4| 3,3=7,6 |0,334

Relagées pessoais | 12,2+20,0 | 16,2+22,6 | 14,5+23,1 | 0,549 | 15,6%25,4 | 13,6=19,2 | 0,546 | 13,5+21,2 | 18,8x26,6 | 8,8+13,3 | 0,101

Lazer 20,3+22,818,6+20,7 | 6,2=8,6 |0,004 | 14,8+20,2 | 18,3+20,8 | 0,288 | 15,2+19,7 | 24,7+25,7 | 14,7%15,3 | 0,920

Tratamento

média do PASI de 16,1, sendo a maioria (66,6%) porta-
dora de psoriase grave, 23,3% apresentavam a forma
moderada e apenas 10% a forma ligeira.

O questiondrio mostrou boa fiabilidade teste-reteste,
com coeficiente de correlagdo de Pearson global de
0,888. Para as 5 dimensées do questiondrio a corre-
lacdo de Pearson variou entre 0,869 para as relagdes
pessoais e 0,747 para o trabalho/escola, como ilus-
trado na pendltima coluna da Tabela 2.

O questiondrio foi também avaliado quanto & sua
coeréncia inferna (isto é se os itens interrelacionados
medem de facto uma sé e a mesma caracteristica),
medida pelo coeficiente a de Cronbach. A Gltima coluna
da Tabela 3 apresenta os resultados. De facto, para
o questiondrio total, o a de Cronbach foi de 0,888.
Este coeficiente foi também calculado para cada uma
das dimensées do questiondrio, variando de 0,620
(relagdes pessoais) a 0,788 (trabalho/escolal).

Validade de conteddo

A validade do contetdo foi efetuada através de uma
reunido de compreensdo, onde cada um dos doentes
presentes fez uma apreciacdo global do questiondrio
e individual das diferentes perguntas que o compdem.
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24,9+30,3|22,8+28,3 | 18,3+x27,0 | 0,576 | 19,3x27,1 | 24,9+29,7 |0,215|22,7+28,8 | 25,0+35,8 | 21,6+20,2 | 0,144

Relacéio entre incapacidade e caracteristicas
pessoais

Compardmos idade, sexo e habilitagdes literdrias
com o grau de incapacidade medido pelo PDI. A Tabela
3 apresenta os resultados.

Relativamente & idade considerdmos trés grupos:
dos 16 aos 44 anos, dos 45 aos 64 anos e com 65
ou mais anos. Verificdmos existir uma relagdo com
significado estatistico (p=0,026), sendo ligeiramente
maior o indice PDI global para as idades mais jovens.
Onde essa relagdo, apesar de tudo, foi mais evidente
na dimenséo lazer (p=0,004).

Em relagGo ao sexo, ndo encontrdmos diferencas
com significado estatistico quer para o indice PDI global
guer para todas as suas dimensdes, sendo o PDI médio
para o sexo feminino de 20,4% e para os homens de
20,6% (p=0,919).

De igual modo ndo conseguimos verificar a exis-
tencia de relacdo entre as habilitacdes literdrias e o
impacto causado pela psoriase (p=0,437).

Relacéio entre incapacidade e gravidade
Procurdmos verificar se existiria alguma relacdo
entre a gravidade clinica da psoriase calculada através
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do PASI e o grau de incapacidade referido pelos doen-
tes, calculado pelo PDI. Os resultados estdo apresenta-
dos na Tabela 4.

Dimensées Ligeira MOderoda
[n=26] =73] [n= 2]

PDI global 12,3=13,1 | 18,0=13,3 | 26,1+17,3 | 0,000

Atividades didarias | 20,5+20,5 | 31,2+21,1 | 36,1+23,0 | 0,009

Trabalho/escola 3,4+9,3 8,2+17,8 | 14,0+18,5 | 0,015

Relagées pessoais | 12,8+25,6 | 9,1+17,6 | 20,1+£22,5 | 0,008

Lazer 9,3x16,4 | 13,0=16,6 | 23,8+23,5 | 0,001

Tratamento 9,0+17,8 | 18,3+24,9 | 32,4+32,6 | 0,000

Na verdade, obtivemos uma relagéo positiva, sendo
o indice PDI mais elevado nos doentes com psoriase
mais grave (p <0,001). O impacto da psoriase aumen-
tou de 12,3% nos doentes com psoriase ligeira até
26,1% nos doentes com psoriase grave. Esta relagdo
positiva foi verificada para todas as dimensées do ques-
tiondrio com a dimenséo trabalho/escola a mostrar-se,
no entanto, mais fraca (p=0,015).

A validade de critério foi assim demonstrada, pela
relacdo positiva entre o score PDI e a gravidade da
psoriase determinada através do PASI.

Relacéio entre incapacidade e QdV

Conforme se pode ver na Tabela 5, verificdmos
existir alguma associagdo entre o grau de incapaci-
dade referido pelos doentes, calculado pelo PDI, e o
seu estado de satde medido pelo EQ-5D.

PDI global -0,255 0,013 -0,167 0,111

Atividades didrias -0,236 0,022 -0,559 0,571

Trabalho/escola -0,121 0,246 -0,184 0,077

Relagées pessoais -0,168 0,105 -0,235 0,023

Lazer -0,194 0,061 -0,065 0,534

Tratamento -0,219 0,034 -0,341 0,001

Artigo Original

As dimensdes do PDI, com mais reflexo no estado
de satde medido pelo EQ-5D foram as atividades did-
rias e o tratamento. Néo se verificou associag@o com
significado estatistico nas dimensdes trabalho/escola,
relacdes pessoais ou lazer.

A nivel do termémetro EQ-5D verificdmos uma cor-
relagdo muito estreita, com elevado significado estatis-
tico com a dimenséo tratamento do PDI, sugerindo que
as dificuldades sentidas pelos doentes com psoriase
relativas ao tratamento, s@o o aspeto desta doenca que
mais influéncia teve na sua QdV.

O PDI global mostrou também alguma associagéo
com o indice EQ-5D, mas ndo com o termdémetro.
No entanto a dimensdo tratamento do PDI mostrou
uma significativa associagdo com o termémetro EQ-5D.

Na amostra utilizada no presente estudo existe uma
relativa sobre representagdo dos homens (61%), dado
qgue a psoriase afeta igualmente ambos os sexos®%.
Em Portugal num estudo efetuado com 1021 doentes
o ratio homens/mulheres foi de 1,06%. No entanto,
consideramos néo ser necessdrio qualquer tratamento
estatistico de pés estratificacdo, na medida em que o
objetivo deste estudo néo foi encontrar valores normais
representativos da populagdo, mas somente validar o
PDI. Curiosamente também na constru¢do da versdo
espanhola®? do PDI, a amostra apresentava um predo-
minio masculino (58%).

indice de incapacidade médio causado pela
psoriase (PDI) foi de 20,5%, semelhante ao da verséo
espanhola (23,6%)%.

As principais dificuldades foram sentidas nas ativi-
dades da vida didria, dimensdo em que o PDI médio
foi de 31,7%. Foi na avaliagéo trabalho ou escola que
os entrevistados referiram menos dificuldades, tendo o
PDI médio sido 9,9%. Nas restantes dimensées, o PDI
médio foi respetivamente de 22,8% para o tratamento,
17,0% para o lazer e 14,3% para as relagdes pessoais.

Apenas 8,7% néo referiram qualquer dificuldade ou
incapacidade causada pela psoriase, ou seja respon-
deram ‘nada’ a todas as questées; 92,3% dos doentes
sentiram algum grau de limitacdo em relacdo com a
sua doenga, respondendo ‘um pouco’, ‘muito’ ou ‘mui-
tissimo’ a pelo menos uma pergunta, o que ilustra bem
o reflexo da psoriase na vida dos seus portadores.

E de destacar a producdo de poucos dados omissos
(3,5% de questiondrios incompletamente preenchidos),
a rapidez de preenchimento (4,9 minutos em média)
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e a boa aceitabilidade revelada na reunido de com-
preenséo, que atestam a viabilidade e a validade de
contetdo deste questiondrio.

Os altos valores de reprodutibilidade atestam a boa
fiabilidade teste-reteste com um coeficiente de correla-
¢Go de Pearson global de 0,888. Para as 5 dimensdes
do questiondrio a correlag@o de Pearson variou entre
0,869 para as relagdes pessoais e 0,747 para o traba-
lho/escola.

A coeréncia interna foi testada através do coeficiente
a de Cronbach, tendo sido encontrado o valor 0,857
para as 15 perguntas, o que atesta a fiabilidade da
nossa versdo. Este valor é idéntico aos 0,89 da ver-
sd@o espanhola®?. O a de Cronbach foi mais baixo na
dimensdo relagdes pessoais (0,620), apresentando-
-se um pouco abaixo do valor desejavel (>0,70), no
entanto, ainda assim dentro de valores aceitdveis.

Para demonstrar a validade de critério o compa-
rador utilizado foi o PASI, tendo-se verificado uma
correlagdo positiva, entre a gravidade da psoriase e
o impacto na qualidade de vida dos doentes medido
pelo PDI (p<0,001), & semelhanga do que também se
verificou quer na versédo original®® quer na espanhola®.
Esta correlacdo verificou-se em todas as dimensdes do
questionério: atividades didrias (p=0,009), relacdes
pessoais (p=0,008), laozer (p=0,001), tratamento
(p=0,001) e trabalho/escola (p=0,015). Os testes de
validade de critério apontam para um bom desempe-
nho da escala PDI, em especial das perguntas relativas
as atividades didrias.

Calculdmos, de igual modo, a correlacgo com o
questionério genérico de QdV EQ-5D, tendo verifi-
cado, a nivel do termémetro, uma correlagdo estreita
com a dimensdo tratamento (r=-0,341; p=0,001),
sugerindo que as dificuldades sentidas pelos doentes
com psoriase relativas ao tratamento, séo o aspeto
desta doenca que mais influéncia terd na sua QdV. As
restantes associagdes foram fracas ou sem significado
estatistico, o que denuncia a menor sensibilidade de
um questiondrio genérico para traduzir as limitagdes de
uma doenca de pele como a psoriase. Na validagéo
da vers@o espanhola a correlagéo verificou-se com
o indice EQ-5D (p<0,05) e com o indice extraido do
termémetro (r=-0,41; p<0,01).

Parece ser em idades mais jovens que a psoriase
se associa a maiores dificuldades (p=0,026), parti-
cularmente a nivel da dimenséo lazer (0,004), o que
estd de acordo com a literatura®-%. O compromisso
na imagem e na autoestima associado & psoriase tem
maior impacto nos doentes mais jovens. Uma explica-
¢Go poderia ser a de que, com a idade, os doentes
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t&ém maior estabilidade emocional e vao aprendendo a
conviver com as caracteristicas da psoriase.

Em relagGo ao sexo ou as habilitacdes literdrias néo
encontramos diferencas com significado estatistico, tal
como num estudo epidemioldgico efetuado em 6.497
doentes®'. Noutros trabalhos, no entanto, as mulheres
comparativamente aos homens sentiam mais limitagdes
na sua QdV devido & psoriase®.

Em face dos resultados obtidos na fase da validacdo
psicométrica do PDI, considera-se que o conjunto final
de perguntas cumpre o objetivo do presente estudo — a
constru¢do de uma versdo do teste PDI devidamente
validada, quer linguisticamente quer em termos psico-
métricos, para a lingua e cultura portuguesas.

Desde o inicio tivemos como objetivo realizar um
trabalho com interesse prdtico, na drea da dermato-
logia e que contribuisse para o melhor estudo de uma
afecdo cutéinea frequente. Optdmos pela psoriase por
ser a dermatose que mais estudos motivou no dmbito
da QdV e em concreto pelo PDI, por ser questiondrio
especifico de QdV mais utilizado.

Concluimos que a verséo final portuguesa do PDI,
na amostra em estudo, possui validade de conteddo,
coeréncia interna, reprodutibilidade e validade de crité-
rio, podendo por isso ser utilizada na prética clinica ou
no dmbito de trabalhos de investigagéo.

Pretendeu-se dar um primeiro contributo no pro-
cesso de traducdo e adaptacdo do PDI para Portugal,
pelo que se sugere a realizagdo de estudos futuros que
visem outras caracteristicas métricas que ndo foram
agora contempladas, tais como a validade de constru-
¢Go e a sensibilidade. Esta Gltima, de forma a poder
avaliar se a versd@o portuguesa reflete ou ndo pequenas
mudancas clinicas e, em segundo, se estas sdo ou ndo
significativas na prética clinica.

Esta amostra sendo suficiente para a validagéo do
PDI, néo é suficientemente grande para caracterizar a
psoriase e o seu impacto na populagdo portuguesa.
Para tal, seria interessante alargar o tamanho da amos-
tra e incluir também doentes do interior do pais e das
ilhas.

Em trabalhos futuros outras varidveis a incluir pode-
réo ser o estado civil, a profisséo, a localizagdo das
lesdes cut@neas e a avaliagdo que o préprio doente
faz da gravidade da sua psoriase. Alguns trabalhos
mostram que os doentes casados, particularmente
os homens, t&m menores dificuldades associadas &
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psoriase®'?’. Também o facto de estar a trabalhar
parece estar associado a um menor impacto na QdV,
comparativamente com os individuos desemprega-
dos®'. Serd também interessante verificar a relagéo
entre a gravidade da psoriase descrita pelo préprio
doente através do PASI, com a localizago das lesdes,
nomeadamente de algumas dreas particularmente
sensfveis como a face, e com o impacto na QdV. Num
estudo epidemiolégico efetuado na populacdo nérdica
a gravidade referida pelo doente foi o mais importante
fator preditivo do impacto na QdV?'.

Apesar destas limitagdes, com o nosso trabalho,
a comunidade dermatolégica passa a dispor de um
instrumento especifico de QdV, devidamente validado
para a lingua e cultura portuguesas e que desejamos
venha a ter ampla utilizagdo quer a nivel da prética
clinica quer em trabalhos de investigagéo.

Para a sua obtencdo os interessados deverdo ace-
der ao sitio: hitp://www.uc.pt/org/ceisuc/RIMAS/Lista/
Instrumentos/PDI.
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QUALIDADE DA INFORMACAO ACEDIDA NA INTERNET ANTES
DA IDA A CONSULTA DE VENEREOLOGIA

Ana Rita Travassos, M.D.!, JoGo Borges da Costa, PhD,'? JoGo Pedro Vasconcelos, M.D."; Manuel Sacramento
Marques, M.D.!

'Servico de Dermatologia- Hospital de Santa Maria- Centro Hospitalar Lisboa Norte, Portugal

2Unidade de Microbiologia do Instituto de Higiene e Medicina Tropical, Lisboa, Portugal

Introdug@o: O uso da Internet como fonte de informacdo sobre satde tem aumentado nos Gltimos anos,
sendo utilizada por 30% dos portugueses. No contexto das Infeccdes sexualmente transmissiveis (IST), a informacéo
fornecida deve visar a educagéo preventiva da populagéo e orientar & procura de assisténcia médica. Objectivos:
Avaliacdo da informagdo sobre IST contida nos sites procurados pelos doentes de uma consulta de Venereologia.
Material e Métodos: Todos os individuos que acederam & consulta de Venereologia no periodo de seis meses (Agos-
t0/2010 a Janeiro/2011), foram submetidos a um inquérito sobre a obtencdo de informagao sobre IST na Internet,
antes da vinda & consulta. Os trés sites mais referidos (relativamente aos cinco motivos de consulta mais frequen-
tes e rastreio de IST) foram examinados sistematicamente e a avaliagéo apresentada sob a forma de score (0-8).
Resultados: Foram incluidos um total de 127 doentes, que responderam ao inquérito como tendo utilizado a Internet
antes da consulta (98 homens; 29 mulheres), com média de idades de 31 anos (s=11,07). Foram visitados 105 sites
portugueses, o motor de busca mais utilizado foi o Google e o site mais visitado o Wikipedia. Dos 18 sites analisados,
somente em 17% é referido que a aquisi¢do de uma IST pode associar-se & aquisicdo doutras; 51% estdo atualizados
na terapéutica e sugerem envio dos parceiros para tratamento e 55% mencionam a transmiss@o das IST pelo sexo
oral. Comentdrios: A informag@o contida nestes sites é muitas vezes extensa, desatualizada e nem sempre orienta os
doentes para a procura de assisténcia médica.

Internet; Doencgas Sexualmente Transmissiveis ; Educacdo de Doentes; Disseminacdo da Infor-
macdo.

QUALITY OF INTERNET RESOURCES BEFORE ATTENDING A
VENEREOLOGY CLINIC

Introduction: Internet access for health information has risen in recent years and is currently used by
30% of Portuguese. Regarding sexually transmitted infections (STI), the information provided on the Internet should
focus on preventive education and orientation of patients for medical assistance. Objective: Evaluation of the in-
formation concerning STI, provided on Internet resources, accessed by the patients of our Venereology consultation.
Methods: Every patient attending this Venereology clinic during a six-month period (August 2010 till January 2011),
answered to a questionnaire on the previous use of the Internet to obtain information about STI. The three most often
mentioned websites (for the five most common conditions and STI screening) were systematically reviewed and the re-
sults displayed as a score (0-8). Results: A total of 127 patients, that used the Internet before attending to the consulta-
tion, were included (98 men and 29 women) and the mean age was 31 years (s=11,07). From the mentioned websites,
105 were Portuguese, the most frequent search engine used was Google and Wikipedia was the most popular website.
From the 18 websites reviewed, only 17% stated that the acquisition of a STl may be associated with the acquisition of
others, only 51% are updated on treatment and suggest sending partners to be treated and 55% refer STI transmission
through oral sex. Comments: The information contained in these websites is often extensive, not updated and do not
always referral for healthcare services.

Internet; Information Dissemination; Patient Education; Sexually Transmitted Diseases.
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O uso da Internet como fonte de informacéo sobre
salde tem aumentado nos Gltimos anos. Apesar de a
maioria dos portugueses (73%) referirem os médicos
como o principal meio de obten¢éo dessa informagéo,
30% referem utilizar a Internet com esta finalidade'.

No contexto das infeccbes sexualmente transmis-
siveis (IST), o estigma associado ainda compromete a
procura de assisténcia médica e a Internet pode consti-
tuir um instrumento 0Otil na educagéo e orientacdo dos
doentes, dado o seu fdacil acesso, confidencialidade? e
baixo custo®.

Contudo, apesar da vasta oferta de informagéo dis-
ponivel online, o seu conteGdo é frequentemente sub-
jetivo, reforcando velhos “mitos” das IST4 e por vezes
mesmo associado & venda de produtos®.

Avaliagdo da qualidade e validade da informagéo
sobre IST fornecida pelos sites procurados pelos doen-
tes, antes de acederem & consulta de Venereologia do
Hospital de Santa Maria (HSM).

Estudo prospectivo que incluiu todos os individuos
que acederam & consulta de Venereologia do HSM,
num periodo de seis meses (1/Agosto de 2010 a
31/Janeiro de 2011). Estes foram submetidos a um
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inquérito, para caracterizagdo das queixas e sintomas,
dados sociodemogrdficos e utilizagdo da Internet antes
da vinda & consulta (Fig. 1).

Os doentes foram agrupados de acordo com o
motivo da vinda & consulta, tendo sido selecionados os
cinco motivos de consulta mais frequentes (por ordem
decrescente: condilomas anogenitais; corrimento ure-
tral ou cervical; sifilis; herpes genital e molusco conta-
gioso), juntamente com os doentes que se dirigiram &
consulta para rastreio de IST. Excluimos os subgrupos
com menor numero de doentes e os que tinham sido
referenciados pelos parceiros.

Os trés sites mais referidos pelos seis subgrupos
foram considerados e examinados sistematicamente.
De forma a reproduzir o comportamento dos doentes,
abrimos os sites referidos, analisamos a informagéo
disponivel com base em oito critérios e apresentamos
a avaliag@o sob a forma de score (0-8) (Tabela 1).

Os critérios considerados valorizaram: orientagéo
dos doentes para procura de assisténcia médica e o
envio dos parceiros para tratamento; mencionar a
importéncia do uso do preservativo; referir a transmis-
s@o através do sexo oral, assim como da aquisicdo de
uma IST associada a aquisigdo de outras; atualizagdo
dos sites, auséncia de erros e de publicidade/orienta-
¢@o para venda de produtos.

Foram incluidos um total de 127 doentes, que res-
ponderam ao inquérito como tendo utilizado a Internet
antes da consulta (98 homens; 29 mulheres) e néo
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Internet, no contexto da consulta de Venereologia

Sexo: masculino [ feminino]  Idade:

Antecedentes de IST: Sim [ Néo[d Qual/ Quais:

NSC:

Orientacdo sexual: Hetero (1~ MSM [
Habilitagées literdrias: Sem [ Primdria [J 621 720 920 1020 1120 122 Licenciatura [

N° Parceiros 6M: Motivo de vinda @& consulta:

Uso Internet: Sim ] Nao [
Redes sociais? Sim [ Néo [
Se sim, qual o motor de busca: Google [1  sapo []
Interferiu na vinda a consulta2 Sim ] Néo []
Sites pesquisados: Portugueses [
Quais os sites procurados: Wikipedia [
Roche.pt [l  Saudesapo ]  Dgsaude []
Conteudo dos sites: Ficou esclarecido. [

Portugalsaude []
outros:

O que leu na internet, informava sobre:

Parceiros sexuais através da internet?2 Sim ] Nao [
Sesim: 10 2-500 >50 >100

Regularidade minima: 1x/més []
Pesquisou IST na Internet antes da consulta: Sim ] Néo [
bing [
Se sim: Atrasou [1  Antecipou [
Brasileiros (1~ Americanos [1  Outros: O

diério [J

1x/semana [

outros:

Portugalgay (1 Manualmerck (1 Abcdasaude []
O

Ficou com duvidas. [

1. Importancia de enviar os parceiros para tratamento: Sim [ Néo [

2. A aquisicdo de uma IST pode associar-se & aquisicéo de outras: Sim (1  Néo []
3. Importéncia de ser observado numa consulta médica: Sim 1 Nao []

4. Importancia do uso de preservativo na prevencéo: Sim 1 Néo [

5. Transmissdo de IST através do sexo oral: Sim [ Néo [J

houve recusas em responder ao inquérito. A média de
idades foi 31,11 anos (s=11,07), com idade minima
de 17 anos e méxima de 70 anos.

A maioria dos doentes era heterossexual (74%): a
totalidade das mulheres e 66% dos homens; enquanto
34% (33/98) dos homens referiram ter relacées sexuais
com homens (MSM).

A maioria dos doentes tem nacionalidade portu-
guesa (82%); 9% dos Palop (paises de lingua oficial
portuguesa) e 4% oriundos do Brasil. A escolaridade
média dos doentes foi de 12 anos (minimo: 4 anos;
méximo: 16 anos). Quanto ao nimero de parceiros
sexuais nos Ultimos seis meses, a média foi de 1,74
(s=1,66) (minimo:1; méximo: 15). Nos antecedentes
pessoais, 39% dos doentes tinha um diagnéstico prévio
de IST: 18 HIV+; 16 de corrimento uretral/cervical; 11
de condilomas anogenitais; 10 de sifilis e quatro de
herpes genital (Tabela 2).

Nos sites visitados, 105 eram portugueses, 68 sites
brasileiros, 20 de lingua inglesa e 17% dos doentes
referem néo ter usado sites portugueses.

O Google foi o0 motor de busca mais utilizado (98%),
tendo apenas um doente referido ter utilizado o Sapo e
outro, o Yahoo.

Na maioria dos doentes (65%) a pesquisa na
Internet nédo influenciou a vinda & consulta. Dos 35%
gue referiram que a consulta da Infernet interferiu na
marcagdo da consulta, 43 doentes anteciparam e dois
adiaram a mesma.

O site mais visitado foi o Wikipedia na totalidade
dos doentes (64%) e também foi o mais frequente em
cada um dos subgrupos estudados (cinco motivos de
consulta mais frequentes e rastreio de IST).

Dos 18 sites analisados, somente trés (17%) referem
que a aquisicdo de uma IST pode associar-se & aqui-
sicdo de outras; apenas sete (39%) sugerem o envio
dos parceiros para tratamento e apenas oito (44%)
orientam para consulta médica. A maioria dos sites
menciona a importéncia do uso do preservativo (55%)
e a transmissdo das IST por sexo oral (55%).

Quanto & qualidade dos sites, 50% apresenta erros
graves e apenas 39% estdo atualizados. Um dos sites
direciona o visitante para um chat, onde séo sugeridos
tratamentos caseiros e um link para um site de porno-
grafia, mas os restantes 17 ndo fazem qualquer mengéo
a venda de produtos/ receitas de tratamentos caseiros.

Dos 18 sites analisados, o score mais elevado foi de
6, atribuido cos seguintes sites: www.manualmerk.net
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Sites mais frequentemente

referidos pelos doentes

Condilomas

Critérios de uvalluguo

So

e L Refere o uso de sanitérios publicos como forma de contégio.
wikipedia.org/wiki O o TR 10 0r Menciona vacina do HPV, ainda como sendo testada.
s 11ololi1lololols Refere que o parceiro deve fazer peniscopia ou colheita de material
para teste de DNA.
Refere a partilha de "toalhas, banheiro, sauna" como forma de
www.dst.com.br 1710011 |110]0]1 contdgio. Continua a referir peniscopia como meio de diagnéstico
no sexo masculino.
Corrimento uretral/ cervical
Refere uso de sanitdrios, como forma contdgio (gonorreia).
www.wikipediaor/wiki O[O0 1T|1|10]|0|0]1 Na terapéutica de 1° linha (gonorreia) menciona ampicilina+
probenecida e como alternativa as quinolonas.
Refere no tratamento da gonorreia as tetraciclinas (doxiciclina) e
www.manualmerck.net 111710 [0|1[0]0]|1 que o diagnéstico de infecgdo por Chlamydia é diagnéstico de
suposicdo, por as técnicas de diagnéstico serem dispendiosas.
Oriente para chat onde sé@o sugeridos tratamentos caseiros, como
www.saude.sapo.pt/saude oO|o0j1 (0|1 |1]1]0 lavagem com vinagre dos genitais, nos corrimentos vaginais e ainda
links para sites com pornografia.
Sifilis
www.wikipedia.org/wiki/Sifilis| 0 | O | 1| 0| 0|0 |0 |1 Refere que o autodiagnéstico ¢ um método muito eficaz.
A informacdo é correta, mas o site é pouco diddtico, pois ndo dé
www.manualmerck.net 1100 (1 11111 orientacdes quanto ao envio do parceiro para tratamento, nem
medidas de prevencdo (uso do preservativo).
www.saude.sapo.pt/saude 110101 |1 {71]1
Herpes genital
B olol1lol1la1l11l; A mformogoo relativa ao herpes g~enlio| é escassa, é apresentada em
conjunto com o herpes labial e ndo com outras IST.
boasaude.uvol.com.br 1lolrlalililola Do’ra de ¢ltima atualizacdo 2004 (apesar de ndo ter erros
importantes).
www.abcdasaude.com.br Ol0|O0O [T ]O| 1T |[1]1
Molusco contagioso
www.wikipedia.org/wiki/ O[O0 [0 1T |O| 1|71/
Diz que as lesdes do molusco séo roxas ou acastanhadas e tem
www.br.answers.yahoo.com (O O O O I A O I O I O B afirmagées contraditérias (diz inclusivamente que néo é sexualmente
transmissivel).
. Tem informag@o importante sobre molusco contagioso no contexto
www.aidsportugal.com O[1]010|0|1]0]1 . ~
de infeccéo por HIV.
Rastreio de IST
Esta pdgina repete erros jé referidos, nomeadamente em relacéo a
www.wikipedia.org/wiki/ O|o0f1]1]110[0]1 terapéutica, assim como ao uso de sanitdrios publicos, como forma
de contdgio de vérias IST.
www.dermis.net 0/0|0|0O]O|1T]0]|1 Sé tem imagens! Sem qualquer informagdo clinica.
Refere o clorafenicol e estreptomicina no granuloma inguinal e as
www.manualmerck.net 11110111001 tetraciclinas na gonorreia; refere anticorpos circulantes no sangue
para Chlamydia como método laboratorial de confirmacédo de LGV.
Total (respostas afirmativas) 713|8|10/10|9 |7 17
Critérios de Avaliagéo (8):
Mencionar: 1. Importancia de enviar o parceiro para tratamento; 2. Aquisicdo de uma IST pode associar-se a aquisicdo de outras IST; 3. Importéncia de ser observado numa consulta médica;

4. Importéncia do uso do preservativo na prevencéo; 5. Transmissdo das IST através do sexo oral. 6. Auséncia de erros grosseiros; 7. A informacgéo estd atualizada. 8. Auséncia de orientacéo a venda de

produtos/ receita de tratamentos caseiros.
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Género
Masculino 98 77%
Feminino 29 23%

Nacionalidade

Portuguesa 104 82%
Palop’ 12 9%
Brasileira 5 4%
Espanha 2 2%
Franca 2 2%
Outra 2 1%

Orientagéo sexual

Heterossexuais

0, 0
(mulheres/homens) 29168 VeI Gehs
Homossexuais 9
(mulheres/homens) =/ =l
31,11 (idade minima: 17 anos;

Idade (média)

idade mdxima: 70 anos)

12 (escolaridade minima: 4 anos;

Escolaridade (média) méxima; 16 anos)

N° de parceiros (média)

e S —— 1,74 (minimo: 1; méximo:15)

"Palop (paises de lingua oficial portuguesa).

e www.saldenosapo.pt (ambos no subgrupo sifilis) e
www.boasaude.uol.com.br (subgrupo herpes genital).
O score mais baixo foi de 2, que foi atribuido aos
seguintes sites: www.wikipedia.org/wiki/Sifilis  (tem
erros, ex.: considera o autodiagnéstico um método
muito eficaz, terapéutica desatualizada, falha na infor-
magdo sobre transmissdo/ preveng@o e orientagdo de
parceiros para tratamento);
www.br.answers.yahoo.com (subgrupo do molusco
contagioso, apresenta vdrios erros, nomeadamente na
descri¢do macroscépica das lesdes e ndo considera o
molusco contagioso uma IST) e www.dermlS.net (no
subgrupo de rastreio de IST, que sé apresenta imagens).

A populagéo utilizadora da Internet no contexto do
nosso estudo é uma populagdo educada (escolaridade

Artigo Original

média de 12 anos), jovem (idade média 31 anos),
maioritariamente portuguesa, do sexo masculino e
heterossexual.

A aquisi¢do de IST esté associada a comportamentos
de risco, pelo que se espera que os sites que abordam
este tema tenham uma vertente educativa, no esclareci-
mento da fransmisséo/prevencdo das mesmas.

Este estudo tem vdrias limitagdes, nomeadamente
pelo reduzido nimero de sites avaliados e pelo facto
de em alguns casos a pontuag@o ser aparentemente
satisfatéria, consequéncia de ser apresentada reduzida
informagéo e como tal ndo serem encontrados erros
importantes ou dados desatualizados. Esta amostra
também ndo é representativa da populagdo da con-
sulta ou da populagGo da drea da Grande Lisboa.
No entanto, estes dados permitiram detectar vdrios
erros nestes sites e, até onde nos foi possivel pesquisar,
néo existem estudos prévios publicados no nosso pais.

Em metade dos sites foram encontrados erros e sé@o
perpetuados velhos “mitos”, nomeadamente a transmis-
s@o das IST pelo uso de sanitérios publicos, partilha de
toalhas e saunas. Noutros, ndo sdo encontrados erros
importantes, mas a informagé&o é escassa ou pouco rele-
vante para a populagdo geral- encontramos extensas
descricdes (ex.: na sifilis), mas omiss&o quanto & neces-
sidade de avaliagdo médica, tratamento de contactantes
e rastreio de outras IST (j& constatado noutros estudos?).

No subgrupo “corrimento”, a informagéo encon-
trada nos sites avaliados é escassa, direciona princi-
palmente para o tema vaginite/vulvite, ignorando as
uretrites. Quanto aos subgrupos do molusco contagioso
e herpes genital, a informag@o é muito incompleta, néo
sendo em alguns casos sequer considerados como IST.

Quanto & terapéutica, estd frequentemente desatu-
alizada, sendo os erros mais comuns: a referéncia ao
uso de ampicilina, quinolonas e tetraciclinas no trata-
mento da gonorreia®.

A informacdo fornecida sobre IST na Internet deve ser
objectiva e a orientagdo & procura de assisténcia médica
uma prioridade. E importante que os dermatologistas
estejom familiarizados com a informag@o disponivel na
Internet sobre IST, para poderem assim esclarecer os
doentes e corrigir falsos conceitos presentes nesses sites.

E importante ainda criar ou divulgar sites, como no
contexto da Sociedade Portuguesa de Dermatologia,
em portugués, que estejom atualizados e fornegam
orientagdes corretas.
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DERMATOSES EM AGRAVIDAS E PUéBPERAS OBSERVADAS NUM
SERVICO DE URGENCIA - AVALIACAO DE 86 CASOS

Ana Maria Calistru’, Cdrmen Lisboa?*, Ana Nogueira®, Herberto Bettencourt?, Carla Ramalho®*, Filomena Azevedo®
'Interna do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology
2Professora Doutora, Especialista em Dermatologia e Venereologia/Professor, Consultant of Dermatology and
Venereology

SAssistente Hospitalar de Dermatologia e Venereologia/Consultant, Dermatology and Venereology

“Assistente Hospitalar de Anatomia Patolégica/Consultant, Pathology Department

*Assistente Hospitalar de Ginecologia e Obstetricia /Consultant, Obstetrics and Gynecology

*Chefe de Servico/Directora de Servico de Dermatologia e Venereologia/Consultant Chief, Head of Dermatology and
Venereology Department

Servico de Dermatologia e Venereologia do Centro Hospitalar de Sao Jodo EPE, Porto, Portugal

*Faculdade de Medicina da Universidade do Porto, Portugal

Introdugéo: Além da morbilidade relacionada &s lesdes cuténeas e prurido, as dermatoses da gravidez
causam preocupacdo psicolégica e algumas formas implicam riscos fetais. Objectivo: Avaliagéo do tipo, frequéncia
e caracteristicas clinicas das dermatoses nas grévidas e puérperas que recorreram ao Servico de Urgéncia. Métodos:
Estudo retrospectivo das dermatoses nas grévidas e puérperas observadas por Dermatologia no Servico de Urgéncia
entre Setembro de 2006 e Setembro de 2010. Resultados: O estudo incluiu 79 grévidas e 7 puérperas, com idade
mediana de 33 anos. Foram diagnosticadas dermatoses especificas de gravidez em 42 doentes (48,8%). A forma
mais comum foi a erupcdo polimorfa da gravidez (n=16), seguida por eczema da gravidez (n=12), prurigo da gra-
videz (n=8), penfigdide gestacional (n=5) e foliculite pruriginosa da gravidez (n=1). Observamos outras dermatoses
em 44 doentes (51,2%), incluindo: pitiriase résea (n=11), infeccdes e infestacdes, eczema desidrético, dermatite de
contacto, l0pus eritematoso e pustulose exantemdtica aguda. Nas dermatoses com apresentacdo atipica a bidpsia
ajudou na caracterizagdo da doenca. Em 43 casos analisou-se o estado dos recém-nascidos, com registo de parto
pré-termo em 3 casos. Discuss@o: As dermatoses especificas de gravidez t8m maior tendéncia de ocorrer na segun-
da parte da gravidez, especialmente durante o terceiro trimestre. Nas grdvidas com lesées cuténeas exuberantes ou
atipicas, o estudo laboratorial e histolégico é imprescindivel para o diagnéstico especifico, permitindo abordagem
terapéutica adequada e avaliagé@o dos riscos fetais.

Doencas da Pele; Prurido; Complicacées da Gravidez.

DERMATOSES IN PREGNANT AND POSTPARTUM WOMEN
ATTENDING AN EMERGENCY DEPARTMENT - A STUDY OF 86
PATIENTS

Introduction: Besides morbidity related to skin lesions and pruritus, dermatologic disorders during preg-
nancy cause psychological concern and some of them carry a fetal risk. Objective: Assessment of the type, frequency
and clinical characteristics of the dermatoses seen in pregnant and postpartum women seeking support from the Emer-
gency Department. Methods: Retrospective study of pregnant and postpartum women observed by dermatologists at
the Emergency Department between September 2006 and September 2010. Results: The study included 79 pregnant
and 7 postpartum women, with a median age of 33 years. Specific dermatoses of pregnancy were diagnosed in
42 patients (48.8%). Polymorphic eruption of pregnancy was the most frequent specific dermatosis (n=16), followed
by eczema in pregnancy (n=12), prurigo of pregnancy (n=8), pemphigoid gestationis (n=5), and pruritic foliculitis
of pregnancy (n=1). Other dermatoses were diagnosed in 44 patients (51.2%), including: pityriasis rosea (n=11),
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infections and infestations, dyshidrotic eczema, contact dermatitis, lupus erythematosus and acute generalized exanthe-
matous pustulosis. In the cases with an atypical presentation, the biopsy helped in the characterization of the disease.
The fetal outcome was assessed in 43 cases, only 3 cases of preterm delivery being registered. Discussion: The onset
of the specific dermatoses of pregnancy was more likely to occur in the late pregnancy, especially the third trimester.
In pregnant women with exuberant or atypical skin lesions, laboratory and histological study are indispensable for the
specific diagnosis, allowing appropriate therapeutic approach and fetal risk assessment.

Skin Diseases; Pregnancy Complications; Pruritus.

' Dr.2 Ana Maria Calistru

Servico de Dermatologia e Venereologia
Centro Hospitalar de Séo Jodo EPE
Alameda Professor Hernéni Monteiro
4200-319, Porto, Portugal.

Tel. e Fax: +351 225512 193
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E-mail: anaguia@yahoo.com

The pregnancy state can bring physiological skin
changes, specific dermatoses or can influence the
course of non-specific skin disorders. The specific der-
matoses of pregnancy are a heterogeneous group of
pruritic skin diseases that develop during gestation or
shortly after delivery. They include the following entities:
polymorphic eruption of pregnancy (also called pruritic
urticarial papules and plaques of pregnancy), pemphi-
goid gestationis, eczema of pregnancy, prurigo of preg-
nancy, pruritic foliculitis of pregnancy and intrahepatic
cholestasis of pregnancy'. Besides the psychological
concern and the morbidity related to skin lesions and
pruritus, some of them carry a fetal risk, ranging from
small-for-date babies, prematurity and skin lesions
in pemphigoid gestationis? to stillbirth in the case of
intrahepatic cholestasis of pregnancy.

This study aims to evaluate the type and clinical
characteristics of the dermatoses seen in pregnant and
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postpartum women seeking support from the Emer-
gency Department (ED) of a tertiary hospital.

The medical records of pregnant and postpartum
women observed by dermatologists in the ED of our
hospital in a period of four years (September 2006 -
September 2010) were retrospectively analyzed. The
following data were included: age, parity, history of
atopy, onset of lesions (during the pregnancy/postpar-
tum or out of pregnancy), morphology, topography and
symptomatology of the lesions, laboratory and histolo-
gical exams, response to the therapy and  neonatal
outcome. The patients were divided in two groups: spe-
cific dermatoses of pregnancy diagnosed according to
the criteria presented in Table 1, and other dermatoses.

Statistical analysis of the data was performed using
the SPSS Statistics 19. The y?-test was used to determine
the two-tailed statistical significance of differences
between proportions in 2x2 tables (categorical varia-
bles). A p value of less than 0.05 was considered sig-
nificant.
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Pregnancy dermatosis Diagnostic criteria

Polymorphic eruption of pregnancy

Papulourticarial eruption on trunk and limbs; striae distensae involvement; negative DIF

Eczema of pregnancy

Pruritic, mainly flexural eruption; previous or family history of atopy = high serum IgE

Prurigo of pregnancy

Excoriated papules and nodules on trunk and limbs

Pemphigoid gestationis

Urticarial and bullous eruption; positive DIF (linear deposits of C3+ IgG at the dermoepidermal junction)

Pruritic foliculitis of pregnancy

Follicular papulopustular eruption

Intrahepatic cholestasis of pregnancy

The study included 79 pregnant and seven pos-
tpartum women with a median age of 33 years (range
18-41). Most of them were primigravidae (61.6%) and
had single gestation pregnancies (97.6%).

In most cases, the specific diagnosis of the dermatosis
was based on clinical features and laboratory workup,
when needed. Skin biopsy was performed in 11 patients
in order to substantiate the clinical diagnosis.

Specific dermatoses of pregnancy were diagnosed
in 42 (48.8%) patients with median age of 30 years
and other dermatoses were seen in 44 (51.2%) patients
with median age of 28 years. In the first group, 59.5%
of the women were primigravidae, similar with the
proportion in the second group (63.6%). The onset of
skin lesions was in the third trimester in the majority
(61.9%) of the specific dermatoses cases compared
with only 22.7% of the other dermatoses group. This
difference was statistically significant (p=0.001). Half
of the other dermatoses had the first manifestation in
the second trimester.

The specific pregnancy dermatoses observed were:
polymorphic eruption of pregnancy (n=16), eczema
of pregnancy (n=12), prurigo of pregnancy (n=8),
pemphigoid gestationis (n=5), and pruritic foliculitis of
pregnancy (n=1). Seven of these patients (three with
polymorphic eruption of pregnancy, two with eczema
of pregnancy and two with pemphigoid gestationis)
presented to the ED between the 4" and the 14" day
of postpartum due to exacerbation of the dermatoses
which had started in the third trimester.

Among the 16 patients with polymorphic eruption
of pregnancy, 12 were primigravidae. The four multi-
parous did not report similar skin changes during the
previous pregnancies. The majority had the onset of
the lesions in the third trimester (12 patients), three

Pruritus; elevated liver function tests and serum bile acids

of them experiencing a worsening in the postpartum
period. The eruption was characterized by urticarial
papules and plagques (mostly), with the presence of
vesicular and polycyclic lesions and caused moderately
to intense pruritus. It began on the distended skin of
the abdomen, thighs and breasts, particularly affecting
the striae distensae, and then spread to the other parts
of the body, spearing the periumbilical region (Fig. 1).
The complete blood count and serum chemistries were
normal in all of the seven patients tested. A skin biopsy
was performed in three cases showing alterations of the
dermis with moderate perivascular lymphocytic infiltrate
and participation of neutrophils and eosinophils (Fig. 2)
and negative DIF
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Fig. 2 - Polymorphic eruption of pregnancy. Skin biopsy
showing moderate perivascular lymphocytic infilirate with
participation of neutrophils and eosinophils.

Eczema of pregnancy was found in 12 patients, nine
of them being primigravidae. The three multiparous
did not refer similar skin changes during the previous
pregnancies. The gestational age at the onset varied,
with one patient in the first trimester, 6 in the second
and 5 in the third. Nine patients had the first manifes-
tation of the atopic dermatitis during the pregnancy,
while 3 had prior atopic eczema with an exacerbation
during the pregnancy. In 8 patients there was either a
personal or family (first-degree relative) history of atopy
(eczema, asthma, allergic rhinitis). Four patients had
no prior history or family history of an atopic disease
but were included due to the typical lesions. The clini-
cal presentation consisted of a pruritic, predominantly
flexural eruption. Laboratory work-up including CBC
and serum chemistries was performed in 4 patients,
with no alteration except eosinophilia (1920/mm?3) in
one pregnant woman with generalized eczema. On the
histopathology of the skin fragment irregular achantosis
and parakeratosis, spongiosis and dermal lymphocytic
infiltrate were evident.

There were 8 women with prurigo of pregnancy,
five of them multiparous, not reporting similar lesions
previously. The skin changes started generally lately in
pregnancy, with second trimester onset in 4 patients,
and third trimester in 4 patients, one of which had an
exacerbation in postpartum. The clinical picture was
characterized by excoriated papules and nodules distri-
buted on trunk, arms and legs, with a predilection for the
extensor surfaces. Laboratory work-up was performed in
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5 cases, with no alterations of the complete blood count
and serum chemistries. Skin biopsy was made in one
case, showing unspecific changes. Four of the patients
had an associated condition: diabetes mellitus, asthma,
nephrolithiasis, and anxiety disorder.

Pemphigoid gestationis was diagnosed in five patients
and four of them were multiparous. A history of bullous
dermatosis in previous pregnancies was present in two
cases. The lesions had the onset in the second trimester
in one case and in the third trimester in the other four, two
of them manifesting a flare in postpartum. The clinical
picture started with pruritic urticarial plaques on limbs or
trunk, commonly involving the periumbilical area (three
cases) (Fig. 3). Rapidly ofter, tense bullae (Fig. 4) appe-
ared in four of the patients with palmo-plantar involve-
ment in two women, but no mucosal lesions. Of note, in
the two cases with a history of bullous lesions during a
prior pregnancy, the current clinical expression was more
severe than previously and occurred earlier in the ges-
tation comparing with the two multiparous without prior
lesions (mean gestational age 22.5 weeks and 32 weeks
respectively). All the patients had peripheral eosinophilia
(710-1040/mm?) and four patients had circulating anti-
-basement membrane antibodies. The biopsy performed
in all cases showed a subepidermal separation with eosi-
nophilic infiltrate (Fig. 5) and positive DIF (linear deposits
of C3= IgG at the dermoepidermal junction).

Pruritic foliculitis of pregnancy was diagnosed in
a multiparous woman with follicular pruritic papulo-
-pustules of the scalp, starting on the second trimester.

Fig. 3 - Pemphigoid gestationis. Urticarial plaques involving
the periumbilical area.
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Fig. 4 - Pemphigoid gestationis. Tense bullae on the arm of
a pregnant woman.
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Flg 5 - Pemphigoid gestationis. Skin biopsy showing subepl
dermal separation with eosinophilic infiltrate.

Concerning the freatment, in most of the cases of
specific dermatoses of pregnancy the skin lesions and
symptoms were controlled with topical medium-high
potency corticosteroids, oral anti-histaminic drugs (lora-
tadine, hydroxyzine, cetirizine) and emollients. Four of
the five patients with pemphigoid gestationis received
oral prednisolone (0.6-1mg/kg) with slow tapering and
then topical steroid application until two to four weeks
postpartum. One patient was treated successfully with
potent topical corticosteroid alone (betamethasone
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dipropionate 0.05% cream). Oral steroid was necessary
in a case of generalized eczema and UVB phototherapy
was used for the disease control in a case of prurigo
of pregnancy with doses of 0.4-1 j/cm? in 10 sessions
(three before and seven after delivery).

Other dermatoses were seen in 44 patients and are
presented in Table 2.

Table 2 - Other dermatoses diagnosed in pregnant
women in our study

Other dermatoses Number of patients

Inflammatory disorders 29

—_
=

Pityriasis rosea

Contact dermatitis
Dyshidrotic eczema
Polymorphic light eruption
Psoriasis

Rosacea

Seborrheic dermatitis
Urticaria

Systemic lupus erythematosus

—“NNNNWWW

~N

Infections and infestations

Herpes simplex

Herpes zoster
Molluscum contagiosum
Impetigo

Scabies

N — — — N

—

Drug reactions

Acute generalized exanthematic pustulosis

Others

Arthropod bite
Pyogenic granuloma
Epidermoid cyst
Acrochordon
Miliaria

—_ — - NN ~

Pityriasis rosea was the most frequent disorder in this
group, with 11 patients. The onset was in the second tri-
mester in four cases and in the third trimester in seven.
An atypical form of pityriasis rosea was registered in a
32 years old pregnant woman who had two episodes of
fever and erythematous scaly plaques on the trunk, neck
and upper limbs at seven and nine weeks of gestation.
The biopsy was consistent with pityriasis rosea and the
search of Human Herpesvirus 7 by PCR was positive in
the skin fragment. The lesions resolved completely after
seven weeks. Polyhydramnios was found in the third
trimester. The histology of the placenta showed lympho-
histiocytic villitis. The newborn was normal.
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Systemic lupus erythematosus was diagnosed in
a previously healthy 27-year-old primigravida with
red-violaceous plaques on the face (Fig. 6) and brain
hemorrhage occurring in the second trimester, together
with laboratory findings of anemia, leucopenia and ele-
vated antinuclear antibodies (ANA) titer (1/1000). After
the delivery the skin lesions subsided but the elevation of
the ANA persisted, with no other clinical manifestation
during the two years of follow-up. No clinical or labora-
tory signs of neonatal lupus was registered.

Data about newborn were available in 42 cases.
Three cases of preterm delivery were recorded; two of
them in twin pregnancies (one patient with polymorphic
eruption of pregnancy and another with eczema) and
another one in the patient with systemic lupus erythe-
matosus.
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The terminology and classification of the specific
dermatoses of pregnancy was a matter of debate along
the years. A newly proposed classification by Ambros-
-Rudolph et al refers to the entities presented in Table 1.

The estimated incidence ranges from of 1 per 130 to
1 per 300 pregnancies in polymorphic eruption of preg-
nancy, from 1 per 300 to 1 per 450 in prurigo of preg-
nancy, from 1 per 10000 to 1 per 50000 in pemphigoid
gestationis and is about 70 per 10000 pregnancies in
intrahepatic cholestasis of pregnancy?®.

The present study includes patients observed by der-
matologists at an ED, which is the main form of pregnant
women referral, and does not embrace the patients sent
by general practitioners or obstetricians under general
ambulatory regimen.

In our study, specific dermatoses of pregnancy were
found in almost half (48.8%) of the pregnant women
seeking support from the ED for dermatologic complaints.
Comparing with the group of other dermatoses, their
onset was more likely fo occur in the late pregnancy, espe-
cially third trimester, consistent with previously published
data®. No significant difference was found concerning the
median age or parity of the women in the two groups.

Polymorphic eruption of pregnancy was the most fre-
quent specific dermatosis in our study (16 patients), follo-
wed by eczema in pregnancy (12 patients). Polimorphic
eruption of pregnancy is classically considered the most
common specific dermatosis of pregnancy* and occurs
predominantly in primigravidae during the third trimester
as we also verified in this study. Some authors suggested
that rapid abdominal wall distension in primigravidae
may cause damage of the connective tissue in the striae
distensae triggering an inflammatory process®.

Two new studies recognized eczema of pregnancy as
the most frequent dermatosis of pregnancy'®. As atopic
dermatitis overall is considered to be a T-helper-2 (Th2)
dominant disease,’ it was postulated that the Th2 shift
associated with pregnancy may favor its exacerbation.’
Most of our patients had a history of atopy and 75% of
them had the first manifestation of the eczema during
pregnancy, similarly to other published data®.

The proportion of pemphigoid gestationis cases
(5.8%) was relatively high for this patient’ series, being
possible related to ED referral of the bullous dermatoses.

No case of intrahepatic cholestasis of pregnancy was
registered in our study, probably due to the low inci-
dence of this disorder and to the relatively small sample
of patients. Moreover, the lack of primary cutaneous
lesions may lead to a reduced referral to Dermatology.
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Onset of the skin lesions in postpartum is rare in
polymorphic eruption of pregnancy but is reported in
20% of the cases in pemphioid gestationis®. Flare at the
time of delivery is considered a typical feature in pem-
phioid gestationis, as it may be seen in up to 75% of
the patients®?. Seven patients with specific dermatoses
of pregnancy had a postpartum worsening of the skin
lesions in our study. This underlines the importance of
considering the diagnosis of pregnancy dermatoses if
the patients present with a compatible clinical picture
in the first month after delivery, in order to make the
appropriate treatment and counseling.

Pemphigoid gestationis often occurs in subsequent
pregnancies, appearing earlier in gestation and in a
more severe form'?, as we verified in two of the four
multiparous patients. This is probably related to the re-
-exposure to the placental (paternal) antigens, with the
subsequent production of anti-placental antibodies that
cross-react with the same proteins in skin''.

The management of the pregnancy dermatoses
consists of controlling the skin lesions and pruritus and
counseling regarding the prognosis.

Mild (face, intetriginous areas) or moderate (rest of
the body) topical corticosteroids may be used, while
uncontrolled long-term use of potent corticosteroids
should be avoided'?. When systemic corticosteroids
treatment is needed (pemphigoid gestationis, severe
cases of polymorphic eruption of pregnancy, eczema
or prurigo), prednisolone is the choice, usually in a
short-course therapy (<4 weeks), with an initial dose
of 0.5-2mg/kg/day and then tapering'®. Oral antihis-
tamines may be used for the control of pruritus. Older
substances (dimethindene, clemastine) are preferable in
the first trimester due to the greater experience'. Lora-
tadine and cetirizine can be administrated in the second
and third trimesters'.

In our study, oral prednisolone was necessary in four
of the five cases of pemphigoid gestationis and in one
case of eczema, while topical corticosteroids with or
without oral antihistamines were sufficient for the symp-
toms control in the other patients.

The prognosis of pregnancy dermatoses is generally
good. The lesions usually improve significantly with
treatment and resolve after delivery. They may recur in
subsequent pregnancies. Pemphigoid gestationis and
intrahepatic cholestasis of pregnancy may be associa-
ted with fetal risk, but the other pregnancy dermatoses
do not seem to impair the fetal prognosis. Pemphigoid
gestationis is associated with an increase in prematurity
and small-for-gestational-age infants?. Due to the pas-
sive transfer of the antibodies from the mother to the
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fetus, 10% of the newborn develop mild skin lesions that
resolve spontaneously within days to weeks'®. Intrahe-
patic cholestasis of pregnancy is associated with an
increased risk of prematurity (19-60%), peripartum fetal
distress (22-33%) and stillbirth (1-2%)'¢. The overall
fetal mortality was <5% in a study of 200 women with
dermatoses of pregnancy?. The fetal outcome in our
study was favorable with no mortality and only 3 cases
of preterm delivery in two twin pregnancies, probably
not related to the dermatoses, and in the patient with
systemic lupus erythematosus.

Regarding the group of other dermatoses, besides
coincident disorders, the study also included a case of
lupus erythemathosus flare and two cases of pyogenic
granuloma, known to have an increased incidence
during pregnancy, probably related to hormonal chan-
ges. Pitiryasis rosea was found in a representative num-
ber (n=11) of patients, with an atypical presentation
in one case. Besides having a higher incidence during
pregnancy, pitiryasis rosea may be related to prematu-
rity and abortion'’, but its management is a matter to
be defined.

The history and physical assessment are important
in recognizing specific dermatoses of pregnancy and
disorders whose course may influence the gestation. In
pregnant women with exuberant or atypical skin lesions,
laboratory and histological studies are essential for the
specific diagnosis, allowing appropriate therapeutic
approach and fetal risk assessment.
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POSOLOGIA E MODO DE ADMINISTRAGAO
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clinica.
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EFEITOS INDESEJAVEIS
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Os efeitos indesejaveis que foram relatados em relagdo ao tratamento com corticosterdides
externos, incluem:

Quadro 1: efeitos indesejaveis relacionados com o tratamento descritas por sistema crganico
efrequéncia
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LIQUEN ESCLEROSO DA VULVA - REVISAO DE 208 CASOS*

Ermelindo Tavares', Joana Parente!, J. C. Almeida Goncalves?, José Teixeira®, César Martins?, Jodo Aranha?
'Interno(a) do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident Dermatology and Venereology
?Dermatologista, Ex-Director do Servico de Dermatologia e Venereologia/Dermatologist, Past Director of Dermatology
and Venereology Department, Ex-presidente honordrio/Past Honorary President, International Society of Cryosurgery
(1ISC)

SAssistente de Ginecologia e Obstetricia/Consultant, Gynecology and Obstetrics, Director do Servico de Ginecologia
e Obstetricia/Director of the Gynecology and Obstetrics Department

“Assistente Graduado de Dermatologia e Venereologia/Graduated Consultant, Dermatology and Venereology
Consulta de Patologia Vulvar, Hospital Distrital de Santarém, Portugal

Introdugdo: O liquen escleroso (LE) é uma dermatose inflamatéria crénica idiopdtica com predileccéo ano-
genital, sendo mais comum na mulher no periodo pés-menopausa. Objectivos: Andlise retrospectiva dos casos de LE
vulvar diagnosticados e tratados na consulta de Patologia Vulvar, entre 1986 e 2004. Material e Métodos: Um total de
208 caucasianas foi incluido no estudo. Foram consultados processos clinicos e realizado estudo estatistico das varidveis
idade, localizag@o, sintomas e sinais clinicos, associacdo com outras patologias, tratamento, follow-up e complicacdes.
Resultados: A duragéo média do LE foi de 6,3 anos. A idade média das mulheres & data do diagnéstico foi de 59,6
anos e & data do desenvolvimento dos sinftomas de 53 anos. Cento e oitenta e duas (87,5%) encontravam-se no periodo
pés-menopausa. O prurido foi o sintoma predominante (90,9%). Apenas 39 (18,8%) doentes ndo apresentavam atrofia
vulvar e 142 (68,2%) néo tinham envolvimento do intréito vaginal. O exame histolégico confirmou LE em 185 (93,9%) e
foi compativel nos restantes 12 (6,1%). O propionato de testosterona (PT) foi utilizado em 88 (42,3%) casos, os corticoi-
des tépicos em 24 (11,5%) e ambos em 76 (36,6%). O follow-up médio foi de 9,5 anos. Nove (4,3%) mulheres desenvol-
veram CEC vulvar, sendo a idade média das mesmas ao diagnéstico de 68,2 anos. Conclusées: O LE predominou no
periodo pés-menopausa. O prurido e atrofia vulvar foram os achados clinicos mais frequentes. A maior parte dos casos
foi confirmado por histologia. O PT tépico foi a arma terapéutica mais usada. A malignizagéo ocorreu em nove casos.

Vulva; Liquen Escleroso; Propionato de Testosterona; Corticéides; Carcinoma Espinocelular.

VULVAR LICHEN SCLEROSUS - A REVIEW OF 208 CASES

Introduction: Lichen sclerosus (LS) is a chronic idiopathic inflammatory disease that preferentially affects
the anogenital region and postmenopausal Caucasian women. Aims: Retrospective characterization of patients with
vulvar LS diagnosed and treated at our Department (Vulvar Pathology Consultation), between 1986 and 2004. Material
and Methods: A total of 208 Caucasians women were included in the study. We consulted clinical charts and performed
statistical analysis of the following variables: age, location, clinical signs and symptoms, association with other disea-
ses, treatment modalities, follow-up and complications. Results: The mean duration of LS was 6.3 years. The mean age
at diagnosis was 59.6 years. The mean age at development of symptoms was 53 years. One hundred and eighty-two
(87.5%) patients were in the postmenopausal period. Pruritus was the predominant symptom (90.9%). Only 39 (18.8%)
patients did not developed vulvar atrophy. One hundred and forty-two (68.2%) had not narrowing of the vaginal in-
troitus. Histological examination confirmed LS in 185 cases (93.9%) and it was compatible with LS in the remaining 12
(6.1%). Topical testosterone propionate (TP) was used in 88 (42.3%) cases, topical corticosteroids in 24 (11.5%) and
both in 76 (36.6%). The mean follow-up was 9.5 years. Nine (4.3%) women developed vulvar SCC and the mean age
at diagnosis was 68.2 years. Conclusions: LS prevailed in post-menopausal women. Vulvar pruritus and atrophy were
the main clinical findings. Most cases were confirmed by histology. Topical TP was the most commonly used therapy.
Malignancy occurred in nine cases.

Vulvar Lichen Sclerosus; Testosterone Propionate; Glucocorticoids; Carcinoma, Squamous Cell.
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INTRODUCAO

O ligquen escleroso (LE) é uma dermatose inflama-
téria crénica idiopdtica com predilecgdo pela regido
anogenital, embora possa envolvida qualquer érea
cutdneo-mucosa. Pode ocorrer em qualquer idade ou
raca, sendo mais comum nos caucasianos e até dez
vezes mais frequente na mulher que no homem. Séo
observados dois picos de incidéncia: pré-menarca e
pds-menopausa’.

A etiopatogenia do LE permanece desconhecida.
Foram implicados vérios factores, nomeadamente autoi-
munidade (associacdo com doencas auto-imunes como
vitiligo, morfeia, tiroidite auto-imune), factores genéti-
cos (casos familiares, presenca de HLA DQ7), agentes
infecciosos (infecg@o por Borrelia burgdorferi, virus da
hepatite C, virus Epstein-Barr e papilomavirus humano)
e hormonas sexuais (baixos niveis de estrogénios, testos-
terona, dihidrotestosterona e androstenediona)'3'2,

O LE manifesta-se, na fase precoce (Fig. 1), por
pequenas pdpulas eritematosas que coalescem origi-
nando placas eritematosas e, tardiamente, hipopigmen-
tadas e atrofia (Fig. 2). O envolvimento da vulva e regi@o
perianal é comum, resultando na tipica distribuigéo em
figura de oito. Sao frequentes focos de hiperqueratose,
erosbes e fissuras. A pUrpura, as telangiectasias e as
bolhas hemorrdgicas sdo pouco habituais. Constituem
gueixas comuns o prurido anogenital, a dor, a dispa-
reunia e a distria"'® O diagnéstico definitivo é dado
pela combinacdo dos dados clinicos e histolégicos.
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Fig. 1 - Liquen escleroso da vulva (fase precoce). Placa eri-
tematosa envolvendo a vulva e a regido perianal (Distribui-
cGo em figura de 8).

Em termos de complicacbes, o apagamento do cli-
toris poder ocorrer como consequéncia de sinéquias da
linha média ou fusdo entre os pequenos e os grandes
l&bios. Nos casos severos ou néo tratados precocemente
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pode ocorrer perda total dos pequenos ldbios (Fig. 2)
e estreitamento do intréito vaginal. O carcinoma espi-
nocelular (CEC) é a complicacdo mais temida, sendo
o risco de malignizacdo de 4 a 6%'*'. Como tal, tem
indicagéo para exame histolégico qualquer fissura,
Ulcera ou nédulo resistente & cicatrizagéo'.

Fig. 2 - Liquen escleroso da vulva (fase tardia). Atrofia e
fenda com desaparecimento total do pequenos ldbios e do
clitéris.

Actualmente, os corticéides tdpicos de poténcia
muito alta (propionato de clobetasol 0.05%) constituem
o tratamento de primeira linha e os inibidores da calci-
neurina tépicos (tacrélimus 0.1% e pimecrolimus 1%) os
de segunda linha'-131¢,

O presente estudo retrospectivo tem como objectivo
a caracterizagdo dos casos de LE diagnosticados e
tratados na consulta de Patologia Vulvar do Servigo de
Dermatologia e Venereologia do Hospital Distrital de
Santarém, entre 1 de Janeiro de 1986 e 31 de Dezem-
bro de 2004 (19 anos).

MATERIAL E METODOS

Foram revistos os processos clinicos e realizado estudo
estatistico descritivo das seguintes varidveis: idade ao
diagnéstico, localizagdo (genital, perianal e extragenital),

Artigo Original

sintomas referidos (tipos, idade de aparecimento e dura-
¢Go), sinais clinicos (atrofia vulvar e estreitomento do
intréito vaginal), associa¢do com outras patologias, trata-
mento, follow-up e complicacdes. A avaliagdo da atrofia
vulvar e estreitamento do intréito vaginal foi efectuada
de acordo com sistema de graduacdo desenvolvido na
consulta de Patologia Vulvar (Tabelas 1 e 2).

Nos casos de carcinoma vulvar, foi utilizado o sis-
tema de classificacdo da FIGO (International Federation
of Gynecology and Obstetrics) para o estadiamento
tumoral'’.

Tabela 1 - Atrofia vulvar. Sistema de graduacéo
desenvolvido na consulta de Patologia Vulvar.

COITT

0 Normal

Reducéo da /% posterior dos pequenos ldbios com
coalescéncia & mucosa

Auséncia dos pequenos ldbios
Mantém clitéris e prepucio

Clitéris diminuido (“embedded”)
3 Diminuigéo do prepucio
Auséncia total dos pequenos ldbios

4 Fenda com auséncia total das estruturas vulvares

Tabela 2 - Estreitamento do intréito vaginal.
Sistema de graduagéo desenvolvido na consulta de
Patologia Vulvar.

CITT

0 Normal

1 Introduzem-se dois dedos & justa, sem dor

2 Introduzem-se dois dedos com dificuldade, dor
3 Sé se introduz um dedo

4 Nenhum dedo ¢ introduzido
RESULTADOS

1. Populacéo de estudo

Entre 1986 e 2004, foram diagnosticados e tratados
na consulta de Patologia Vulvar 208 casos de LE da vulva.
Todas as doentes eram caucasianas e tinham, & data
do diagnéstico, idades compreendidas entre os 6 e 86
anos (média de 59.6 anos). O pico de incidéncia do LE
ocorreu entre a quinta e a sétima década de vida (Fig. 3).
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A maior parte (182; 87.5%) encontrava-se no periodo
pés-menopausa (Tabela 3). O envolvimento da vulva e
regiGo perianal foi observado em 201 (96.6%) mulheres.
Destas, duas (1.0%) tinham lesdes extragenitais, uma no
abdémen e outra no pescogo e abdémen. A localizagéo
vulvar isolada foi encontrada em apenas 7 (3.4%) casos.

{33.2%)

{m?x;u

{M.a'!q {mn} I {“"‘3

=110
(52.9%)
=58
(27.9%)
w2y
{13.9%)
w5 n=b
{2.4%) {1.9%)
-
<t o380 1150 5170 >T0
Prurido 189 (90.9)
Prurido + Ardor 5(2.4)
Prurido + Dispareunia 2(1)
2 (5.8)

Prurido + Ardor + Dispareunia 2
Prurido + Dor 3(1.4)

Pré-menarca 5(2.4) Assintomatico 6(2.9)

Puberdade — Pré-menopausa 1(10.1) Total 208 (100)

P6s-menopausa 182 (87.5)

Total 208 (100) A atrofia vulvar de grau variével foi observada em

2. Achados clinicos

A idade das mulheres & data do aparecimento das
gueixas (atribuiveis ao LE) variou entre os 3 e 83 anos
(média de 53 anos). A data do diagnéstico, os sinfomas
tinham duracdo média de 6,3 anos (minima de 10 dias
e maxima de 50 anos), sendo que a maior parte das
doentes (n=144; 96.3%) tinha queixas com duragdo
igual ou superior a 1 ano e 33 (14.8%) com evolucdo
inferior a este periodo (Fig. 4). O prurido anogenital
foi o sinfoma predominante, tendo sido referido por
189 (90.9%) mulheres. Uma pequena percentagem
de doentes (n=6) era assinfomatica. O ardor, a dor e
a dispareunia, associadas ou ndo ao prurido, foram
relatadas nos restantes casos (Tabela 4).

84

152 (73%) casos. Destes, a maior parte tinha atrofia de
grau 2 (n=42; 20.2%) e 3 (n=49; 23.6%). Trinta e nove
doentes (18.8%), com duracdo média do LE de 4.8 anos,
ndo apresentavam este sinal clinico (Tabela 5). Centro e
quarenta e duas mulheres (68.2%), cuja duragdo média
do LE era de 6.1 anos, ndo tinham estreitamento do
intréito vaginal (Tabela 6), sendo que esta complicagéo
foi encontrada em apenas 42 (20.3%) casos. O envolvi-
mento da mucosa oral néo foi encontrado. Os restantes
sinais clinicos, também observados no LE (hiperquera-
tose, erosdes e fissuras, purpura, telangiectasias e bolhas
hemorrdgicas), ndo foram avaliados.

A associag@o do LE com outras patologias foi cons-
tatada em 6 (2.9%) mulheres. Quatro (1.9%) tinham
doengas auto-imunes, uma (1.5%) vulvite de Zoon e
uma (1.5%) liquen plano erosivo vulvar. Em termos de
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Duracdo média
ST

0 39 (18.8) 4.8
1 29 (13.8) 4.6
2 42 (20.2) 5.8
3 49 (23.6) 5.8
4 32 (15.4) 8.4
Néo referido 17 (8.2)
Total 208 (100) -

Duracdo média
m

0 142 (68.2) 6.1
1 28 (13.5) 8.9
2 10 (4.8) 75
3 2(1.0) Indeterminado
4 2(1.0) Indsterminado
Naéo referido 4(11.5)
Total 208 (100) -
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auto-imunidade, duas sofriom de artrite reumatéide,
uma de vitiligo e uma de miastenia gravis, doenga de
Graves e anemia perniciosa.

3. Achados histolégicos

A biépsia da mucosa vulvar foi realizada em 197
(94.7%) doentes (Tabela 7). Destas, o exame histolégico
foi confirmatério em 185 (93.9%) e compativel com LE
nos restantes 12 (6.1%). Dos casos confirmados de LE,
dez (5.1%) tinham achados histolégicos compativeis
com hiperplasia escamosa e oito (4.1%) com infecgéo
pelo papilomavirus humano [Human Papillomavirus
(HPV)], nomeadamente neoplasia intraepitelial vulvar
[Vulvar Intraepithelial Neoplasm (VIN)] de grau 1 (n=7)
e grau 2 (n=1).

4. Tratamento

Foram usadas 3 modalidades terapéuticas na abor-
dagem do LE (Tabela 8), nomeadamente propionato
de testosterona (PT), pomada a 2% (n=88; 42.3%),
corticdides tépicos (CT) de poténcia alta a muito alta,
pomada (n=24; 11.5%) e associacdo de ambos (n=76;
36.6%). No segundo grupo, a taxa de remisséo dos sin-
tomas foi de 100%. No primeiro e terceiro grupo, a taxa
de remisséo foi de 98.6%, isto é, apenas uma doente
em cada grupo ndo teve resposta terapéutica. Nas trés
modalidades terapéuticas, na maior parte das mulhe-
res, o periodo de tempo entre o inicio do tratamento e a
resolugé@o das queixas foi inferior a 6 semanas (Fig. 5).

LE (Confirmatério) 185 (93.9)
LE (Compativel) 2 (6.1) -
Total 197 (100) 8 (4.1%) 10 (5.1%)

Remisséio dos

Sem Remisséio dos

Nao referido

Total

Sintomas - n (%) Sintomas - n (%) n (%)

Corticéides topicos (CT) 24 (11.5) 20 (83.3) 4 (16.7)
Propionato Testosterona 2% (PT) 88 (42.3) 69 (78.4) 1(1.1) 18 (20.6)

CT + PT 76 (36.6) 68 (89.5) 1(1.3) 7(9.2)
Néo referido 20 (9.6) 20 (100)
Total 208 (100) 157 (75.5) 2 (1) 49 (23.5)
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5. Follow-up e complicacées

O follow-up do LE variou entre 1 e 25 anos (média
de 9.5 anos), durante o qual se registaram complica-
coes em 18 (8.6%) mulheres: nove (4.3%) desenvolve-
ram hipertrofia do clitoris e nove (4.3%) evoluiram para
CEC (um in situ e 8 invasivos). A idade das mulheres &
data do diagnéstico do CEC variou entre 51 e 79 anos
(média de 68.2 anos) e a duragdo média do LE era de
14.8 anos (minima de 5 anos e mdxima de 30 anos).
Nos casos de malignizagéo, verificou-se hiperplasia
escamosa em apenas uma mulher e a infeccdo por HPV
néo foi constatada.

De acordo com o sistema de estadiamento tumoral
da FIGO, cinco casos encontrava-se no estddio IB,
dois no estddio Il, um no estddio 0 e um no estédio
desconhecido. A vulvectomia com linfadenectomia
inguino-femoral bilateral foi o procedimento pre-
conizado no primeiro grupo, a criovulvectomia com

idads Duracéio | Hiperplasia Follow-u
diagnéstico s perp HPV Tratamento Histologia P | Recidiva
LE (anos) | Escamosa (anos)
CEC (anos)
Vulvectomia CEC bem diferenciado
1 61 10 1B . . (Exérese total) 7
Linfadenectomia A :
Ganglios negativos
Vulvectomia CEC bem diferenciado
2 51 - IB . . (Exérese total) 20
Linfadenectomia e .
Génglios negativos
Vulvectomia CEC bem diferenciado
3 76 20 1B . . (Exérese total) 9
Linfadenectomia A .
Génglios negativos
Vulvectomia CEC bem diferenciado
4 67 30 1B ) ) (Exérese total) 8
Linfadenectomia A .
Ganglios negativos
Vulvectomia CEC bem diferenciado
5 79 5 IB . . (Exérese total) 6
Linfadenectomia A .
Génglios negativos
6 71 16 Sim 0 Vulvectomia CEC in sitv 1
(Exérese total)
7 65 7 I (;riovulvecfomi.o CE(A: bem diferenc.:iodo 12
Linfadenectomia Génglios negativos
8 73 16 I C'riovulvec‘romi'o CECA bem diferen'ciodo 17
Linfadenectomia Ganglios negativos
Radioterapia . .
9 71 16 (Contra-indicagdo CEC, b-em t?ﬁereno.ado 8
L (Estddio nao referido)
cirdrgica)
Média 68.2 14.8 - - - - 9.2 -
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linfadenectomia inguino-femoral bilateral no segundo,
a vulvectomia simples no terceiro e a radioterapia no
guarto (Tabela 9). O exame histolégico revelou CEC
bem diferenciado em todas, com margens cirirgicas
adequadas nos submetidos & cirurgia cldssica e gén-
glios negativos nos casos de linfadenectomia inguino-
-femoral bilateral. O follow-up médio foi de 9.2 anos
(minimo de 1 ano e méximo de 20 anos), ndo se
tendo observado, até ao momento, nenhuma recidiva
ou 6bito por CEC vulvar.

De acordo com indmeros autores, o LE vulvar pode
ocorrer em qualquer idade, periodo de vida, raca ou
localizacdo, sendo, contudo, mais comum antes da
puberdade, entre a quarta e a sexta década de vida e
ap6s a menopausa, na raga branca e na regido ano-
genital'3118, De forma idéntica, na nossa série foram
constatados os mesmos factos, exceptuado a prevalén-
cia da doenga apenas no periodo pés-menopausa e
entre a quinta e a sétima década de vida. Os dois casos
de LE extragenital observados neste estudo encontram-
-se muito abaixo dos valores referidos na literatura
(entre os 15 e 20%); contudo, em termos clinicos, tal
como descritos, também se traduziram por placas hipo-
pigmentadas, atréficas e assintomdticas.

Nos doentes com LE anogenital, o prurido de gravi-
dade varidvel é o sintoma mais referido'. Do mesmo
modo, tratou-se do sintoma mais referido nesta série.
O ardor, a dor e a dispareunia (com ou sem prurido),
gueixas também associadas a esta dermatose, foram
mencionados em alguns casos. A duragdo média dos
sintomas & data do diagnéstico acima dos 5 anos
reflecte, de forma indubitdvel, um atraso considerdvel
na procura dos cuidados médicos. No distrito de Santa-
rém, uma sociedade tradicional e predominantemente
rural, certos valores pessoais, sociais e religiosos podem
ser apontadas como possiveis causas.

Tal como acontece com algumas dermatoses
vulvares inflamatérias, nomeadamente liquen plano
erosivo e penfigéide cicatricial, o LE néo tratado e/
ou de longa durag@o pode resultar em aderéncias e
alterag@o da estrutura vulvar, traduzidos clinicamente
por apagamento do clitéris, auséncia parcial ou total
dos pequenos ldbios e estreitamento do intréito vagi-
nal'13. Constatdmos atrofia da vulva de intensidade
varidvel na maior parte das doentes, sendo que nas
portadoras de doenca com maior duragdo este sinal
era mais marcado. No entanto, o estreitamento vaginal
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poupou a maior parte das mulheres, facto que traduz
envolvimento discreto ou ausente do referido orificio
pela doenca.

Vdrios tipos de estudos relataram a associacdo do LE
com outras patologias, ganhando algum papel relevante
na etiopatogenia desta dermatose inflamatéria, como é o
caso das doengas auto-imunes (vitiligo, alopécia areata,
tiroidite auto-imune, morfeia, anemia perniciosa)'™?'.
Com a excepgdo da morfeia e da alopécia areata, todas
foram encontradas na nossa série. Adicionalmente,
foram também observados quatro casos de associagé@o
com artrite reumatéide e uma com vulvite de Zoon, situ-
acdes ndo relatadas na literatura, até ao momento. O LE
e o liquen plano erosivo vulvar, embora encontrados em
apenas uma doente, também podem coexistir, tal como
evidenciado em alguns relatos??23,

O diagnéstico definitivo do LE é dado pelo exame
histolégico. Os principais achados que permitem confir-
mar a doenga incluem hiperqueratose ortoqueratética
compacta ou atrofia cuténea, degeneragdo hidrépica
da camada basal ou espongiose ligeira, hialinizagéo
da derme papilar e infiltrado linfocitdrio em banda na
derme profundo'-'®. Neste estudo, a bidpsia cuténea foi
efectuada em 197 mulheres, tendo sido confirmatéria
em quase todas. Adicionalmente, duas mulheres apre-
sentavam hiperplasia escamosa e VIN, duas alteracdes
importantes no desenvolvimento do carcinoma vulvar.
Em 12 casos, o exame histolégico foi classificado
compativel com LE. Nestes, constatou-se auséncia ou
presenca discreta de alguns ou grande parte dos pard-
metros microscépicos supra mencionados. A prematuri-
dade e a gravidade ligeira do LE ou material obtido em
drea discretamente ou n&o envolvida podem justificar
estes achados histolégicos.

Das modalidades terapéuticas usadas na nossa
série, apenas os CT, estdo actualmente indicados no
tratamento do LE vulvar, sendo o propionato de clobe-
tasol (pomada a 0.05%) o principal?. Os inibidores
da calcineurina tépicos (tacrélimus 0.1% e pimecroli-
mus 1%) foram recentemente encarados como princi-
pais alternativas aos corticéides tépicos, nas doentes
intolerantes ou resistentes aos CT'?>. Embora alguns
estudos tenham comprovado a reduzida eficdcia dos
CT em comparacdo os CT?%, o PT permanece, junta-
mente com a corticoterapia, como principal arma na
abordagem farmacolégica do LE vulvar, no nosso e
em vdrios outros centros. Ndo obstante, nas doentes
tratadas com PT nesta série, a taxa de remisséo dos
sintomas foi quase idéntica & obtida com os CT.

O longo periodo de follow-up levado a cabo na
consulta de patologia vulvar é um facto ndo constatado
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na maior dos estudos publicados. Durante um periodo
médio de 9.5 anos, registaram-se como complicagdes a
malignizacdo e a hipertrofia do clitoris, ambos em 4.3%
dos casos (n=9). Em dois estudos recentes?’/?8, onde
foram avaliadas 84 e 126 mulheres, a degeneragéo
maligna foi constatada em 1.2% (n=1) e 4.6% (n=6)
dos doentes, respectivamente. A hiperplasia do clité-
ris, juntamente com o aumento da pilosidade pUbica
e vulvar, resultou da aplicacdo tépica prolongada do
propionato de testosterona. Desta forma, na consulta
de Patologia Vulvar, devido ao risco de virilizagdo, o
PT tornou-se, globalmente, um fdrmaco sem indicagdes
nas criancas e raramente prescrito nas mulheres jovens
antes da menopausa.

O CEC é a neoplasia maligna vulvar mais comum,
constituindo cerca de 90% dos casos?. E encontrada,
habitualmente, entre a sexta e a sétima década de vida
e em estddios avancados®. Contrariamente, no nosso
estudo, esta complicacdo foi diagnosticada em estddios
precoces, entre a quinta e sétima década de vida. Em
termos etiopatogénicos, o papel do HPY no desenvolvi-
mento do CEC vulvar tem sido tema de grandes estudos
e debates. Ueda et al.?! defenderam a existéncia de dois
tipos diferentes de CEC vulvar, com mecanismos carci-
nogénicos distintos: um dependente do HPV, especial-
mente os tipos 16 e 18, encontrado em mulheres jovens
e outro independente do HPV, associado ao LE vulvar
(com ou sem hiperplasia escamosa), diagnosticado em
idosas. Nenhum dos nove casos de CEC encontrados
na nossa série tinha evidéncia histolégica de infecgdo
por HPV. Contudo, em um caso foi constatado hiper-
plasia escamosa, reforcando a hipétese supra citada.

Tal como preconizado pela SOGC (Society of Obste-
tricians and Gynaecologists of Canada)®, a vulvectomia
radical “en bloc” com linfadenectomia inguino-femoral
bilateral foi o tratamento efectuado nas mulheres com
carcinoma no estddio IB e a vulvectomia sem linfade-
nectomia no caso de CEC in situ. A radioterapia foi uti-
lizada numa mulher por contra-indicagéo cirtrgica por
multiplas comorbilidades. A criovulvectomia foi usada
em dois CEC no estddio |l situados préximos do meato
uretral, dificultando, desta forma, a remocdo com mar-
gens de seguranca adequadas por cirurgia cldssica. A
radioterapia coadjuvante ou adjuvante néo foi utilizada
devido & obteng@o de margens cirirgicas sem tumor e
auséncia de metastizagdo ganglionar.

A criovulvectomia é uma técnica cirdrgica ampla-
mente utilizada por Gongalves®, inicialmente no
Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa e, posterior-
mente, no Hospital Distrital de Santarém, nas mulheres
portadoras de carcinomas no estddio Il e avangados
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(I e V). Apds controlo da temperatura tecidual com
termopares e protecgdo da drea vulvar circundante
com material adequado (gaze parafinada), o tumor
é congelado a uma temperatura compreendida entre
-502C e -802C, durante 30 a 45 minutos. A cicatrizagdo
completa ocorre entre 9 e 12 semanas. A linfadenec-
tomia é realizada, se exequivel, apds o segundo ciclo
de congelamento-descongelamento. O procedimento é
realizado sob anestesia geral ou loco-regional (epidu-
ral). Como possiveis complicagdes, Gongalves relatou,
em poucos doentes, fistula recto-vaginal, incontinén-
cia fecal e urindria, em caso de invaséo tumoral da
vagina, énus e uretra, respectivamente e estreitamento
do intréito vaginal3%3,

A taxa de cura e recidiva tumoral em todas as moda-
lidades terapéuticas sé@o, até ao momento, de 100% e
0%, respectivamente. De acordo com Abramov et al®*,
a criocirurgia e a cirurgia convencional séo possiveis
opgdes terapéuticas no LE vulvar, embora providas
de elevadas taxas de recorréncia. Neste estudo, nas
mulheres submetidas & cirurgia e criocirurgia por CEC
vulvar, no que diz respeito ao LE, ndo ha registo relativo
ao estado clinico pés-tratamento. A remissdo espontd-
nea no periodo pés-pubertdrio citado por alguns auto-
res'’'*, ndo foi constatada em nenhuma das 5 meninas
gue desenvolveram LE antes da menarca.
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INFECCAO POR CHLAMYDIA TRACHOMATIS E NEISSERIA
GONORRHOEAE EM UTENTES DE UMA CONSULTA DE DOENCAS
DE TRANSMISSAO SEXUAL - ANALISE DE DEZ ANOS
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Introdug@o: Estudos recentes tém apontado para um aumento da incidéncia de infecgdes por Chlamydia
trachomatis (CT) e Neisseria gonorrhoeae (NG). Objetivos: Determinar a prevaléncia de infeccdo por CT e NG em
utentes de uma consulta de Doengas de Transmiss@o Sexual (DST) num Hospital Universitdrio. Métodos: Foi realizado
um estudo transversal nos utentes de uma clinica de DTS ao longo de um periodo de 10 anos. Os diagnésticos foram
efectuados recorrendo a anélise de amplificagdo de dcidos nucleicos (PCR). Resultados: Na populagdo estudada houve
um predominio do sexo masculino (83,3%). A prevaléncia global da infeccdo por CT e NG foi de 1,6% e 0,8%, respec-
tivamente, e apds implementacdo do rastreio a todos os utentes observados, a prevaléncia de infeccdo por CT subiu
para 3%. Adicionalmente, 53% dos utentes assinftomdticos foram diagnosticados como portares da infecgéo, 78% com
infeccdo por CT e 22% com infeccdo por NG (p <0,05). O rastreio sistemdtico resultou no diagnéstico e no tratamento
de uma média de 13,7 individuos assintomdticos. Conclus@o: Contrariamente ao observado na infeccdo por NG, os
autores encontraram um aumento da prevaléncia da infeccdo por CT, apés implementag@o do rastreio sistemdtico de
todos os utentes da consulta. A triagem para a infeccdo por CT possibilitou a identificacdo e tratamento das infeccoes
assintomdticas por este microorganismo. Os autores sugerem o rastreio sistemdtico de todos os utentes das consultas de
STD para a infeccdo por CT.

Chlamydia Trachomatis; Neisseria gonorrhoeae; Infecgées por Clamidia; Gonorreia.

CHLAMYDIA TRACHOMATIS AND NEISSERIA GONORRHOEAE
INFECTIONS IN ATTENDEES OF A SEXUALLY TRANSMITTED
DISEASES CLINIC - ATEN YEAR TREND ANALYSIS

Background: Reports indicating incidence of Chlamydia trachomatis (CT) and Neisseria gonorrhoeae
(NG) infections have been increasing. Obijectives: To determine the prevalence of CT and NG infected individuals
attending a Sexually Transmitted Disease (STD) clinic in a University Hospital. Methods: A cross-sectional study was
conducted on attendees of the STD clinic throughout a 10 year period. Diagnoses of CT and NG infections were
enabled upon nucleic acid amplification analysis (PCR). Results: In our study population there was a male predomi-
nance (83.3%). Overall prevalence of CT and NG infection was 1.6% and 0.8%, respectively. A prevalence of 3% of
chlamydia infection was recorded when routine screening was implemented. More so, 53% of individuals displayed
asymptomatic infection, 78% of which had chlamydia infection and 22% had gonococcal infection (p<0.05). Routine
screening of STD attendees has resulted in the diagnosis and treatment of an average of 13.7 asymptomatic individuals.
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Conclusion: Unlike gonococcal infection we found an increase of chlamydia infection prevalence when routine scree-
ning was implemented. Screening of STD attendees for CT provided the opportunity to identify and treat asymptomatic
Chlamydia infections. Systematic screening of STD attendees of both genders for CT should be offered.

Chlamydia Infections; Chlamydia trachomatis; Gonorrhea; Neisseria gonorrhoeae; Ambulatory Care

Facilities.

' Dr.2 Rita Guedes
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Chlamydia trachomatis (CT) and Neisseria gonor-
rhoeae (NG) infections are the most frequent bacterial
sexually transmitted diseases' with increasing incidence
as recently reported. In the United States, experts esti-
mate an annual incidence of 2.8 million new chlamydia
infections and 720 000 new gonococcal infections, the
majority of which are asymptomatic?. Thus, given the
highly asymptomatic nature of the pathogen, the repor-
ted prevalence of genital chlamydia infections in the
population is likely underestimated.

Chlamydia infection, and to a lower degree, gono-
coccal infection, are associated with some urogenital
complications. In women, complications include pelvic
inflammatory disease and ectopic pregnancy, whereas
in men epididymitis, orchitis, prostatitis and proctitis
have been described. Infertility and sexually acquired
reactive arthritis (SARA) are known to occur in both
gender as a consequence of these infections. Moreover,
chlamydia and gonococcal infections increase 3- to
6-fold the transmission or acquisition risk of human
immunodeficiency virus (HIV)3.

The effectiveness of community based screening in
reducing the incidence and consequences of CT infec-
tion is well documented*. Nowadays, nearly every major
U.S. public health organization recommends routine
screening of sexually active young women for chlamydia
infection®’. There are no widely accepted guidelines for
gonococcal infection screening?®.
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Nucleic acid amplification techniques (NAATs) such
as polymerase chain reaction (PCR) are now widely
available and are currently being used for diagnosis of
genital chlamydia and gonococcal infections. Tests can
be performed in urine, urethral, vaginal, rectal, con-
junctival or pharyngeal specimens and their superiority
over other techniques has been demonstrated?. Recently
however, new strains of CT have emerged (the Swedish
variant), leading to false negative results since most
commercially available NAATs fail to detect them. To
overcome this, new real-time PCR assays for detection
of CT have been developed'®.

In some European countries, there are no clear
guidelines for screening these bacterial infections, and
as such, screening programs differ among medical
centres. Herein, we aimed to determine the prevalen-
ces and predictors of CT and NG infections among
the attendees of the STD clinic in Hospital de S. Joao,
Porto, throughout a 10 year period. More so, we set out
to evaluate whether routine screening in both genders
should be extended to other health institutions.

We carried out a retrospective review of all medical
records of STD clinic attendees diagnosed with microbio-
logical infections by NAATs, namely CT and NG. Several
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variables were analysed, including age, gender, sexual
behaviour, clinic manifestations, treatment and follow-up.

COBAS® Amplicor (Roche, Basel, Switzerland) had
been used for the diagnosis of CT and NG infections
from 2001 through 2006 in every patient, and respective
partner, suspected of having one of the infections. Ever
since, artus 3000 TM® (Qiagen, Hamburg, Germany), a
real-time PCR for CT detection and an ‘in house’ method
for NG detection have been systematically performed to
all STD attendees regardless of complaints. Since 2004,
CT serovars are also being determined. The specimens
collected include first-void urine, vaginal, urethral or
rectal swabs.

Statistical analysis was performed using SPSS sof-
tware version 17.0 using the y? test. P values of <0.05
were considered statistically significant.

Of the 2711 attendees throughout the 10 year study
period, 60 had positive laboratory PCR results to either
CT or NG infection; 39 were diagnosed with chlamydia
infection (10 between 2001 and 2006 and 29 after
2007), 21 with gonococcal infection (13 between 2001
and 2006 and 8 after 2007). Additionally, co-infection
by both microbial agents was observed in 4 patients.

The overall prevalence of CT and NG infections
was 1.6% and 0.8% respectively. From 2007 onwards,
routine screening of both infections in first-void urine
was implemented and a prevalence of 3% and 0.8%
were recorded for chlamydia infection and gonococcal
infection, respectively.

Table 1 depicts the comparison of socio-demographic,
behavioural characteristics and clinical data between the
two groups of bacterial genital infection. We found a clear
male predominance (83.3% of individuals) in our study
population; five of them (8.3%) were emigrants, mainly
from African countries, 3 of which were non-Caucasian.

As far as age is concerned, CT infections were more
frequent around the 30ies, whereas two peaks were
found for NG infection, one in the 20ies and another in
the 50ies. However, no differences in median age were
found.

Thirty-four patients (56.6%; 34/60) had completed
primary school, while 26 (43%; 26/60) had high school or
university graduation, however no differences were obser-
ved for either chlamydia or gonorrhoea group of patients.

Regular sex partner was predominantly reported,
namely boy/girlfriend (38%; 23/60) or spouse (16%;
10/60). However, in the gonorrhoea infected partici-
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pants there was a predominance in the married group
over the occasional partners group, (p<0.05). The
majority of participants (87%; 52/60) reported being
heterosexual in both groups of bacterial infections.

The most frequently reported symptoms were dis-
charge, dysuria and pruritus. Patients with gonorrhoea
displayed symptoms more frequently than the chlamydia
participants (67% vs 36%; p< 0.05). Dysuria, discharge
and purulent discharge were more often reported by the
attendees with gonorrhoea infection (p< 0.05). Pruritus,
which was the least reported complaint, was equally dis-
tributed among the groups.

Individuals diagnosed with chlamydia infection were
frequently more infected with other sexually transmitted
infections (STI) than individuals with gonococcal infection
(p< 0.05). Diagnosed co-infections were also distinct
between groups. In chlamydia infection participants,
genital warts were the most common co-infection ( 33%;
13/39) followed by syphilis (15%; 6/39,). In contrast,
the gonorrhoea group of participants displayed a pre-
dominance of chlamydia co-infection (4/21), followed
by genital warts (2/21). Only 7% (4/60) of the attendees
were co-infected with both chlamydia and gonorrhoea.
Concurrent HIV infection was only found in attendees
from the chlamydia infection group (8%; 3/39).

All patients presented a negative urine cure test follo-
wing one month treatment and in none of them it was
isolated Lymphogranuloma venereum serovar (L1-L3).

All patients diagnosed with chlamydia infection were
prescribed azithromycine (1 g orally in a single dose)
and all gonococcal infections where treated with ceftria-
xone (250 mg intframuscular in a single dose).

Asymptomatic chlamydia and gonorrhoea infections
were found in 53% (32/60) of individuals, 78% (25/39)
of whom had CT infection and only 22% (7/21) NG
infection (p<0.05). In five attendees, the diagnosis
of asymptomatic genital infection was accomplished
through partner notification.

Table 2 displays the differences between symptoma-
tic and asymptomatic individuals with genital chlamydia
or gonococcal infection.

We found that asymptomatic STD attendees with
chlamydia or gonococal infections were either married
or live-in partners more frequently, and presented more
concurrent STls than symptomatic attendees (Table 2).
There were no statistically significant differences between
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Table 1 - Comparison of socio-demographic and behavioural characteristics and clinical data between
C. trachomatis and N. gonorrhoeae infected patients

Chlamydia trachomatis Neisseria gonorrhoeae P Value*

Number of partners in the previous 6 months

Male

Age Median (years) 35 39

Marital status NS
Married / Live-in partner 11 28 7 33
Not married / No live-in partner 28 72 14 67

Education level NS
Primary school 23 59 11 52
Highschool/ University 16 41 10 48

Sexual orientation
Heterossexual 34 87 18 86
MSM 5 13 8 14

I

0 2 S 1 5
1 2 5 8 38
2-4 20 51 12 57
>4 15 39

Partner 0,03
Steady 24 62 8 38
Ocasional 15 38 13 62

__

Discharge 0,02
Dysuria 7 18 8 38 0,04
Pruritus ) 15 1 5 NS

*= %2 test; STI= Sexually Transmitted Infection; MSM= Men who have sex with Men; NS = Not significant

the two groups of asymptomatic bacterial genital infec- in which the studies are performed. In a population
tion regarding socio-demographic and behavioural based survey, Fenton et al'' reported an incidence of CT
characteristics. infection in female and male patients aged 18-44 years

of 2.2% and 1.5%, respectively. These values appear
higher when the study is restricted to the female gender,

DISCUSSION younger age and to particular medical environments,

namely gynaecology or dermatology consultations. The

Prevalence and incidence of CT and NG infections scenario for gonorrhoea infection however is similar,
can be variable, depending on the different settings with reported values from 0.2 to 1.5%'% 3.
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Table 2 - Comparison of socio-demographic characteristics and clinical data between symptomatic and
asymptomatic STD attendees with genital chlamydia and/or gonococcal infections

Symptomatic infection
(n=28) (GEXY))

A T tic infecti
symptomatic infection P Value*

Male 23 82 27 84 NS
Age Median (years) 32 37 NS
Marital status
Married / Live-in partner 5 18 13 40
Not married / No live-in partner 23 82 19 59
Education level
Primary school 14 50 18 56
Highschool/ University 14 50 14 44
Sexual orientation
Heterossexual 25 89 26 81
MSM 3 11 6 19
Number of partners in the previous 6 months NS
1 15 54 16 50
More than 1 13 46 16 50
Steady 16 57 17 53
Occasional 1

In our study population, there was a male predomi-
nance and a prevalence of 1.6% and 0.8% for chlamydia
and gonococcal infections, respectively. However, there
was an increase of chlamydia infection diagnoses towards
the end of the decade, which actually corresponded to
the time point when systematic chlamydia and gono-
coccal infections screening was implemented to all STD
attendees. If the analysis is restricted to the last 4 years of
the study (matching the period of systematic screening),
there is a prevalence of 3% and 0.8% for chlamydia and
gonococcal infections, respectively. Thus, systematic scre-
ening to all STD aftendees has resulted in the diagnosis
and treatment of an average of 13.7 individuals that
would otherwise have remained infected. Interestingly,
the prevalence of gonococcal infection remained stable,
confirming the symptomatic nature of this infection, pre-
viously reported by Orellana and colleagues’.

2 43 15 47

*= %2 test; STI - Sexual Transmitted Infection; MSM - Men who have Sex with Men; NS= Not significant

Prevalence of asymptomatic infection during the
study period was 1.2%. It was mainly diagnosed in
young males presenting other STDs. Fernandes and
colleagues reported an incidence of 13.5% and 3% of
asymptomatic chlamydia and gonococcal infections,
respectively'®. However, the study was performed in
females randomly assigned with more than 4 sexual
partners. In addition, Huneeus et al reported a 7% pre-
valence of chlamydia infection in young asymptomatic
females'. CT prevalence in asymptomatic young men
has been reported around 3% to 5%'7-'8. The majority of
our study population, however, was male, highlighting
that CT prevalence in this gender should not be unde-
restimated, despite reported lower than in females.

Screening young women for chlamydia infection
has been shown to be cost-effective, by preventing
pelvic inflammatory disease, which is a major cause of
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infertility and chronic pelvic pain'. Although screening
has increased significantly, there remains a proportion
of women at risk who still lack access to it?%2'. More so,
screening of young men may be crucial as a strategy to
prevent chlamydia infection in young women. However,
evidence to support recommendations of screening in
men is still scarce.

The economic burden of pelvic inflammatory dise-
ase and infertility has recently drawn a lot of debate.
In the UK, the cost of treating complications from this
infection was estimated to be around 50 to 100 million
pounds per year throughout the last decade of the
twentieth century?2.The average cost of this screening in
our STD clinic is 108 euros per person. Since oppor-
tunistic screening has been shown to be cost effective
at infection prevalence between 2% and 6% (10), we
suggest it is worthy to screen all STD attendees. We
obtained a 3% prevalence of chlamydia infection in the
systematic screening throughout the last 4 years of the
study, and furthermore, the most frequent patient profile
was: male gender, in the 30ies, single, heterosexual,
with basic scholarship qualification and with concurrent
STl(s). Whether chlamydia and gonococcal screening
should be targeted to this particular patient profile or,
instead, offered to all sexually active citizens in primary
care centres can only be assessed in a few years from
this time. We believe extensive data obtained in this era,
when PCR testing is no longer an extravagance, will be
crucial to provide insight into this issue.

Although European STD Guidelines do not recom-
mend a routine cure test upon successful chlamydia
and gonococcal infections treatment?®, we performed a
cure test upon 4-6weeks of treatment in all individuals
both for reassurance and follow up of partner’s notifi-
cation. We did not obtain any positive result following
treatment.

We acknowledge some limitations in our study.
Namely, female screenings with cervical swabs as well
as self-collected vaginal swab are regarded as the two
most reliable methods for diagnosis of CT infection in
women. Nonetheless, we believe that urine samples are
easier and more comfortable for this gender?*. Moreo-
ver, Haugland et al® recently reported that screening
accuracy is higher when first void urine is used, even
though the specificity is lower than that obtained with
cervix samples.

We also postulate that the observed increase in
chlamydia infection reflects the systematic screening to
all STD attendees initiated in 2007. Maintenance of this
screening strategy will provide more accurate results
regarding real progress status of infection in society.
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Sexually transmitted infections represent a major
public health concern in modern societies. Awareness
of HIV infection contributes to a slight brake in the
acquisition of STIs such as syphilis and HPV, however
new sexual habits are contributing to the emergency of
other diseases. CT and NG infections are distributed
worldwide, and are associated to the new challenges
societies are facing. Moreover, both these infections
can be silent and asymptomatic eventually leading to
serious consequences in patients. There remains a lot
of debate concerning the need for universal screening
in an era invaded by major economic turmoil. However,
we are confident that screening of both females and
males is crucial given that these asymptomatic individu-
als represent a vehicle of infection.

Unlike gonococcal infection we found an increase
of chlamydia infection prevalence when routine scree-
ning was implemented using urine-based nucleic acid
amplification tests. Screening of STD attendees for CT
provided the opportunity to identify and treat asympto-
matic Chlamydia infections.

Nowadays, screening of asymptomatic sexually
active women for CT infection in some European coun-
tries is available in public health institutions. There is
no standing recommendation for routine screening of
males, but STD clinics are important venues in which
to perform screening for CT in asymptomatic males
provides the opportunity to identify and treat substantial
numbers of CT infections.

We expect this study provides new understanding
concerning status of these emergent bacterial infections
and insights into prevention strategies.
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Introducgéo: Estudo epidemiolégico de doentes com sifilis observados numa Consulta de Infeccdes Sexual-
mente Transmissiveis (IST) e caracterizag@o de doentes com sifilis co-infectados por virus da imunodeficiéncia humana
(VIH) e de sifilis em homens que t&m sexo com homens (HSH). Métodos: Andlise retrospectiva de dados sécio-demo-
grdficos, clinicos e laboratoriais de doentes com sffilis entre os anos de 1998 e 2009. Resultados: A andlise incluiu 880
doentes, dos quais 69,9% eram do sexo masculino. A idade variou entre 15 e 91 anos (41,4+13,3 anos). Em 56,6%
dos doentes diagnosticou-se sifilis recente e em 13,0% registou-se associagdo com outra IST. Identificaram-se 87(9,9%)
doentes com infeccdo VIH, 33(37,9%) dos quais de novo. No grupo de doentes VIH positivo, observou-se maior preva-
léncia HSH (32,6%vs3,8%) e de IST concomitantes (36,8%vs10,6%) do que no grupo de doentes VIH negativo (p<0,05).
Nos doentes com infecgéo VIH conhecida, constatou-se significativamente mais doentes com sifilis recente (70,4%) e com
IST concomitante (31,5%) (p<0,05). Comparando os HSH (n=56) e os homens heterossexuais (n=545) registou-se nos
primeiros maior prevaléncia de co-infecgao VIH (50,0%vs9,9%), de sifilis recente (78,6%vs57,4%) e de outra IST conco-
mitante (26,8%vs15,8%) (p<0,05). Discuss@o: Na nossa casuistica foi observado maior nimero de IST de novo no grupo
VIH, inclusivamente naqueles em que o diagnéstico |d era conhecido. Nos HSH encontrdmos elevada prevaléncia de
co-infeccdo VIH, sifilis recente e diagnéstico simulténeo de outras IST. Este estudo enfatiza a necessidade de campanhas
de sensibilizacdo dirigidas a grupos especificos, como os doentes com infecgdo VIH e os HSH.

Comportamento Sexual; Doencas Sexualmente Transmissiveis; Homosexualidade Masculina;
Infecg@o por HIV; Sifilis.

SYPHILIS IN A SEXUALLY TRANSMITTED DISEASES CLINIC -
ANALYSIS OF 880 PATIENTS

Introduction: Analysis of patients with syphilis in a sexually transmitted diseases (STD) clinic and charac-
terization of patients with syphilis co-infected with human immunodeficiency virus (HIV) and syphilis in men who have
sex with men (MSM). Methods: Retrospective study of social, demographic, clinical and laboratorial data of patients
with the diagnosis of syphilis between 1998 and 2009. Results: This study included 880 patients with syphilis, of these
69.9% were male. The mean age was 41.4+13.3 years within 15 to 91 years interval. 56.6% patients had early syphilis
(ES) and in 13.0% other STD was simultaneously diagnosed. Eighty-seven (9,9%) patients had HIV infection, of these
33(37,9%) were de novo diagnosis. In the group of HIV positive patients a higher prevalence of MSM (32.6% vs 3.8%)
and concomitant STD (36,8% vs 10,6%) were detected in comparison to HIV negative patients group (p<0,05). More
patients with ES (70,4%) and concomitant STD (31,5%) were diagnosed in the group with previously known diagnosis
of HIV (p<0,05). In MSM (n=56) a higher prevalence of HIV co-infection (50.0% vs 9.9%), ES (78,6% vs 57,4%) and
concomitant STD (26.8% vs 15.8%) were observed in comparison to heterosexual men (n=545) (p<0,05). Discussion:
In our population, more de novo STD were observed between HIV group, inclusively in those patients with previously
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known diagnosis. Among MSM a higher prevalence of HIV co-infection, early syphilis and simultaneous diagnosis of
other STD were detected. This study emphasizes the need for more campaigns targeted to specific groups, namely pa-

tients with HIV infection and MSM.

Ambulatory Care Facilities; HIV Infections; Homosexuality, Male; Syphilis; Sexual Behavior; Sexually

Transmitted Diseases.
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A sifilis € uma doenca sistémica causada pela espi-
roqueta Treponema pallidum. E adquirida pelo contacto
sexual sendo a transmiss@o transplancentéria menos
frequente. Raramente é adquirida por transfuséo de
hemoderivados, inoculagdo acidental ou através de
objectos contaminados. Séo reconhecidos quatro tipos
clinicos de sifilis, nomeadamente, a primdria, secundd-
ria, latente e tercidria’.

A denominacdo de sifilis remonta ao século XV e
a incidéncia desta patologia tem sofrido ampla flutu-
acdo no Ultimo século, com picos de incidéncia apro-
ximadamente a cada 10 anos??. Durante a Segunda
Guerra Mundial foram feitas inGmeras campanhas de
educacdo e tratamento de sifilis verificando-se uma
diminuicdo da sua incidéncia'. Contudo, nos anos 60,
com o inicio da liberalizagéo sexual observou-se um
ressurgimento, que viria a ser controlado na década de
70'. Em finais da década de 70 e inicio de 80 regista-se
novo aumento da incidéncia, que viria rapidamente a
diminuir em meados de 80, como resultado de alte-
ragdes comportamentais em reposta & infecgdo pelo
virus da imunodeficiéncia humana (VIH)*. Nos anos 90
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foram observadas as taxas de incidéncia mais baixas,
e os Centers for Disease Control and Prevention (CDC)
estabeleceram como meta a erradicago da sifilis'*.
Todavia, a partir de 2001 tem sido registado novo
aumento de incidéncia, principalmente atribuivel aos
homens que tém sexo com homens (HSH)>¢.

Os obijectivos do nosso estudo incluem a andlise
descritiva de doentes com sifilis observados na Con-
sulta de Infeccdes Sexualmente Transmissiveis (IST) do
Hospital S. Jodo, Porto, e a caracterizacdo demogréfica
e clinica de doentes com sifilis co-infectados pelo VIH e
de HSH com sffilis.

Procedeu-se & avaliagdo retrospectiva dos processos
clinicos dos doentes observados na Consulta de IST
com os diagnésticos de sifilis priméria, secunddria,
latente recente, latente tardia, tercidria, indeterminada
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e neurossifilis, durante um periodo de 12 anos (1 de
Janeiro de 1998 a 31 de Dezembro de 2009).

Foram analisadas as seguintes varidveis: sexo,
idade, diagnéstico, escolaridade, orientacdo sexual,
tipo de relacdo sexual, nUmero de parceiros nos 6
meses anteriores, infeccdo VIH conhecida e diagnéstico
concomitante de outras IST.

Os diferentes tipos de sifilis foram incluidos em dois
grupos, a sifilis recente e a tardia. Os doentes com sifilis
primdria, secunddria e latente recente foram incluidos
no grupo da sifilis recente, sendo os restantes incluidos
no grupo da sifilis tardia.

A escolaridade foi classificada em analfabetismo,
primdria, secundéria ou superior. A orientacdo sexual
foi dividida em heterossexuais e HSH, sendo que este
grupo incluiu os homens homossexuais e bissexuais.

Relativamente ao tipo de relacdo sexual, os doentes
foram distribuidos por dois grupos de acordo com pra-
tica sexual a troco de dinheiro. Num grupo foram inclu-
idos os prostitutos(as) e aqueles que tiveram relagdes
com estes(as) e num segundo grupo os com relagées
sexuais com cénjuge, namorado(a) e/ou amigo(a).

No que concerne ao nimero de parceiros sexuais
nos 6 meses anteriores, os doentes foram distribuidos
em cinco grupos: nenhum, um, dois a quatro, cinco a
nove ou mais de dez parceiros sexuais.

As IST diagnosticadas concomitantemente foram
também pesquisadas, contudo foram excluidas as
hepatites B e C. Assim, foram analisadas as seguintes
IST: cancréide, condiloma acuminado, gonorreia, her-
pes genital, pediculose pUbica, tricomoniase, uretrite
por Chlamydia trachomatis e infeccéo por VIH.

A andlise estatistica foi realizada com recurso ao
software SPSS versdo 16.0. A significancia estatistica foi
obtida para um p<0,05 e os dados foram expressos
em média+desvio padréo. O teste Qui-quadrado foi
usado para analisar correlagdes entre as varidveis e o
teste t de student foi utilizado para comparar varidveis
entre dois grupos.

Andlise Descritiva Geral da Populacéo Estu-
dada

Foram revistos os processos de 880 doentes com o
diagnéstico de sifilis observados na Consulta de IST entre
1 de Janeiro de 1998 e 31 de Dezembro de 2009. Dos
doentes estudados, 615 (69,8%) pertenciam ao sexo
masculino e as idades estavam compreendidas entre
15 a 91 anos, com uma idade média de 41,4+13,3
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anos. Contudo, no periodo estudado observou-se pro-
gressivo aumento do rdcio masculino:feminino, assim
como discreto aumento da idade.

Relativamente ao diagnéstico de sifilis, 498 (56,6%)
doentes apresentaram sifilis recente e 382 (43,4%)
sifilis tardia; nos homens registaram-se mais diagnésti-
cos de sffilis recente do que nas mulheres (p<0,05). A
sifilis recente foi diagnosticada em idades mais jovens
(37,1«£11,6 anos, mediana 35 anos) do que a sifilis
tardia (46,9+13,3 anos, mediana 47 anos).

Quanto & escolaridade, a maioria dos doentes refe-
riu ser primdria (n=629;71,5%), seguida da secunddria
(n=148;16,8%), analfabetismo (n=35;4,0%) e superior
(n=24;2,7%). Quarenta e quatro doentes (5,0%) néo
revelaram o seu nivel de escolaridade.

Relativamente & orientacdo sexual, 804 (91,3%)
doentes referiram ser heterossexuais e 20 (2,3%) néo
responderam a esta questdo. Cinquenta e seis doentes
do sexo masculino (9,1%) referiram ser HSH.

No que concerne a relagdes sexuais, 179 (20,3%)
referiram ter relacdes com prostitutos(as) e em 33 doen-
tes (3,8%) desconheceu-se o tipo de parceiro sexual.

No que foca ao nUmero de parceiros nos 6
meses anteriores, a resposta mais frequente foi de
um parceiro (n=490;55,7%), seguido do grupo de
2 a 4 (n=268;30,5%), 5 a 9 (n=47;5,3%), nenhum
(n=24;2,7%) e, por fim, mais de 10 (n=18;1,1%). Em
trinta e trés doentes néo foi obtida resposta.

Em 114 (13,0%) doentes, para além do diagnéstico
de sifilis, foi ainda feito o diagnéstico de uma ou mais
IST concomitantes (n=157), nomeadamente condilo-
mas acuminados (n=46), herpes genital (n=38), infec-
¢Go VIH (n=33), cancréide (n=20), gonorreia (n=10),
uretrite por Chlamydia trachomatis (n=5), pediculose
plbica (n=4) e tricomoniase (n=1). Apesar de se ter
observado um maior nimero de doentes com sifilis tar-
dia e outra IST (n=60 vs n=40, p<0,05), constatou-se
que os doentes com sifilis recente apresentaram mais
IST associadas (=82 vs n=75). Todavia, as IST diag-
nosticadas diferiram nos dois grupos, nomeadamente
registou-se maior prevaléncia de condilomas acumi-
nados (n=28) e de herpes genital (n=29) no grupo
de doentes com sifilis tardia e, por outro lado, maior
prevaléncia de infecgé@o por VIH (n=22) e de cancréide
(n=19) nos doentes com sifilis recente (Fig.1).

Sifilis e Co-Infeccéo VIH

Dos 880 doentes avaliados, 87 (9,9%) apresenta-
ram positividade para o VIH e 41 (4,7%) recusaram a
realizag@o do teste (Tabela 1). Os doentes que recu-
saram realizag@o do teste VIH eram ligeiramente mais
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velhos que os restantes e em nenhum foi diagnosticada
sifilis recente.

Comparando o grupo de doentes VIH positivo
(n=87) com o de doentes VIH negativo (n=752),
observou-se maior nUmero de doentes do sexo mas-
culino (13,5:1 vs 2,1:1), maior proporcdo de HSH
(32,6% vs 3,8%) e diagnéstico mais frequente de IST
concomitante (36,8% vs 10,6%) entre os doentes VIH
positivo (p<0,05). Por outro lado, apesar dos doentes
com VIH apresentarem mais sifilis recente que os VIH
negativo (69,0% vs 58,2%), esta diferenca néo foi esta-
tisticamente significativa (p=0,054).

Na populagdo observada, 54 dos 87 doentes referi-
ram conhecimento prévio do seu diagnéstico de VIH, e
neste grupo, constatou-se maior prevaléncia de doen-
tes do sexo masculino (17:1), HSH (47,2%) e com sifilis
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mais frequente de outras IST (31,5%) (p<0,05).

Analisando os 33 doentes com VIH de novo, obser-
vou-se maior frequéncia de IST associadas (45,5%,
p<0,05) e de sifilis recente (66,7%), embora a Ultima
associa¢@o ndo tenha sido estatisticamente significa-
tiva.

Ao longo de 12 anos de consulta registou-se tendén-
cia para um aumento da prevaléncia da co-infecgéo
VIH nos doentes com sifilis, assim como um aumento
da proporgéo de doentes VIH positivos no grupo da
sifilis recente.

Sifilis em HSH

Analisando apenas os doentes do sexo masculino
(n=615), 545 (88,6%) referiram ser heterossexuais
e 56 (9,1%) HSH (Tabela 2). Comparando estes dois
grupos, verificamos que os HSH apresentavam maior
prevaléncia de co-infeccdo VIH (50,0% vs 9,9%), sifilis
recente (78,6% vs 57,4%) e IST concomitante (26,8% vs
15,8%) (p<0,05). O subgrupo de HSH jovem (idade
inferior a 40 anos) é compardvel ao grupo de homens
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heterossexuais, ou seja, apenas os HSH com mais de 40
anos apresentam maior prevaléncia de sifilis recente.

Ao longo dos anos, verificou-se um aumento da pre-
valéncia de HSH, principalmente nos Gltimos 4 anos, e
aumento da proporgdo de HSH no grupo dos doentes
como sifilis recente.

Esta andlise de doentes com sifilis vem apoiar e
reforcar os resultados obtidos noutras séries descritas
na literatura.

O diagnéstico de sifilis foi mais frequente no
sexo masculino*”’, ainda que na nossa série o rdcio
masculino:feminino (M:F) ndo tenha sido tdo pronun-
ciado. Segundo os CDC, récios M:F préximos de 1 tra-
duzem uma transmissdo heterossexual predominante,
enquanto que récios mais elevados sugerem transmis-
sé@o entre HSH®. De facto, na nossa série observamos
maior prevaléncia de doentes heterossexuais do que
HSH, contudo o discreto aumento do récio ao longo
dos anos pode ser explicado pelo aumento da propor-
¢Go de HSH na nossa populagéo.

Relativamente & idade verificamos que o diagnéstico
de sifilis recente foi mais frequente nos mais jovens e
a tardia em idades mais avangadas* e a mediana das
idades foi de aproximadamente 40 anos em ambos os
sexos® tal como anteriormente descrito.

Os avangos na terapéutica anti-retrovirica e a dimi-
nuicdo da morbilidade e mortalidade na infecgéo VIH,
conduziram a menor preocupacéo com esta infecgéo e,
por conseguinte, a uma desinibi¢do dos comportamen-
tos sexuais, o que provavelmente explica o aumento das
taxas de sifilis recente e de gonorreia no Ocidente*>?.
Estes dados podem explicar o aumento da prevalén-
cia da co-infecg@o VIH e o aumento da propor¢do de
doentes VIH positivos no grupo da sifilis recente na
nossa populacdo.

No que concerne aos doentes com conhecimento
prévio do seu diagnéstico de VIH, verificamos que
apresentaram significativamente mais sifilis recente,
assim como outras IST. Num estudo prospectivo reali-
zado no sul de Espanha em doentes com o diagnéstico
de infecgao VIH verificou-se que as IST concomitantes
continuavam a ser frequentes apesar da recomenda-
¢Go do uso de preservativo'®. Estes dados evidenciam
a necessidade de campanhas sobre a importancia do
uso de preservativo na prevencdo da infecgdo pelo HIV
e sobre a responsabilidade na transmissdo de doencas
sexualmente transmissiveis.
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Nos HSH, para além dos avangos no tratamento do
VIH, a expanséo de redes sociais e sexuais que facilitam
répida troca de parceiro, podem justificar o aumento
da prevaléncia de HSH na populagdo da nossa Con-
sulta ao longo dos anos, assim como o aumento da
proporcdo de HSH no grupo da sifilis recente 12,

Na nossa casuistica verificdmos maior prevaléncia
de sifilis recente em HSH. Contudo, a idade é um factor
confundidor na andlise desta relagéo, uma vez que néo
foi encontrada diferenca estatisticamente significativa
nos doentes mais jovens. De facto, Finlayson e col.'
concluiram que era importante o refor¢o da educagéo
sexual em HSH de idade mais avangada e com menor
nivel de escolaridade.

O nosso estudo apresenta algumas limitacdes,
nomeadamente o facto de ser um estudo retrospectivo
e por representar uma drea geogrdéfica limitada, salien-
tando assim a necessidade de estudos multicéntricos
em Portugal.

Os achados de elevada prevaléncia de co-infecgdo
VIH em HSH, uma maior prevaléncia de sifilis recente em
doentes com infeccdo VIH previamente conhecida e uma
maior prevaléncia de diagnéstico de IST concomitantes
nos HSH e nos doentes com co-infecgdo VIH, constituem
achados preocupantes e enfatizam a necessidade de
mais campanhas de sensibilizacdo dirigidas a grupos
especificos como os doentes com infecgéo VIH e os HSH.
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Doente do sexo feminino de 77 anos, submetida a exciséo de carcinoma basocelular localizado na ponta

do nariz, resultando um defeito ovalado com cerca de 25x20mm de didmetro e exposicdo das por¢des mediais das
cartilagens alares. A reconstrug@o foi realizada através da transposic@o de retalhos de mUsculo nasalis para cobrir a
cartilagem, de modo a fornecer um leito vascular adequado para a aposig@o sucessiva de enxerto de pele total colhido
numa prega cutdnea glabelar. O resultado final foi aceitdvel do ponto de vista cosmético.
O retalho do musculo nasalis associado a enxerto de pele total proporciona a reconstrucdo em tempo Unico de defeitos
da ponta do nariz quando existe exposicao de cartilagem sem pericéndrio, proporcionando um fornecimento sanguineo
adequado para a sua viabilidade. Tratando-se de uma alternativa a retalhos locais de grandes dimensées ou a retalhos
inferpolados, permite uma reconstrugdo tecnicamente menos exigente e com resultados cosméticos aceitdveis.

Nariz; MUsculo Nasalis; Enxerto de Pele Total.

NASALIS MUSCLE FLAP FOR RECONSTRUCTION OF THE
NASAL TIP

A 77-year-old female patient submitted to excision of a basal cell carcinoma, resulting in an oval shaped

defect with 20x25mm in diameter and exposure of the medial portions of alar cartilages. The reconstruction was perfor-
med with transposition of muscle flaps from nasalis muscle in order to obtain a suitable vascular bed for a full-thickness
skin graft harvested from a glabelar fold. The final result was cosmetically acceptable.
Nasalis muscle flap associated with a full-thickness skin graft allows a single step reconstruction of nasal tip when
exposure of cartilage without pericondrium occurs. Muscle flaps offer a better vascular supply for the skin graft, being
a good alternative to local flaps or interpolated flaps, with a simpler surgical technique and achieving acceptable cos-
metic results.

Nose; Pele; Rhinoplasty; Surgical Flaps.
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A reconstrucdo de defeitos localizados na ponta
nasal é desafiadora para a cirurgia dermatolégica,
uma vez que irregularidades de cor, textura e espes-
sura da pele séo facilmente notadas neste local. O
uso de tfecidos locais é vantajoso ao proporcionar
equivaléncia méxima desses parémetros'. Além disso,
as cicatrizes séo melhor colocadas na jungéo de uni-
dades estéticas, com adesdo ao principio das subuni-
dades nasais?.

Apresentamos o caso de uma doente do sexo femi-
nino de 77 anos, submetida a exciséo, com margem
de 4 mm, de carcinoma basocelular mal delimitado
localizado na ponta do nariz (Fig. Ta). A excisdo
da lesdo originou um defeito ovalado com cerca
de 25x20mm de didmetro e exposicdo das porgdes
mediais das cartilagens alares (Fig. 1b). De seguida
efectuou-se a transposi¢cdo do muUsculo nasalis para
cobrir a cartilagem (Fig. 1c), de modo a fornecer um
leito vascular adequado para a aposi¢do sucessiva
de enxerto de pele total colhido numa prega cuténea
glabelar (Fig. 1d). O pds-operatério decorreu sem
intercorréncias. O resultado histopatolégico confirmou
carcinoma basocelular, tendo sido a exérese completa.
A doente esté actualmente no segundo ano de follow-
-up, sem recidiva local, e com um resultado cosmético
aceitdvel (Fig. 2).

O nariz é frequentemente afectado por tumores
malignos induzidos pela radiacdo ultra-violeta. A
maioria dos doentes com tais lesdes requer excisdo
cirGrgica, muitas vezes com necessidade de remog@o
do pericondrio ou do periésteo. O retalho de transpo-
sicdo do musculo nasalis, seguido de enxerto de pele
total, permite fornecer uma vascularizagdo adequada
para a sua viabilidade3. Os enxertos de pele se forem
bem planeados, respeitando as subunidades estéticas Fig. 1 - a) pré-operatério, b) defeito ovalado com cerca de
do nariz, e colhidos de uma zona dadora apropriada, 25x20mm de diémetro e exposic@o das porcdes mediais das
podem associar-se a bons resultados estéticos. co'rﬁlagens olgres, c) transposicdo do musculo nasalis co-

Esta técnica cirdrgica permite num Gnico fempo brindo as corhlog;ens alares, d) enxerto de pele total colhido

, . - . numa prega cutdnea glabelar.
operatério, ao contrério dos retalhos interpolados,
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o encerramento de defeitos cirirgicos da ponta do
nariz com exposi¢do de cartilagem, de uma forma
simples, tecnicamente menos exigente e com resulta-
dos cosméticos aceitdveis.
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Fig. 2 - 3 meses pds-operatédrio.
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PIGMENTACAO MACULAR ERUPTIVA IDIOPATICA NA CRIANCA
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A pigmentagéo macular eruptiva idiopdtica é uma patologia rara, que se caracteriza pelo aparecimento de
multiplas mdaculas de cor acastanhada, assinfomdticas, que envolvem mais frequentemente a regido cervical, o tronco e
a regido proximal dos membros. A incidéncia parece ser maior durante a infancia e adolescéncia.
Trata-se de uma entidade distinta do eritema discrémico perstans, de natureza benigna e, observando-se habitualmente
remissdo esponténea ao fim de alguns meses a anos, sem necessidade de tratamento ou investigacao clinica adicional.

Crianca; Hiperpigmentacdo; Remissdo Espontdnea.

IDIOPATHIC ERUPTIVE MACULAR PIGMENTA TION IN
CHILDHOOD

Idiopathic eruptive macular pigmentation is a rare disorder, characterized by the appearance of multiple
brownish macules, asymptomatic, most frequently involving the neck, trunk and proximal region of the members.
The incidence appears to be greater during childhood and adolescence. It is a distinct entity from erythema dyschromi-
cum perstans. Usually it has spontaneous remission after several months to years without additional treatment or clinical
investigation needed.

Child; Hyperpigmentation; Pigmentation Disorders; Remission, Spontaneous.
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INTRODUCAO

A pigmentagéo eruptiva macular idiopética é uma
doenca raramente descrita na literatura que se carac-
teriza pelo aparecimento de mdculas com tonalidade
acastanhada, sem qualquer sinfomatologia acompa-
nhante.

E considerado comummente uma condicéo benigna,
clinica e etiopatologicamente distinta do eritema discré-
mico perstans com o qual faz diagnéstico diferencial.

CASO CLINICO

Doente sexo feminino, 6 anos de idade, trazida
a consulta com dermatose com 3 anos de evolugéo,
que envolviam inicialmente o abdémen, com poste-
rior incremento do nimero de lesdes com extens@o
com cardcter aditivo ao tronco, membros superiores
e inferiores, constituida por multiplas méculas de cor
acastanhada.

A doente negava qualquer sintomatologia acom-
panhante, alteracdo das caracteristicas das lesdes no
curso da evolucdo da dermatose, relacdo causal com
lesdes cutéineas prévias ou histéria medicamentosa.

A histéria familiar ndo permitiu identificar quaisquer
outros casos com sinftomatologia semelhante.

O exame objectivo revelou dermatose com distribui-
¢bo bilateral e grosseiramente simétrica, envolvendo o
tronco (face anterior e dorso) e os membros superiores
e inferiores, constituida por multiplas mdculas bem

delimitadas, superficie ndo descamativa, cor acasta-
nhada, com dimensées variando entre os 3 e os 15
mm de maiores eixos (Figs. 1 e 2). O sinal de Darier
era negativo.

Em biopsia previamente efectuada constatava-se:
acantose irregular da epiderme e incontinéncia pig-
mentar na derme papilar e reticular.

A biopsia foi repetida, revelando aspectos épticos
semelhantes (Fig. 3). O estudo realizado por micros-
copia electrénica revelou a presenga de moltiplos
melanossomas nas células basais da epiderme e
melanéfagos na derme (Fig. 4), aspectos compativeis
com o diagnéstico de pigmentagdo macular eruptiva
idiopdtica.

A familia da doente foi informada do cardcter
benigno da condigé@o e foram instituidas apenas medi-
das de cardcter geral. Néao foi realizada qualquer tera-
péutica dirigida.

O seguimento clinico ulterior da doente permitiu
constatar aos 18 meses de follow-up, melhoria do qua-
dro clinico com remisséo da dermatose constatando-se
regresséo das lesdes hiperpigmentadas. A presente
data, mantém somente uma mdcula no flanco direito

(Fig. 5).

DISCUSSAO E CONCLUSOES

A pigmentagdo macular eruptiva idiopdtica é uma
patologia rara descrita pela primeira vez em 1978 por
Degos'.

Fig. 1 - Mdculas hiperpigmentadas tonalidade acastanha-
da envolvendo tronco.
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Fig. 2 - Mdculas hiperpigmentadas tonalidade acastanha-

da envolvendo porcdo proximal membros inferiores.
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Clinicamente, apresenta-se de forma mais tipica
como mdculas de cor castanha, assintomdticas, mais
frequentemente envolvendo a regido cervical, tronco e
regiGo proximal dos membros e que tende a ocorrer
durante a infancia e adolescéncia?.

A resoluc@o das lesdes ocorre de forma espontdnea
ao fim de um periodo de tempo que pode variar desde
alguns meses a vdrios anos, havendo casos descritos de
remissGo da dermatose ao fim de 20 anos®*. As lesdes
tendem a cicatrizar sem quaisquer alteracdes pigmen-

Fig. 3 - Histopatologia MO: Observa-se acantose irregular tares e sem atrofia.
da epiderme e incontinéncia pigmentar na derme papilar e O diagnéstico diferencial desta condicéio faz-se com
reticular.

outras dermatosas que se caraterizam igualmente pelo

Fig. 4 - Histopatologia ME: Observa-se a presenca de multiplos melanossomas nas células basais da epiderme e melanéfagos na derme.

aparecimento de mdculas e manchas hiperpigmentdas
de forma dispersa no tegumento cuténeo: eritema dis-
crémico perstans; pitiriase versicolor; manchas café com
leite no contexto ou né&o de neurofibromatose tipo I; urti-
caria pigmentosa e sindrome de Gougerot-Carteaud>.

No caso especifico do eritema discrémico perstans
as lesdes maculares sGo habitualmente mais acinzen-
tadas com bordo eritematoso e com tendéncia para
confluirem distinguindo-se das encontradas na pig-
mentagdo macular eruptiva idiopética onde tendem a
apresentar-se com uma colorag@o mais acastanhada e
com padréo de distribuicdo mais individualizavel®.

A avaliagdo histopatolégica & microscopia éptica é
inespecifica permitindo identificar incontinéncia pigmentar
na derme papilar e reticular®’. A microscopia electrénica
fornece dados mais consistentes para apoio diagndstico
tais como: a presenca de melanossomas nas células
basais da epiderme e de melanéfagos na derme®’.

Fig. 5 - Imagem clinica apés 18 meses de follow up: Remis-
sGo da dermatose.
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A pigmentacdo macular eruptiva idiopdtica perma-
nece muitas vezes subdiagnosticado dada a multiplici-
dade de patologias com apresentacéo clinica sobreponi-
vel. Este facto pode contribuir para a percepgéo da rari-
dade desta entidade. Adicionalmente, cré-se que, muitas
vezes o diagndstico inicial seja o de pitiriase versicolor e
que, uma vez instituido o tratamento dirigido para esta
Gltima condigdo se verifique coincidentemente remissdo
esponténea das lesdes contribuindo para o subdiagnés-
tico da pigmentag@o macular eruptiva idiopdtica®.

Salienta-se a importancia deste caso, por descrever
uma entidade rara, de carécter benigno que se encon-
tra pouco descrita na literatura. Tem um curso clinico
carateristico com remisséo esponténea, ndo havendo
por isso necessidade de qualquer tratamento especifico
ou investigagao clinica adicional®.
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FENOMENO PROZONA EM SIFILIS SECUNDARIA.
A IMPORTANCIA DA COMUNICACAO ENTRE O CLINICO
E O LABORATORIO
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O fenémeno prozona consiste na obtencéo de um resultado falso negativo num teste de diagnéstico imu-
nolégico devido a elevada concentracdo do titulo de anticorpos produzidos pelo doente. Esta concentrago excessiva
pode levar & néo formacgéo de complexos antigénio-anticorpo e pode ocorrer em doencas como a sifilis ou a brucelose.
Os autores descrevem o caso de um doente do sexo masculino observado no Servico de Urgéncia por erupgéo sugestiva
de sifilis secunddria ou linfoma cuténeo. Dado que o primeiro RPR foi negativo, o doente foi internado para confirmar
ou excluir a segunda hipétese de diagnéstico.

As bidpsias cut@neas realizadas ndo revelaram linfoma, mas foram sugestivas de sifilis. O laboratério foi contactado
para repetir a fitulacdo sob protocolo dilucional o que permitiu a obtengé@o de VDRL positivo (titulo 1/256).

Este caso ilustra a importéncia do contacto préximo entre o clinico e o laboratério para evitar resultados de sifilis falsa-
mente negativos, tais como os que sdo gerados pelo fenémeno prozona.

Sifilis; Fenédmeno Prozona.

PROZONE PHENOMENON IN SECONDARY SYPHILIS.
THE IMPORTANCE OF COMMUNICATION BETWEEN CLINICIANS
AND LABORATORY

The prozone phenomenon is defined as a falsely negative test due to very high titters of antibody, as
high titters of antigen or antibody may prevent the formation of antigen-antibody complexes in laboratory tests of many
diseases, like syphilis or brucellosis.

We describe the case of a 27 year old caucasian male admitted in the emergency room with enlarged palpable lymph
nodes and a skin eruption either suggestive of secondary syphilis or primary skin lymphoma. Since initial RPR screen was
negative, he was admitted in ward with the latest hypothesis.

Skin biopsies were suggestive of syphilis. The laboratory was then contacted to repeat the test under dillutional protocol,
which enabled the test to be positive (VDRL 1/256 and TPHA positive).

This case illustrates the importance of close contact with the laboratory in order to avoid false negative results, like those
given in presence of prozone phenomenon.

Syphilis, Cutaneous; Syphilis Serodiagnosis; False Negative Reactions.

Por deciséo do autor, este artigo ndo foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortogrdfico.
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O fenémeno prozona consiste na obtengdo de
um resultado falso negativo num teste de diagnéstico
imuno-serolégico devido & elevada concentragéo dos
anticorpos ou antigénios que se pretendem detectar ou
dosear'?. Este fenémeno ocorre porque podem estar
presentes na amostra em andlise titulos muito elevados
de anticorpo, ou antigénio, que impedem a formagéo
de complexos antigénio-anticorpo, necessdrios & reali-
zagdo do método analitico. Este fenémeno pode ocor-
rer nos testes da sifilis, criptococose ou brucelose, entre
outros, sendo particularmente mais frequente, apesar
de raro, na coinfeccdo HIV e sifilis>?1°. O mieloma mul-
tiplo também potencia a ocorréncia de falsos negativos
por fenémeno prozona.

Para contornar os resultados falso negativos condi-
cionados por este fenémeno, os laboratérios dispdem
de protocolos dilucionais, mediante os quais compa-
ram titulagdes de amostra diluida e ndo diluida, a partir
das quais é possivel extrair conclusédes quanto & real
positividade ou negatividade do teste.

A suspeita clinica de sifilis impdée uma confirmacéo
laboratorial. Um dos métodos analiticos de diagnéstico
mais frequentemente utilizado é a reacgdo VDRL (ou
RPR), passivel de sofrer fenémeno prozona. Quando
hé suspeita clinica de sifilis e se observa um resultado
negativo numa daquelas reacgdes, é mandatério que o
clinico comunique ao laboratério a sua convicgdo diag-
néstica no sentido de vir a ser realizada nova titulagéo
sob protocolo dilucional, obviando assim a possibili-
dade de ter ocorrido um falso negativo por fenémeno
prozona. A diluicdo de 1:16 é a mais utilizada para
obter a concentrag@o apropriada de anticorpo e positi-
var a reacgdo de VDRL.

Descrevemos o caso de um doente do sexo mascu-
lino, 27 anos, raga caucasiana, observado no Servigo
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de Urgéncia por erupcdo papular disseminada, néo
pruriginosa, sem queixas dlgicas associadas, desta-
cando-se & observacdo um nédulo do mento com
dois centimetros de didmetro (Fig. 1) e placas tUmidas
escrotais e penianas sugestivas de condilomata lata
(Fig. 2), queixas estas com duas semanas de evolucdo.
O doente negava Ulcera genital prévia. Eram palpé-
veis adenomegdlias cervicais, axilares e inguinais, de
consisténcia eldstica, méveis e indolores, ndo sendo
observdveis lesées palmo-plantares nem da mucosa
oral. O RPR foi negativo.

Apesar do quadro clinico ser consideravelmente
sugestivo de sifilis secunddria, o polimorfismo das
lesdes e o RPR negativo justificou que fosse considerada
no diagnéstico diferencial a hipétese de linfoma prima-
rio cuténeo, pelo que se procedeu ao internamento do
doente para estudo, sendo realizada biopsia cuténea.
A entrada, analiticamente, foi documentada VS de 78,
sem outras alteragdes, obtendo-se, nomeadamente,
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Fig. 2 - Lesdes genitais infiltradas, sugestivas de condilomata
lata.

serologias negativas para HIV, hepatites virais e herpes
simplex 1 e 2, e anticorpo IgG positivo para EBV e IgM
negativo para aquele virus.

Apés insisténcia na anamnese, o doente referiu qua-
dro pregresso de nédulo inguinal esquerdo, indolor,
auto-limitado, apéds contacto com prostituta hd quatro
meses.

O laboratério de Patologia Clinica foi contactado no
sentido de repetir os testes RPR ou VDRL sob protocolo
dilucional, dado podermos estar na presenca de um
falso negativo por fenémeno prozona. Foi assim obtido
resultado positivo de VDRL (fitulo 1/256). O TPHA teve
um titulo 1/2560.

Foi administrada penicilina G benzatinica 2 400
000 Ul, a repetir apés uma semana, assistindo-se &
ocorréncia de reacgéo de Jarisch-Herxheimer apés a
primeira administracdo.

O exame histopatolégico da biopsia de pele néo
revelou quaisquer aspectos sugestivos de linfoma,
observando-se intenso infiltrado histio-plasmocitério
da derme papilar (Fig. 3), com formagao de alguns
granulomas de células gigantes (Fig. 4). Foi realizada
coloracdo de Warthin-Starry que permitiu a observagéo
de multiplas inclusées argentafins correspondentes a
agregados de Treponema pallidum (Fig. 5).

DISCUSSAO

Este caso clinico vem relembrar que a sifilis ¢, de
facto, a “grande imitadora”, na medida em que o
polimorfismo clinico que a caracteriza pode levantar
inGmeras hipdteses de diagnéstico diferencial, desde
patologia inflamatéria ou oncolégica a patologia

Caso Clinico

Fig. 3 - Infilirado liquendide de histidcitos e plasmécitos na
derme papilar, habitualmente observado nas preparacées de
lesdes cutneas de sifilis secunddria.

Fig. 5 - Agregados de T. pallidum na derme papilar pela
coloracao de Warthin-Starry (impregnacéo de sais de prata).
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infecciosa devida a outros agentes microbianos?®.
O facto de poder ocorrer fenémeno prozona em
andlises frequentemente utilizadas para o diagnéstico
laboratorial de sifilis, vem ampliar ainda mais a difi-
culdade que por vezes se coloca na obtengGo de um
diagnéstico.

Este caso vem relembrar a importancia das guideli-
nes da International Union against Sexually Transmitted
Infections (IUSTI), por forma a evitar dificuldades na
abordagem diagnéstica da sifilis. Segundo aquelas
recomendagdes, para o screening inicial face a uma
suspeita de sifilis, deverd ser pedido um teste trepo-
némico, como o TPHA. O RPR ou VDRL estéo assim
indicados para avaliagéo serolégica quantitativa da
actividade da doenga ou monitorizagdo da resposta &
terapéutica.

Impde-se, por estes factos, a comunicagdo préxima
entre o clinico e o laboratério sempre que o grau de
suspeicdo clinica de sifilis seja elevado e a primeira
abordagem analitica fornega resultados negativos. A
repeticdo do testes VDRL sob protocolo dilucional per-
mite obviar estas dificuldades e obter resultados analiti-
cos verdadeiros, Uteis para o diagnéstico®’.
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HIPERSENSIBILIDADE RETARDADA A HEPARINA DE BAIXO PESO
MOLECULAR - QUE ALTERNATIVA A ANTICOAGULACAO?
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Um doente de 75 anos de idade, obeso, realizou terapéutica anticoagulante por trombose venosa profunda
(TVP) do membro inferior: heparina cldssica endovenosa durante 3 dias e dalteparina subcuténea durante 10 dias. Trés
dias depois do término do tratamento o doente é observado por placas eczematiformes nos locais de administracéo
da heparina de baixo peso molecular (HBPM). Os testes epicutdneos, prick, intfradérmicos e subcutdneos realizados se-
quencialmente com vérias HBPM e fondaparinux foram negativos nas leituras imediatas e as 48h. As 72 horas sugiram
lesdes eczematiformes nos testes intfradérmicos e subcutédneos & enoxaparina, fraxiparina e dalteparina, confirmando o
diagnéstico de hipersensibilidade retardada a HBPM. Os testes com o fondaparinux foram negativos, considerando-o
uma alternativa anticoagulante segura. Os testes epicut@neos revelaram discreta reaccdo em D7 apenas & dalteparina e
fraxiparina. Os testes de alergia, sobretudo os intfradérmicos, com vdrias heparinas e heparindides séo essenciais para
confirmar o diagnéstico e identificar alternativas seguras em caso de necessidade de anticoagulagdo futura, como neste
doente com factores de risco para TVP

Anticoagulantes; Hipersensibilidade Retardada; Heparinas de baixo peso molecular; Erupcdes
Cuténeas; Testes Cutdneos.

DELAYED HYPERSENSITIVITY TO LOW MOLECULAR WEIGHT
HEPARIN - WHAT ALTERNATIVE TO ANTICOAGULATION?

A 75 year-old obese patient was submitted to anticoagulant therapy for deep vein thrombosis (DVT) of the
lower limb: classic intravenous heparin for 3 days and subcutaneous dalteparin for 10 days. Three days after the end of
treatment the patient developed eczema-like plaques at the subcutaneous low-molecular-weight heparin (LMWH) injec-
tion sites. Prick, intradermal and patch tests were performed using heparins and fondaparinux, and were inconclusive or
negative at 30 minutes and at 48 hours, therefore, subcutaneous tests were than performed. At D3 and D7 intradermal
tests were positive for fraxiparin, dalteparin and enoxaparin and subcutaneous tests were also positive at D5. All tests
were negative for fondaparinux, considered a safe anticoagulant alternative. Allergy testing with several heparins and
heparinoids is essential to confirm delayed hypersensitivity to LMWH and identify safe alternatives in case of future need
for anticoagulation, as in this patient with risk factors for DVT.

Anticoagulants; Hypersensitivity, Delayed; Heparin, Low-Molecular-Weight; Drug Eruptions; Skin Tests.
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INTRODUCAO

As heparinas, polissacéridos aniénicos sulfatados,
s@o utilizadas como anticoagulantes desde hd déca-
das'. Dividem-se classicamente em heparinas de
elevado peso molecular ou néo fraccionadas — 10-20
kDa — como a sédica e a célcica, e heparinas de baixo
peso molecular (HBPM) ou fraccionadas — 4-6 kDa -
como a enoxaparina, dalteparina, fraxiparina e nadro-
parina. Outros grupos de fdrmacos, os heparinéides
como o danaparéide e o polissulfato de pentosano; os
pentassacdaridos sintéticos como o fondaparinux; e as
hirudinas recombinantes, como a desirudina e lepiru-
dina, foram posteriormente desenvolvidas?.

O sexo feminino, a obesidade e a terapéutica antico-
agulante prolongada t&m sido relatados como factores
de risco para o desenvolvimento de hipersensibilidade
retardada & heparina, que se manifesta uma a duas
semanas apds o inicio da terapéutica, ou mais preco-
cemente em caso de sensibilizacdo prévia, por eritema
ou placas eczematiformes nos locais de injeccdo subcu-
tdnea, com prurido ou sensagdo de queimadura.

CASO CLINICO

Um doente do sexo masculino, obeso, de 75 anos
de idade foi anticoagulado com heparina néo fraccio-
nada, 30.000 Ul ev continuas, durante 3 dias, seguida
de dalteparina subcuténea 15.000 Ul por dia durante
10 dias, por uma trombose venosa profunda (TVP) do
membro inferior. O tratamento decorreu sem quais-
quer intercorréncias. Trés dias depois do término da
terapéutica anticoagulante o doente é observado por
placas de eczema na parede abdominal, nos locais de
administrag@o da dalteparina em injeccdo subcuténea
(Fig. 1, A), com manchas equiméticas e violdceas com
multiplas vesiculas milimétricas & superficie (Fig. 1, B).
Néo referia outras queixas além de prurido intenso nos
locais da dermatose. O hemograma com contagem
de plaquetas foi normal, e sem alteragdo significativa
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Fig. 1 - A - placas de eczema na parede abdominal;
B — pormenor da lesdo de eczema.

relativamente ao Gltimo valor registado na altura do
internamento pela TVP Realizou biopsia cutédnea por
punch n2 5 e o exame histolégico revelou espongiose
com esbog¢o de vesicula e infiltrado linfocitico dermo-
epidérmico (Fig. 2). Concluimos tratar-se de placas de
eczema por hipersensibilidade retardada a HBPM, pelo
gue se colocava a questdo de qual seria a alternativa
d anticoagulagdo em caso deste doente, obeso, vir a
necessitar de tratamento anticoagulante no futuro,
pelo que realizamos testes cutdneos. Testamos vdrias
HBPM: fraxiparina, dalteparina, enoxaparina, e ainda
o pentassacdrido sintético fondaparinux. Num primeiro
tempo efectuamos testes epicutlneos, prick testes e
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Fig. 2 - Hematoxilina-eosina (A x200; B x400) de biopsia
de placa de eczema abdominal: espongiose com esboco de
vesicula e infiltrado linfocitico dermoepidérmico.

testes intradérmicos com os 4 produtos, que foram
negativos ou duvidosos as 48h, pelo que realizamos
nesta data testes subcutdneos. Os prick testes realiza-
dos na face extensora do antebraco esquerdo foram
negativos na leitura aos 30 e 60 minutos (Fig. 3). Os
testes intradérmicos realizados na face extensora do
antebrago direito foram também negativos na leitura

Testes

Prick testes E
subcutaneos

imediata e duvidosos & dalteparina e enoxaparina as
48h. J& ao 32 dia revelaram-se positivos & fraxipa-
rina, dalteparina e enoxaparing, e ao 72 dia ainda se
observava a reacgé@o positiva com vesiculas (Fig. 4).
Realizamos biopsia cuténea por punch n®5 na placa de
teste positivo & fraxiparina, e mais uma vez observamos
espongiose com esbogo de vesicula e infiltrado linfoci-
tico dermoepidérmico (Fig. 5). Os testes subcuténeos
lidos ao 52 dia foram positivos, com vesiculas, & fra-
xiparina e dalteparina (Fig. 3). Os testes epicuténeos
realizados em Finn-chambers e aplicados no dorso tive-
ram leituras negativas ao 22 e 32 dia, mas positivas ao
72 dia (Fig. 3). O fondaparinux foi negativo em todos
os testes (Tabela 1) pelo que serd a alternativa mais
segura caso o doente venha a necessitar de terapéutica
anticoagulante no futuro. Com a realizacdo dos testes
observamos reactivacdo discreta das placas de eczema
no abdémen, que se fornaram pruriginosas e eritema-
tosas com raras pépulas.

DISCUSSAO

Os efeitos secunddrios das heparinas (se ndo espe-
cificado de outra forma, o termo “heparinas” refere-se
as heparinas cldssicas, HBPM, heparinéides e fondapa-
rinux) séo bem conhecidos, como o risco hemorrdgico,
a osteoporose, a queda de cabelo e a trombocitope-
nia induzida pela heparina (TIH). As lesées cuténeas
induzidas pelas heparinas séo menos frequentes mas
tém sido cada vez mais descritas nos Gltimos anos,
sugerindo que ocorrer@o com maior incidéncia do que

Patch testes

60 minutos D5

D7

Fig. 3 - Prick testes negativos aos 60 minutos; Testes subcut@neos positivos em D5; Patch testes positivos em D7.
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Fig. 5 - Hematoxilina-eosina (A x200; B x400) de biop-

sia de placa de teste positivo & fraxiparina: espongiose com
esboco de vesicula e infilirado linfocitico dermoepidérmico.

anteriormente julgado®*. SGo maioritariamente de dois
tipos: placas eczematiformes nos locais de administra-
¢Go de heparina subcutdnea e necrose cutdnea indu-
zida pela heparina. Num estudo de 2009°, as placas
eczematiformes sdo descritas com uma frequéncia de
7.5%, e confirmados alguns factores de risco, como
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o sexo feminino, a obesidade e a terapéutica antico-
agulante prolongada, [@ anteriormente descritos®.
Caracterizam-se por eritema ou placas eczematiformes
nos locais de administracdo que condicionam prurido
ou sensagéo de queimadura, e que surgem uma a
duas semanas apds o inicio da terapéutica, ou mais
precocemente em caso de sensibilizagdo prévia. SGo
uma manifestagdo de reaccdo de hipersensibilidade
retardada, embora os determinantes antigénicos mole-
culares ndo estejam completamente identificados. Mais
raras sdo as reaccdes de hipersensibilidade imediata as
heparinas’. O principal diagnéstico diferencial perante
um doente com lesées cutdneas induzidas pela hepa-
rina é a necrose cutdnea induzida pela heparina, num
contexto de trombocitopenia induzida pela heparina.
Surge dentro de 5 a 14 dias apés o inicio da terapéu-
tica e é potencialmente fatal. Deve-se a anticorpos anti
heparina-factor palquetério 4, que levam a agregagéo
plaquetdria com trombose de grandes vasos e diminui-
¢Go do n2? de plaquetas, que pode ser ainda superior
ao normal, mas inferior ao valor base do doente. Cli-
nicamente as lesées necréticas induzidas pela heparina
podem, numa fase inicial, assemelhar-se &s lesdes
cuténeas por hipersensibilidade retardada8 e ndo tém
relagéo evidente com o local de administracéo.

Devido & semelhanca estrutural da heparina clés-
sica com as HBPM e o fondaparinux (pentassacdrido
sintético, copia de parte da molécula de heparina), as
reaccdes cruzadas podem ocorrer, pelo que a ava-
liagado destes doentes através dos testes de alergias é
mandatéria, uma vez que as reacgdes adversas aos
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FRAXIPARINA D22, D3e7 ® D7 @D D5
DALTEPARINA Neg. D22, D3e7 @7 @ D5
ENOXIPARINA Neg. D22,D3e7 Neg. Neg.
FONDAPARINUX Neg. Neg. Neg. Neg.

fdrmacos anticoagulantes podem impor sérias limi-
tacdes no tratamento das doencgas trombdticas ou na
sua profilaxia. Inicialmente pensava-se que se correla-
cionavam com o peso molecular, e que quanto maior
este fosse, maior seria o risco de sensibilizacdo’, mas
em trabalhos mais recentes fala-se de um risco indivi-
dual néo relacionado com o peso molecular™. Alguns
pacientes com hipersensibilidade retardada & heparina
cléssica ou a alguma HBPM, podem tolerar outra HBPM
sem intercorréncias, como tem sido descrito®!'. Os
pacientes com hipersensibilidade retardada a HBPM
toleram habitualmente a heparina cléssica de admi-
nistracdo endovenosa'?'3. Contudo, a substituigéo por
outra heparina pode levar a sensibilizacdo adicional,
reacgéo cruzada ou mesmo a uma erupgéo maculopa-
pular generalizada'®™.

O caso clinico que apresentamos reitera a possi-
bilidade de reaccées cruzadas entre varias HBPM. O
fondaparinux, contudo, néo revelou positividade, o que
estd de acordo com relatos j& publicados''¢, embora
tenha sido associado a risco de hipersensibilidade
retardada em 0.4% dos casos'’. J& os heparinéides exi-
bem reacg@o cruzada com as restantes heparinas em
até 80% dos casos'®, e portanto ndo sdo alternativas
terapéuticas vdlidas. As hirudinas recombinantes nédo
tém qualquer semelhanga quimica e, portanto, nGo hé
risco de reactividade cruzada com as heparinas, con-
tudo o risco de anafilaxia ndo é desprezivel'.

Concluindo, as lesées cuténeas induzidas pela hepa-
rina ndo sdo raras, devendo ser inspeccionados os locais
de administracdo, especialmente nos doentes de risco:
mulheres obesas sob terapéutica anticoagulante pro-
longada. E essencial excluir trombocitopenia induzida
pela heparina, através de biopsia cuténea (que revelard
espongiose e infiltrado leucocitdrio no caso de HS retar-
dada, e ocluséo de vasos na derme no caso de necrose),
pela contagem de plaquetas e restante investigagéo
laboratorial dirigida se necessdrio. Uma vez excluida
TIH, deve ser suspensa a HBPM, e substituida ou por
heparina cldssica ou por fondaparinux. Os testes epicu-
tdneos s@o de uso limitado pelo elevado peso molecular

das moléculas?. Os intradérmicos séo os mais sensiveis,
devendo os testes de provocacdo subcuténeos ser reser-
vados para quando os intradérmicos séo inconclusivos
ou negativos. Todas as alternativas deverdo ser testadas,
nomeadamente a heparina cléssica, as HBPM e as sinté-
ticas, com leituras até ao 72 dia?'.
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Introducéo: A arterite macular (AM) é a designacdo para um novo tipo de vasculite cutdnea dos vasos de
médio calibre, caracterizada clinicamente por mdculas eritemato-violdceas ou acastanhadas, reticuladas e assintoma-
ticas. A histopatologia revela uma arterite linfocitaria. Relato de caso: Homem de 35 anos, caucasiano, sem hdbitos
tabégicos ou antecedentes pessoais relevantes, observado por erupgéo cutdnea com dois meses de evolucdo, locali-
zado no tronco e membros. Negava outras queixas e o exame fisico geral foi normal. Ao exame fisico dermatolégico
observavam-se multiplas mdculas eritemato-violdceas, assinftométicas e de configuracdo linear e reticulada. Colocou-se
como principal hipétese de diagnéstico periarterite nodosa cuténea (PNC). A avaliagGo imagiolégica e analitica ndo
revelaram doenca sistémica subjacente. O exame histolégico demonstrou um vaso de médio calibre na juncéo entre a
derme profunda e o tecido adiposo subcutdneo envolvido por infiltrado inflamatério predominantemente linfocitario e
depésito de fibrina no [0men, compativel com AM. Conclusé@o: A AM é uma vasculite cutdnea pouco relatada na lite-
ratura, cujo diagnéstico é essencialmente histolégico. Clinicamente, a PNC constitui o principal diagnéstico diferencial.

Arterite; Doencas da Pele.

MACULAR ARTERITIS - THE NEW CUTANEOUS MEDIUM-SIZED
VESSELS VASCULITIS

Introduction: Macular arteritis (MA) is the denomination for a new type of cutaneous medium-size ves-
sels vasculitis, clinically characterized by erythemato-violaceous or brownish, reticulated and asymptomatic macules.
Histopathological examination demonstrates a lymphocytic arteritis. Case Report: A 35-year-old Caucasian man, with
no smoking habits or relevant medical history presented with a 2-months history of cutaneous eruption on his limbs and
trunk. He denied other complaints and the general physical examination was regular. The dermatological examination
revealed multiples nontender and erythematous-violaceous macules, with linear and reticulated configuration. Cuta-
neous periarteritis nodosa (CPN) was the main diagnosis proposed. Laboratory and radiological evaluation showed no
underlying systemic disease. Pathological examination revealed a medium-sized vessel at the junction of the deep reticu-
lar dermis and the hypodermis, surrounded by a predominantly lymphocytic inflammatory infiltrate and fibrin deposits in
the lumen, which were compatible with MA. Conclusion: MA is a poorly reported cutaneous vasculitis in the worldwide
literature. The diagnosis is primarily histological and the CPN is the main clinical differential diagnosis.

Arteritis; Skin Diseases; Hyperpigmentation.
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Vasculitis represents a specific pattern of inflam-
mation of the blood vessel wall. It can affect small,
medium-sized or large vessels. That’s why, any organ
system, including the skin, may be involved. The clinical
features of cutaneous small vessel vasculitis include pal-
pable purpura, urticarial lesions, petechiae and hemor-
rhagic macules or vesicules. In contrast to small vessel
inflammation, medium-sized vasculitis typically presents
with livedo reticularis, ulcers, subcutaneous nodules
and digital necroses. When large vessel are involved,
cutaneous alterations include tender nodules along the
affected artery and, if there is ischemia, necrotic ulcers'.

Macular arteritis (MA) is a newly described cutaneous
medium-sized vessels vasculitis in which the clinical,
laboratory and histological features are different from all
the others types of vasculitis. Till now, only eight similar
cases have been described in English literature, whose
the differences are the terms coined by the authors??.
This article reports another case of MA in a Caucasian
Portuguese male.

A 35-year-old Caucasian Portuguese man presented
with a 2-months history of an asymptomatic eruption
on his lower extremities, preceded by an upper respi-
ratory infection eight days before. The lesions spread
gradually over his back, abdominal region and upper
limbs. His personal and family medical history was
not significant. He was not taking any medication and
denied smoking habits. An extensive clinical evaluation
produced negative findings for systemic complaints.
General physical examination revealed a healthy man.
Dermatological examination showed multiple, round, i
linear, reticular, nontender, ill-defined, erythematous- '\I
-violaceous macules and patches, with variable sized in
diameter, scattered over the lower and upper extremities
and the trunk (Fig. 1).

Cutaneous periarteritis nodosa was the main clinical
diagnosis proposed.
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Fig. 2 - Lymphocytic vasculitis of a medium-sized vessel at the junction of the deep reticular dermis and the subcutaneous fat (a). Dense
lymphocytic infilirate around and within the vessel wall; thickening of the intimal and narrowing of the lumen by fibrinoid material (b). [He-

matoxylin and eosin, 10x (a) and 40x (b)].

Extensive laboratory evaluation was performed and
all the results were within the reference range (Table 1).
Five skin biopsy specimens were obtained and only the
last, which was the deepest one, showed the following
particular findings (Fig. 2): the epidermis and dermis

Table 1 - Radiological and laboratory evaluation.
System Technique Results

Complete blood count
Differential platelet count
Coagulation study
Erythrocyte sedimentation rate
C-reactive protein
Hematologic | Serum and urine protein
electrophoresis
Cryoglobulins
Cryofibrinogen

Cold agglutinin
Thrombophilia screening

Normal/
Negative

Liver Liver funtion tests Normal

Urea, creatinine and electrolytes

- . Normal
Urinalysis

Renal

Hepatitis C serology
Hepatitis B serology
HIV serology
Syphilis serology
Antinuclear antibody Normal/
Rheumatoid factor Negative
Anti-dsDNA

Anti-SSA, anti-SSB, anti-Smith
Antineutrophil cytoplasmic antibodies
Complement levels C3, C4 and CH50

Immunologic

Heart and
pulmonary

Electrocardiogram

Chest X-ray Nl

were regular; there were a predominantly lymphocytic
infilirate around and within the wall of a medium-sized
vessel at the junction of the deep reticular dermis and
the subcutaneous fat; very few neutrophils were obser-
ved; the vessel showed intimal thickening and its lumen
was narrowed by a fibrinoid material; the orcein stain
confirmed the arterioral nature of the vessel, which
demonstrated an intact internal elastic lamina (Fig. 3);
there were no fibrinoid necroses of the vessel wall,
deposition of hemosiderin or melanin. All this findings
were consistent with a newly described medium-sized
vessel cutaneous arteritis named MA.

Low-dose acetylsalicylic acid was prescribed for 3
months, with no improvement. Five months later, the
eruption persisted and no symptoms or change has
been noted. Even though, it was decided to keep the
patient in regular follow-up.

Fig. 3 - The arferioral nature of the vessel was confirmed
with an elastic tissue stain. There was no elastic disruption.
(Orcein stain, 10x).
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In 2003, Fein, et al.? reported three black patients with
hyperpigmented and nontender macules over their lower
extremities, which the histopathological examination
revealed a lymphocyte-mediated arteritis at the junction
of the deep reticular dermis and the subcutaneous fat.
The Portuguese patient’s clinical and histopathological
findings are similar. “Macular arteritis” was the term
he used for this newly recognized variant of cutaneous
arteritis.

In 2008, Lee, et al.* related a series of five patients
in which the clinical presentation were livedo racemosa
and subtle subcutaneous indurations predominantly over
their lower limbs. Despite the presence of some identical
clinical alterations, the overall histological features were
different from those observed in MA. He appointed
this vasculitis “lymphocytic thrombophilic arteritis”, to
emphasize the role of lymphocytes in the development
of a possible localized thrombophilia.

The etiology of MA is unknown. Sadahira, et al.? pro-
posed that the cause of this cutaneous vasculitis is related
to immunologic system events. In the opinion of Saleh, et
al.®, the role of drug and comorbidities in the etiology of
MA is unlike. Until now, extensive laboratory evaluation
has revealed positive antinuclear antibodies®*8, elevated
erythrocyte sedimentation rate?#, positive anti-Ro antibo-
dies®, mildly elevated liver function fests®, positive anti-
cardiolipin antibody titer?4, positive factor V Leiden gene
R506Q mutation* and positive anti-B2-glycoprotein |
antibody*. However, no connective autoimmune disease
or other systemic involvement was observed, even after
long follow-up period in some patients??.

In general, MA presents with multiple, variably sized,
hyperpigmented and less commonly hypopigmented,
linear, reticular and erythematous or erythematous-
-violaceus macules, predominantly on the lower exire-
mities?35-8, The eruption is nonpalpable, nontender and
indolent?3>8, Others site of involvements include the
upper limbs and the trunk?. Traditional vasculitis charac-
teristics like ulceration, necrosis, erythematous nodules
and palpable purpura are not present?.

The clinical differential diagnosis of MA includes
erythema dyschromicum perstans, drug-induced pig-
mentation, postinflammatory hyperpigmentation, pig-
mented purpuric dermatosis, secondary syphilis, mycosis
fungoides and macular amyloidosis?®. However, cuta-
neous periarteritis nodosa (CPAN) is the most important®,
being the unique clinical diagnosis proposed for the
Portuguese patient. For Al-Daraiji, et al.”, MA represents
an indolent and latent form of CPAN. The clinical, histo-
logical and serologic findings that characterize the MA
allow to exclude all these clinical differential diagnosis.

The histological differential diagnosis of MA includes
Degos disease, thromboangiitis obliterans (Buerger dise-
ase), Sneddon Syndrome and Kawasaki disease®. These
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entities are easily ruled out as they lack the histological
alterations observed in MA. Like the Portuguese patient,
all the obtained skin biopsies showed identical chan-
ges??: a normal epidermis and dermis; a dense lym-
phocytic infiltrate around and within the wall of a small
artery at the junction of the deep reticular dermis and
hypodermis; narrowing of the lumen by fibrinoid mate-
rial along the luminal side and no evidence of vessel wall
destruction, deposition of hemosiderin, melanin pigment
incontinence or fat necrosis.

Until now, many treatments were prescribed for
patients with MA (and lymphocytic thrombophilic arte-
ritis), namely: topical clobetasol 0.5%’; prednisolone?;
acetylsalicylic acid and clopidogrel*; acetylsalicylic acid
and nifedipine*; prednisolone and hydroxychloroquine?;
warfarin* and dapsone®. No benefit was noted.

In summary, macular arteritis is a benign condition
with an indolent and chronic evolution. The cause is
unknown. No systemic disease has been reported. CPAN
is the most important clinical differential diagnosis. Defi-
nitive diagnosis is given by histological examination.
Deeply skin biopsies should be obtained.
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A sarcoidose é uma doenca granulomatosa multissistémica de etiologia desconhecida. O envolvimento
cutéineo pode ocorrer, sendo classificado de especifico ou inespecifico, dependendo da presenca ou auséncia de granu-
lomas no exame histopatolégico da pele.

A forma subcutdnea é uma forma particular e mais rara de apresentacéo e constitui o Unico subtipo que se cré estar
associado a doenga sistémica.

Sarcoidose; Doencas da Pele.

SUBCUTANEOUS SARCOIDOSIS - A RARE CASE OF SPECIFIC
CUTANEOUS INVOLVEMENT

Sarcoidosis is a multisystemic granulomatous disease of unknown etiology. Cutaneous involvement can
occur and can be classified as specific or nonspecific depending on the presence or absence of granulomas on his-
topathology of the skin. The subcutaneous form is a special type of presentation and it is believed to be more often
associated with systemic disease.

Sarcoidosis; Skin Diseases.
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INTRODUCAO

A sarcoidose é uma doenga granulomatosa, multis-
sistémica, de etiologia ainda ndo completamente conhe-
cida. O envolvimento cuténeo ocorre em cerca de 25%
dos doentes afectados.

As lesdes cutGneas podem ser especificas, sempre
gue se encontrem granulomas sarcéides no exame his-
topatolégico, e inespecificas nas restantes circunstancias.

Nédulos subcuténeos, podem ser uma manifestacdo
rara de sarcoidose cuténea, descrita originalmente por
Darier e Roussy em 1904. A associacdo com doenca
multissistémica pode ocorrer em até 90% dos casos'2.

CASO CLiNICO

Doente sexo feminino, 35 anos de idade, caucasiana,
referenciada & consulta de Dermatologia com dermatose
com 5 meses de evolucdo. Envolvia inicialmente a regié@o
pré tibial com posterior aumento do nimero de lesdes e
extens@o com cardcter aditivo a ambas as coxas, consti-
tuida por multiplos nédulos subcutédneos com coloragdo
eritema-violécea da pele suprajacente.

A doente negava qualquer sintomatologia acompa-
nhante, do foro constitucional ou de érgdo ou sistema.
Negava igualmente toma de fdrmacos.

Ao exame objectivo observavam-se multiplos nédulos
subcuténeos, limites mal definidos, superficie com cor
eritemato-violdcea, e dimensdes variando entre os 5 e
os 15 mm (Figs. 1 e 2) envolvendo a regido pré-tibial,
face posterior das pernas e coxas.

O exame histopatolégico da biopsia cuténea reve-
lou a presenga de um infiltrado inflamatério linfécitario
gue envolvia granulomas com células epitelioides sem
necrose de caseificacdo, afectando predominantemente
a hipoderme (Fig. 3).

A avaliagdo laboratorial permitiu identificar: hiper-
glicemia em jejum (>200mg/dL) e enzima conversora
angiotensina (ECA) de 84U/L.

A Tomografia Axial Computorizada de alta resolucao
revelou a presenca de microadenopatias em topografia
mediastinica.

A ecografia abdominal e provas de funcéo respira-
téria ndo revelaram alteracdes. A observagéo oftalmo-
|6gica era normal e a prova da tuberculina foi negativa.

Foi instituida terapéutica com colchicina na dose de
Tmg 12/12h.

O seguimento clinico permitiu constatar melhoria
do quadro clinico com remissGo da dermatose e nor-
malizacdo do doseamento da enzima conversora da
angiotensina. A doente foi referenciada & consulta de
Endocrinologia onde foram instituidas medidas dietéti-
cas e terapéutica com antidiabéticos orais.
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Fig. 1 - Mdltiplos nédulos subcuténeos superficie eritema-
tosa.

Fig. 2 - Multiplos nédulos subcutneos superficie eritemato
violdcea (Pormenor).

DISCUSSAO E CONCLUSOES

A sarcoidose subcut@nea é uma manifestacdo espe-
cifica de sarcoidose que tem sido descrita raramente na
literatura.

Aparentemente é mais frequente em doentes do sexo
feminino?® na quinta ou sexta década e, estd associada
a manifestagdes sistémicas da doenca em 14 a 21% dos
casos??.

Manifesta-se de forma insidiosa, como nédulos sub-
cutneos de consisténcia firme, indolores & palpacéo,
sem alteracdes significativas da epiderme. A localizacdo
mais frequente é a porcdo distal dos membros superiores
e inferiores com menor tendéncia para envolver tronco e
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‘ Fig. 3 - Histopatologia MO (H&E, 100x): Infilirado inflamatério envolvendo predominantemente a hipoderme de tipo sarcéide.

face’. As lesdes variam em nimero podendo surgirde 1 a
cerca de cem com dimensdes que variam de 5 a 20mm?3.
O nosso caso representa uma forma de apresentacéo
tipica de sarcoidose subcutdnea com moltiplas lesées
nodulares assintomdticas dos membros inferiores.

Esta forma de apresentagdo da sarcoidose pensava-
-se caraterizar os estadios mais avangados da doenca
mas, nas revisdes clinicas mais recentes®, parece ser
a forma de apresentag@o inicial em cerca de 50% dos
casos podendo mesmo constituir a Unica manifestagéo
da doenca. No caso descrito, ocorreu como manifesta-
¢Go inicial e isolada da doenca.

O prognéstico dos doentes com esta forma de sar-
coidose, parece ser de uma forma geral favoravel, com
algumas séries demonstrando que apenas uma minoria
dos doentes desenvolve formas graves de envolvimento
sistémico com fibrose pulmonar, envolvimento cardiaco
ou bsseo®’?.

Nos doentes com poucas lesdes cutéineas, a terapéu-
tica pode ser realizada com corticdides intralesionais®,
nos doentes cujo envolvimento seja mais extenso a corti-
coterapia sistémica é o tratamento de primeira escolha.
Outras terapéuticas possiveis, em particular em doentes
com contra indicagdo para medicacdo com corticodides
s@o: metotrexato; hidroxicloroquina e colchicina®.

No nosso caso, a opgdo pela colchicina em detri-
mentfo de corticoterapia deveu-se ao facto de estarmos
perante uma doente com diagnéstico de sarcoidose sem
envolvimento sistémico comprovado e, com comorbili-
dades como a diabetes mellitus recém diagnosticada e
ainda ndo controlada medicamente.

Salientamos a importancia deste caso pela sua rari-
dade e pela oportunidade que esta entidade, quando
diagnosticada precocemente, poder conduzir ao diag-
ndstico de sarcoidose sistémica’-'°. Neste caso, o envol-
vimento sistémico ndo foi comprovado até & presente
data. A doente mantém-se, no entanto, em vigilncia

clinica podendo o seu follow-up permitir o seu eventual
diagnéstico de forma precoce.
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O Eritema induratum de Bazin é uma doenca rara, considerada uma reacgdo de hipersensibilidade ao
Mycobacterium tuberculosis. Caracteriza-se pelo aparecimento de nédulos firmes, dolorosos, por vezes, ulcerados nos
membros inferiores. Descrevemos o caso de uma doente do sexo feminino, 83 anos de idade, com queixas de aproxima-
damente 3 meses de duragdo de tumefacgdo cervical direita indolor e de nédulos subcuténeos de superficie eritematosa
envolvendo ambas as pernas.

Antituberculosos; Eritema Induratum; Mycobacterium tuberculosis; Paniculite; Vasculite.

ERYTHEMA INDURATUM OF BAZIN IN A PATIENT WITH ACTIVE
GANGLIONAR TUBERCULOSIS

Erythema induratum of Bazin is a rare disease, characterized by the appearance of cutaneous erythema-
tous nodules, sometimes painful with frequent evolution to ulceration. It is considered to be a hypersensitivity response
to Mycobacterium tuberculosis. We describe an 83 years old female patient, with a 3 months history of erythematous
subcutaneous nodules involving both legs and, at the same time, of right cervical enlarging nodes.

Antitubercular Agents; Erythema Induratum; Mycobacterium tuberculosis; Panniculitis; Vasculitis.
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INTRODUCAO

O Eritema induratum de Bazin é uma doenca rara
gue se caracteriza pelo aparecimento de nédulos fir-
mes, dolorosos e por vezes, ulcerados nos membros
inferiores. E considerado comummente como uma
resposta de hipersensibilidade ao Mycobacterium tuber-
culosis embora tal acepg@o néo seja, de forma alguma,
consensual de entre os vdrios autores encontrados na
literatura'2.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 83 anos de idade, refe-
renciada & consulta de Dermatologia por queixas com
aproximadamente 3 meses de duragdo de tumefacgdo
cervical direita indolor e nédulos subcuténeos superficie
eritematosa, localizados nos dois tercos inferiores da
face anterior e posterior de ambas as pernas.

Negava outras queixas nomeadamente: febre,
perda ponderal, sudorese nocturna, tosse, dispneia, ou
outras de érgdo ou sistema.

Ao exame objectivo observavam-se nos dois tercos
inferiores de ambas as pernas, multiplos nédulos
subcut@neos de superficie eritemato violdcea, alguns
ulcerados. As dimensdes variavam entre um a dois
centimetros de maior eixo, com consisténcia firme e
ligeiramente dolorosos & palpagéo (Fig. 1). Na regido
cervical, & direita palpava-se um conglomerado
adenopdtico, de consisténcia dura e com fistulizagé@o
cutdnea.

O restante exame objectivo néo apresentava outras
alteragdes.

A avaliacdo laboratorial bem como o estudo radio-
l6gico do térax ndo revelavam alteragdes.

A prova de Mantoux foi positiva com eritema e indu-
ragdo de 18mm as 48 horas.

Foi realizada biépsia incisional de uma das lesdes
nodulares da perna, cujo resultado histopatolégico
revelou a existéncia de um infilirado inflamatério cons-
tituido maioritariamente por neutréfilos com padréo
predominantemente lobular. Observavam-se algumas
células gigantes multinucleadas e necrose central dos
adipécitos. Nao se observava vasculite ou granulomas.
A coloracao de Fite e PAS foram negativas.

A pesquisa de DNA de Mycobacterium tuberculosis
pela técnica de PCR (polymerase chain reaction) no
tecido lesional foi negativa mas, o exame cultural, de
uma das lesées cutGneas e de um dos ganglios cervi-
cais, permitiu em ambas o isolamento do Mycobacte-
rium tuberculosis.

Os achados clinicos, laboratoriais e histopatolé-
gicos permitiram o diagnéstico de Eritema induratum
de Bazin associado a tuberculose ganglionar activa.
A doente iniciou terapéutica com esquema tubercu-
lostatico com rifampicina, isoniazida, pirazinamida e
etambutol.

O seguimento clinico ulterior da doente permitiu
constatar as cinco semanas de follow-up melhoria do
guadro clinico com remissdo da dermatose assistindo-
-se a cicatrizagdo das lesdes com hiperpigmentagéo
residual e diminuigéo das dimensdes das adenopatias.
Cumpriu o esquema durante 9 meses.

DISCUSSAO E CONCLUSOES

O conceito de tuberculide pressupée a existéncia de
uma reacgdo de hipersensibilidade cutdnea aos antigé-
nios do Mycobacterium tuberculosis presentes num foco
infeccioso extracut@neo'-S.

Fig. 1 - Nédulos superficie eritemato violdcea alguns com ulceracéo.
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O Eritema induratum de Bazin foi inicialmente des-
crito por Bazin em 1861. S6 mais tarde, em 1882, é
identificado o bacilo Mycobacterium tuberculosis e, se
estabelece a ligagdo destas lesdes dermatolégicas com
a tuberculose®.

Esta relagé@o é questionada poucas décadas apés a
origem da terminologia uma vez que, ndo havia em
muitos casos, presenga de granulomas ou de bacilos
dcido-alcool resistentes nas biépsias das lesdes cutd-
neas?. Posteriormente, surgem na literatura internacio-
nal descri¢gdes de quadros clinicos sobreponiveis ao
eritema induratum de Bazin em doentes cuja prova de
tuberculina era negativa e em que, ndo havia histéria
epidemiolégica de exposigdo & tuberculose?s.

Desde entdo admite-se a designagdo mais genérica
de vasculite nodular, introduzida em 1945 como forma
de distinguir as formas de eritema induratum néo asso-
ciadas a tuberculose designado por eritema induratum
de Whitfield reservando-se a designagéo de eritema
induratum de Bazin unicamente para as formas em que
se demonstre associagéo a tuberculose'.

Raramente, podem ocorrer casos no contexto de
tuberculose activa, tal como no caso da nossa doente.

Encontrdmos trés casos descritos: um no contexto
de tuberculose pulmonar® outro de tuberculose renal®
e o terceiro de tuberculose envolvendo o endométrio’.
Nestes casos, tal como no da nossa doente, foi a mani-
festacdo cutdnea que motivou a investigag@o clinica e
permitiram o diagnéstico de tuberculose activa possibi-
litando a instituicdo de terapéutica dirigida anti-bacilar.

O diagnéstico diferencial faz-se com outras derma-
toses cuja forma de apresentacdo é a de nédulos dolo-
rosos de superficie eritematosa ou eritemato-violdcea
na regido distal dos membros inferiores e inclui: o eri-
tema nodoso; a poliarterite nodosa; lupus profundus;
algumas formas subcuténeas de sarcoidose; linfoma
cuténeo de Células T (paniculite-like) e paniculite pan-
credtica.

Clinicamente, esta entidade apresenta-se como
placas e nédulos de superficie eritemato-violécea,
gue se localizam na face anterior e postero-lateral das
pernas de forma bilateral e grosseiramente simétrica.
Estas lesdes geralmente sdo infiltradas e os nédulos
s@o dolorosos e com tendéncia para evoluirem com
ulceracdo®’. Foram estes aspectos encontrados no caso
descrito, a par com os achados histopatolégicos de
uma paniculite predominantemente lobular, que permi-
tiu fazer o diagnéstico diferencial com outras etiologias
bem mais frequentes como o caso do eritema nodoso.

Apbs resolucdo, as lesdes tendem a cicatrizar com
atrofia e hiperpigmentacdo, como no caso da nossa

Caso Clinico

doente. Se néo tratadas, pode ocorrer evolugdo para
cronicidade com periodos subsequentes recidiva das
lesdes.

Evidéncias clinicas que suportam o diagndstico de
eritema induratum de Bazin incluem: a regresséo das
lesdes cutdneas na sequéncia da instituicdo de terapéu-
tica anti-bacilar; e a positividade da PCR para Myco-
bacterium tuberculosis embora a negatividade deste
Ultimo por si s6, ndo exclua o diagnéstico’® sendo que,
a cultura continua a constituir o exame complementar
de diagnéstico com maior especificidade.

As biépsia de lesdes de eritema induratum de Bazin
revelam aspectos de paniculite lobular que pode ter ou
ndo vasculite associada'"12.

O diagnéstico assenta na existéncia de lesées clini-
camente sugestivas, achados histopatolégicos compa-
tiveis, prova de tuberculina positiva ou positividade na
PCR para pesquisa de DNA do Mycobacterium tuber-
culosis na pele lesional'® e a resposta terapéutica'®. No
nosso caso estes critérios foram preenchidos.

O Eritema induratum de Bazin permanece muitas
vezes subdiagnosticado dada a multiplicidade de
patologias com apresentagdo clinica sobreponivel. Este
facto, associado & realizagdo de biopsias por vezes
superficiais e a uma colheita incompleta da histéria
epidemiolégica, concorre para uma percepcdo ainda
maior da raridade desta entidade.

Salientamos ainda a importancia deste caso clinico
pela raridade com que encontramos na literatura casos
descritos de tuberculides no contexto de tuberculose
activa e, pelo facto de, ser esta manifestacdo derma-
tolégica especifica que motivou a investigacdo clinica
possibilitando a instituicdo da terapéutica correcta da
doente.
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Dear Editor:

Hypertrichosis cubiti or hairy elbow syndrome is a
rare disorder with about 40 cases previously repor-
ted in medical literature. It is a circumscribed form of
hypertrichosis restricted to the extensor aspect of upper
limbs, usually developed along childhood and showing
a regressive tendency in the puberty.

A 6-year-old boy was observed with a history of pro-
fuse hair growth in their upper limbs since the first year
of life. Examination disclosed the presence of many long
vellus hairs distributed symmetrically along the cubital
aspects of upper limbs (Fig. 1). Despite a previous
history of mild psychomotor development delay during

infancy, the facies and mental development were normal
and the weight and height accompanied the percentile
50. No further identical cases were seen in the family,
including the twin brother of the patient. Hairy elbow
syndrome was the proposed diagnosis. According with
the expected evolution, which consists in spontaneous
regression during puberty, the abstinence of treatment
was determined.

Hypertrichosis cubiti or hairy elbow syndrome was
first described by Beighton in 1970 in an Amish family.
Most of the 40 cases found in medical literature are
sporadic, but there are references both to autosomal
dominant and autosomal recessive inheritance. This
particular distribution of long vellus hair was interpreted
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as a form of mosaicism, a nevoid abnormality or either The rarity of this disorder and its possible role as a
an excessive physiologic distribution of hair. syndromic fenotypic manifestation are the facts empha-
The association with other anomalies is uncommon, sized by the authors.

but short stature or several physical defects were repor-
ted. Our case is associated with no further manifesta-
tions besides the psychomotor development delay in
infancy.
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