Trabalhos da

Sociedade Portuguesa

e Dermatologia
eenereologia

Volume 69 - NUimero 2 - Abril / Junho de 2011



TRABALHOS DA SOCIEDADE
PORTUGUESA DE
DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

Gabriela Marques Pinto

Juvenal Esteves (1) Anténio Poiares Baptista
Menéres Sampaio (1) Anténio Cabral Ascenséo (1)

F. Cruz Sobral (1) Manuel Marques Gomes

Artur LeitGo (1) Augusto Mayer-da-Silva
Américo Figueiredo Carlos Resende José Mesquita Guimarées
Anténio Massa Clarisse Rebelo Helena Lacerda e Costa
Anténio Picoto Fernando Guerra Rodrigo Luis Camacho de Freitas
Anténio Pinto Soares Filomena Azevedo Manuela Capitéo-Mor
Anténio Poiares Bapstista Francisco Branddo Margarida Gongalo
Armando Roseira JoGo Amaro Oscar Tellechea
Artur Sousa Basto Jorge Cardoso Osvaldo Correia

Gabriela Marques Pinto

Servigo de Dermatologia Telef: 21 792 42 74 / 21 792 43 42
Hospital de Curry Cabral
Rua da Beneficéncia FAX: 21 792 42 74

1069-166 Lisboa

Sublinhado

Sociedade Portuguesa de

Dermatologia e Venereologia
Publicagées e Publicidade Unipessoal
Rua Prof. Vieira de Almeida, n°38
Lj. A - Bloco B - Piso O
1600-371 LISBOA
Telf.: 21 757 81 35

ISSN: 0304-4777
Registo imprensa n? 111449
Depésito legal 24892/88

161



SOCIEDADE PORTUGUESA DE
DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

Aureliano da Fonseca A. Poiares Baptista

DIRECCAO

Presidente
Américo Manuel da Costa Figueiredo

Vice-Presidente
Jorge Alberto dos Santos Cardoso

Secretdrio Geral Tesoureiro
Manuel Sacramento Marques Paulo Jorge Varela Cerqueira Fernandes

José Carlos Faria Fernandes

MESA DA ASSEMBLEIA GERAL

Presidente
Filomena Maria Moreira de Azevedo

Secretdria Secretdrio
Maria de Lourdes Almeida dos Santos Ferreira José Pedro Gaspar dos Reis

CONSELHO FISCAL

Presidente
Anténio Augusto Guerra Massa

Vogal Vogal
Elvira Augusta Felgueira Leonardo Fernandes Bartolo Maria Margarida Deus da Silva Anes

Capa: “Fitofotodermatite”
Proveniéncia: Dr. David Serra e cols., Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

162



Informagoes aos Autores

A revista “Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia “ é o érgéo oficial da Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia (SPDV) e aceita para publicagéo trabalhos elaborados no émbito da

Dermatologia e da Venereologia.

Publicard também noticias, informagdes, actas e/ou relatérios, bem como os resumos dos trabalhos apresentados

em reuniées, CUrsos ou congressos.

1. Trés conjuntos completos de cada manus-
crito, incluindo gréficos e figuras, deverdo ser
manuscritos, para dapreciag¢éio por um ou mais
consultores (“referees”), para o editor:

Gabriela Marques Pinto
Servico de Dermatologia
Hospital Curry Cabral
Rua da Beneficéncia
1069-166 Lisboa

2. Os autores, ao submeterem o material para pu-
blicagéo, aceitam que o artigo é original e néo

estd proposto para publicagdo em qualquer outra
revista ou livro, excepto sob a forma de resumo.
O consentimento escrito de cada um dos autores
é obrigatério.

3. Preparacdao do manuscrito:

Os trabalhos podem ser submetidos em Portu-
gués ou Inglés. O manuscrito deverd ser dactilo-
grafado a 2 espacos, letra tipo arial ou outra sem
“serif, tamanho 12, em folhas A4 de um sé lado,
com amplas margens. Todas as pdginas, sdo
numeradas. Cada secgGo (ver “organizagdo do
manuscrito”) inicia-se em nova pdgina.

4. Organizagdo do Manuscrito
a - Na primeira pdagina indicar:

Titulo em Portugués

Titulo completo em Inglés

Nome(s) do(s) autor(es)

Servico, Departamento instituicdo de filiacgo de
cada um dos autores

(indicar a filiacdo dos autores por simbolos

(p.ex.* ou **) colocados a pds os nomes e antes
das instituicdes).

Nome, morada, telefone e fax do autor respon-
sGvel pela publicagao.

Referéncia a bolsas, suportes financeiros ou
outros (quando aplicavel).

b - Resumo (2% 3° pdginas)

E obrigatério o envio de resumos em Portugués
e em Inglés, dactilografados em folhas separa-
das, com um mdaximo de 250 palavras.

Os resumos deverdo ser concisos e indicar os
objectivos / dmbito, resultados e conclusdes, ou
descri¢céo suméria dos casos clinicos.

¢ - Palavras Chave (4° pagina)

Cada artigo far-se-& acompanhar de | pagina 5
palavras chave (“Key-words”) dactilografadas em
portugués e em inglés.

d - Texto

O texto deverd ser estruturado da forma tradicional:
i) artigo original: introduc@o; doentes / material
e métodos; resultados; comentdrios ou discusséo.
ii) caso clinico: introducdo; descrigdo do(s) caso(s);
comentdrio ou discussdo.

e - Referéncias / Bibliografia

Todas as referéncias as referéncias (e sé estas)
s@o numeradas e listadas por ordem de apareci-
mento no texto.

Identificar as referéncias no texto, quadros e grd-
ficos por numeragdo drabe (entre parénteses).

163



Informagoes aos Autores

Modelos:

(1) Artigo:

23.Autor NN, Autor NN: Titulo do artigo. Nome
da revista abreviada vol n°: pdgina inicial -
pégina final (ano).

23.Breathnach SM: The skin immune sys-
tem and psoriasis. Clin Exp immunol
91:343-345(1993).

(2) Capitulo do livro:

24.Autor NN, Autor NN: Titulo do Capitulo. In
Editor NN, Editor NN (eds), n° edicdo, Cidade,
Editora, ano, pdg. inicial - pdgina final.

24.Norris PG, Gange RW Hawk LM: Acute
efects of ultraviolet radiation on the skyn.
In Fitzpatrick TB, Elsen AZ, Wolff
K, Freedberg IM, Austen KF (eds), Derma-
tology in General Medecine, 4a ed, New
York, McGraw-Hi 11,1993, pp 1651-1658.

NOTA:Os Titulos das revistas deverdo ser abre-
viados de acordo com o estilo usado no
index Medicus. Dados néo publicados e
“comunicacdes pessoais” ndo podem ser
citadas na bibliografia mas podem ser
referidas no texto (entre parénteses).

f - Quadros

Apresentados individualmente em pdginas sepa-
radas com numeracdo romana pela ordem de
localizagdo no texto.

Cada quadro deve ser acompanhado de
pequeno titulo e pode conter notas de rodapé,
desde que referidas a elementos apresentados
nos quadros.

Néo se aceitam legendas nos quadros.

g - Figuras e legendas

As figuras dever@o ser enviadas sob a forma de:
(i) desenhos ou gréficos nitidos, com qualidade para

164

publicagdo, sem legenda incorporada;

(i) fotografias a preto e branco ou a cores, em papel
brilhante. A fim de evitar reducées, as fotografias
deverdoter de largura 6,5 cm (1 coluna) ou 14 cm
(2 colunas);

(iii) diapositivos de 35mm. Recomenda-se o envio de
1 conjunto de diapositivos para melhor qualidade
de reproducdo na impresséo;

(ivjed-r com fotografias digitalizadas, correcta-
mente e com a mdaxima definicdo possivel; sem
legenda incorporda e acompanhado por
reproducéo a cores, em papel, indicando n2 das
figuras.

No dorso de cada fotografia, ou no caixilho de
cada diapositivo, indicar (1) o numero da figura
conforme referenciado no texto, (2) o nome do | °
autor e (3) uma seta referindo o topo da fotografia.

As legendas deverdo ser enviadas em tolha sepa-
rada, dactilografada a 2 espacos, indicando sem-
pre o n° da figura.

5. EDICAO ELECTRONICA

A fim de facilitar e melhorar o trabalho
de impressdao, recomenda-se que, acom-
panhando os conjuntos impressos, seja
enviado um CD-R, contendo o manuscrito
em forma final de publicacéo e utilizando
como processador de texto o microsoft
word (IBM-compativel). Os graficos deve-
réio ser enviados em ficheiro separado
(Microsoft Power Point, ou similar). E as
imagens deverdo ser enviadas no seu
ficheiro original (jpeg. ou tiff.) e néo
inseridas em qualquer outro programa.

O texto devera ser dactilografado em
continuo, sem introducéio de separadores
de pdagina e sem justificacdo a direita.

Aceitam-se também ficheiros ASCII.



Gabriela MArqUES PINTO ..o ettt 169

Fotossensibilidade Exégena - Aspectos Clinicos e Principais Agentes
David Serra, Felicidade Santiago, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo ...........cccooviiiiiiiiiiiiniiiiiiiieee 171

Medidas de Preven¢ao em Doentes com Mastocitose - Protocolo

Joana Devesa Parente, Maria JOGO SilVA ...cooue e 189

Utilidade do HMB-45 e do Ki-67 em Melanoma Maligno associado a Nevo
Joana Gomes, Joana Parente, Isabel Viana, Esmeralda Vale .......oooe e 195

Tratamento da Psoriase em Idade Pedidtrica - Parte Il: Fototerapia e Tratamento
Sistémico
Maria Jodo Cruz, Sofia Magina, Teresa Baudrier, Filomena Azevedo ..........c....cocoviiiviiiiiiiiiiiieieece e 203

Prevaléncia de Infeccéio Genital por Chlamydia Trachomatis na Consulta
de Venereologia - Estudo Descritivo relativo ao Primeiro Semestre de 2010

Ana Rita Travassos, Jodo Borges da Costa, Jacinta Azevedo, Irene Santo ..........ccccceiiiiieiiiiiiiiiieiiiiiiieeee 211

Artrite Reactiva (syn: Sindrome de Reiter)
Joana Antunes, Jodo Borges da Costa, Manuel Sacramento Marques ..........cccooiiiiiiiiiiiiieiie e 217

Reconstrucao Palpebral em Cirurgia Dermatolégica
Inés Leite, Ricardo Vieira, AMErico FIGQUEIr@O ..........cccuviiiiiiiiii e 227

Reconstrucao Cirdrgica dos 2/3 Médios do Nariz
Jodo GoulGo, ConstanGa FUMAAO ........oiiiiiee e et 237

Retalho de Karapandzic e Retalho de Bernard-Burrow-Webster na Reconstrucao
do Labio Inferior
Ana Brinca, P Andrade, Ricardo Vieira, Américo FIQueir€do ........cccc..oiiiiiiiiiiiiiiiecciee e 241

165



Indice

Protoporfiria Eritropoiética - Caracterizacéio de uma Familia Portadora de uma Nova
Mutacéo no Gene FECH

Paulo Morais, Alberto Mota, Teresa Baudrier, Olga Ferreira, Filipe Trigo, Rita Cerqueira, Aida Palmeiro,

PurificacGo Tavares, FIlomena AZEVEAO .............cooiuiiiiiii e 247

Sindrome Unha-Rétula
Rui Tavares-Bello, Juliana Baptista, Cristina Silvério, Luis Aradjo PInheiro .............cccoecviiiiiiiiiiieeeeeeeee, 255

Herpes Zoster no 1° Ano de Vida
David Serra, Hugo Schénenberger de Oliveira, Américo Figueiredo ............cooiuiiiiiiiiiiiiiiiieiiieeeeeeee e 261

O Papel do Omalizumab na Dermatite Atépica Grave
Sofia Luz, Pedro Silva, Ana Célia Costa, Amélia Spinola Santos, Elisa Pedro, Manuel Pereira Barbosa ............... 267

Pénfigo Vulgar com evolug¢ao para Pénfigo Vegetante

Ana Brinca, Maria Miguel Canelas, Mariana Cravo, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo .......................... 273

Ovv=IID
w
(@]
N

11° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia - Lisboa, 19 a 21 de Novembro de 2010
(Programa e Resumos de Casos Clinicos e de Posters seleccionados para apresentacéo oral) .................. 305

166



Contents

Gabriela MArqUES PINTO ..o ettt 169

Exogenous Photosensitivity - Clinical Aspects and Responsible Agents
David Serra, Felicidade Santiago, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo ...........cccooviiiiiiiiiiiiniiiiiiiieee 171

Prevention Measures in Patients with Mastocytosis — Protocol

Joana Devesa Parente, Maria JOGO SilVA ...cooue e 189

HMB-45 and Ki-67 Staining for Melanoma associated with Nevi
Joana Gomes, Joana Parente, Isabel Viana, Esmeralda Vale .......oooe e 195

Psoriasis Treatment in Pediatric Age - Part 1l: Phototherapy and Systemic Treament

Maria Jodo Cruz, Sofia Magina, Teresa Baudrier, Filomena Azevedo ..........c....cccouiiiviiiiiiiiiiieiieeee e 203

Genital Chlamydia trachomatis Infection in a Sexually Transmitted Infection Clinic -
A Descriptive Study of the First Semester of 2010

Ana Rita Travassos, Jodo Borges da Costa, Jacinta Azevedo, Irene Santo ..........cccccoiiiiieiiiiiiiiiieiiiiiieeee 211

Reactive Arthritis (syn: Reiter’s Syndrome)

Joana Antunes, Jodo Borges da Costa, Manuel Sacramento Marques ..........cccooiiiiiiiiiiiiieiie e 217

Eyelid Reconstruction in Dermatologic Surgery
Inés Leite, Ricardo Vieira, AMErico FIGQUEIr@O ..........cccuviiiiiiiiii e 227

Flap Reconstruction for the Middle Two-Thirds of the Nose
Jodo Gouldo, ConstanGa FUMAAO ........oiiiiiie et 237

Karapandzic Flap and Bernard-Burrow-Webster Flap for Reconstruction of Lower Lip
Ana Brinca, P Andrade, Ricardo Vieira, Américo FIQueiredo ........cccc.oiiiiiiiiiiiiiiieccc e 241

167



Contents

Erythropoietic Protoporphyria — A Family Study and Report of a Novel Mutation
in the FECH Gene

Paulo Morais, Alberto Mota, Teresa Baudrier, Olga Ferreira, Filipe Trigo, Rita Cerqueira, Aida Palmeiro,

PurificacGo Tavares, FIlomena AZEVEAO ..............ooiuiiiiiie e 247

Nail - Patella Syndrome
Rui Tavares-Bello, Juliana Baptista, Cristina Silvério, Luis Aradjo PInheiro .............cccoccviiiiiiiiiieeeeeeee, 255

Infantile Herpes Zoster
David Serra, Hugo Schénenberger de Oliveira, Américo Figueiredo ............oooouiiiiiiiiiiiiiiiieiiieeeeeeee e 261

Omalizumab in Severe Atopic Dermatitis
Sofia Luz, Pedro Silva, Ana Célia Costa, Amélia Spinola Santos, Elisa Pedro, Manuel Pereira Barbosa ............... 267

Pemphigus Vulgaris evolving into Pemphigus Vegetans

Ana Brinca, Maria Miguel Canelas, Mariana Cravo, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo .......................... 273

wn
N
©

WU D>DW0V
0
o
o

11th National Congress of Dermatology and Venereology - Lisbon, November 19-21, 2010
(Program and Abstracts of Case Reports and Oral Poster Presentations) .............cccccooeieioeciiiiceeee 306

168



Editorial

Neste nimero dos “Trabalhos da SPDV” e dando contfinuidade a trabalho editado no ndmero anterior da revista,
publica-se a 22 parte das “Normas de Boa Prdtica para o Tratamento da Psoriase em Idade Pedidtrica — Parte Il: Fotote-
rapia e Tratamento Sistémico”.

Mantemos, como tem sido habitual, capitulos especificos dedicados aos estudos do Grupo para o Estudo e Investi-
gagdo das Doengas Sexualmente Transmissiveis (GEIDST) e aos trabalhos sobre Dermatologia Cirdrgica, agradecendo
mais uma vez aos colegas que continuam a colaborar nestas secgdes da Revista através do envio periédico de artigos.

Por Ultimo, chamava a atengéo para o facto de no presente nimero dos “Trabalhos da SPDV” serem publicados os
resumos dos casos clinicos e dos posters seleccionados para apresentacdo oral no 112 Congresso Nacional de Derma-
tologia e Venereologia, que decorreu em Lisboa em Novembro Ultimo; os resumos referentes és comunicacdes orais ja
foram publicados no nimero anterior da Revista, mas dado o elevado ndmero de trabalhos apresentados neste Con-
gresso, bem como a limitagé@o do espaco gréfico, sé foi possivel publicar os restantes resumos neste nimero da Revista.

Cordiais saudagdes,
Gabriela Marques Pinto
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Educacdo Médica Continua

FOTOSSENSIBILIDADE EXOGENA - ASPECTOS CLINICOS E
PRINCIPAIS AGENTES

David Serra, Felicidade Santiago, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

As reaccdes fototéxicas e fotoalérgicas séo reacgdes cutneas & exposicdo solar que ocorrem na pre-

senca de quimicos fotoactivos. As apresentacdes clinicas s@o diversas e abrangem urticéria de contacto fotoinduzida,
eczema nas dreas fotoexpostas (por vezes com eritema multiforme), queimadura solar exagerada, fitofotodermatite,
pseudoporfiria, foto-onicélise, discromia e Upus eritematoso. Realca-se ainda o papel da exposicdo a quimicos foto-
activos no desenvolvimento de neoplasias cutdneas.
Do ponto de vista epidemiolégico, verifica-se uma variagéo temporal e geogréfica nos agentes responsdveis por estas
reacgdes. Os autores propdem uma revisGo dos mais comuns, incluindo os filtros UV, presentes em fotoprotectores e
cosméticos, as furocumarinas de origem vegetal e alguns fdrmacos (anti-inflamatérios néo esterdides, antimicrobia-
nos, fenotiazinas, amiodarona, etc.).

Fotossensibilidade; Fotoalergia; Fototoxicidade; Croméforo; Radiacdo ultravioleta.

EXOGENOUS PHOTOSENSITIVITY - CLINICAL ASPECTS AND
RESPONSIBLE AGENTS

Phototoxic and photoallergic reactions consist of sun-induced skin reactions in the presence of photoacti-

ve chemicals, applied directly on the skin or of systemic use. They have several distinct clinical presentations, including
photocontact urticaria, eczema on sun exposed areas sometimes with erythema multiforme, exaggerated sunburn,
phytophotodermatitis, pseudoporphyria, photo-onycholysis, dyschromia and lupus erythematosus. Furthermore, there is
mounting evidence that exposure to photoactive chemicals contributes to cutaneous carcinogenesis.
Besides their clinical heterogeneity, there is also a great diversity of causative agents, with striking geographical and
temporal variations. The authors review the spectrum of clinical patterns and also major photosensitizers, including UV-
-filters of sunscreens and cosmetics, vegetal furocoumarins and drugs (NSAIDs, antimicrobials, phenothiazines, amio-
darone, among others).

Photosensitivity; Photoallergy; Phototoxicity; Chromophore; Ultraviolet radiation.

' Dr. David Serra

Hospitais da Universidade de Coimbra
Servigo de Dermatologia e Venereologia
Praceta Prof. Mota Pinto

3000-075 Coimbra

Tel.: 239400420

Fax: 239400490

E-mail: david.serra.fernandes@gmail.com
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Educacdo Médica Continua

A fototoxicidade e a fotoalergia constituem diferen-
tes formas de uma reaccdo cutdnea anormal & luz, ge-
ralmente desencadeada por substéncias endégenas ou
exégenas que sdo selectivamente activadas pela radia-
¢Go solar ou por outras fontes de luz, nomeadamente
artificiais (ldmpadas emissoras de radiagéo ultravioleta
(UV) usadas para fins estéticos ou terapéuticos, ou ou-
tras fontes de radiagdo UV em ambiente de trabalho).
Do espectro solar que atinge a terra, a radiagéo UV e,
em particular, a UVA (320-400nm), é responsdvel pela
maioria dos casos de fotossensibilidade. Apesar de
alguns croméforos absorverem os UVB (290-320nm)
e de estes serem mais energéticos, os UVA penetram
mais profundamente na pele e, sobretudo para os
croméforos sistémicos, representam o espectro de ra-
diag@o mais importante na indugéo da fotodermatose'.
Apenas alguns relatos documentam uma fotossensibili-
dade exdgena exclusiva a radiagdo UVB2.

A fotossensibilidade induzida por agentes tépicos,
outrora frequente e por vezes associada a reacgbes
persistentes & luz, é cada vez mais rara®#, em parte
porque os principais tépicos fotossensibilizantes foram
retirados do mercado. Por outro lado, foram surgindo
novos farmacos com propriedades fotossensibilizantes.
Uma real apreciacdo da dimenséo do problema conti-
nua infelizmente dificultada pela falha de diagnésticos
e de notificacdes num elevado nGmero de casos®.

Apesar de a fotobiologia e os fenémenos de fo-
tossensibilidade terem suscitado um grande interesse
cientifico no passado, estas dreas continuam nos dias
de hoje a gerar preocupagdo e a mobilizar recursos
investigacionais. Novos fotossensibilizantes causadores
de doenca continuam a ser descobertos, por vezes com
novos padrdes clinicos, e vdrios estudos decorrem na
tentativa de esclarecer os mecanismos subjacentes e os
croméforos responséveis por doencas associadas & fo-
tossensibilidade, como, por exemplo, na infecgéo pelo
HIVé7. Por outro lado, procuram desenvolver-se novos
croméforos para fototerapia e terapéutica fotodinémica
aplicadas & Dermatologia ou a outras especialidades.

A pele normal possui diversas moléculas passiveis
de activagéo pela exposi¢do solar. Estas moléculas ou
croméforos participam em reacgdes quimicas funda-
mentais & sobrevivéncia num planeta irradiado pelo
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sol, sendo exemplo o 7-dehidrocolesterol que, sob
efeito dos UVB, origina a pré-vitamina D3 necessdria &
sintese de vitamina D.

A fotossensibilidade pode desenvolver-se na presen-
¢a de um croméforo anormal ou de um croméforo nor-
mal em quantidade excessiva. Quando excitadas por
um fotdo, estas moléculas sofrem alteragdes, por vezes
em simultdneo com moléculas vizinhas, originando uma
cascata de eventos que culmina em inflamagdo e dano
cuténeo. Tal pode ser devido a uma alteracdo molecular
directa (isomerizacdo, quebra de ligagdes duplas, oxi-
dagdo) ou & producdo de radicais livres, dependente ou
ndo de oxigénio, que modificam os lipidos insaturados
das membranas celulares, os aminodcidos aromdticos
das proteinas ou as bases azotadas dos dcidos nuclei-
cos (ADN e ARN). Esta agress@o induz a producéo de
mediadores inflamatérios (prostaglandinas, IL-1, IL-6,
IL-8, entre outras citocinas e quimiocinas) e quando ul-
trapassa a capacidade de interveng@o dos mecanismos
de reparacdo celular ocorre morte celular'. Em alguns
casos, a energia do fotdo pode ser usada pelo croméfo-
ro para gerar uma nova molécula (fotoproduto) ou para
ligar-se a um peptideo endégeno, originando um hap-
teno ou um alergénio, passivel de reconhecimento pelo
sistema imunitério. Nestes casos, pode desenvolver-se
uma fotoalergia com uma fase de sensibilizagdo e uma
fase efectora, de forma semelhante ao que acontece na
dermatite de contacto alérgica.

Os radicais livres sdo importantes mediadores na
fototoxicidade; adicionalmente, vdrias substéncias
fototéxicas, como os psoralenos, a clorpromazina e
as fluorquinolonas sdo capazes de induzir alteragdes
cromossémicas na presenca de radiagdo UV. Assim,
tanto em estudos in vitro, como em animais, estas
substéncias revelaram-se fotomutagénicas e fotoimu-
nossupressoras, com consequentes implicagées na fo-
tocarcinogénese® 2. Estudos epidemiolégicos e relatos
recentes apontam para a relevancia destes fenémenos
em humanos. Em 1999, Przybilla e colaboradores evi-
denciaram a associagé@o entre queratoses actinicas e o
uso de quimicos potencialmente fotossensibilizantes's.
Dados mais recentes tendem a confirmar um aumento
do risco de cancro cutdneo em doentes sujeitos a trata-
mentos prolongados de PUVA'* e também nos expostos
a fluorquinolonas, diuréticos' e voriconazol.

O croméforo responsavel pela reaccdo de fotos-
sensibilidade pode ser uma molécula endégena, como
uma porfirina que se acumula na pele devido a um
defeito metabélico, ou uma molécula exégena, aplica-
da directamente na pele ou que a atinge através da cir-
culag@o sistémica. Em diversos processos patoldgicos,



Fotossensibilidade Exégena — Aspectos Clinicos e Principais Agentes

o cromoféro implicado (& é conhecido; no entanto, em
muitas fotodermatoses (idiopdticas) o principal cromé-
foro continua por identificar. Algumas assemelham-se
a reacgdes fotoalérgicas exdégenas, como a lucite esti-
val benigna, a erupgéo polimorfa & luz ou a dermatite
actinica crénica, enquanto outras tém padrdes clinicos
peculiares, como a hidroa vaciniforme ou o prurigo ac-
tinico. O uso amplamente difundido de fotoprotectores
no contexto destas fotodermatoses, traduz-se frequen-
temente no desenvolvimento de dermatite de contacto
alérgica ou fotoalérgica aos filtros UV3#, associando-se
entdo os efeitos deletérios de croméforos endégenos e
exdgenos.

A fotossensibilidade pode também desenvolver-se
como consequéncia de uma deficiéncia na reparagéo
dos danos provocados pelos raios UV, devido a uma
anomalia genética (xeroderma pigmentosum, sindrome
de Bloom), ou a um desequilibrio transitério da defesa
antioxidante (na pelagra, deve-se aos niveis reduzidos
de niacina, habitualmente causados por dieta carencia-
da ou pelo consumo excessivo de dlcool que degrada
a niacina na sua metabolizacdo), ou ainda como con-
sequéncia de deficiéncias nos mecanismos naturais de
proteccdo da pele (vitiligo, albinismo)’'”.

2.1. Fototoxicidade versus fotoalergia
Na teoria, é clara a distingéo entre fotoalergia, uma
reaccdo de hipersensibilidade mediada por células T
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dirigida contra um alergénio formado apés exposi¢do a
raios UV, e fototoxicidade, que representa uma resposta
inflamatéria exagerada & exposicdo solar na presenca
de um croméforo exdgeno.

Classicamente, a fotoalergia desenvolve-se apenas
num nUmero limitado de individuos, necessita de sensi-
bilizacdo prévia, podendo todavia ocorrer em primeiras
exposi¢des por reacgdes cruzadas entre moléculas es-
truturalmente semelhantes, é passivel de exacerbagdes,
néo é dependente da dose do croméforo exégeno, e
requer baixa exposicdo & radiacdo UV. Manifesta-se
como um eczema que pode abranger as dreas néo-fo-
toexpostas e a nivel histolégico observa-se espongiose,
tal como no eczema. A fototoxicidade é uma reaccdo
mais comum, podendo desenvolver-se em todos os in-
dividuos na presenga de agente fotossensibilizante e ex-
posicdo solar suficientes; ocorre mesmo num primeiro
e Unico contacto, sem reacgdes cruzadas. Surge como
um eritema bem demarcado, limitado exclusivamente
ds dreas fotoexpostas (mimetiza uma queimadura so-
lar) e, na histologia, observam-se abundantes querati-
nécitos apoptdticos (“sunburn cells”) (Quadro ).

Apesar dos diferentes mecanismos nestes dois ti-
pos de fotossensibilidade, algumas moléculas podem
induzir quer dermatites fotoalérgicas, quer fototéxicas.
Embora raro, isto pode ocorrer com as furocumarinas
de diversas plantas (Ruta graveolans, Ficus carica,
Umbeliferae) ou durante a fotoquimioterapia, quando

Quadro |

Frequéncia Alta Baixa
Periodo de laténcia/ sensibilizagéo Néo Sim
Dose de UV/ fotossensibilizante Alta Baixa
Reacgées cruzadas Néo Sim
Eczema

Morfologia das lesées

Queimadura solar

Eritema multiforme

Limites bem definidos Sim

Néo

Areas cobertas

Néo envolvidas

Podem estar envolvidas

Resolugéo Répida Pode recorrer
Hiperpigmentacéo residual Sim Néo
Histologia Queratinécitos apoptéticos (“sunburn cells”) Dermatite espongiforme (eczema)

Mecanismo patolégico

Radicais livres de oxigénio Lesdo directa do ADN
Morte celular e inflamacéo

Hipersensibilidade tipo IV
Fotoproduto
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os doentes se tfornam reactivos a concentracdes muito
baixas de psoralenos e desenvolvem lesdes eczema-
tiformes'. Da mesma forma, para muitos farmacos
fototéxicos, como a prometazina e a lomefloxacina,
alguns doentes desenvolvem fotoalergia, reagindo a
doses muito baixas de farmacos ou de radiacdo so-
lar'?2!, Muito provavelmente, tal como ocorre com os
alergénios de contacto que tém um potencial “irritativo”
para despertar o sistema imunitdrio inato necessdrio
d promogdo do processo de sensibilizagao??, muitos
fotoalergenos sdo moléculas fotoactivas com alguma
capacidade fototdxica inerente, que pode ser o “sinal
de alerta” necessério & iniciag@o do processo de sensi-
bilizacdo do linfécito T.

Embora se reconhega que a fotoalergia ndo ocorre,
por norma, num primeiro contacto, devido & necessi-
dade prévia de sensibilizagdo, tal pode acontecer caso
o doente esteja previamente sensibilizado com uma
molécula semelhante — reaccdo cruzada. Isto ocorre
nos doentes alérgicos ao timerosal (nomeadamente os
reactivos a uma fracgdo da molécula - &cido tiosalicili-
co), que manifestam fotoalergia com a primeira toma
de piroxicam. Apés irradiacdo com UVA, o fotometabo-
lismo do piroxicam origina um radical muito parecido
do ponto de vista antigénico e estrutural com o écido
tiosalicilico, alergénio responsével pela fotoalergia nes-
tes casos®%,

Apesar de se considerar que a fototoxicidade ocorre
em todos os doentes desde que estejam presentes, em
simulténeo e em quantidades suficientes, croméforos
apropriados e exposicdo solar, verificam-se diferen-
cas na susceptibilidade & fototoxicidade a férmacos
e também & fitofotodermatite, entre individuos. Os
mecanismos subjacentes & susceptibilidade individual
permanecem no entanto insuficientemente caracteriza-
dos. Assim, apesar de francamente diferentes no plano
tedrico, na prdtica, existe algum overlap entre fototoxi-
cidade e fotoalergia.

Os padrdes clinicos das doencas fotossensiveis sdo
por vezes muito tipicos, como é o caso da fitofotoder-
matite, da queimadura solar exagerada apés exposi-
¢Go a farmaco fototdxico, da hidroa vaciniforme e do
xeroderma pigmentosum. Contudo, o diagnéstico nem
sempre é ébvio. Tal acontece, por exemplo, quando es-
tdo presentes lesdes eczematiformes agudas e crénicas,
ou hd extens@o das lesdes cutéineas a dreas cobertas
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ou quando a relacdo temporal com a exposi¢éo solar é
menos evidente (geralmente, exposicdo regular) como
sucede na dermatite actinica crénica ou na fotoexacer-
bagéo da rosdcea ou do lUpus eritematoso (LE) pela
aplicacdo de fotoprotectores.

As manifestagées clinicas de fotossensibilidade s@o
muito variadas (Quadro Il), abrangendo quadros téo
distintos como urticéria, eczema, LE subagudo, lesdes
“vitiligo-like” ou carcinomas espinho-celulares' 47,
sendo o seu intervalo de aparecimento também amplo.

Quadro Il

PADROES CLiNICOS
DE FOTOSSENSIBILIDADE

Predominante na
Fotoalergia

Predominante na
Fototoxicidade

“Queimadura solar” exagerada Urticdria em dreas fotoexpostas

Pseudoporfiria Eczema agudo e subagudo

Foto-onicélise Queilite

Hiperpigmentacao “Eritema multiforme-like”

Hipopigmentagdo

Reaccdes liquensid
(lesaes “vitiligo-like”) sacgoes liquenoides

LOpus eritematoso subagudo

Telangiectasia -
e crénico

Pérpura

Queratose actinica
e carcinoma epidermdéide

Reaccoes “pelagra-like”

Na urticéria solar, a exposi¢do solar induz reacgdes
imediatas (minutos), enquanto que na dermatite de
contacto fotoalérgica ou na fotoalergia sistémica o apa-
recimento de lesées cutdneas pode ser retardado em 1
a 2 dias. Os efeitos podem ainda ser mais tardios, com
intervalo de vérios dias a semanas apds a exposicdo,
como na pseudoporfiria ou no LE subagudo; ou anos
mais tarde, no caso da fotocarcinogénese induzida por
uma longa exposicdo a farmacos fotoactivos.

A localizag@o das lesdes, na fotossensibilidade pro-
vocada por um agente tépico, reproduz geralmente
a drea de aplicagdo que foi irradiada. No entanto,
a localizagéo e distribuicGo das lesdes nem sempre
é tao tipica, podendo estender-se a outras dreas por
contacto acidental, como & extremidade contralateral
(pelo contacto das superficies cutéineas) ou a outras
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dreas por contacto com as mdos ou com objectos
contaminados?. Sendo a absorcdo transcutdnea de
alguns medicamentos tépicos (AINEs) muito significa-
tiva, a distribuicdo das lesdes pode assemelhar-se &
da fotossensibilidade sistémica. Nestes casos, as lesdes
atingem de forma simétrica todas as dreas fotoexpostas
(incluindo face, drea em V do pescogo e decote, dorso
das méos e antebragos) e poupam as éreas cobertas. A
observagao de certas dreas habitualmente ndo cober-
tas, mas parcialmente protegidas do sol, ajuda muitas
vezes no diagnéstico diferencial, em particular com a
dermatite de contacto aero-transportada. Estas incluem
as pdlpebras superiores, o ldbio superior, as rugas
profundas (Fig. 1), as dreas retroauriculares, a drea
submandibular (Fig. 2) e as dreas cobertas pela barba
e pelo cabelo. Em exposi¢des mais extensas & radiagéo
UV, as grandes pregas e as dreas cobertas pelo vestud-
rio e acessérios (relégio, sapatos) séo habitualmente
poupadas. Em casos particulares, quando a exposigdo

Fig. 2 - Fotoalergia ao piroxicam, poupando a drea de
sombra submentoniana.

solar ndo é uniforme, a topografia lesional pode ser
assimétrica ou relativamente circunscrita, tal como em
condutores de automéveis que apenas expdem o braco
esquerdo. Na fotossensibilidade sistémica, o labio infe-
rior estd quase sempre envolvido, devido & sua grande
e constante exposigéo solar e & menor espessura da
camada cérnea nesta localizagdo?” 2.

3.1. Manifestacées agudas de fotossensibili-
dade

3.1.1 Reacgdes imediatas

A excepcdo da urticdria solar idiopdtica, na qual
néo estd identificado o croméforo responsavel, a ur-
ticdria como manifestagéo de fotossensibilidade «
substéncia exégena foi raramente descrita com o 4cido
5-aminolevulinico, usado na terapia fotodindmica®, e
com a oxibenzona®?? e a clorpromazina®. Contudo
, para determinados fdrmacos, como a amiodarona
4 ' : ; e o benoxaprofeno (j&@ retirado do mercado), podem
ocorrer disestesias (“formigueiros”) e ardor imediatos,
com eritema fransitério, como manifestagdo de fotos-
sensibilidade'.

Fig. 1 - Fofotoxicidade aguda & amiodarona, que simula
uma queimadura solar e poupa as rugas profundas.
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3.1.2. Fototoxicidade aguda

A principal manifestacdo clinica aguda de fototoxi-
cidade é um eritema e/ou edema agudo bem delimi-
tado, com ardor local, que progride em situacdo mais
grave para bolha com dor cutdnea. O quadro instala-
-se nas 24 horas apds a exposicdo solar. Ocorre um
descolamento epidérmico nos dias seguintes, que pode
resolver com hiperpigmentagéo residual. Clinicamen-
te, assemelha-se a uma queimadura solar exagerada
e pode eventualmente cursar com sinfomas sistémicos
como febre.

3.1.3. Eczema fotoalérgico agudo

A fotoalergia manifesta-se como uma reacgé@o
eczematiforme pruriginosa, de limites irregulares e mal
definidos, nas dreas fotoexpostas, podendo estender-
-se s dreas cobertas. Desenvolve-se 24 a 48 horas
apéds a exposicdo solar, e nGo num primeiro contacto.
Resolve, tal como o eczema agudo, com descamacéo e
sem hiperpigmentacdo. Na fotossensibilidade sistémi-
ca, a distribuicdo das lesdes é geralmente simétrica e
as dreas cobertas sdo poupadas, embora néo de forma
tdo nitida como na fototoxicidade.

Nas reaccdes fotoalérgicas mais intensas podem
por vezes encontrar-se lesdes em alvo (tipicas ou ati-
picas), na periferia das lesdes eczematiformes ou por
vezes a distdncia. Assemelham-se clinicamente a lesdes
de eritema multiforme e t&m histopatologia também
sobreponivel, como foi descrito com o cetoprofeno%.

Raramente, um fotossensibilizante sistémico pode
induzir um auténtico eritema multiforme ou uma necré-
lise epidérmica téxica das dreas fotoexpostas, como foi
relatado com o paclitaxel®®, o naproxeno®” e o cloba-
zam?®® (Fig. 3).

3.2. Manifestagoes subagudas de fotossensi-
bilidade

Outros padrées clinicos menos frequentes desen-
volvem-se mais tardiamente, dias a semanas apds a
exposi¢do ao sol e ao fotossensibilizante, ou raramente
de forma aguda. Estes padrées sugerem uma reacgéo
fototéxica e incluem pseudoporfiria, foto-onicélise, dis-
cromia, telangiectasia e pUrpura.

3.2.1. Pseudoporfiria

A pseudoporfiria foi inicialmente descrita com o éci-
do nalidixico, o naproxeno e a furosemida (Fig. 4), pre-
dominantemente em criangas'**?, e mais recentemente
com a ciprofloxacina®’, o celecoxib*'*?, o voriconazol
2843 & o imatinib*. Na pele exposta ao sol, observa-se
fragilidade cutdnea crénica e formacdo de bolhas, sem
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Fig. 3 - Toxidermia ao diclofenac, com lesdes em alvo
atipicas, bolhas e dreas erosivas, concentradas nas dreas
fotoexpostas.

Fig. 4 - Bolhas tensas no dorso da méo reveladoras de
pseudo-porfiria induzida pela furosemida.

sinais inflamatérios, e ocasionalmente quistos de milia,
simulando a porfiria cutdnea tarda (PCT) do ponto de
vista clinico e histopatolégico. O mecanismo subjacen-
te é provavelmente uma reacgéo fototdxica, na qual o
farmaco funciona como crémoforo, & semelhanca do
papel desempenhado pelas porfirinas na PCT'4%7,

3.2.2. Foto-onicolise

A foto-onicdlise, com onicélise distal em “meia-lua”
afectando uma ou vdrias unhas, é outro padréo tipico
de fototoxicidade, que se manifesta frequentemente de
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forma isolada. Surge 2 a 3 semanas apds a ingestéo
do farmaco e da exposicdo solar, podendo ser prece-
dida por dor localizada ao aparelho ungueal. Ocorre
sobretudo com as tetraciclinas (dimetilclortetraciclina)*’,
os psoralenos e as fluorquinolonas*. Néo existe ainda
uma explicagdo definitiva para o envolvimento ungueal
exclusivo; o leito ungueal contém menos melanina e é
relativamente desprotegido da luz solar; adicionalmen-
te, a tdbua ungueal pode funcionar como uma lente; a
reaccdo inflamatéria induz o descolamento da tdbua
do respectivo leito ungueal*>+.

A hiperpigmentagdo observada apés uma reaccdo
fototéxica aguda corresponde geralmente a uma hiper-
pigmentagdo melanocitica residual, pés-inflamatéria, e
surge de forma expectdvel com a fitotodermatite (Fig. 5)
e com as reaccdes liquendides, associadas por exemplo
as fenotiazinas (Fig. 6).

Em raras ocasides, lesdes “vitiligo-like” de limites
bem definidos podem ocorrer apés a reaccdo de fo-
tossensibilidade aguda, tais como nos casos induzidos
pela flutamida*®4?.

A discromia pode ainda surgir devido & acumulagédo
de fdrmacos ou de metabolitos na derme, nomeada-
mente com a amiodarona, a minociclina e as fenotia-
zinas®®'. Para além da reaccdo de fotossensibilidade
aguda que é mais frequente, parte destes doentes (so-
bretudo os que t&ém fototipos mais baixos) desenvolvem
uma colorag¢do acastanhada, acinzentada ou azulada
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das dreas fotoexpostas. Esta alteracdo pigmentar surge
tardiamente e persiste mais tempo do que as hiperpig-
mentagdes melanociticas residuais'**°.

A telangiectasia, como manifestagdo de fotossensi-
bilidade, foi descrita com os bloqueadores dos canais
de cdlcio®?. Pode ainda, neste capitulo, considerar-
-se o padréo telangiectidsico de fotoenvelhecimento
agravado pela toma crénica de fdrmacos fotoactivos,
com lesdes sobretudo nas faces laterais do pescocgo,
poupando a drea de sombra submentoniana. Estd
também descrita uma pUrpura petequial pruriginosa
confinada estritamente as dreas fotoexpostas associada
a ciprofloxacina®.
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A pelagra pode estar associada ao uso prolongado
de isoniazida, que compete a nivel bioquimico com a
niacina. Reaccdes pelagréides idénticas foram descritas
com agentes citostdsticos, como a é6-mercaptopurina e
o 5-fluoruracilo.

3.3. Manifestacoes retardadas ou tardias de
fotossensibilidade

Alguns casos de LE subagudo e crénico tém sido
atribuidos & exposigdo a alergénios ou fdrmacos e ao
sol. Este fenémeno foi inicialmente documentado com
tiazidas, blogqueadores dos canais de célcio, inibidores
da enzima de conversdo da angiotensina®* e terbina-
fina®® e, mais recentemente, com taxanos (paclitaxel e
docetaxel)3¢%¢. As lesées surgem geralmente semanas
ou meses apds a exposicdo e maioritariamente em
doentes que apresentam anticorpos anti-Ro, marca-
dor por exceléncia de fotossensibilidade no contexto
de LE. Quanto aos mecanismos envolvidos, embora
ainda insuficientemente esclarecidos, importa consi-
derar que os fdrmacos podem potenciar a expresséo
membranar de antigénio Ro nos queratinécitos, propi-
ciando desta forma o aparecimento de citotoxicidade
mediada por anticorpos, e podem interferir com a
apoptose e/ou com a produgéo de citoquinas, promo-
vendo por estas vias o desenvolvimento de fotossen-

sibilidade®*.

A dermatite actinica crénica manifesta-se como um
eczema fotossensivel ou como um eczema crénico,
com hiperpigmentacdo acinzentada, edema cutdneo
e liquenificacdo, eventualmente com fdcies leonino,
podendo levantar a suspeita de linfoma cuténeo.
Por vezes, podem persistir dividas quanto ao diag-
ndstico diferencial, sobretudo no caso da variante
linfomatéide, o reticuléide actinico, onde as alteragdes
histolégicas também simulam um linfoma. As lesdes
concentram-se nas dreas fotoexpostas e sdo agravadas
pela exposicéo solar, caracteristica nem sempre eviden-
te na prdtica clinica, atendendo as minimas doses de
radiag@o necessdria para a inducdo de lesdes nestes
doentes. A caracteristica principal desta entidade é a
sensibilidade extrema relativamente aos UVB, que se
traduz numa dose eritematosa minima (DEM) muito re-
duzida, aos UVA e, por vezes, também a luz visivel”>.
E frequente haver histéria prévia de uma fotodermatose
ou de uma dermatite de contacto alérgica a perfumes
ou plantas (lactonas sesquiterpénicas, colofénia). Pos-
tula-se que ocorra a formacdo de um auto-antigénio
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durante o curso da doenga, que por sua vez leva ao
desenvolvimento de uma fotossensibilidade crescente,
com agravamento progressivo e perenizacdo do qua-
dro clinico'”*".

Dados recentes apontam para uma associagéo
entre exposig@o prolongada a moléculas fotoactivas e
uma maior incidéncia de queratose actinica, de carci-
noma espinhocelular e, possivelmente, também de me-
lanoma, em semelhanga ao |& observado em doentes
submetidos a numerosos tratamentos com PUVA™'5,
Para além dos psoralenos, o naproxeno, a clorpromazi-
na e as fluorquinolonas, em particular a lomefloxacina,
também induzem, in vitro, agressdo do ADN durante
a exposicdo aos raios UV e promovem, em modelos
animais, a carcinogénese cutdnea®’. Adicionalmente,
foram observados casos de fotossensibilidade severa
grave associada a cancro cutdneo em doentes tratados
com voriconazol'® e ciprofloxacina. Para além da fo-
tocarcinogénese, o fotoenvelhecimento também parece
ser agravado pelo uso de fotossensibilizantes tépicos
ou sistémicos.

A lista de substancias capazes de induzir fotossensi-
bilidade é extensa e ndo cessa de crescer. A avaliagdo
do potencial fotossensibilizante, sobretudo no caso de
cosméticos e outros produtos de consumo geral, tem
merecido uma maior atengéo por parte da indUstria
e das autoridades, com consequéncias efectivas na
regulacdo da produgéo e distribuicdo destas substén-
cias. A fitulo exemplificativo, o musk ambrette e o 6leo
natural de bergamota foram banidos pela indUstria de
perfumes; o isopropildibenzoilmetano, anteriormente
utilizado como filtro solar, foi abandonado em 1994;
o olaquindox, um antibiético utilizado como aditivo
alimentar em pecudria, foi proibido pela Comisséo Eu-
ropeia em 1998%; as salicilanilidas halogenadas foram
eliminadas de desinfectantes e produtos de higiene em
muitos paises a partir de 1976. Na actualidade, o con-
sumidor europeu encontra-se relativamente protegido;
no entanto mesmo estas substdncias consideradas “his-
téricas” no nosso meio, podem por vezes estar presen-
tes em produtos importados®®.

Actualmente, na maioria dos estudos, os principais
fotossensibilizantes s@o os filtros UV340¢! que represen-
tam 5.6 a 80% dos casos diagnosticados com testes
fotoepicutdneos®¢?%*. No entanto, no Sul da Europa
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o cendrio é diferente, verificando-se uma franca pre-
ponderdncia de reaccdes devidas a furocumarinas, de
origem vegetal, e a fdrmacosé?64-¢,

4.1. Filtros UV

O uso de filtros UV tem-se expandido de forma no-
téria, em parte devido a uma maior consciéncia colecti-
va relativamente aos efeitos nefastos da radiagéo solar.
O seu uso ndo se esgota nos protectores solares, sendo
actualmente incorporados na formulagdo de muitos
produtos de cosmética facial e capilar, em vernizes
ungueais, em batons labiais, entre outros. No entanto,
apesar do seu uso tao difundido, o nimero de reacgdes
adversas é relativamente baixo, com estudos recentes
a revelarem apenas 5.6 a 12% de fototestes positivos
para filiros UV em 2400 doentes testados®#6264:67,

Os filtros UV tradicionais s@o causadores de derma-
tite de contacto alérgica e/ou fotoalérgica ou ainda de
dermatite de contacto fotoagravada*. Nos anos 50 e
60, o PABA (4cido para-aminobenzéico) era um aler-
génio muito frequente (4% da populagdo num estudo
norte-americano), o que levou a uma redugéo drdsti-
ca do seu uso. Mesmo assim, continuam a surgir casos
pontuais, como atesta uma publicagdo recente®.

Posteriormente, estudos efectuados durante as dé-
cadas de setenta a noventa apontavam os filtros UVA,
como a oxibenzona (benzofenona-3) ou o isopropil-
dibenzoilmetano, como fotossensibilizantes mais fre-
quentes®!636467.71  Entretanto, este Ultimo deixou de ser
produzido e verifica-se que outro dibenzoilmetano, o
butilmetoxidibenzoilmetano (avobenzona), actualmente
no mercado, é menos sensibilizante, pelo que é prova-
vel que a maioria das reacgdes previamente registadas
se devessem a reaccdes cruzadas’'.

Néo obstante o facto de permanecer como principal
fotoalergeno no conjunto dos filtros UV#696467 g oxi-
benzona continua a ser um filtro muito utilizado, sendo
um ingrediente comum em numerosos cosméticos.
Também em Portugal, diversos casos de fotoalergia fo-
ram documentados’?74. Raramente, pode também cau-
sar urticdria de contacto fotoinduzida e até anafilaxia®?.
Gradualmente, tem vindo a ser substituida em muitos
protectores solares, e, quando presente em concentra-
¢oes superiores a 0.5%, tal deve constar como aviso no
rétulo do produto. A sulibenzona (benzofenona-4) e a
mexenona (benzofenona-10) sdo moléculas aparenta-
das que induzem alergia com menor frequéncia®7>7¢,
Ainda a propésito da oxibenzona e das benzofenonas
em geral, o seu potencial efeito estrogénico afigura-se
como mais uma fonte de preocupagdo suscitada por
estas moléculas”’.
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Os cinamatos, incluindo o isoamyl-p-methoxycinna-
mate, o ethylhexyl-p-methoxycinnamate, o 4-methylben-
zylidene camphor, o phenylbenzimidazole sulfonic acid,
o drometrizole trisiloxane (Mexoryl XL), o octyl dimethyl
PABA (Padimate O) e o octocrileno também provocam,
com regularidade, casos de fotoalergia®#626466.67 O
contributo de outros filtros UVB, como os salicilatos (oc-
tilsalicilato e homosalicilato), para a fotoalergia é tido
como minimo ou modesto’8’?.

Os filtros mais recentes — Mexoryl SX (terephtady-
lene dicamphor sulfonic acid), Mexoryl XL, Tinosorb M
(methylene-bis-benzotriazolyl tetramethylbutylphenol ou
bisoctrizole) e Tinosorb S (bis-ethylhexyloxyphenol me-
thoxyphenyl triazine) — sGo moléculas fotoestéveis que,
quando misturadas com outros filiros mais antigos, fo-
toldbeis, como a avobenzona ou os cinamatos, conse-
guem estabilizd-los. Comparativamente com os filtros
anteriores, os novos protegem com mais eficacia dos
raios UV e parecem reduzir o risco de dermatite foto-
alérgica, inclusivamente da associada aos filtros tradi-
cionais. Uma revisdo da literatura revelou apenas um
caso de fotoalergia ao Mexoryl SX° e ainda 2 casos de
DCA oo decilglucésido®®’°, surfactante utilizado para
solubilizar o Tinosorb M.

4.2, Plantas e fitofotodermatite

As furocumarinas séo substéncias fotoactivas produ-
zidas por diversas plantas, como a figueira (Ficus cari-
ca), a arruda (Ruta graveolens; ou ruda), ou a pastinaca
(Pastinaca sativa; também conhecida como pastinaga,
cherévia, chirivia, cherivia...), conferindo-lhes alguma
protecgdio contra parasitas e outros agressores. Estas
plantas existem um pouco por todo o mundo e perten-
cem principalmente as familias Umbelliferae, Rutacea e
Moracea. As furocumarinas incluem, entre outras mo-
léculas, derivados do psoraleno, como o bergapteno
(5-metoxipsoraleno) e o 8-metoxipsoraleno. As suas
propriedades medicinais séo reconhecidas desde a An-
tiguidade, com o uso da seiva no tratamento do vitiligo.
Num passado mais recente, o uso dos psoralenos foi
aplicado em fotoquimioterapia (PUVA), e pela indéstria
cosmética, em bronzeadores e perfumes. Um exemplo
é o 6leo natural de bergamota, rico em bergapteno,
entretanto abandonado, pois era responsdvel pela ca-
racteristica dermatite com hiperpigmentacdo “em ber-
loque”, associada a perfumes®. O uso de furocuma-
rinas como bronzeadores também veio a ser posto de
parte, atendendo ao reconhecimento dos seus efeitos
deletérios, em particular sobre o ADN.

A fitofotodermatite resulta entdo do contacto inad-
vertido com determinadas plantas, quer em contexto
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recreativo, quer ocupacional, como ocorre, por exem-
plo, com jardineiros ou trabalhadores agricolas que
recolhem vegetais, como figos ou cherévia, e cortam
ervas e pequenos arbustos, como a ruda ou o Dictam-
nus albus®'®?; ou ainda o empregado de bar que pre-
para bebidas com lima (Citrus aurantifolia) em espaco
soalheiro®0.82:83,

As caracteristicas clinicas sdo geralmente muito
sugestivas. Como descrito por Oppenheim em 1934 —
dermatosis bullosa striata pratensis — observam-se lesées
eritematosas lineares, muitas vezes com ardor, que sur-
gem em 24 a 48 horas e que correspondem aos locais
de contacto com a planta lesada (seiva). Pouco depois,
desenvolvem-se bolhas e vesiculas dolorosas (Fig. 7). A
resolucdo acompanha-se de hiperpigmentagéo residual
gue pode permitir o diagnéstico retrospectivo®.

Fig. 7 - Vesiculas e bolhas em base eritematosa, com dis-
posicdo linear, muito caracteristicas de fitofotodermatite.
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Uma apresentagdo clinica alternativa consiste num
envolvimento difuso das dreas fotoexpostas e surge as-
sociada ao uso de cortadores ou aparadores de erva,
cujo funcionamento leva & disperséo aérea de goticulas
de seiva (“strimmer dermatitis”)®. Este padréo difuso
também é ocasionalmente encontrado em criangas,
tal como outro bastante curioso, com lesdes restritas &
drea perioral, por contacto com o Heraclium mantega-
zzianum, planta de caule oco, utilizada em brincadeiras
para fazer sons ou langar gréos ou pequenas pedras
(sopro pelo caule)®.

Ainda no contexto das plantas, importa considerar
a fotossensibilidade sistémica que pode suceder & in-
gestdo de aipo e cherévia ou de infusées de hipericdo
(Hypericum perfuratum; também designada erva-de-
-sdo-jodo ou milfurada)®8,

4.3. Farmacos

A fotossensibilidade induzida por medicamen-
tos pode resultar do seu uso tépico ou sistémico,
verificando-se ainda casualmente em contexto ocu-
pacional®®. A fotossensibilidade pela clorpromazina
foi observada em enfermeiros ou cuidadores que
manuseavam o medicamento (em particular, quan-
do esmagavam os comprimidos para administracdo
a doentes com dificuldades de degluticéo)?. Outro
exemplo ocupacional é a DC fotoalérgica ao carpro-
feno (AINE) reportada em trabalhadores envolvidos
na sua produg@o®é®’,

Tendo em conta os resultados das séries de provas
fotoepicutaneas publicadas por autores do Sul da Eu-
ropa, os farmacos séo a principal causa de fotoalergia
exdgena nesta drea geogrdfica, enquanto os filtros
UV sé@o mais relevantes nos paises do Norte de Euro-
pab?64-6¢_ Esta divergéncia epidemiolégica pode dever-
-se a diferentes hdbitos de prescricdo, mas também
ao facto de os AINEs néo estarem incluidos em muitas
séries de testes fotoepicutéineos.

Os medicamentos sistémicos mais vezes envolvidos
incluem diversos antimicrobianos, como tetraciclinas,
fluorquinolonas, sulfonamidas e alguns antifongicos
(voriconazol e griseofulvina), AINEs, fenotiazinas e far-
macos cardiovasculares, enquanto que por via tépica,
os AINEs séo de longe a principal causa64-6¢,

4.3.1. Antimicrobianos

As tetraciclinas de uso sistémico, nomeadamente a
doxiciclina e a minociclina (Fig. 8), séo fototéxicas e po-
dem induzir foto-onicélise, pseudoporfiria e ainda, no
caso da minociclina, uma hiperpigmentacdo azulada
persistente®2,
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Fig. 8 - Fototoxicidade num doente tratado com minoci-
clina, com queilite fissurada e ectrépion e que desenvolveu

foto-onicélise.

As fluorquinolonas também induzem reaccdes
fototéxicas, incluindo na forma de pseudoporfiria®®,
descrita inicialmente com o dcido nalidixico®’, ou de
plrpura, com a ciprofloxacina®®. A fototoxicidade é
mais frequente (4 a 15% dos doentes tratados) com
a flerofloxacina, a lomefloxacina, a sparfloxacina e a
pefloxacina e menos com a ciprofloxacina, a norfloxaci-
na, a ofloxacina e a enoxacina'. A fotoalergia também
estd bem documentada para a lomefloxacina?®?', a
ofloxacina? e a enoxacina®!, eventualmente com reac-
¢des cruzadas com outras quinolonas (ciprofloxacina
e flerofloxacina)®®®. Para além da fototoxicidade e da
fotoalergia, também estdo descritos efeitos fotomuta-
génicos e fotocarcinogénicos®. Tivemos a oportunidade
de seguir um doente sob terapéutica prolongada com
ciprofloxacina, por tuberculose multirresistente, que
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desenvolveu fotossensibilidade, bem como carcinomas
espinhocelulares agressivos da face.

Os antibiéticos da familia das sulfonamidas e a
dapsona (diamidifenilsulfona), assim como outras
moléculas quimicamente aparentadas (sulfonilureias,
diuréticos tiazidicos, celecoxib), sdo outros fédrmacos
aos quais foram atribuidos casos de fotossensibilida-
de®'?192. O cotrimoxazol (frimetoprim+sulfametoxazol),
antibitico que continua de uso corrente, nGo parece
particularmente fotoreactivo'**'.

A griseofulvina é um reconhecido agente fototéxi-
co, podendo representar um factor de agravamento
no LE. O mesmo sucede com a terbinafina, & qual foi
atribuida a inducdo de LE subagudo em doentes com
anticorpos anti-Ro®®. Ainda no grupo dos antifingicos,
o voriconazol é capaz de provocar fotossensibilidade
severa’, tendo sido inclusivamente associado ao desen-
volvimento de cancro cutdneo'¢2843,

4.3.2. Anti-inflamatérios ndo esteréides

O problema da fotossensibilidade associada aos
AINEs tornou-se particularmente evidente com a co-
mercializagdo do benoxaprofeno, entre 1980 e 1982.
Posteriormente, outros derivados arilpropiénicos (car-
profeno, naproxeno, suprofeno, dcido tiaprofénico,
cetoprofeno e ibuprofeno) e outros AINEs de diferentes
classes quimicas (azapropazona, diclofenac, piroxicam,
fenilbutazona, celecoxib, benzidamina, etofenamato)
foram associadas a fotossensibilidade®’.

Muitos AINEs de uso tépico s@o absorvidos de for-
ma considerdvel pela pele, podendo induzir reaccdes
de fotossensibilidade sistémica. A benzidamina, muito
usada na mucosa oral, pode provocar queilite e foto-
dermatite do mento, bem como lesdes & disténcia, em
relacdo com a sua absorcdo sistémica??:62:65,68:69,

O cetoprofeno e o piroxicam sé@o actualmente as
principais causas de fotossensibilidade de etiologia me-
dicamentosa®?¢46>94 Contrariamente aos outros férma-
cos, o mecanismo ¢ geralmente fotoalérgico e envolve
padrdes caracteristicos de reactividade cruzada.

4.3.2.1. Cetoprofeno

O cetoprofeno, sobretudo quando usado por via
cutlnea, é responsdvel por casos de fotoalergia, por
vezes severa, com edema, bolhas e até mesmo lesées
de eritema multiforme, que ultrapassam a drea de
aplicagdo’343595%. Ocasionalmente, as lesdes podem
recidivar com a exposiga@o solar, mesmo sem ter havido
uma reexposi¢do clara ao farmaco, sem cumprirem
no entanto critérios de fotossensibilidade persisten-
te34%, Estes surtos podem, em parte, explicar-se pela
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persisténcia do farmaco na pele (no minimo, durante
17 dias)?, pelo contacto com superficies contaminadas
(presenca do férmaco no vestuério mesmo apds a la-
vagem)?® ou pela exposicdo a substéncias com reactivi-
dade cruzada®.

Embora a elevada frequéncia destes eventos possa
sugerir tratar-se de uma reacgd@o fototdxica, diversos
argumentos favorecem a hipétese de fotoalergia, no-
meadamente o padréo clinico eczematoso, por vezes
acompanhado de lesdes em alvo; os testes de estimu-
lacdo linfocitdria positivos; os estudos em animais que
néo demonstraram fototoxicidade; a possibilidade de
induzir e de transferir fotossensibilidade com linfécitos
T, CD4 e CD8; a activagéo e maturagdo in vitro de cé-
lulas apresentadoras de antigénio com cetoprofeno e
UVA; e ainda a identificacdo de um fotoproduto estavel,
a 3-etil-benzofenona®43597-100,

A reactividade cruzada com outros derivados arilpro-
pidnicos limita-se aos que partilham o radical benzofe-
nona, como o dcido tiaprofénico e o suprofeno, néo se
verificando com o naproxeno ou com o ibuprofeno. A
presenca do mesmo radical em alguns filtros UV explica
a reacgdo cruzada com fotoprotectores que contenham
oxibenzona (benzofenona-3)'°. Mais recentemente,
tem-se verificado a presenga de co-sensibilizagdo com
o octocrileno, outro filiro UV (do grupo dos cinamatos)
de uso cada vez mais difundido, situacdo que poderd
justificar uma maior prudéncia na utilizagéo de foto-
protectores e cosméticos em individuos com histéria de
fotoalergia ao cetoprofeno''. Outros quimicos aparen-
tados (com estrutura de benzofenona) sdo a amiodaro-
na e o fenofibrato, farmacos de prescrigdo comum que
podem originar fotossensibilidade com reactividade
cruzada para o cetoprofeno®?. Inclusivamente, a toma
concomitante de cetoprofeno e fenofibrato parece es-
tar associada a DC fotoalérgicas mais graves® %,
Finalmente, importa referir que o picetoprofeno e o
dextrocetoprofeno, andlogos do cetoprofeno, também
reagem de forma cruzada'9?1%3,

Outro aspecto interessante detectado nestes doen-
tes, que permanece contudo mal compreendido é a
maior reactividade, nos testes epicuténeos, ao bdalsamo
de PerU e & mistura de perfumes | e, em particular, ao
dlcool cindmico®.

4.3.2.2. Piroxicam

A fotossensibilidade associada ao piroxicam é co-
nhecida desde os anos oitenta. Apesar de alguma con-
trovérsia, numa fase inicial, relativamente ao mecanis-
mo subjacente, é actualmente consensual que se trata
de reaccdes fotoalérgicas?*1941%, A descoberta da pre-
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senca de sensibilizacdo de contacto ao timerosal nestes
doentes foi uma etapa importante na compreenséo
desta toxidermia. Pouco depois, foi estabelecida uma
associagéo entre fotoalergia ao piroxicam e presenca
de testes epicuténeos positivos para o dcido tiosalicilico,
uma das fracgdes alergizantes do timerosal (a outra é
o mercUrio)'”. Quando submetida a radiacdo UVA,
a molécula de piroxicam origina um fotoproduto se-
melhante ao écido tiosalicilico, que é responsavel pela
fotoalergia e que explica a reactividade cruzada com
o timerosal. Outras observagdes de interesse incluem
a presenca de festes epicutdneos positivos com solu-
¢des de piroxicam, previamente irradiadas com UVA,
em doentes alérgicos ao dcido tiosalicilico?437.107:108; q
reproducdo, em modelos animais, da fotossensibilida-
de ao piroxicam, apds sensibilizagéo prévia ao dcido
tiosalicilico?®; e a presenca de linfécitos estimuléveis
tanto com écido tiosalicilico como com piroxicam, apés
irradiacdo com UVAZ,

Apesar do aparente decréscimo da sua incidéncia,
presumivelmente em relagdo com a diminuigdo da
prescricdo de piroxicam e em paralelo com o crescente
consumo de novos AINEs, continuam a assinalar-se no-
vos casos desta fotossensibilidade nos paises do Sul da
Europa2329:64-66,

Do ponto de vista clinico, a fotossensibilidade sis-
témica manifesta-se cedo, 24 a 48 horas apés a toma
medicamentosa. As lesdes consistem em pdpulas
eritematosas e vesiculas dispersas pelas dreas fotoex-
postas ou um eczema agudo mais difuso, que atinge
sobretudo a face e o dorso das méos. O quadro semio-
l6gico inclui comummente lesdes desidrosiformes das
maos]9,?3,109,110_

Relativamente & reactividade cruzada, esta néo é ha-
bitual no contexto da fotossensibilidade ao piroxicam,
isto porque os restantes oxicans ndo possuem a fracgdo
tiosalicilada necessdria para a fotoalergia. Por outro
lado, no caso do eritema pigmentado fixo provocado
pelo mesmo agente, é previsivel a presenca de reactivi-
dade cruzada, principalmente com o tenoxicam?*111-113,

As fenotiazinas de uso sistémico (clorpromazina,
tioridazina) também podem induzir fotossensibilidade,
eventualmente na forma de erupgdo liquendide com
hiperpigmentacéo residual®? (Fig. 6); as de uso tépico,
como a prometazina (anti-histaminico, anti-prurigi-
noso) ou a clorproetazina (indicada no tratamento de
dores musculo-tendinosas) sdo uma causa relevante

de DC fotoalérgica nos paises onde sdo comercializa-
d0562,66,114-1]6.
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A lista de fdrmacos causadores de fotossensibilida-
de é extensa e permanece em constante actualizagéo
e expansdo, & medida que a imputabilidade de novos
agentes é desvendada. A revisdo cuidada da histéria
medicamentosa do doente é mandatéria na aborda-
gem de qualquer dermatose fotossensivel.

5. CONCLUSAO

As reacgbes fotossensiveis continuam a ser um pro-
blema frequente na pratica dermatolégica, com dife-
rentes etiologias e diversas apresentagdes clinicas. O
contributo de um croméforo exégeno deve sempre ser
equacionado. Neste dmbito, a anamnese afigura-se
como recurso diagnéstico fundamental. A realizagéo
de testes complementares est4 muitas vezes indicada,
ajudando na investigacdo diagndstica e permitindo o
adequado aconselhamento do doente relativamente &
eviccdo de fotossensibilizantes exégenos e de quimicos
relacionados com reactividade cruzada. Finalmente,
importa relembrar que o cendrio epidemiolégico é

Quadro 1l

PRINCIPAIS FOTOSSENSIBILIZANTES
EXOGENOS

Filtros UV

Benzofenonas: oxibenzona, sulfizobenzona, mexenona
Dibenzoilmetanos: butilmetoxidibenzoilmetano

Cinamatos: isoamil-p-metoxicinamato, etilhexil-metoxicinamato
PABA (4cido para-aminobenzéico) e andlogos (Pamidate O)
Outros: 4-methylbenzylidene camphor, phenylbenzimidazole
sulfonic acid, octocrileno, drometrizole trisiloxane (Mexoryl XL)

Plantas (na Europa)

Umbelliferae: Ammi majus; Apium graveolens (aipo); Pastinaca
sativa (cherévia); Petroselinum crispum (salsa); Heracleum
mantegazzianum

Rutacea: Citrus spp, Citrus aurantica bergamia (bergamota); Citrus
aurantifolia (lima); Citrus limon (liméo); Ruta graveolens (arruda);
Dictamnus albus

Moracea: Ficus carica (figueira)

Consultar Quadro IV

Fotossensibilizantes de Interesse Histérico

Perfumes: musk ambrette e éleo de bergamota
Salicilanilidas halogenadas

Filtros UV, como o PABA ou o isopropildibenzoilmetano
Farmacos: olaquindox

Tintas/corantes: eosina, laranja de acridina e acriflavina
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Quadro IV
FARMACOS CAUSADORES DE

FOTOSSENSIBILIDADE

Tetraciclinas (doxiciclina, minociclina)
Sulfonamidas (sulfametoxazol)

Fluorquinolonas (lomefloxacina', ciprofloxacina?)
Antiféngicos: voriconazol, griseofulvina
Antivirais: efavirenz

Anti-Inflamatérios Néo Esteréides (AINEs)

Derivados do 4cido arilpropiénico (cetoprofeno?, dcido
tiaprofénico', suprofeno, naproxeno, ibuprofeno, ibuproxam,
carprofeno); etofenamato?; piroxicam?; benzidamina?;
azapropazona; diclofenac; fenilbutazona; indometacina

Psicofarmacos

Fenotiazinas: clorpromazing, tioridazina, prometazina'
Antidepressivos: clomipramine, imipramine, sertraline

Cardiovasculares

Anti-arritmicos: amiodarona, quinidina
Diuréticos: furosemida, tiozidas

Anti-Neopldasicos

Paclitaxel, 5-fluoruracilo, dacarbazina, metotrexato

Misceléneos

Flutamida, sulfonilureias, fenofibrato, sinvastatina

'Fototéxico no entanto induz ocasionalmente fotoalergia
2Induz reaccdes fotoalérgicas e DCA

3Induz principalmente fotoalergia sistémica

4Induz principalmente DCA

dindmico e que os agentes responsdveis vdo mudando
em fung@o das circunstancias de vida do individuo e
das variagées do mercado. A re-emergéncia de fotos-
sensibilizantes de outrora, entretanto algo esquecidos,
e a introdugdo progressiva de novos agentes, séo ca-
racteristicas desta drea que obrigam a uma atengéo e
monitorizagéo continuada.

PONTOS-CHAVE

1. A fotossensibilidade pode resultar de diversos me-
canismos e originar diversos padrées clinicos.

A activacdo por UV de um croméforo endégeno
ou exégeno pode induzir uma reaccdo inflamaté-
ria inespecifica — fototoxicidade — ou uma reacgéo
imunolégica mediada por linfécitos T com especifi-
cidade para determinado antigénio — fotoalergia.
A exposicdo crénica a farmacos fotoactivos pode

N

w
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10.

11.

promover a carcinogénese cutdnea.

O:s filtros UV, as plantas e os farmacos séo actu-
almente as principais causas de fotossensibilidade
exdgena.

A fitofotodermatite, com lesdées lineares vesiculo-
-bolhosas que resolvem com hiperpigmentacéo, é
uma dermatite por fototoxicidade provocada por
plantas ricas em psoralenos.

Os AINEs tépicos (cetoprofeno) e os antibiéticos sis-
témicos (fluorquinolonas e fetraciclinas) séo causas
importantes, respectivamente, de dermatite de con-
tacto fotoalérgica e de fotossensibilidade sistémica.
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MEDIDAS DE PREVENCAO EM DOENTES COM MASTOCITOSE -
PROTOCOLO

Joana Devesa Parente, Maria Jodo Silva
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Distrital de Santarém EPE

As mastocitoses sGdo um grupo de doencas raras com diversas apresentacées clinicas, caracterizadas por
um aumento do nimero de mastdcitos presentes num ou mais érgédos.
Todos os doentes com mastocitose estédo em risco de desenvolver episédios de anafilaxia, devido & libertagdo exces-
siva de mediadores mastocitérios, que podem ocorrer em multiplas situacdes, tais como administracdo de anestesia
ou de meios de contraste radiolégico ou apds picadas de insectos.
Além do tratamento sintomético da libertagGo aguda ou crénica dos mediadores mastocitdrios e da redug@o da
massa mastocitdria total, a terapéutica destes doentes deve incluir: aconselhamento dos doentes (pais nos casos
pedidtricos) e prestadores de cuidados de satde e eviccdo de potenciais factores desencadeantes de libertacdo de
mediadores mastocitdrios.
O protocolo proposto inclui medidas gerais preventivas, assim como medidas de prevenc@o em contextos especificos:
anestesia local e geral, realizagdo de exames radiolégicos com contraste e picadas de insectos.
Existindo diversos agentes capazes de provocar reaccdes anafildcticas nos doentes com mastocitose, é importante a
existéncia de um protocolo com guidelines para os profissionais de sadde envolvidos na prestacdo de cuidados a estes
doentes.

Mastocitose; Anafilaxia; Anestesia; Meios radiolégicos de contraste; Picadas de himenépteros.

PREVENTION MEASURES IN PATIENTS WITH MASTOCYTOSIS -
PROTOCOL

Mastocytosis comprises a group of rare disorders with diverse clinical presentations, characterized by an
abnormal increase number of mast cells in various organs.
All patients with mastocytosis are at risk for anaphylaxis due to excessive mast cell mediator release that can occur
during anesthesia, administration of radiographic contrast media or after hymenoptera stings.
Beside the symptomatic treatment of acute and chronic mast cell-mediator release, and the reduction of the local or sys-
temic mast cell burden, a rational management approach in mastocytosis must include a careful counseling of patients
(parents in pediatric cases) and care providers, and avoidance of factors triggering acute mediator release.
This protocol forms a pratical guideline for the management of patients with mastocytosis. It includes global preventive
measures and measures in specific contexts: local and general anesthesia, administration of radiographic contrast me-
dia, and hymenoptera stings.
As there are many anaphylaxis triggers in patients with mastocytosis, it is important to have a protocol with guidelines
for physicians who are involved in these patients care.

Mastocytosis; Anaphylaxis; Anesthesia; Radiographic contrast media; Hymenoptera stings.
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As mastocitoses sGdo um grupo raro e heterogéneo
de doencas hematopoiéticas caracterizadas por uma
acumulagdo anormal de mastécitos em um ou mais
érgdos, tais como pele, medula éssea, osso, tubo di-
gestivo, figado, bago'3.

Existem picos de incidéncia na 12 década de vida e
entre a 42 e 59 década*.

A pele é o 6rgdo mais frequentemente envolvido,
em cerca de 100% das formas pedidtricas e 85% das
formas sistémicas®.

Existem varias formas de mastocitose diferenciadas
pela idade de inicio (pedidtrica versus adulto), localiza-
¢do (cutdnea versus sistémica) ou cardcter da doenca
(indolente versus agressiva)?3.

Uma nova classificagéo foi proposta em 2001
pela World Health Organization (WHO) sendo aceites
actualmente formas de mastocitose cuténea (urticéria
pigmentosa, mastocitose cut@nea difusa, mastocitoma
cutdneo), de mastocitose sistémica e neoplasias masto-
citérias extra-cutdneas?’.

Os grénulos intracitoplasmdticos dos mastécitos
contém citocinas e mediadores vasoactivos cuja liber-
tag@o pode ser estimulada directamente (ex: estimulos
fisicos, farmacos, stress) ou por ligacdo a receptores de
IgE (ex: alergenos)®. Estes mediadores incluem histami-
na, proteases (riptase, quimase, carboxipeptidase) e
mediadores derivados dos lipidos (prostaglandina D2,
leucotrienos)’.

As manifestagdes clinicas na mastocitose resultam
da libertacdo aguda ou crénica dos mediadores quimi-
cos e/ou da infiltracdo dos tecidos, n&o existindo sem-
pre uma relagéo directa entre estas e a massa masto-
citaria®4. Os sintomas tém gravidade varidvel podendo
ser ligeiros, graves ou até life-threatening’.

190

As manifestacdes cuténeas s@o varidveis podendo
existir flushing, prurido, urticéria, bolhas®3,

Entre as manifestacdes sistémicas destacam-se diar-
reia, dor abdominal, nadseas, vémitos, dispepsia, dor
Osseat?.

Todos os doentes com qualquer tipo de mastocitose
(cuténea ou sistémica) podem apresentar hipotenséo,
taquicardia ou sincope®”’.

A liberta¢do dos mediadores mastocitdrios pode ori-
ginar também anafilaxia, sendo a sua incidéncia maior
gue na populacdo geral'®.

Picadas de insectos (himendpteros), alimentos e far-
macos constituem causas de anafilaxia em doentes com
mastocitose'® sendo que todos os doentes com masto-
citose cutlnea e/ou sistémica apresentam maior risco
de reaccdes anafilacticas quando comparados com a
populagdo geral®.

Assim, na abordagem dos doentes com mastocito-
se, consideram-se medidas fundamentais?*:

1. Aconselhamento de doentes (pais em casos pedid-

tricos) e prestadores de cuidados de salde;

2. Eviccdo de factores desencadeantes de libertacao
de mediadores mastocitdrios;

3. Tratamento sinfomdtico de manifestacdes relacio-
nadas com libertacdo aguda e crénica de media-
dores;

4. Redugdo da massa mastocitdria local e sistémica.

O protocolo proposto em seguida aborda os dois
primeiros pontos anteriormente mencionados, que se
prendem com medidas gerais preventivas, assim como
medidas de prevencdo em contextos especificos com
risco acrescido de anafilaxia nestes doentes, nomeada-
mente administracdo de anestesia local e geral, reali-
zacdo de exames radiolégicos com contraste e picadas
de insectos.
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PROTOCOLO

Nas medidas preventivas em doentes com mastoci-
tose incluem-se medidas gerais e medidas em contextos
especificos com risco acrescido de anafilaxia (Quadro |).

Quadro |

RESUMO DO PROTOCO

Medidas Gerais

1. Aconselhamento de doentes (pais em casos pedidtricos) e
prestadores de cuidados de satde

2. Evicgdo de factores desencadeantes de libertacdo de mediadores
mastocitdrios

3. Anestesia local e geral
4. Exames radiolégicos com contraste
5. Picadas de insectos

1. Aconselhamento de doentes (pais em ca-
sos pedidtricos) e prestadores de cuidados de
sadde

Em primeiro lugar, os doentes, os pais, no caso de
criancas, e os prestadores de cuidados de satde devem
ser aconselhados e informados acerca da doenga, dos
potenciais factores desencadeantes de sintomas e situa-
¢oes de risco, conforme descrito no Quadro Il.

Quadro Il
ACONSELHAMENTO DE DOENTES

(PAIS EM CASOS PEDIATRICOS) ’
E PRESTADORES DE CUIDADOS DE SAUDE

v Informagdo completa aos doentes e pais sobre a doenca,
incluindo guidelines para evicgdo de factores desencadeantes,
e riscos associados & libertagdo de mediadores mastocitarios

v Ainformacdo aos médicos e a outros prestadores de cuidados
de sadde deve incluir adicionalmente informacéo especifica
no contexto de anestesia geral e local, realizacdo de exames
radiolégicos com contraste e noutras situagées especificas, como
por exemplo, picadas de insectos.

= Os doentes devem ser portadores de documento identificador
com o diagnéstico.

2. Eviccao de factores desencadeantes de li-
bertacéio de mediadores mastocitarios

Uma medida muito importante na abordagem dos
doentes com mastocitose é a evicgGo de potenciais
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factores desencadeantes de libertagdo dos mediadores
mastocitérios (Quadro ll), tais como agentes fisicos,
fdrmacos, factores emocionais, alimentos'3*. Neste
dmbito é fundamental uma histéria clinica cuidadosa
para identificacdo de reacgdes adversas prévias®.

Qualquer férmaco introduzido de novo deve ser
administrado gradualmente, sob vigilancia e com pré-
-medicagdo com anti-histaminicos®.

Quadro 1l

POTENCIAIS FACTORES
DESENCADEANTES DE I.IBERTAGAO DE
MEDIADORES MASTOCITARIOS
Adaptado de Carvalho S et al’

Agentes Fisicos

Exercicio

= Calor, banhos quentes

» Exposigdo ao frio

* Pressdo, friccdo das lesdes cutdneas, friccdo vigorosa da pele
Ingestdo de bebidas quentes

Acido acetilsalicilico
= AINE: ibuprofeno, diclofenac, indometacina
= Codeina, morfina, buprenorfina, dolantina, petidina
* Alcool
= Relaxantes musculares
= Opidceos
= Polimixina B, quinino
* Procaina, prilocaina, cloroprocaina
Contrastes de exames radiolégicos

Factores Emocionais

= Stress, ansiedade

= Chocolate, morangos, bananas, frutos secos, queijo, conservas,
mariscos

3. Anestesia local e geral

3.1 Anestesia local

Sendo alguns anestésicos locais e gerais e outros fér-
macos utilizados neste contexto, potenciais libertadores
de mediadores mastocitdrios, séo necessdrios cuidados
acrescidos na realizacdo destes procedimentos.

Em todo o tipo de anestesia local e regional, desde
biopsia cutdnea a bloqueio epidural, raquianestesia
ou blogueio de plexos, devem ser evitados anestésicos
com grupo éster, sendo utilizados com seguranca anes-
tésicos do tipo amida’"" (Quadros IV e V).
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Quadro IV
ANESTESICOS LOCAIS SEGUROS

Anestésicos Tipo Amida

= Bupivacaina
» Llidocaina
= Mepivacaina

Quadro V
ANESTESICOS LOCAIS CONTRA-INDICADOS

Anestésicos com Grupo Ester

Procaina
Prilocaina
Cloroprocaina
Pentocaina

3.2 Anestesia geral

A anestesia geral é um procedimento de risco nos
doentes com mastocitose pois foram descritas compli-
cagdes graves tais como choque andfildctico, colapso
vascular e alteracées da coagulagdo?, apesar da sua in-
cidéncia apresentar grande variabilidade nestes doentes.

Neste contexto as precaugdes devem ser extremas
principalmente em doentes com histéria anterior de reac-
¢bes adversas. Deve ser dada especial ateng@o & posi-
¢Go do doente e proteccdo dos pontos de presséo, pois
a press@o mecénica pode desencadear o aparecimento
de bolhas®'2. E também importante evitar hipotermia e
hipertermia pois as variacdes térmicas podem também
desencadear a desgranulacdo mastocitaria'?. A triptase
sérica, reveladora da massa mastocitdria, deverd ser
doseada no periodo pré-operatério como valor de refe-
réncia, pois a sua elevacdo pode auxiliar no diagnéstico
de reacgdes adversas durante e anestesia®®.

E fundamental a administracdo de ansioliticos para
diminuir a ansiedade, assim como pré-medicacdo com
corticoterapia, anti-histaminicos e inibidores da desgra-
nulacdo dos mastécitos, de forma a evitar a ocorréncia
de reaccdes adversas.

No Quadro VI encontra-se discriminado o protocolo
a utilizar no contexto de anestesia geral.

Na inducdo anestésica poderdo ser utilizados etomi-
dato e propofol, vecurénio e pancurénio como relaxan-
tes musculares, pois néo séo libertadores de histamina,
e na fase de manutengdo é segura a utilizacdo de
inalatérios fluorados' 4112, Salienta-se neste é&mbito a
extrema importdncia de uma cooperacdo estreita entre
anestesiologistas, cirurgides e intensivistas na aborda-
gem destes doentes.
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Quadro VI
PROTOCOLO NO CONTEXTO

DE ANESTESIA GERAL

Preparacdo Geral

Prednisolona 50 mg (1 mg/kg) po (8 horas antes e 1 hora antes
da anestesia)

* Clemastina 2 mg ev (1 hora antes da anestesia)

* Ranitidina 100 mg (2 mg/kg) ev diluidos em 50 ml de SF (1 hora
antes da anestesia)

* Montelucaste sédico 10 mg po (24 horas antes e 1 hora antes da
anestesia)

Pré-Medicacao

= Ansioliticos (ex: diazepam, midazolam)

* Etomidato (0,3 mg/kg de peso)
= Propofol

Relaxante Muscular

= Vecurénio (0,1 mg/kg de peso)
= Pancurénio

= Desflurano, enflurano, isoflurano, halotano

Determinados farmacos ndo devem ser utilizados
nos doentes com mastocitose pois podem activar direc-
ta ou indirectamente os mastécitos (Quadro VII). Neste
grupo incluem-se opiéides, morfina e seus derivados,
alguns relaxantes musculares, anestésicos voléteis, hip-
néticos sedativos e codeina®. Os B-bloqueantes estdo
contra-indicados pois interferem com a epinefrina®,
assim como os coléides que t&m potencial libertador de
histamina podendo causar reaccdes anafilécticas'. Os
anti-inflamatérios ndo esterdides estdo contra-indica-
dos de forma relativa, podendo ser introduzidos, quan-
do estritamente necessdrios e na auséncia de reacgdo
adversa anterior, em doses baixas e sob vigilancia''.

Quadro VII
FARMACOS CONTRA-INDICADOS

NOS DOENTES COM MASTOCITOSE

Morfina, codeina

Atracurénio, mivacurénio

Dolantina

Coléides

B-adrenérgicos

a-adrenérgicos

Antagonistas dos receptores colinérgicos



Medidas de Prevencdo em Doentes com Mastocitose — Protocolo

A analgesia pés-operatéria poderd ser seguramente
efectuada com paracetamol, assim como a adminis-
tragdo de antibidticos B-lactémicos, estando contra-
-indicada a terapéutica com vancomicina'?.

4. Exames radiolégicos com contraste

Tanto a experiéncia clinica, como os estudos in vitro,
demonstram que a maior parte dos meios de contras-
te utilizados em estudos radiolégicos podem produzir,
por diversos mecanismos, libertagdo de mediadores
mastocitdrios. Assim, sempre que possivel, devem
evitar-se estes procedimentos. Se for imprescindivel a
sua realizacdo, devem ser administrados produtos de
contraste com baixo peso molecular, que possuem uma
menor capacidade de desgranulagéo dos mastécitos's.
Em todos os casos deverdo ser administrados preven-
tivamente os fdrmacos expostos no Quadro VI3,
devendo estas intervengdes submetidas sob vigilancia e
monitorizagdo adequada.

Quadro VI

PROTOCOLO NA REALIZACAO DE EXAMES
RADIOLOGICOS COM CONTRASTE

13 Horas antes

= Prednisolona 0,5 mg/kg mg po
= Cetirizina 10 mg po (< 5 anos: 2,5 mg po)
» Ranitidina 150 mg po (criancas: 2 mg/kg po)

* Prednisolona 0,5 mg/kg mg po

* Prednisolona 0,5 mg/kg mg po
= Cetirizina 10 mg po (< 5 anos: 2,5 mg po)
= Ranitidina 150 mg po (criangas: 2 mg/kg po)

5. Picadas de insectos (abelhas, vespas)

A alergia ao veneno de himenépteros é uma reaccdo
mediada por IgE. As suas manifestagdes clinicas, resul-
tantes da desgranulagéo de mastécitos e baséfilos, va-
riam desde reaccdes no local da picada até anafilaxia’™.

A associagdo entre mastocitose e anafilaxia por pi-
cada de insectos tem sido motivo de diversos estudos
nos Ultimos anos*, estando a sua incidéncia aumentada
nestes doentes, em comparagéo com a populagdo em
geral'. Numa percentagem varidvel destes doentes
existe elevag@o da triptase sérica justificando o interesse
da sua determinagéo®. A sensibilizagéo aos himenépte-
ros mediada por IgE pode ser diagnosticada por testes
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cutdneos e doseamento sérico de IgE especifica para
veneno*'4,

Estes doentes devem utilizar repelentes e vestudrio
de proteccdo e ser portadores de canetas auto-injec-
téveis de epinefrina e ser instruidos a administré-las,
os préprios ou os pais, no caso das criangas, assim
como de corticoterapia e terapéutica anti-histaminica
oral*"* (Quadro IX). A utilizagdo de imunohemote-
rapia nos doentes com mastocitose e sensibilidade
comprovada ao veneno de himendpteros é um tema
gue permanece em debate existindo alguns estudos
com resultados favordveis*'.

Quadro IX
PROTOCOLO NO CONTEXTO

DE PICADAS DE INSECTOS

= Epinefrina (auto-injectdvel, 2 seringas pré-recarregadas de 0,3 ml)

= Anti-histaminicos H1 (cetirizina 10mg p.os, hidroxizina 25mg p.os)
e H2 (ranitidina 300mg p.os)

* Prednisolona Tmg/kg p.os

6. Andfilaxia

O risco cumulativo de anafilaxia é maior nos doen-
tes com mastocitose sistémica mas também pode ocor-
rer em doentes com mastocitose cut@nea. Os principais
factores desencadeantes de reacgdes andfilécticas s@o
picadas de insectos, alimentos e farmacos'®. Dada a
maior incidéncia desta complicagéo grave nestes doen-
tes, é fundamental o ensino de auto-administragé@o de
epinefrina, assim como a administragdo de terapéutica
anti-histaminica e corticoterapia, se estiverem presentes
sintomas ligeiros, e terapéutica adequada na presenca
de hipotenséo ou choque andfiléctico (Quadro X).

Quadro X
FARMACOS A ADMINISTRAR

NO CONTEXTO DE ANAFILAXIA

Cetirizina 10mg p.os, hidroxizina 25mg p.os

Prednisolona 50mg p.os

Ranitidina 300mg p.os

Epinefrina (auto-injectével, 2 seringas pré-recarregadas de 0,3ml)

= Choque andfilactico: Epinefrina 1:1000 0,01 ml/kg im ou
1:10000 0,1 ml/kg ev, Clemastina 0,05mg/kg ev, prednisolona
Tmg/kg im ou ev

= Hipotensdo grave: Fluidoterapia (ndo coléides) 20ml/kg em
bolus, Epinefrina 0,01 a 0,1ml/kg, Dopamina / Dobutamina
5-20mg/kg/min
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Existindo diversos agentes capazes de provocar re-
acgdes anafildcticas e outras complicagdes graves nos
doentes com mastocitose, é indispensdvel o conheci-
mento destas medidas preventivas.

Este facto justifica a proposta de elaboragdo deste
protocolo, servindo como apoio para os profissionais
de salde envolvidos na prestagdo de cuidados a estes
doentes.
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UTILIDADE DO HMB-45 E DO KI-67 EM MELANOMA MALIGNO
ASSOCIADO A NEVO

Joana Gomes’, Joana Parente?, Isabel Viana®, Esmeralda Valed
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Introdugdo: O melanoma maligno surge de novo na maioria das vezes, no entanto em cerca de um
terco dos casos ocorre associado a um nevo pré-existente. Nestas situagdes pode haver dificuldade no diagnéstico
histopatolégico, particularmente na separagéo das duas populagdes celulares e consequentemente na atribuigdo da
espessura tumoral. A marcagdo imunohistoquimica poderd ser relevante nesta distingdo.

Objectivos: Avaliar o padrdo de marcacdo imunohistoquimica para HMB-45 e Ki-67 em casos seleccionados de
melanoma maligno associado a nevo melanocitico.

Métodos: Realizamos marcagdes imunohistoquimicas para HMB-45 e Ki-67 em 5 nevos intradérmicos, 5 nevos com-
postos, 5 melanomas e 16 melanomas associados a nevos melanociticos.

Resultados: Nos nevos melanociticos os melanécitos dérmicos foram consistentemente negativos para HMB-45 e
Ki-67. Os melanomas mostraram marcacdo difusa para HMB-45 e para Ki-67, que variou de intensa a moderada.
Nos melanomas associados a nevos a marcacdo para HMB-45 foi consistentemente positiva no componente de
melanoma e negativa no nevo, permitindo a separacdo das duas populagdes celulares. Encontramos uma variagéo
considerdvel na imuno-reactividade para Ki-67 neste grupo.

Conclusé@o: Embora o exame histolégico com hematoxilina e eosina seja a principal ferramenta no diagnéstico das
lesdes melanociticas, a marcag@o imunohistoquimica com HMB-45 e Ki-67 poderd ter um papel importante no diag-
néstico de melanoma maligno associado a nevo melanocitico.

Melanoma; Nevo; HMB-45; Ki-67; Imunohistoquimica.

HMB-45 AND KI-67 STAINING FOR MELANOMA ASSOCIATED
WITH NEVI

Introduction: The majority of melanomas appear to arise de novo, however in about one third of the cases
it can arise in association with a preexisting nevus. The histopathological diagnosis in these situations can be difficult,
particularly in the separation of the two cellular populations and, as a consequence, establishing the tumoral thickness.
Immunohistochemical staining can help in this distinction.

Objectives: To evaluate the immunohistochemical staining patterns of HMB-45 and Ki-67 in selected cases of malignant
melanoma associated with melanocytic nevi.

Methods: Immunoperoxidase stains for HMB-45 and Ki-67 were done on 5 dermal melanocytic nevi, 5 compound me-
lanocytic nevi, 5 invasive melanomas and 16 melanomas arising in a nevus.

Results: The dermal melanocytes of nevi were consistently negative for HMB-45 and Ki-67. The melanomas showed
diffuse moderate to intense staining for HMB-45 and Ki-65. In melanomas associated with nevus the HMB-45 was
consistently positive in the melanoma component and negative in the nevus, allowing the separation of the two cellular
populations. We find a considerable variation in the Ki-67 staining in this group.

Conclusion: Although the histopathological examination with hematoxilin and eosin remains the main component in
the diagnosis of melanocytic lesions; the immunohistochemical staining with HMB-45 and Ki-67 can be helpful in the
diagnosis of melanoma associated with nevi.

Melanoma; Nevi; HMB-45; Ki-67; Immunohistochemestry.
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Embora o melanoma maligno surja de novo na
maioria dos casos, pode surgir a partir de um nevo me-
lanocitico pré-existente’® numa percentagem que varia
de 4,7% a 50% conforme a literatura*. Nestas situacdes
poderd haver dificuldades no diagnéstico histopatolé-
gico, reflectidas neste intervalo tdo vasto, particular-
mente na separagdo das duas populacdes celulares e
consequentemente na atribuicdo da espessura tumoral.

A marcacdo imunohistoquimica poderé ser rele-
vante nesta distincdo*®. Estudos prévios demonstraram
diferencas no padréo de marcagdo imunohistoquimica
com HMB-45 e Ki-67 entre melanoma maligno e lesdes
melanociticas benignas®.

O HMB 45 é um marcador citoplasmatico da gli-
coproteina premelanossomal gp100’. Foi um dos
primeiros marcadores considerados “especificos” de
melanoma a ser descoberto em 198648, No entanto,
a sua marcacdo revela-se positiva noutras lesdes me-
lanociticas benignas, como os nevos azuis e os nevos
de sptiz* e também noutros tumores®? que raramente
se impdem no diagnéstico diferencial de melanoma,
como PEComas, tumores das glandulas sudoriparas,
melanocitomas meningeos, sarcomas células claras
dos tenddes e aponevroses e alguns tumores da mama,
ovdrio e células renais®.

Nos nevos melanociticos comuns, o HMB-45 tem um
padrdo de marcagdo imunohistoquimica semelhante
ao padréo de maturacdo dos nevos* marcando apenas
o componente juncional e por vezes alguns ninhos de
melanécitos mais superficiais. As principais excepgdes
s@o os nevos de spitz, os nevos azuis e lesdes relacio-
nadas®’. No melanoma maligno néo existe este padréo
de maturacdo, marcando difusamente toda a leséo. O
HMB-45 é positivo em cerca de 95% dos melanomas
malignos primdrios, sendo a principal excepgdo os me-
lanomas desmopldsicos, em que apenas 1/5 dos casos
s@o positivos para HMB-4557,
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O Ki-67 é um marcador de proliferacdo celular. Rea-
ge com um antigénio nuclear expresso na fase tardia
de G1, S, G2 e M do ciclo celular. Nos nevos melano-
citicos comuns tem uma imuno-reactividade inferior a
6% das células, marcando geralmente os melanécitos
da jungdo dermoepidérmica ou o componente dérmico
superficial.>61° No melanoma maligno, h&d um maior
numero de células e expressarem Ki-67 (13 a 30%
dos casos, podendo chegar a 100% em alguns casos).
O padrdo de marcacéo no melanoma maligno é mais
difuso, heterogéneo e anérquico’.

Avaliar o padréo de marcag@o imunohistoquimica
com HMB-45 e Ki-67 em casos seleccionados de mela-
noma maligno associado a nevo melanocitico.

Realizamos marcacdes imunohistoquimicas com
HMB-45 e Ki-67 em 5 nevos melanociticos intradérmi-
cos, 5 nevos melanociticos compostos, 5 melanomas
invasivos e 16 melanomas associados a nevos mela-
nociticos.

A marcacdo imunohistoquimica foi classificada
como positiva (+) ou negativa (-). As reacgdes posi-
tivas foram divididas em fraca (+), moderada (++) e
intensa (+++).

Os melandécitos dérmicos dos nevos melanociticos fo-
ram consistentemente negativos para HMB-45 e Ki-67.
Nos nevos melanociticos intradérmicos, quer o
HMB-45 quer o Ki-67 foram sempre negativos, com a
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excepg@o de um pequeno ninho superficial numa das
lesdes (Fig. 1).

Nos nevos melanociticos compostos o HMB-45
marcou sempre os ninhos da jung@o dermoepidérmica,
mas o Ki-67 apenas marcou duas lesées (Fig. 2).

Nos melanomas invasivos do grupo de controlo os
dois marcadores foram sempre positivos, com uma
marcacdo que variou de intensa a moderada. Obser-
vou-se uma marcagdo difusa e intensa para HMB-45
em 4 casos e moderada num caso; e imuno-reactivi-
dade intensa para Ki-67 em 3 casos e moderada em 2
(Quadro ). Verificamos que a marcacdo com HMB-45
permitiu identificar com grande facilidade a extenséo
completa do tumor, bem como facilitou a visualizaggo
de pequenos focos de melanoma em profundidade e
de imagens de invaséo vascular (Fig. 3).
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Nos melanomas malignos associados a nevo me-
lanocitico (Quadro Il) @ marcagdo com HMB-45 foi
consistentemente positiva no componente de melano-
ma e negativa no nevo, permitindo a separagdo das
duas populagdes celulares (Fig. 4). Encontramos uma
variag@o considerdvel na imuno-reactividade para Ki-
67 neste grupo, néo permitindo na maioria das vezes
a disting@o clara entre nevo e melanoma. No entanto,
houve uma marcacdo moderada no componente de
melanoma na maioria dos casos, foi negativo num caso
e fracamente positivo noutro. Em 3 casos foi dificil a
avaliagdo da sua marcagdo pela presenga de infiltrado
inflamatério denso, com marcagdo evidente do compo-
nente inflamatério, o que mascarava a observagéo do
componente melanocitico.

Fig. 1 - Nevo melanocitico intradérmico. Marcacéo de controlo dos queratinécitos da camada basal (setas). Marcacéo de um
pequeno ninho superficial de melanécitos (estrela).
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Fig. 2 - Nevo melanocitico composto, onde se observa marcacéo pelo HMB-45 e Ki-67 do componente juncional.

Quadro |

MARCACAO IMUNOHISTOQUIMICA
DO GRUPO DE CONTROLO

DE MELANOMA MALIGNO

++4 +4+
++ ++
+++ ++
+4++ +++
+++ +4+

+ marcagéo fraca; ++ marcagdo moderada; +++ marcagéo intensa
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COMENTARIOS

O exame histolégico com hematoxilina e eosina
(H&E) permanece a principal ferramenta no diagnés-
tico das lesdes melanociticas, no entanto a marcacdo
imunohistoquimica com HMB-45 e Ki-67 poderd ser
relevante no diagnéstico de melanoma maligno asso-
ciado a nevo melanocitico.

No nosso estudo, verificamos um padréo de mar-
cagdo consistente para o HMB-45 nos melanomas ma-
lignos associados a nevo melanocitico, permitindo em
todos os casos a separacdo das duas populacdes celu-
lares (melanoma versus nevo melanocitico). O HMB-45
revelou-se por isso um marcador fidvel na distingdo
de melanoma e nevo. Permitiv também uma melhor
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Fig. 3 - Melanoma maligno invasivo com marcacéo intensa para HMB-45 e Ki-67. Na imagem do canto inferior direito, observa-se
foco de invasdo vascular (seta) evidenciado pela marcacdo com HMB-45.

visualizacdo da verdadeira extensGo do melanoma,
permitindo identificar pequenos focos de melanoma
em profundidade, consequentemente poderd ter utili-
dade na atribuicéo da espessura tumoral em casos de
melanoma maligno associado a nevo melanocitico em
gue esta seja duvidosa na H&E. No entanto, nos ca-
sos que incluimos no nosso estudo foi sempre possivel
atribuir a espessura tumoral na H&E. Foram também
identificadas imagens de invaséo vascular com maior
facilidade do que na H&E.

Para o Ki-67, considerado por alguns autores como
um indicador de prognéstico do melanoma maligno'’,
encontramos uma variagéo considerdvel na sua imuno-
-reactividade. A sua marcagdo néo foi tdo consistente
guanto a do HMB-45 e teve um padréo mais andrquico.

Verificamos que a presenga de infiltrado inflamatério
denso poderd dificultar a leitura da marcagéo do Ki-67,
podendo ser factor de confuséo. Tal como outros au-
tores também concluiram a utilizacdo deste marcador
pode ser por vezes “misteriosamente desapontante”.

As principais limitacées do nosso estudo foram o
uso de uma amostra limitada e seleccionada, o facto
de ndo termos incluido variantes histolégicas como
melanoma desmopldsico, bem como outras lesdes
melanociticas benignas como os nevos azuis que pu-
dessem ser factor de confusé@o na leitura das marcagdes
imunohistoquimicas.

A literatura sobre este tema é muito escassa, sendo
necessdrios mais estudos, com amostras mais extensas,
para validar os nossos dados e demonstrar o papel
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MARCAGCAO IMUNOHISTOQUIMICA DO GRUPO DE
MELANOMA MALIGNO ASSOCIADO A NEVO MELANOCITICO

Nevo melanocitico Melanoma Infiltrado inflamatério

HMB-45 Ki-67 HMB-45 Ki-67

- = +++ +

= + +++ ++

- = +++ +

= = +++ ++

- = +4+ ++

- = 4+ -

= = +++ NA +

= = +++ ++

= = +++ ++

= = +++ ++

= NA +++ +++ +

- - +++ ++ +

= + 4+ +

- - +++ +++

= = +++ ++

- = +++ +++

—auséncia de marcacdo; +marcagdo fraca; ++marcacéo moderada; ++ +marcagdo intensa; NA-nd@o avalidvel

importante destes marcadores na avaliagéo histolégica 5.
de lesdes melanociticas, principalmente nos casos de
melanoma associado a nevo.
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Fig. 4 - Melanoma maligno associado a nevo melanocitico. H&E: 1 — componente de melanoma, 2 — nevo melanocitico, HMB
45: ausénsia de marcacdo do nevo melanocitico e marcacdo intensa do melanoma. Ki 67: marcacdo moderada do melanoma e
auséncia de marcacéo do nevo.

10. Nars M, El-Zammar O: Comparison of pHH3, Ki- 11. Ladstein RG, Bachmann IM, Straume O, Akslen LA:
67, and surviving immunoreactivity in benign and Ki-67 expression is superior to mitotic count and
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TRATAMENTO DA PSORIASE EM IDADE PEDIATRICA - PARTE II:
FOTOTERAPIA E TRATAMENTO SISTEMICO

Maria Jodo Cruz!, Sofia Magina'?, Teresa Baudrier!, Filomena Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Sdo Jodo; 2Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto

A psoriase é uma doenca inflamatéria crénica, multissistémica e imunologicamente mediada. Cerca de
um terco dos adultos acometidos refere inicio da doenga antes dos 16 anos de idade, representando aproximada-
mente 4% de todas as dermatoses observadas em idade pedidtrica. O diagnéstico precoce e a instituicdo de terapéu-
tica adequada desempenham um papel fundamental na diminuicdo do impacto fisico, emocional e social, bem como
das co-morbilidades associadas. Na maioria dos casos a doenca é limitada, sendo a terapéutica tépica suficiente
para o seu controlo. Contudo, uma minoria das criangas apresenta um quadro grave e rapidamente progressivo que
obriga & instituicGo de medicacgdo sistémica. O recurso a estas terapéuticas, tanto tépicas como sistémicas, é limitado
pelos riscos de toxicidade, pela baixa aceitagdo e auséncia de estudos que validem e orientem a utilizagdo da maioria
destes fdrmacos em criancas. Este é o segundo de 2 artigos onde se pretendem rever as opcdes terapéuticas tépicas
(Parte 1) e sistémicas (Parte Il) disponiveis, assim como a sua eficécia e seguranca em idade pedidtrica.

Psoriase; Infancia; Tratamento sistémico.

PSORIASIS TREATMENT IN PEDIATRIC AGE - PART IlI:
PHOTOTHERAPY AND SYSTEMIC TREATMENT

Psoriasis is a chronic inflammatory disorder, multisystem and immunologically mediated. Approximately
one third of adults refer the age of onset before 16, representing about 4% of all dermatoses seen in pediatric age.
The majority of cases are mild and adequately managed with topical medications. A minor subset of children present
with severe, rapidly evolving disease that requires systemic therapy. The use of these therapies is limited by the risk of
toxicity, the low acceptance and lack of studies to validate and guide the use of most of these drugs in children. This is
the second of two articles which aim to review the topical (Part I) and systemic (Partll2) treatment options available, as
well as its safety and efficacy in children.

Psoriasis; Childhood; Systemic treatment.
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A maioria das criangas com o diagnéstico de psoriase
apresenta um quadro ligeiro, limitado, sendo a terapéu-
tica tépica geralmente suficiente para o seu controlo.
Contudo, uma minoria apresenta doenga grave e rapi-
damente progressiva que obriga & instituigGo de terapéu-
ticas mais agressivas'.

Em casos de psoriase cutdnea moderada a grave,
refractdria & terapéutica tépica e sem comprometimento
articular, a fototerapia surge como tratamento de eleicéo,
em detrimento dos fratamentos sistémicos, a ndo ser que
existam contra-indicagdes ao seu uso?.

O recurso aos tratamentos sistémicos é limitado pelo
risco de toxicidade, pela baixa aceitagdo e auséncia de
estudos que validem e orientem a utilizagdo da maioria
destes férmacos em criancas. Nesta faixa etdria estas
terapéuticas devem ser sempre usadas com cautela, en-
contrando-se reservadas para as formas mais graves da
doenca, refractérios & terapéutica tépica e/ou fototerapia
ou em que se verifigue comprometimento articular. Ac-
tualmente os tratamentos sistémicos convencionais mais
frequentemente utilizados sdo o metotrexato, a ciclospo-
rina e a acitretina, mas nenhum deles se encontra apro-
vado para tratamento da psoriase nesta faixa etéria®. O
etanercept, um agente biolégico introduzido muito mais
recentemente no mercado que os tratamentos sistémi-
cos convencionais, reuniu estudos que permitiram a sua
aprovagdo pela FDA (Food and Drug Association) e pela
EMEA (European Medicines Agency) com esta indicagdo®.
Desta forma, a introdugdo recente dos biolégicos veio
mudar drasticamente o tratamento da psoriase modera-
da a grave néo s6 em adultos mas também em criangas.
No entanto, e devido aos efeitos secunddrios, raros séo
os casos em que estes fadrmacos séo usados, sendo ainda
considerados como terapéutica de 32 linha®.

A escolha da terapéutica é determinada néo s6 pela
gravidade da doenga, mas também pela morfologia,
distribuigdo, persisténcia dos sintomas, resposta a tera-
péuticas prévias e a presenga de co-morbilidades, como
a artropatia psoriética. Consideragdes de ordem prdtica,
tais como facilidade de uso, a opinido do doente e cui-
dadores, a acessibilidade, a relagéo risco / beneficio, o
custo e o impacto da doenga no nicleo familiar devem
ser tidas em conta nas decisdes do tratamento'.

E ainda fundamental salientar que os fratamentos t6pi-
cos e sistémicos sdo parte de um tratamento global com-
binado que deverd incluir também a educacéo especifica
para a doenga e o apoio psicolégico de forma a permitir
ao doente lidar adequadamente com uma condigé@o que
provavelmente o acompanhard ao longo da vida.
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Finalmente importa reconhecer o conceito de um
esquema terapéutico rotativo/sequencial e em associa-
¢Go que permita a reducdo da dose de cada fédrmaco
utilizado, bem como a duragéo da sua administragéo,
de forma a atingir o controlo da doenga com a méxima
eficécia e a toxicidade minima?.

Indicagdes para tratamento sistémico: em criangas
tal como em adultos, um quadro de psoriase é conside-
rado moderado a grave quando o PASI é = 10 ou o BSA
¢ = 10 ou o DLQI é = 10. Esta “regra dos 10” permite a
identificacdo dos quadros clinicos que #&m indicagdo para
a instituigGo de terapéutica sistémica. O envolvimento
articular em qualquer idade (quer seja monoarticular, po-
liarticular ou na forma de entesite) é sempre considerado
um forte indicador de gravidade que requer terapéutica
sistémica especifica (metotrexato ou biolégico)’.

A grande maioria dos doentes com psoriase refere
melhoria significativa com a exposicdo solar. Assim, a
fototerapia surge como terapéutica de segunda linha de
elevada eficacia e seguranga na populagdo pediétrica,
uma populag@o em que as terapéuticas sistémicas devem
ser evitadas pelos seus potenciais efeitos adversos?.

O mecanismo de acgéo ndo se encontra completa-
mente esclarecido, no entanto, séo, hoje em dia, ampla-
mente reconhecidas as propriedades imunossupressoras
da luz ultravioleta, devido & sua accdo directa sobre as
células de Langerhans e indirecta sobre vérias citoquinas
e moléculas de adesdo, inibigdo da hiperproliferacao
epidérmica e da angiogénese, bem como reducéo selec-
tiva dos linfécitos T nas lesées de psoriase por apoptose®.

As principais indicagdes sdo psoriase em gotas, pal-
moplantar e em placas moderada a grave refractérias &
terapéutica tépica ou sempre a elevada percentagem de
superficie corporal afectada contra-indique a aplicacdo
de tépicos por risco de elevada absorg¢ao sistémica. No
entanto, a seu uso em idade pedidtrica implica, pelas
razdes ébvias, o entendimento e colaboracdo por par-
te da crianca. Esta modalidade terapéutica encontra-se
contra-indicada em doentes com lUpus eritematoso e
xeroderma pigmentoso e deve ser desaconselhada em
doentes com fototipos baixos, histéria de psoriase que
agrava com a exposicdo solar, histéria de melanona e
tratamento com radiagéo ionizante?3.

Séo conhecidas 3 modalidades fototerapéuticas: UVB
de banda larga (280-320nm), UVB de banda estreita
(311-313nm) e UVA (320-400nm) & qual é habitualmen-
te associado psoraleno (PUVA)8.
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O UVB de banda larga representa a radiagéo biolo-
gicamente mais activa dentro do espectro da radiagdo
solar, sendo a mais eficaz no tratamento da psoriase em
gotas. No entanto, a psoriase em placas em criangas
caracteriza-se por lesdes menos infiliradas que necessi-
tam de doses de radiacdo UVB de banda larga mais altas
e tratamento mais prolongado. Assim, nesta forma de
doenca, o efeito antipsoridtico é superior quando utiliza-
da a radiagéo UVB de banda estreita, permitindo menor
tempo de exposicdo e menor risco de efeitos secundd-
rios?'°. Tal como a maioria dos restantes tratamentos a
sua combinag@o com outras terapéuticas, tanto tépicas
(corticosterdides, coaltar, antralina, andlogos da vitamina
D) como sistémicas (acitretina) permite melhores resulta-
dos com maior perfil de segurancga®.

Os efeitos secunddrios a curto prazo mais comuns
s@o habitualmente ligeiros e transitérios e incluem xerose,
prurido, eritema, queimadura e reactivacdo de virus her-
pes. Os potenciais efeitos adversos a longo prazo mais
temidos s@o a carcinogénese cutnea e o fotoenvelhe-
cimento prematuro. Desta forma, a monitorizacdo desta
terapéutica deve incluir o exame fisico regular de todo o
tegumento''.

A fotoquimioterapia designada por PUVA caracteriza-
-se pela interacc@o entre a radiagdo UVA e a administra-
¢Go sistémica ou tépica de psoraleno (um fotossensibili-
zante celular). O PUVA sistémico é desaconselhado pela
maioria dos autores em criangas com idade inferior a 12
anos devido & elevada toxicidade associada & ingestéo
de psoraleno (intoleréncia gdstrica, cefaleias, hepatoto-
xicidade, toxicidade ocular, fotossensibilidade generaliza-
da que obriga a fotoproteccdo nas 24h seguintes, risco
aumentado de queimadura e de cancro cutdneo)?®.

Dadas as desvantagens associadas ao uso de pso-
ralenos tanto em criancas quanto em adultos e, pelo
contrério, devido & eficécia e elevado perfil de seguranca
da radiagéo UVB de banda estreita esta é actualmente a
modalidade fototerapéutica considerada como primeira
linha nesta faixa etéria®'".

1. Acitretina

A acitretina é um retindide de segunda geragéo apro-
vado pela FDA no tratamento de distrbios da querati-
nizagGo e da psoriase moderada a grave em adultos.
Apesar do seu mecanismo de accdo ndo se encontrar
completamente esclarecido na psoriase, sabe-se que
se liga a receptores nucleares alterando a expresséo de
uma variedade de genes o que |lhe confere propriedades
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imunomoduladoras e anti-inflamatérias, reduzindo a hi-
perplasia epidérmica e estimulando a diferenciacdo dos
queratinécitos. Por ndo ter cariz imunossupressor, ndo
existem limitacdes formais & duracdo do tratamento, nem
restrigdes & vacinacdo durante a sua administracdo'?.

Embora a acitretina néo esteja aprovada em idade
pedidtrica, é frequentemente utilizada nesta faixa etéria
para o tratamento da psoriase pustulosa generalizada,
eritrodérmica e psoriase em placas grave. Segundo vdrios
estudos clinicos, é menos eficaz que a maioria dos outros
tratamentos sistémicos quando utilizada em monotera-
pia, no entanto, a combinagdo com tratamentos tépicos
ou com UVB de banda estreita mostrou-se bastante eficaz
com um bom perfil de seguranga’=.

O tratamento deve ser iniciado e mantido com do-
ses iguais ou inferiores a 0.5-1mg/kg/dia de forma a
limitar a toxicidade a curto e longo prazo. Os efeitos
adversos mais comuns incluem alteracdes mucocuténe-
as (xerose, queilite, fragilidade cutdnea, epistaxis), alo-
pécia, cefaleias, alteracdes das enzimas hepéticas e do
perfil lipidico. Estes efeitos sGo habitualmente ligeiros e
transitérios, ndo obrigando & suspensdo do fdrmaco. As
complicagdes mais temidas sdo a teratogenicidade e os
efeitos sobre o potencial de crescimento. O uso de acitre-
tina em mulheres em idade fértil deve ser evitado sempre
que possivel e a gravidez deve ser desaconselhada nos 2
anos que se seguem & interrupgdo do tratamento devido
ao potencial para esterificagéo irreversivel em etretinato
associado & ingestdo de bebidas alcodlicas'>'3. Com a
administracdo prolongada de doses elevadas de retinéi-
des sistémicos, raramente, tém sido identificadas altera-
¢bes osseas, nomeadamente, encerramento prematuro
das epifises, ossificacdo dos ligamentos interésseos e dos
tenddes das extremidades, hiperostose esquelética idio-
pdtica difusa e diminui¢do da densidade éssea. Contudo,
estas alteragdes ndo parecem estar associadas & utiliza-
¢Go de doses baixas de acitretina. Ainda assim a mo-
nitorizacdo desta terapéutica deve ser apertada e deve
incluir hemograma completo, fung@o renal, hepética,
perfil lipidico e teste de gravidez se indicado (Quadro |).
Quando se prevé um tratamento prolongado com acitre-
tina, o que raramente acontece em criangas com psoria-
se, deverd ser realizada avaliag@o radiolégica dos ossos
longos e da coluna antes de iniciar a terapéutica e depois
anualmente, devendo o trafamento ser suspenso se exis-
tirem alteragdes radiolégicas suspeitas®'%1°.

2. Metotrexato

O metotrexato é um antagonista do dcido félico que
inibe reversivelmente a dihidrofolato-redutase, enzi-
ma essencial para a sintese das purinas e pirimidinas,
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Quadro |

MONITORIZAQI:\O LABORATORIAL DO TRATAMENTO SISTEMICO CONVENCIONAL
| Comecs | o it oomens | sopimots | o

Hemograma completo

Hemograma completo

Rx dos ossos longos e coluna anual, enquanto

Glicemia F. Hepdtica durar o tratamento*

F. Hepdtica Perfil lipidico Contracepgéo eficaz em doentes do sexo
Acitretina Perfil lipidico (quinzenal nas primeiras 6 semanas e | feminino durante e até 2 anos apds suspensdo

F. Renal depois a cada 6 a 12 semanas) do tratamento

Teste de gravidez

Rx dos osso longos e coluna*

Hemograma completo Hemograma completo (semanal nas Bidpsia hepdtica ndo recomendada a néo ser

F. Hepdtica primeiras 2 semanas, quinzenal no més | que existam alteracées da fungdo

Perfil Lipidico seguinte e depois mensal) Contracepgdo eficaz durante o tratamento
Metotrexato F. Renal F. Hepdtica e perfil lipidico (mensal) Vacinas vivas ou atenuadas desaconselhadas

Sedimento urindrio
Serologias para Hepatites A, B, C
Teste de gravidez

Atencdo as inferaccdes medicamentosas
(AINE e trimetropim+sulfametoxazol)

Ciclosporina

Hemograma completo
F. Hepdtica

Perfil lipidico

F. Renal

lonograma completo
Sedimento urindrio
Tenséo arterial

Tensédo arterial (diariamente durante
as primeiras 2 semanas, depois
semanalmente)

F. Hepdtica, F. Renal, lonograma
completo, Sedimento urindrio
(quinzenal nos primeiros 3 meses,
depois mensalmente)

Vacinas vivas ou atenuadas desaconselhadas
Em casos excepcionais pode ser usado na
gravidez

Teste de gravidez

*ainda controverso

impedindo assim a sintese de DNA, a sua reparagéo,
bem como a replicagéo dos linfécitos''é.

E um fédrmaco usado desde hé mais de 50 anos no
tratamento da psoriase severa em adultos, sendo o mais
frequentemente prescrito em todo o mundo para o tra-
tamento desta condigdo. A sua utilizacdo em criangas
estd aprovada no tratamento da artrite idiopética juvenil
e algumas neoplasias. No entanto, tem sido utilizado off-
-label no tratamento de muitas outras condigdes reuma-
tolégicas e dermatolégicas®'>. Devido & escassez de es-
tudos clinicos que comprovem a sua eficécia e seguranga
no tratamento da psoriase em idade pediétrica, a sua uti-
lizagGo é reservada para casos graves, recalcitrantes, ex-
tensos, com envolvimento articular, formas eritrodérmicas
ou pustulosas generalizadas que ndo tenham respondido
de forma satisfatéria & terapéutica tépica ou fototerapia.
Nestes casos o metotrexato é utilizado na fase aguda ou
nas recorréncias graves, sendo recomendada a transicéo
para esquemas terapéuticos convencionais de manuten-
cdo (tépicos e/ou fototerapia), logo que haja controlo da
doenca''®, A dose semanal recomendada é de 0.2 a
0.7mg/kg em toma Unica independentemente da idade.
Idealmente, nos casos néo emergentes, deve ser reali-
zado um teste com uma dose de 1.25 a 5mg seguido
de uma avaliacdo laboratorial uma semana apés, a fim
de monitorizar o risco de toxicidade. Se ndo existirem
alteracdes laboratoriais, o farmaco pode ser aumentado
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progressivamente (1.25 a 5mg/semana) até ser obtido
efeito terapéutico. Seguidamente recomenda-se a sua
redugéo gradual para uma dose minima de manutengéo
eficaz de forma a minimizar o risco de efeitos secundé-
rios318,

Os efeitos adversos do metotrexato em criancas tém
sido reportados principalmente na literatura reumatolé-
gica, em que frequentemente as doses do fdrmaco s@o
mais elevadas que as usadas nas condicdes dermatolé-
gicas. Os efeitos secunddrios mais comuns incluem alte-
racdes da funcdo hepdtica, intoleréncia gdstrica e esto-
matite, sendo todos eles reversiveis com a interrupgéo do
tratamento. Efeitos adversos mais severos mas felizmente
mais raros incluem hepatotoxicidade, mielossupresséo,
pneumonite intersticial, fotossensibilidade, linfomas, tera-
togenicidade e indug@o de aborto (em grdvidas)'?!7.

Os efeitos colaterais do metotrexato sdo habitual-
mente menos frequentes e menos graves em criancas
do que em adultos, devido principalmente & auséncia de
co-morbilidades (obesidade, diabetes, alcoolismo) e de
farmacos concomitantes. No entanto, a vigiléncia clinica
e laboratorial, incluindo hemograma completo, funcées
hepética e renal e teste de gravidez (quando aplicdvel)
é obrigatéria independentemente da idade (Quadro |).
E ainda importante salientar o facto de néo existirem
guidelines especificas que orientem a monitorizacdo da
toxicidade do metotrexato em idade pediétrica, nomea-
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damente a hepatotoxicidade. Assim, e de acordo com a
literatura reumatolégica, a monitorizacdo deve ser ape-
nas laboratorial, estando contra-indicada a bidpsia he-
pética, a ndo ser que a avaliagcdo clinica ou laboratorial
revelem alteragdes suspeitas'?'8,

A administracdo concomitante de écido félico aumen-
ta a toleréincia ao metotrexato e reduz o risco de pan-
citopenia, anemia macrocitica, e alteracdo das enzimas
hepdticas, sem reduzir a sua eficacia. Apesar disto, a sua
utilizacdo néo exclui a necessidade de vigilancia clinica e
laboratorial apertada (Quadro 1)312.

A lista de fédrmacos com interacgdes farmaco-
|6gicas com o metotrexato é extensa, no entanto,
salientam-se os anti-inflamatérios ndo esterdides e o
trimetoprim+sulfametoxazol que adquirem particular
importdncia devido ao seu uso relativamente frequente
nesta faixa etdria'?'é,

Devido ao efeito imunossupressor do metotrexato, a
administracdo de vacinas de virus vivos ou atenuados
deve ser evitada'>'8,

3. Ciclosporina

A ciclosporina ¢ um fédrmaco imunossupressor
ndo citotéxico que inibe a proliferagcéo dos linfécitos T
uma vez que suprime a producéo de interleucina-2 e
interferdo-71219.

Apesar deste fdrmaco se mostrar eficaz em vérias
condicdes dermatolégicas e ndo dermatolégicas, a sua
utilizacdo estd aprovada apenas no tratamento da psor-
iase moderada a grave em adultos imunocompetentes e
na prevencdo e tratamento da rejeigGo de transplante a
partir dos 6 meses de idade®%.

Tal como para os restantes tratamentos sistémicos a
auséncia de estudos em idade pedidtrica limita a sua uti-
lizacdo aos casos graves, como as formas eritrodérmica e
pustulosa generalizada ou para casos rapidamente pro-
gressivos, sem resposta aos tratamentos convencionais.
Salienta-se, tal como em adultos, a auséncia de eficdcia
na psoriase artropdtica’” '8,

Em doentes cuidadosamente seleccionados e moni-
torizados, a ciclosporina pode resultar numa melhoria
clinica relativamente rdpida (2 a 4 semanas), podendo
ser combinada com outras terapéuticas tépicas de forma
a aumentar a eficécia e reduzir a toxicidade. A combi-
nag@o com outras terapéuticas sistémicas (metotrexato e
acitretina) raramente é utilizada nesta faixa etdria devido
ao elevado risco de toxicidade. A dose didria méxima re-
comendada é 5mg/kg na Europa (4mg/kg nos EUA). Um
a trés meses ap6s uma melhoria clinica sustentada deve
iniciar-se a redugdo gradual da dose e a duragéo total da
terapéutica ndo deve exceder 1 a 2 anos. O agravamen-
to durante a diminuigdo da dose ou apds a suspensdo do
farmaco é relativamente frequente. Assim, é fundamental
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a instituicao de ferapéutica rotativa/sequencial (por exem-
plo associac@o e alterndncia com tépicos e/ou acitretina)
que permita a reducdo da dose de todos os fdrmacos
utilizados, bem como a duracdo da sua administragéo,
de forma a atingir o controlo da doenga com a méxima
eficécia e a toxicidade minima'317,

Os efeitos adversos mais frequentes séo idénticos aos
reportados em adultos e incluem infolerncia gastrointes-
tinal, hipertricose, hipertensdo arterial e nefrotoxicidade.
Outros efeitos colaterais menos frequentes séo artralgias,
mialgias, cefaleias, tremores, parestesias e hiperplasia
gengival. Estes estdo directamente relacionados com a
dose administrada, sendo reversiveis com a interrupgéo
da terapéutica. Assim, a monitorizacéo clinica e labora-
torial é fundamental devendo incluir a avaliagdo cutdnea
e da tensdo arterial, da fungdo hepdtica, hematolégica,
renal e ionograma (Quadro 1)'2'718, Na populagéo de
doentes transplantados medicados com ciclosporina foi
constatado um aumento do risco de neoplasias como
cancro cutdneo e doencas linfoproliferativas. Esta é sem
ddvida uma preocupag@o a ter em conta, em particular
em idade pedidirica, no entanto, este risco é considerado
minimo quando a dose didria é igual ou inferior a 5mg/
kg e ndo hd uso de outros imunossupressores. A fotote-
rapia adjuvante encontra-se desaconselhada devido ao
risco aumentado de neoplasia cutdnea®'82',

Tal como com o metotrexato, devido ao seu efeito
imunossupressor, a imunizag@o com virus vivos ou atenu-
ados deve ser evitada durante o periodo de tratamento e
entre 3 a 12 meses apds a sua interrupcdo, dependendo
da dose administrada'> '8,

4, Biolégicos

O tratamento da psoriase mudou drasticamente na
Gltima década com a aprovagdo pela FDA e EMEA de
vdrios agentes bioldgicos, nomeadamente, etanercept,
infliximab, adalimumab, alefacept e ustekinumab. Todos
estes fdrmacos s@o actualmente considerados eficazes
no tratamento de mdltiplas patologias, entre as quais a
psoriase moderada a grave do adulto, com baixo risco
de toxicidade a curto e médio prazo. Contudo, os efeitos
secunddrios a longo prazo ainda ndo sdo claramente
reconhecidos’.

Em criancas, o nimero de estudos que avaliom a efi-
cbcia e seguranca destes farmacos na psoriase é ainda
limitado e a experiéncia nesta faixa etéria resulta princi-
palmente da sua utilizacdo em patologias como a artrite
idiopética juvenil e a doenca de Crohn!7:2223,

Os efeitos secunddrios mais temidos destes fédrma-
cos s@o as infecgdes, as neoplasias (sobretudo do foro
hematolégico), a insuficiéncia cardiaca congestiva e as
doencas neurolégicas. No entanto, os efeitos adversos
mais frequentes nesta, como nas restantes faixas etdrias,
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s@o as reaccdes alérgicas (reaccdes no local da injeccdo/
perfusionais) e o desenvolvimento de anticorpos (princi-
palmente com o infliximab)?425,

Actualmente, apenas os anti-TNF (etanercept, inflixi-
mab e adalimumab) #&m estudos publicados na literatura
infernacional no que respeita & sua utilizacgo em idade
pedidtrica e por isso apenas estes serdo seguidamente
abordados.

O etanercept é uma proteina de fuséo do receptor
p75 Fc factor de necrose tumoral (TNF) humano, produ-
zida por biotecnologia de DNA recombinante. Pensa-se
que a sua eficécia no tratamento da psoriase se deve &
inibicGo competitiva da ligacdo do TNF-a ao seu receptor
da superficie celular, prevenindo as respostas celulares
induzidas por este, e ao seu efeito modulador em res-
postas biolégicas controladas por outras moléculas em
circulagao (citocinas pré-inflamatérias, molélulas de ade-
s@o e proteases) que sdo induzidas ou reguladas pelo
TNF'G5'24’18.

Este f&rmaco encontra-se aprovado em idade pedié-
trica para o tratamento de artrite idiopdtica juvenil a partir
dos dois anos de idade e na psoriase em placas grave,
recalcitrante em criangas com idade superior a 8 anos’/#.
O estudo publicado em 2008 por Paller et al. que levou
& sua aprovacdo incluiu criangas dos 4 aos 17 anos com
psoriase em placas moderada a grave ds quais o fdrmaco
foi administrado de forma subcutdnea, na dose de 0.8mg/
kg/semana em toma Unica ou repartida em 2 tomas (até a
um maximo de 50mg/semana). As 12 semanas 57% dos
doentes que receberam etanercept atingiram o PASI 75,
comparados com os 11% do braco placebo?.

O infliximab é um anticorpo monoclonal IgG1 ho-
mem-murino quimérico produzido por biotecnologia de
DNA recombinante que se liga com elevada afinidade
tanto & forma soltvel como & forma transmembranar do
TNF-q, neutralizando a sua actividade bioldgica tornan-
do-o biologicamente inactivo®242¢,

A sua utilizago em idade pedidtrica encontra-se
aprovada exclusivamente na doenca de Crohn activa,
grave, a partir dos 6 anos de idade. No entanto, a ex-
periéncia existente no tratamento da psoriase em adultos
associada a escassos relatos da sua utilizacgo em idade
pediétrica apontam para a sua eficdcia e seguranga nes-
ta faixa etdria, sendo actualmente o agente usado em
alternativa quando ndo hd resposta ao tratamento com
etanercept?’-?.

A sua administracdo é por via endovenosa em perfu-
s@o e nos raros casos de psoriase reportados nesta faixa
etdria a dose e esquema terapéutico frequentemente utili-
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zados assemelham-se aos utilizados na doenga de Crohn
—0.5mg/kg &s 0, 2 e 6 semanas (esquema de inducdo)
seguido de 0.5mg/kg a cada 8 semanas (esquema de
manutengo)?7-28:30,

O adalimumab é um anticorpo monoclonal huma-
no recombinante que se liga especificamente ao TNF-a
tornando-o biologicamente inactivo ao bloquear a sua
interacg@o com os receptores TNF p55 e p75 da superfi-
cie celular. O adalimumab modula também as respostas
biolégicas induzidas ou reguladas pelo TNF-a, incluindo
as alteracdes dos niveis das moléculas de adesao respon-
s@veis pela migracdo leucocitdria®?4,

A sua utilizaggo em idade pedidtrica encontra-se
aprovada exclusivamente nas formas mais graves de
artrite idiopdtica juvenil, a partir dos 4 anos de idade®.
Existem relatos na literatura mundial acerca da sua utili-
zagdo off-label na doenga de Crohn mas néo na psori-
ase. A sua administracdo faz-se por via subcuténea, na
dose de 20mg se peso inferior a 30kg e 40mg se superior
a 30kg, em toma Unica em semanas alternadas®’.

O tratamento da psoriase continua a ser um desa-
fio, principalmente nesta faixa etéria, pela inexisténcia
de guidelines que orientem a utilizagdo da maioria
dos fadrmacos, nomeadamente no que respeita a qual
o mais indicado, quais as doses e periodicidade de
monitorizagdo laboratorial. A maioria dos clinicos que
lidam com estas criangas baseia as suas opgdes terapéu-
ticas nas guidelines existentes para adultos, em relatos
esporddicos e na prépria experiéncia.

Apenas 3 fdrmacos se encontram aprovados pela FDA
e EMEA no tratamento desta condig@o nesta faixa etdria.
Sdo eles os corticosterdides, os andlogos da vitamina D
e o etanercept. Assim, salienta-se a extrema importéncia
da realizaggo de estudos controlados, randomizados,
prospectivos que permitam uma decisGo ferapéutica mais
assertiva.
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PREVALENCIA DE INFECCAO GENITAL POR CHLAMYDIA
TRACHOMATIS NA CONSULTA DE VENEREOLOGIA - ESTUDO
DESCRITIVO RELATIVO AO PRIMEIRO SEMESTRE DE 2010

Ana Rita Travassos’, Jodo Borges da Costa!, Jacinta Azevedo?, Irene Santo?
'Clinica Universitéria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria; ?Consulta de DST do Centro de Sadde da Lapa, Lisboa

Introducéio: A infeccdo genital por Chlamydia trachomatis (Ct) é a infeccGo sexualmente transmissivel
bacteriana mais diagnosticada nos Estados Unidos e Reino Unido. E frequentemente assintomdtica e apresenta uma
prevaléncia mais elevada na populagéo com idade inferior a 25 anos.

Objectivos: Os autores procederam & caracterizag@o epidemiolégica, determinacdo da prevaléncia da infeccdo ge-
nital por Ct e avaliacdo dos factores sociodemogréficos associados, numa populacéo observada na consulta de Do-
encas Sexualmente Transmissiveis do Centro de Sadde da Lapa, no primeiro semestre de 2010.

Materiais e Métodos: Todos os individuos que acederam & consulta no periodo de Janeiro-Junho de 2010, testados
para Ct (urina, exsudado uretral/ cervical) foram inseridos no estudo. Os dados foram analisados com nivel exacto
de significancia de 5%.

Resultados: Foram incluidos um total de 968 individuos, 642 homens e 326 mulheres. O diagnéstico de Ct foi efec-
tuado em 56 doentes, dos quais 75% eram assintomdticos. As seguintes associagdes foram encontradas para esta
infecc@o: orientacdo heterossexual (p=0,026) e, nas mulheres, diagnéstico de condilomas acuminados ou mais de
um parceiro sexual nos Ultimos seis meses. A mediana das idades nas doentes com infeccdo por Ct foi 25 anos, sig-
nificativamente inferior & das mulheres sem infec¢do (p=0,03).

Comentdrios: Os resultados deste estudo foram semelhantes aos encontrados noutras séries da literatura. Apesar
do rastreio anual de Ct ser recomendado pelas guidelines internacionais para IST (CDC/IUSTI) para mulheres com
idade igual/ inferior a 25 anos, este ainda néo é realizado em Portugal, pelo que a sua implementagdo deverd ser
uma medida a considerar.

Chlamydia trachomatis; Infecc@o sexualmente transmissivel; Epidemiologia.

GENITAL CHLAMYDIA TRACHOMATIS INFECTION IN A SEXUALLY
TRANSMITTED INFECTION CLINIC - A DESCRIPTIVE STUDY OF
THE FIRST SEMESTER OF 2010

Introduction: Chlamydia trachomatis genital infection (Ct) is now the most common sexually transmitted
bacterial infection (STI) diagnosed in United Kingdom and in United States and its prevalence is highest in persons
younger than 25 years. Asymptomatic infection is also common among both men and women.

Obijectives: To assess epidemiological characteristics and prevalence of Ct in a population of patients attending the STI
Clinic of Centro de Sadde da Lapa, Lisbon.

Methods: Every patient attending this STl Clinic in the first six months of 2010 and tested to Ct (urine, urethral or vaginal
swab) was included in our study. Data was analyzed with an exact significance level of 5%.

Results: A total of 968 patients were included (643 men and 326 women). Ct was diagnosed in 56 patients, of whom
75% were asymptomatic. The diagnosis of CT was significantly associated to being heterosexual (p=0,026). For women
significant association was also found between Ct diagnosis and the presence of genital warts or having more than one
sexual partner during the last six months.

Comments: These results were similar to other European studies. Although the Ct screening is recommended by STI
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guidelines (CDC/ IUSTI), in Portugal it is not routinely performed outside the few existing STl clinics. Knowing the serious
consequences of untreated disease, implementation of regular screening in our country should be considered.

Chlamydia trachomatis; Sexually transmitted disease; Epidemiology.
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O aumento da incidéncia das Infeccdes Sexualmen-
te Transmissiveis (IST) acarreta um elevado peso sécio-
-econdmico, associado & morbilidade e mortalidade
em individuos jovens e ds suas possiveis implicacées ao
nivel da sadde materno-infantil’.

A infecco genital por Chlamydia trachomatis (Ct)
é a IST bacteriana mais frequentemente diagnosticada
no Reino Unido e nos Estados Unidos?*, com uma pre-
valéncia mais elevada na populagéo com idade inferior
a 25 anos?’.

A Ct é uma bactéria intracelular obrigatéria que
infecta mais de 90 milhées de individuos anualmente
por transmissdo sexual, com uma taxa de transmisséo
de cerca de 75%5¢. E de salientar ainda a transmiss@o
vertical, dada a importadncia da morbilidade neonatal
associada & infeccdo por Ct.

A Ct tém trés biovars (incluindo 15 serovars clds-
sicos e vdrios serovars adicionais): o trachoma biovar
(serovars A-C); urogenital biovar (serovars D-K) e lym-
phogranuloma venereum (LGV) biovar (serovars L1-L3)°.

Esta infecc@o é frequentemente assintomdtica e, na
auséncia de tratamento, estd associada a morbilidade
importante em ambos os sexos, nomeadamente infer-
tilidade®’. Na mulher, a infeccdo é assintomética em
cerca de 90% dos casos, podendo ocasionar: cervicite,
uretrite, coitorragias, doenca inflamatéria pélvica, en-
dometriose, salpingite, gravidez ectépica, parto pre-
maturo, proctite e artrite reactiva®®. Aproximadamente
10% das mulheres infectadas néo tratadas podem
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desenvolver doenca inflamatéria pélvica, com elevada
taxa de infertilidade subsequente associada®.

No homem, a infeccdo por Ct é assinftomdtica em
cerca de 50% dos casos, podendo estar associada a
uretrite, epididimite, proctite e artrite reactiva®®. No
recém-nascido a infeccdo por Ct pode provocar con-
juntivite e pneumonia®.

A infecc@o por Ct ndo é de declaragdo obrigatéria
na maioria dos paises da Unido Europeia, incluindo
Portugal, pelo que o conhecimento epidemiolégico
desta infeccdo nesses paises é escasso®’.

Estudos epidemiolégicos realizados na Europa
confirmam a elevada prevaléncia de Ct em mulheres
jovens com idade inferior a 20 anos, variando de 1,7
a 17% em mulheres assintomdticas®?. Outros estudos
realizados em determinadas populagdes revelaram as
seguintes prevaléncias: 2-11% (Alemanha e Austria),
3% (Basel e Suica), 2,3% (Holanda), 5-15% (Unido
Soviética) e 5,9% (Hungria), em estudo multicéntrico
realizado em mulheres grdvidas’; 2% em homens e
3,7% em mulheres, no contexto de teste anénimo para
a infeccdo HIV em Franca’; 8% em mulheres que recor-
reram a consulta para interrupcdo da gravidez (Islén-
dia)’; 1,4-4,7% em adolescentes sexualmente activos
(16-18 anos de idade) em Antuérpia’.

O aumento das taxas de nofificacdo em alguns pa-
ises da Europa deve ser considerado no contexto da
implementacdo do rastreio da infeccdo nesses paises,
assim como da crescente utilizacdo de testes de elevada
sensibilidade, como os testes de amplificacéo de écido
nucleicos (NAATs)’.
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OBJECTIVOS

Caracterizagdo epidemiolégica da populagdo de
uma consulta de IST observada no primeiro semestre
de 2010; determinagao da prevaléncia da infeccdo ge-
nital por Ct e avaliacdo dos factores associados.

MATERIAIS E METODOS

Todos os individuos que acederam & consulta de
Doengas sexualmente transmissiveis (DST) do Centro de
Satde da Lapa no periodo de Janeiro-Junho de 2010,
testados para Ct (urina, exsudado uretral/ cervical) fo-
ram inseridos no estudo. A consulta de DST do Centro
de Sadde da Lapa é aberta, sem érea geogrdfica defini-
da e com atendimento no préprio dia, sem necessidade
de referenciag@o. A pesquisa de Ct é efectuada nos do-
entes sinfomdticos e, por rotina, nos assintomdticos que
vém pela primeira vez & consulta.

Foram consideradas as varidveis sociodemogrd-
ficas, assim como o diagnéstico de outras IST, sendo
analisadas neste trabalho as seguintes: género, idade,
orientacdo sexual, nimero de parceiros nos Gltimos
seis meses, escolaridade, pais de nascimento, outras
IST (prévias/actuais) e presenga/auséncia de sintomas
(corrimento uretral/cervical).

Os testes laboratoriais microbiolégicos foram reali-
zados no Instituto Nacional de Sadde Dr. Ricardo Jorge,
no caso da pesquisa de Ct com recurso ao PCR Cobas-
-Amplicor (Roche™), de acordo com as regras do fabri-
cante. Os doentes com infecgdo por Ct, bem como os
parceiros sexuais por eles referenciados foram tratados
com azitromicina 1g per os em dose Unica.

Os dados foram explorados com o package estatisti-
co SPSS 17.0 (SPSS Inc, Chicago, IL; USA). Além da ané-
lise exploratéria e estatistica descritiva dos dados, foram
efectuados alguns testes de hipéteses, com uso de nivel
de significancia exacto de 5%. No entanto, por limitacdes
inerentes & amostra, néo se pretendeu efectuar extrapo-
lacdes generalizadas para a populacdo de Lisboa.

Na andlise da independéncia de duas varidveis
qualitativas ou comparacéo de proporgdes em grupos
independentes, nomeadamente doentes com infeccdo
por Ct e individuos néo infectados, utilizou-se o teste do
Qui-quadrado, recorrendo-se ao teste exacto de Fisher
guando alguma das frequéncias esperadas foi inferior
a 5. Na andlise das varidveis ordinais ou quantitativas
continuas, como a idade e o nUmero de parceiros entre
grupos independentes, optou-se por um teste ndo pa-
ramétrico, que foi o de Mann-Whitney.
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RESULTADOS

Foram incluidos um total de 968 individuos (642
homens; 326 mulheres) e o diagnéstico de Ct foi efec-
tuado em 5,8% (56/968) destes.

O Quadro | ilustra a caracterizagdo epidemiolégica
da populagé@o da consulta de DST do Centro de Saude
da Lapa durante o periodo decorrente do estudo (o pri-
meiro semestre de 2010). A mediana das idades foi de
31 anos (32 no sexo masculino e 30 no sexo feminino).

A maioria dos utentes era de origem portuguesa
(65%), 14% eram oriundos do Brasil e 13% dos Pa-
lop (paises africanos de lingua oficial portuguesa). A
frequéncia do ensino superior/licenciatura foi referida
por 40% dos utentes, 51% referiram um Gnico parceiro
sexual nos 6 meses anteriores e 37% (238/642) dos

Quadro |

CARACTERIZACAO DA POPULACAO DA
CONSULTA DE IST (1° SEMESTRE 2010)

642 326 968
Portugal 418 212 630

Europa 43 19 62
PALOP 80 45 125
Brasil 88 48 136

Outros 13 2 15
Priméria 175 89 264
Secunddrio 214 102 316

Escolaridade

Superior 251 135 386

Desconhecido 2 0 2
Orientagéio Homo/Bissexual 238 7 245
el Heterossexual 404 319 723
7 25 32
NP° parceiros 281 211 L
(6m) 270 70 | 340
==5 84 20 104
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homens referia ter sexo com homens. Um homem e 20
mulheres praticavam prostituigéo e oito homens e trés
mulheres eram utilizadores de drogas endovenosas.

O Quadro Il caracteriza os 56 doentes com diag-
néstico de infecgdo genital por Clamidia (Ct+), dos
quais 57% (32/56) sdo homens e 43% (24/56) mulhe-
res. Dos doentes Ct+ 75% eram assintomdticos (81%
dos homens e 67% das mulheres).

Quadro Il

CARACTERIZACAO DOS INDIVIDUOS CT+

Smtomuhcos 3 14
(corrimento uretral/vugmal)

Portugal 16 15 31

Europa 2 3 5

PALOP 10 3 13

Brasil 2 2 4

Ovutros 2 1 3

Primaria 8 7 15

LT R Secunddrio 15 10 25

Superior 9 7 16

Orientagéio Homo/Bissexual 7 0 7

AL Heterossexual 25 24 49

0 0 0 0

N° parceiros ] 0 E 27

(6m) 204 14 9 23

>—5 4 2 6

A mediana das idades nos doentes com diagnéstico
de Ct foi de 26 anos: 32 anos nos homens e 25 anos
nas mulheres, esta Gltima significativamente inferior &
mediana das idades das mulheres Ct negativas (Mann-
-Whitney=5,151; p=0,03).

A maioria dos doentes com infeccdo era de origem
portuguesa (55%) e 23% oriundos dos Palop; 45% tinha
frequéncia do ensino secunddrio e 28% frequéncia uni-
versitéria/ licenciatura.
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A totalidade das mulheres com diagnéstico de Ct
e 78% dos homens infectados eram heterossexuais,
tendo sido encontrada uma relacdo estatisticamente
significativa entre a infeccdo por Ct e a orientagdo he-
terossexual (p=0,026).

Quanto ao nimero de parceiros sexuais, 48%
(27/56) referiram um parceiro sexual e 52% (29/56)
mais de um parceiro nos Ultimos seis meses, tendo sido
encontrada uma relagdo estatisticamente significativa
com o numero de parceiros sexuais superior a um no
grupo das mulheres (p=0,038).

O Quadro lll mostra as IST diagnosticadas previamen-
te ou concomitantes com a infeccdo por Ct (co-infecgdes):
11% tinham um diagnéstico anterior de IST (11 homens
e uma mulher) e 38% (12 homens e 9 mulheres) tinham
uma co-infecgdo. Nas mulheres com infecgéo por Ct,
foi encontrada uma relagéo estatisticamente significativa
com a presenca de condilomas anogenitais (p=0,015).

Quadro 1l

ANTECEDENTES/ CO-INFECCAO DE IST
EM DOENTES CT+

Ct

Gonorreia 1 0 1
Antecedentes BWiiliS 1 0 1
de IST
Cond|lqmgs 0 . 1
anogenitais
Herpes genital 2 0 2
Infeccdo HIV 4 0 4
12 9 21
Gonorreia 2 1 3
Stfilis recente 4 0 4
Sffilis de duracédo
indeterminada { Y L
Co-infecgéio
(outras IST) .
Condllgmgs 3 7 10
anogenitais
Herpes genital 3 1 4
Tricomonose 0 2 2
Infecgdo HIV 1 0 1
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Os resultados deste estudo foram semelhantes aos
encontrados noutras séries da literatura?37-10,

O presente estudo ndo é representativo da po-
pulagéo portuguesa, nem mesmo da populacdo
da cidade de Lisboa, tal como mencionado noutro

Santo |, Azevedo J, Cardoso J: A consulta de doen-
cas sexualmente transmissiveis do centro de satde
da Lapa. caracterizagéo da populagdo utente e
padréo epidemiolégico das IST. Trab Soc Port Der-
matol Venereol 65(3): 383-94 (2007).

estudo semelhante'?, dadas as caracteristicas dos 2. Adams EJ; Charlett A, Edmunds WJ, Hughes G:
utentes da Consulta: populagdo jovem, elevado nivel Chlamydia trachomatis in the United Kingdom: a
educacional e grande percentagem de homens que systematic review and analysis of prevalence stu-
referem sexo com homens. A relevéncia deste estudo dies. Sex Trasm Infect 80: 354-62 (2004).
prende-se com o facto de nesta consulta, gracas a 3. LaMontagne DS, Fenton KA, Randall S, Anderson S,
sua metodologia e ao rastreio sistematico dos uten- Carter P: Establishing the national Chlamydia scree-
tes, ser possivel estudar e comparar individuos Ct+ ning programme in England: results from the first year
(sintomdticos e assintométicos) e restante populagdo of screening. Sex Transm Infect 80: 335-41 (2004).
Ct negativa. 4. Centers for Disease Control and Prevention: Se-
Os nossos dados indicam uma prevaléncia elevada xually Transmitted Diseases Treatment Guidelines,
de infeccdo por Ct (5,8%), particularmente em mulheres 2010. MMWR 59, pp 44-48, 2010.
jovens, com uma mediana das idades nas doentes Ct+ 5. Lanjouw Ossewaarde JM, Stary A, Boag F:European
(25 anos) inferior as outras mulheres Ct- (Mann-Whit- guideline for the management of Chlamydia tra-
ney=5,151; p=0,03). Este padréo etdrio é semelhante chomatis infections. Van der Meijden, Wl(ed). dis-
ao referido noutros estudos realizados em Portugal®'®e ponivel em: www.iusti.com (2010).
noutros paises?37:7, 6. Markos AR: The concordance of Chlamydia tracho-
A infecgdo por Ct foi também associada & orienta- matis genital infection between sexual partners, in the
¢Go heterossexual (p=0,026) e ao nimero de parceiros era of nucleic acid testing. Sex Health 2: 23-4 (2005).
sexuais superior a um (p=0,038), como também é re- 7. Adler MV, Meheust AZ: Epidemiology of sexually
ferido na literatura®. transmitted infections and human immunodefi-
A associacdo de infeccdo por Ct & presenga de con- ciency virus in Europe. J Eur Acad Dermatol Vene-
dilomas anogenitais nas mulheres (p=0,015), também reol 14: 370-7 (2000).
i@ foi referida num estudo realizado numa populagéo 8. Azevedo J, Santo |, Gomes JP, Viegas S, Florindo
semelhante, da mesma consulta de DST do Centro de C, Nunes B, Borrego MJ: Co-infecgdo genital por
Satde da Lapa'. Neisseria gonorrhoeae e Chlamydia trachomatis
O elevado nimero de infecgdes assintomdticas na em utentes de uma consulta de doengas sexual-
nossa série (75%) estd de acordo com o referido na mente transmissiveis. Trab Soc Port Dermatol Vene-
literatura?®’ e sublinha a necessidade de realizar uma reol 64(4): 495-500 (2006).
procura de casos ou rastreio em determinadas popu- 9. Fenton KA, Lowndes CM: Recent trends in the epi-
lacoes. demiology of sexually transmitted infections in Eu-
Apesar do rastreio anual de Ct ser recomenda- rope Union. Sex Transm Infect 80: 255-63 (2004).
do pelas orientagdes internacionais para IST (CDC/ 10. Borges da Costa J, Azevedo J: Sexually transmitted

[USTI)**> para mulheres com idade igual ou inferior a
25 anos e na gravidez (12 e 32 trimestre), este ndo é
realizado em Portugal, pelo que a sua implementacéo
é necessdria.

infections and related sociodemographic factors
in Lisbon’s major Venereology Clinic: a descriptive
study of the first 4 months of 2007. J Eur Acad Der-
matol Venereol 24(7): 811-4 (2010).
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ARTRITE REACTIVA (SYN: SINDROME DE REITER)

Joana Antunes, Jodo Borges da Costa, Manuel Sacramento Marques
Clinica Dermatolégica Universitdria, Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa Norte, EPE, Lisboa

Artrite reactiva, anteriormente conhecida como Sindrome de Reiter, refere-se & triade cldssica de artrite,
uretrite e conjuntivite, que ocorre apds episédio de infeccéo génito-urindria ou gastrointestinal. Nos adultos, a cau-
sa mais frequente é a infecgéo por Chlamydia trachomatis. Pode também apresentar-se sem todos os elementos da
triade, ou acompanhar-se de manifestacées cut@neas ou viscerais. Enquadra-se no grupo das espondiloartropatias
seronegativas, e existe uma forte associacdo com o gene HLA-B27. A doenca pode ocorrer de forma aguda ou evoluir
para a cronicidade. O tratamento vai depender da infeccéo desencadeante.

Artrite reactiva; Sindrome de Reiter; Espondiloartropatia; Queratoderma blenorrdgico; Bala-
nite circinada.

REACTIVE ARTHRITIS (SYN: REITER’S SYNDROME)

Reactive arthritis, previously known as Reiter’s Syndrome, is the classic triad of arthritis, urethritis and
conjunctivitis, which occurs after an acute episode of genito-urinary or gastrointestinal infection. In adults, the most
frequent cause is infection by Chlamydia trahomatis. It may also present as an incomplete triad or be associated with
dermatological or visceral symptoms. It is classified as a seronegative spondyloarthropathy, and is strongly associated
with HLA-B27. Reactive arthritis may occur as an acute disease or progress to a chronic form, and treatment depends
on the eliciting infection.

Reactive arthritis; Reiter’s syndrome; Spondyloarthropathy; Keratoderma blennorrhagicum; Circinate
balanitis.

' Dr.2 Joana Antunes

Clinica Dermatolégica Universitdria, Hospital de Santa Maria
Av. Prof. Egas Moniz

1649-035 Lisboa

Tel.: 931198848

E-mail: joana_antunes@yahoo.com
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Aproximadamente em 460 a.C., Hipécrates terd fei-
to a primeira descricdo deste sindrome, ao referir que
“os adultos jovens do sexo masculino apenas sofriam
de gota apds o inicio da actividade sexual” (& época,
gota era sinénimo de artrite aguda)'. Em 1916, em
plena | Guerra Mundial, durante a Batalha de Somme,
dois médicos franceses, Fiessinger e Leroy, descreve-
ram a cléssica triade de artrite, uretrite e conjuntivite,
apés um caso de infeccdo por Shigella?. No mesmo
ano, Hans Reiter reportou um caso de artrite, uretrite
ndo-gonocdcica e conjuntivite num soldado aleméo,
igualmente apés um episédio de desinteria®. Em 1942,
Bauer e Engelman, ao reconhecerem o mesmo sindro-
me e, apercebendo-se que este havia & sido descrito
por Reiter, optaram por denomind-lo de Sindrome de
Reiter’. No entanto, apds o reconhecimento de que
Hans Reiter terd sido um colaborador activo do regime
Nazi, foi proposta a substituigdo do epénimo Sindrome
de Reiter pela denominacdo Artrite Reactiva (AR)5, e
esta sugestdo foi aceite pela comunidade médica in-
ternacional. Numa tentativa de padronizar os critérios
diagnésticos da AR, no 4" International Workshop on
Reactive Arthritis, concordou-se que este termo deveria
apenas aplicar-se a doentes com artrite pds-infecciosa
gue preenchessem os critérios de espondiloartropatia
seronegativa (doentes com doseamento de Factor Reu-
matbide negativo)®. Esta classificagGo permitiu excluir
outras artrites pds-infecciosas, como é o caso da Febre
Reumdtica ou Doenca de Lyme'.

A falta de uniformizagéo nos critérios de diagnés-
tico, bem como a dificuldade na definigdo da prépria
doenga, vem dificultar os registos epidemiolégicos.
Habitualmente, consideram-se 2 tipos diferentes de AR:
epidémica ou pés-desintérica e endémica ou adquirida
por via sexual (SARA)?. Nos Estados Unidos da Améri-
ca (EUA) e Gra-Bretanha, a forma endémica é a mais
frequentemente observada. No restante continente Eu-
ropeu e em Africa, a forma pés-desintérica é a mais
comum’.

Os dados de incidéncia a nivel mundial séo extre-
mamente varidveis, oscilando entre 30 a 200 casos por
100.000 pessoas'. Esta disparidade pode ser, em par-
te, explicada por diferentes substratos genéticos entre
as populacdes estudadas, nomeadamente diferencas
na prevaléncia do gene HLA-B274.
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Relativamente & idade, o pico de incidéncia da AR
localiza-se na terceira década de vida. No entanto,
também pode ocorrer em criancas, nomeadamente AR
pbs-desintérica, ou em doentes idosos.

Enquanto que a AR que surge apds episédio de
infeccdo entérica ocorre com frequéncia semelhante
em individuos do sexo masculino e feminino, os casos
desencadeados por infeccdo venérea, sdo cerca de 20
vezes mais comuns em homens. Bas e cols.® postula-
ram que, nos casos de SARA causada por Chlamydia
trachomatis, este fenémeno se poderia dever a defeitos
inatos na imunidade humoral, nos individuos do sexo
masculino. Na realidade, verificaram que, homens
incapazes de produzir anticorpos em quantidade sufi-
ciente, permitiam uma maior disseminacdo das bacté-
rias pelo organismo. Observaram ainda que os efeitos
das hormonas sexuais ao nivel das respostas imunes
locais, durante as fases iniciais da infecgdo, também
seriam factores determinantes.

Chlamydia, Salmonella, Shigella, Campylobacter e
Yersinia s@o as bactérias frequentemente associadas
ao desenvolvimento de AR (Quadro I). A frequéncia de
individuos infectados com bactérias artritogénicas que
vém, na realidade, a desenvolver AR é cerca de 1 a 4%
(4,1% no caso de doentes que sofreram infecg@o aguda
a C. trachomatis)®. Todavia, sabe-se que este risco sobe
para 20%, nos individuos positivos para HLA-B2710.
Por outro lado, 70 a 90% dos doentes com AR séo po-
sitivos para este gene, cuja prevaléncia na populagéo
em geral ronda os 10%. Todavia, ndo parece existir
qualquer vantagem na determinagéo rotineira do status
HLA-B27.

Apesar de as manifestagdes clinicas de AR endé-
mica e epidémica serem semelhantes, parece haver
algumas diferencas na fisiopatologia destas duas en-
tidades. A ocorréncia de AR depende de diversos fac-
tores, nomeadamente da interacg@o entre elementos
infecciosos e imunolégicos. Pensa-se que a presenga
de bactérias e dos seus produtos a nivel das articula-
¢des, e a resposta imunolégica local por estes desen-
cadeada, seja uma etapa fundamental na patogénese
da AR. Esta hipétese é sustentada por vdrios estudos,
em que o ADN de agentes desencadeadores de AR foi
isolado dos tecidos sinoviais de doentes com AR''2,
Além disso, em casos de AR pés-infecgdo por Chla-
mydia, foi possivel isolar do tecido sinovial as préprias
bactérias's.



Tracto Génito-Urindrio

Artrite Reactiva (syn: Sindrome de Reiter)

Quadro |
MICRORGANISMOS CAUSADORES DE ARTRITE REACTIVA

Tracto Gastrointestinal
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* Chlamydia trachomatis
* Neisseria gonorrhaeae
* Mycoplasma fermentans
* Mycoplasma genitalium
* Ureaplasma urealyticum

Shigella flexneri
Salmonella enteritidis
Salmonella typhimurum
Yersinia enterocolitica
Campylobacter jejuni

Tracto Respiratério

* Streptococcus pyogenes
* Chlamydia pneumoniae
* Chlamydia psitacci

Escherichia coli
* Cryptosporidium

Giardia lamblia
Brucella abortus
Clostridium difficile

Dada a associagdo da AR com o gene HLA-B27,
foi postulado que poderia existir reactividade cruzada
entre os anticorpos desenvolvidos contra a infecgéo
original e o HLA-B27'4. No entanto, outro estudo mos-
trou que este mimetismo molecular ndo é exclusivo das
bactérias passiveis de originar AR'®, pelo que o papel
da reactividade cruzada néo serd tdo importante como
inicialmente pensado.

Outros estudos sugerem que o desequilibrio entre
vdrias citocinas, nomeadamente factor de necrose
tumoral-ct, interleucina (IL)-2, IL-10, interferdo-7, se
pode relacionar com o desenvolvimento da doencga'.

A AR tem sido reportada em até 11% dos doentes
seropositivos para o VIH'®, o que sugere que as célu-
las T helper ndo deveréo ter um papel fundamental na
sua patogénese. Por outro lado, o préprio VIH pode
ser causador de artrite ou aumentar a susceptibilidade
para infecg@o por bactérias artritogénicas.

O espectro de manifestagdes associado & AR é am-
plo, com gravidade e duracdo de doenca varidveis.
Os sintomas predominantes no quadro clinico podem
ainda ser diferentes de doente, para doente. Esta va-
riabilidade de apresentagdes da doenca, é um dos res-
ponsdveis pela dificuldade de diagnéstico, inclusive na
prépria elaboragdo dos critérios diagndsticos.

Os sintomas surgem, em média, 4 semanas apéds
o episédio infeccioso. Apesar do reconhecimento do
evento infeccioso ser fundamental para o diagnéstico,
este pode ocasionalmente néo ser valorizado pelo pré-
prio doente, como é o caso de episddios transitérios de
diarreia ou, muitas vezes, das infeccées a Chlamydia.

Entamoeba histolytica

Por vezes, o quadro de AR pode surgir vérios meses
apés a infecgdo causal'. No entanto, alguns doentes
né&o apresentam os vdrios sinftomas simultaneamente,
podendo mesmo estes manifestarem-se com anos de
intervalo'.

A sintomatologia associada a AR é variada, e vai
muito para além da cldssica triade de artrite, uretrite e
conjuntivite (Quadro Il). Os sinftomas agudos e crénicos
incluem manifestagdes articulares e tendinosas, mucou-
téneas, oculares e, ocasionalmente, viscerais. Podem
ainda ocorrer sinais de doenga sistémica, tais como
febre, mal-estar geral e perda ponderal', sobretudo
na fase aguda da doenga.

Quadro Il
MANIFESTACOES CLINICAS

ASSOCIADAS A ARTRITE REACTIVA

Reumatolégicas | Arrite, entesite

Queratoderma blenorrégico, balanite/vulvite

Cuténeas o e :

circinada, onicodistrofia
Mucosas Méculas eritematosas, pépulas, placas, erosdes
Urogenitais Uretrite, cervicite, prostatite

Oftalmolégicas | Conjuntivite, uveite, queratite

Alteracées cardiacas, renais, gastrointestinais,

Viscerais .
neurolégicas

Estima-se que aproximadamente 30 a 50% dos
doentes com AR evoluem para cronicidade®. Essa ten-
déncia é maior nos doentes HLA-B27 positivos, que
também parecem ter doenca mais grave, com maior
frequéncia de uveite e sacroileite’®.
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Sistema muisculo-esquelético

A principal manifestagdo da AR é a artrite, que ocor-
re em cerca de 95% dos casos'?, muitas vezes como
primeira queixa?. Tipicamente, trata-se de uma oligo-
artrite aguda, assimétrica, afectando sobretudo os joe-
lhos, articulagées tibio-tarsicas e metatarso-faléngicas.
Os sintomas cldssicos incluem dor, rigidez apés repou-
so prolongado, e alivio com o exercicio. Lombalgia e
dactilite com “dedo em salsicha”?° (Fig. 1), também séo
caracteristicas da apresentagdo inicial. A entesite é a
leséo elementar das espondilartropatias e corresponde
a inflamagéo dos ligamentos ou tenddes no seu ponto
de inser¢do no osso, manifestando-se como dor loca-
lizada e edema. No caso da AR, entesite do ponto de
insercdo do tenddo de Aquiles no calcéneo é responsd-
vel pelo cldssico talon douloureux (calcanhar doloroso),
descrito por Fournier em 18682, Aproximadamente 25%
dos doentes com AR crénica desenvolvem sacroileite ou
espondilite anquilosante?'.

Envolvimento mucocuténeo (Quadro lil)

A manifestacdo cutGnea mais caracteristica da AR
é o queratoderma blenorrégico, embora estas lesdes
apenas surjom em 5 a 10% dos doentes'®. Tratam-se
de mdculas eritematosas, que atingem preferencial-
mente as palmas e plantas, mas que também podem
surgir nas superficies extensoras dos membros inferio-
res, pés, méos, dedos e couro cabeludo (Figs. 2 e 3).
Rapidamente se transformam em pdpulas e pseudo-

Fig. 1 - Dactilite do 4° dedo da méo direita em doente
com Artrite Reactiva. Note as pdpulas eritematosas psoriasi-
formes correspondentes ao queratoderma blenorrdgico e as
alteracées ungueais.

vesiculas, adoptando uma coloracdo alaranjada &
medida que a sua superficie se torna hiperqueratésica,
podendo mesmo formar placas. Clinica e histologica-
mente, podem ser indistinguiveis de psoriase pustulosa,
e ainda acompanhar-se de onicodistrofia semelhante &
observada na psoriase ungueal. Habitualmente, estas

Quadro 1l
MANIFESTAQ()ES DERMATOLOGICAS ASSOCIADAS A ARTRITE REACTIVA

% Doentes

Apresentacdo

Inicialmente, méculas e vesiculas eritematosas nas palmas e plantas, que progridem para pépulas,

Queratoderma ~10% pUstulas e placas hiperqueratésicas.
pa = 0o 7 . . . 8
blenorragico Também podem surgir no tronco, couro cabeludo, superficie extensora dos membros inferiores e dorso
dos dedos. Semelhante a psorfase pustulosa.
Balanite Homens circuncisados: placas hiperqueratésicas na glande.
circinada Até 50% Homens nédo-circuncisados: pequenas vesiculas/pUstulas que rompem originando erosées superficiais
indolores, e coalescem formando um padréo serpinginoso bem demarcado.
Semelhante & balanite circinada.
. Placas avermelhadas, com crosta, na vulva e perineo.
Vulvite Menos comum , ) ) i ,
. Papulas nas dreas pilosas da vulva, pequenos ldbios e vestibulo vulvar.
ulcerada que balanite ~ boos - h ; . .
Erosées superficiais bem delimitadas, disseminadas sobre toda a regido genital.
Ocasionalmente, corrimento vaginal.
Alteragdes 20-30% Semelhante a psoriase ungueal; onicélise, hiperqueratose subungueal, pUstulas periungueais.
. - 0 . . o . ~ n
ungueais Ocasionalmente, picotado ungueal secundério a inflamagdo da prega ungueal proximal.
_ . Indolores, podem ser negligenciadas pelo doente.
Lesées orais 9-40% o2 9'9 P

Incluem erosées no palato e mucosa oral, glossite e lingua geogréfica.

Adaptado de Wu IB, Schwartz RA: Reiter’s syndrome: The classic triad and more. J Am Acad Dermatol 59:113-21 (2008)
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Fig. 2 - Queratoderma blenorrdgico com atingimento da
planta.

Fig. 3 - As lesdes de queratoderma blenorrdgico podem
ser clinicamente indistinguiveis de psoriase. Note neste caso
fenémeno de Koebner sobre tatuagem.

lesdes surgem 1 a 2 meses apds o aparecimento da
artrite, mas também podem surgir concomitantemente
ou, mais raramente, antecedé-la?2. Ocasionalmente,
podem evoluir para eritrodermia, sobretudo em doen-
tes seropositivos para o VIH.

A balanite circinada é talvez a manifestagdo cutdnea
mais frequentemente associada a AR?. Caracteriza-
-se por lesdes psoriasiformes, superficiais, indolores,
gue surgem principalmente sobre a glande mas que

GEIDST

também podem atingir o corpo do pénis e escroto. Ao
coalescerem, as lesdes adquirem o tipico aspecto circi-
nado. Nos homens circuncisados, as lesées séo mais
secas e consistem em placas hiperqueratésicas, seme-
|lhantes ao queratoderma.

Nos doentes com AR, podem ainda surgir outro tipo
de lesées cutdneas, embora com menos frequéncia. Séo
exemplos: erosdes indolores da mucosa oral, palato e
lingua, lingua geogrdéfica e pioderma gangrenoso'. O
eritema nodoso, apesar de ndo ser uma manifestagéo
tipica da AR, pode ocorrer durante episédios de AR pés-
-desintérica'®.

Envolvimento ocular

A conjuntivite é uma manifestacdo cardinal da
cléssica triade da AR, ocorrendo em 30 a 60% dos do-
entes'?. E um sinfoma precoce, que pode preceder o
aparecimento de artrite. Habitualmente é bilateral, com
olho vermelho e escasso exsudado mucopurulento (Fig.
4). A intensidade é varidvel, podendo passar desperce-
bida pelo doente.

Fig. 4 - Conjuntivite em doente com Aririte Reactiva pos-
-infecc@o por C. trachomatis.

7

A uveite é menos frequente no periodo inicial da
doenga, mas ocorre em 15% dos doentes com AR re-
cidivante?®. Tipicamente é unilateral, manifestando-se
como olho vermelho, dor ocular, fotofobia e miose.
Querdtite e episclerite sdo outras manifestacdes possi-
veis nos doentes com AR, embora menos comuns. Dado
o risco de rdpida progresséo para cegueira, sobretudo
nos doentes com uveite, é fundamental o acompanha-
mento oftalmolégico nestes doentes'®.
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Sistema génito-urindrio

A SARA estd invariavelmente associada a uretrite
ou cervicite, mas estas manifestagdes também podem
ocorrer nos casos de AR pds-desintérica. E frequente
preceder o aparecimento de conjuntivite e artrite e
manifesta-se como corrimento uretral/vaginal, néo
purulento e indolor. Alguns doentes referem disiria e
hematiria, mas pode ser assintomdtica. Nos homens,
prostatite é uma complicagéo possivel. Glomerulonefri-
te e nefropatia IgA sdo complicacdes raras?.

Envolvimento visceral

O envolvimento visceral na AR é pouco frequente e,
guando ocorre, é equivalente ao encontrado nas res-
tantes espondiloartropatias.

Erosées micro e macroscépicas a nivel do intesti-
no delgado e célon, semelhantes a doenca inflama-
téria intestinal, surgem em vdrios doentes com AR,
incluindo aqueles com SARA. Podem ser assinfoma-
ticas, agudas ou crénicas. A gravidade dos sintomas
gastrointestinais, nomeadamente da diarreia, nédo se
correlaciona necessariamente com a gravidade da
artrite.

Podem detectar-se alteragdes da condugéo cardiaca
no ECG destes doentes, que ndo costumam ter grande
significado clinico. Em fases mais avancadas da doen-
ca, alteracdes valvulares sdo as complicagdes cardiacas
mais comuns.

O diagnéstico de AR deve ser feito através da
anamnese e do exame objectivo. No entanto, este pode
ser dificultado pela multiplicidade de apresentagdes
clinicas possiveis, por casos em que a triade cldssica
se encontra incompleta, ou pela disparidade tempo-
ral entre o aparecimento dos vérios sinftomas?. Outra
dificuldade prende-se com o facto de néo existir um
exame complementar de diagnéstico especifico capaz
de diagnosticar com certeza AR.

Os critérios de diagnéstico elaborados pela Ameri-
can Rheumatism Association, em 1981, requerem um
episédio de artrite periférica com duragéo superior a
1 més, associada a uretrite, cervicite, ou ambas?. O
mesmo grupo atribui sensibilidade de 84,3% e espe-
cificidade de 98,2% a esta definiggo?. Atribuem ainda
sensibilidade de apenas 50,6% e especificidade de
98,9% a& triade de artrite, conjuntivite e uretrite?.

A identificacdo de uma infecgGo recente é funda-
mental para o diagnéstico de AR. Dessa forma, uma
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anamnese detalhada deve procurar queixas gastroin-
testinais, genito-urindrias ou respiratérias prévias. No
caso particular de SARA, deve obter-se uma histéria
sexual completa, sobretudo de novos parceiros sexuais
nos 3 meses anteriores.

As andlises laboratoriais podem revelar leucocitose,
neutrofilia, trombocitose, anemia de doenca crénica,
velocidade de sedimentagéo e proteina C-reactiva ele-
vadas (proteina C-reactiva pode normalizar na doenga
avancada). A pesquisa de Factor Reumatdide e auto-
-anticorpos é tipicamente negativa.

A coprocultura, urocultura, exame directo e cultu-
ra de exsudado uretral, justificam-se dependendo do
contexto epidemioldgico. Apesar de a infecgéo por C.
trachomatis estar particularmente ligada ao desenvolvi-
mento de SARA, outras infecgdes sexualmente transmis-
siveis devem ser igualmente excluidas.

Nas fases iniciais da doenga, radiografias das ar-
ticulagbes afectadas podem ndo mostrar alteracdes,
ou revelar apenas sinais inespecificos de osteopénia
ou edema dos tecidos moles. Na doenga avancada,
podem observar-se os caracteristicos esporées dsseos.
O diagnéstico precoce de sacroileite pode ser feito por
ressondncia magnética.

A exclusdo de outros diagndsticos possiveis, é
uma etapa essencial no processo de diagnéstico da
AR (Quadro V). As restantes espondiloartropatias
seronegativas, artrite gotosa, artrite séptica, artrite
psoridtica e artrite gonocécica, devem fazer parte do
diagnéstico diferencial de AR. As manifestagdes cuté-
neas podem muitas vezes assemelhar-se a psoria-
se pustulosa, doenca de Behget, eczema atépico ou
sifilis secunddria.

Quadro IV
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DE ARTRITE REACTIVA

Artrite Gotosa Endocardite Infecciosa

Artrite Reumatdide Sarcoidose

Artrite Psoridtica Febre Reumdtica

Doenca Inflamatéria Intestinal Doenca de Lyme

Artrite Séptica Sifilis Secunddria

Tuberculose




Artrite Reactiva (syn: Sindrome de Reiter)

A escolha da terapéutica deve, idealmente, envol-
ver uma equipa multidisciplinar. Deverd ter em conta a
gravidade do quadro, e ter como objectivo a redugéo
das queixas dlgicas e inflamagao, e prevencdo das re-
cidivas ou progressdo para doenca crénica.

Segundo as guidelines europeias para o tratamen-
to da SARA%, o tratamento de primeira linha deveré
incluir repouso absoluto, reabilitagéo fisica, anti-infla-
matérios ndo esterdides (AINEs) e injecgdo de corticdi-
des intra-articulares. Actualmente, nédo existe evidéncia
suficiente sugerindo a superioridade de qualquer AINE
em particular'?. Em casos resistentes & terapéutica
anti-inflamatéria convencional, corticosteréides sistémi-
cos ou sulfassalazina poderéo ser eficazes. Metotrexato
estd indicado em doenca refractdria e persistente com
duragdo superior a 3 meses?%?’.

Durante a infecgdo génito-urindria aguda, deveré

GEIDST

ser dada antibioterapia adequada, e é também fun-
damental o tratamento dos parceiros sexuais?®. No
entanto, no caso de infec¢do gastrointestinal, antibio-
terapia apenas deverd ser fornecida em casos excep-
cionais. Relativamente ao uso de antibiéticos durante o
episddio de AR, ndo existe consenso. Yli-Kerttula et al?®
demonstraram que o uso de antibiéticos durante a fase
aguda poderia prevenir a progresséo para artropatia
crénica. Contudo, segundo Laasila e colaboradores®,
esse beneficio apenas se verifica para casos de AR pos-
-infecg@o por C. trachomatis.

Agentes queratinoliticos, tais como o d4cido salicilico,
e corticosterdides topicos costumam ser suficientes para
o controlo das lesdes cut@neas associadas a AR. Deri-
vados da vitamina D tépicos sdo alternativa na presen-
ca de lesdes cutdneas ligeiras a moderadas. No caso
de lesées graves, ou refractérias & terapéutica tépica,
tanto o metotrexato como a acitretina podem ser boas
opcoes (Fig. 5).

Tratamento das lesdes
muco-cutaneas

L

\f
| Doenga moderada

Doenga grave
ou refractaria

Nenhum tratamento
necessano

Agentes queratinoliticos
(p.ex. ac. salicilico ) ou

MTX 10-25mg/semana,
ajuste segundo resposta,

Agravamento ou sem resposta
apo6s 3 meses, iniciar calcipotriol
creme ou pomada

Reavaliagao mensal Vi

4 ’
Agravamento ou sem 4
resposta apds 3 meses

corticosterdides topicos + ac.folico Smg/semana
/
s
s
/
#
y Reavaliagao mensal
/
’
/
7/
/ L 2

Agravamento ou sem resposta
apos 6 meses, iniciar acitretina
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A AR tem um curso varidvel. Habitualmente dura en-
tre 3 a 12 meses, podendo resolver espontaneamente
ou evoluir para doencga crénica. Pode ainda seguir um
curso com alternéncia de periodos de remisséo com
recidivas, quer de queixas articulares, quer de outros
sintomas. Os doentes postivos para o HLA-B27 té&m
maior risco de desenvolver doenga crénica?.

A AR é uma doenga sistémica caracterizada por ar-
trite asséptica, que é desencadeada por uma infeccdo
distante. Nos adultos, a causa mais comum é a infec-
¢bo génito-urindria a C. trachomatis. Trata-se de uma
espondiloartropatia associada ao gene HLA-B27, e a
lesdo patognoménica é a entesite. Além das manifes-
tacdes articulares, conjuntive e uretrite fazem parte da
apresentagéo tipica, tal como vdrias lesdes muco-cutd-
neas. O diagnéstico depende da identificacdo de uma
infecg@o recente e dos sinais de espondiloartropatia. A
maioria dos doentes recupera sem sequelas, embora
alguns possam sofrer episédios recorrentes.
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Dermatologia Cirdrgica

RECONSTRUCAO PALPEBRAL EM CIRURGIA DERMATOLOGICA

Inés Leite', Ricardo Vieira?, Américo Figueiredo?

Servicos de Dermatologia e Venereologia do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia’ e Hospitais da Universidade
de Coimbra?

Os defeitos cirdrgicos palpebrais constituem um desafio reconstrutivo, em virtude da complexidade ana-
témica das pdlpebras e da sua importancia funcional e estética. Dado que os tumores cutdneos desta regido sé@o
relativamente frequentes, o cirurgido dermatolégico deve conhecer bem as particularidades anatémicas e as opcdes
reconstrutivas disponiveis, de modo a obter os melhores resultados estéticos e funcionais. Os autores realizam uma
revisdo da anatomia cirdrgica das pdlpebras, das técnicas de anestesia local e das principais opgdes reconstrutivas a
considerar de acordo com o tipo e localizagé@o do defeito cirtrgico.

Palpebra; Enxerto; Retalho.

EYELID RECONSTRUCTION IN DERMATOLOGIC SURGERY

The reconstruction of surgical defects of eyelids is challenging due to the anatomic complexity of eyeli-
ds allied with its aesthetic and functional significance. Since skin cancer is frequent on this region, the dermatologic
surgeon have to be aware of the anatomical particularities of eyelids and the reconstructive options available in order
to achieve the better aesthetic and functional results. The authors review the surgical anatomy of eyelids, the local
anesthesia techniques and the main reconstructive options according to the type and localization of the surgical defect.

Eyelid; Graft; Flap.
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A excisé@o cirGrgica de tumores cuténeos é, a par
dos traumatismos, uma das causas mais comuns de
defeitos palpebrais. O carcinoma basocelular (CBC)
é o tumor mais frequente nesta localizacdo, corres-
pondendo a cerca de 90% dos casos, observando-se
uma predomindncia de lesées na pdlpebra inferior.
O carcinoma espinocelular, o carcinoma sebdceo e o
melanoma constituem tipos histolégicos menos preva-
lentes. Consequentemente, o cirurgido dermatolégico
confronta-se muitas vezes com defeitos cirdrgicos resul-
tantes da excisdo de tumores cutGneos palpebrais, cuja
reconstrucdo exige o conhecimento da anatomia da
regiGo periorbitéria e das abordagens cirGrgicas mais
adequadas para cada defeito. A elei¢go da técnica
cirdrgica mais adequada para obter ndo s6 o melhor
resultado estético, mas também a manutencdo da fun-
cionalidade das pdlpebras, deve efectuar-se de acordo
com factores relacionados com o doente (idade, pato-
logias associadas, medicag@o concomitante, tratamen-
tos prévios e estado da pele envolvente), com a doenga
(comportamento biolégico do tumor excisado) e com
o defeito cirdrgico (ftamanho, orientagéo, localizacdo e
interesse de estruturas extracutdneas, como musculo,
tarso ou conjuntiva).

As pdlpebras sé@o duas pregas musculofibrosas que
conferem proteccdo ao olho. Delimitam entre si a fen-
da palpebral e encontram-se unidas nas extremidades
para formar os éngulos medial e lateral do olho (can-
tos).

Cada pélpebra caracteriza-se anatomicamente
pela justaposicdo de diversas camadas estruturais. A
pélpebra superior apresenta, do plano anterior para o
posterior, pele, musculo orbicular dos olhos, musculo
elevador da pdlpebra superior, tarso, misculo do tarso
(mUsculo de Miller) e membrana mucosa (conjuntiva
palpebral). Pode dividir-se em duas lamelas: anterior
(mUsculo-cutdnea) e posterior (tarsoconjuntival)’. A es-
trutura da pdlpebra inferior é idéntica, mas, ao invés do
musculo elevador da pdlpebra superior, existe a fascia
capsulopalpebral, cuja fungé@o é o auxilio na retracgé@o
da mesma?Z.

Os tarsos s@o constituidos por tecido fibroeldstico e
glandulas sebdceas especializadas (glandulas de Mei-
bomius). Reforcam as pélpebras e moldam a sua for-
ma. Nos angulos do olho, os tarsos superior e inferior
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unem-se entre si e aos bordos orbitais pelos ligamentos
palpebrais medial e lateral'. O bordo exterior do tar-
so também estd ligado ao rebordo orbitdrio por uma
membrana fibrosa laxa e eldstica denominada septo
orbitério.

As pdlpebras sdo enervadas por ramos dos nervos
facial e trigémio e irrigadas pelas artérias palpebrais
lateral e medial’.

A anestesia local é uma boa opgéo para a maioria
dos procedimentos referidos neste trabalho. Se a infil-
tracdo anestésica local é suficiente para os defeitos de
pequenas dimensdes, os bloqueios nervosos oferecem
vantagens para procedimentos mais alargados, possi-
bilitando uma anestesia eficaz e duradoura de éreas
mais extensas, utilizando uma menor quantidade de
anestésico e evitando a deformagéo das estruturas a
abordar cirurgicamente. O uso de adrenalina nos
blogueios nervosos pode adicionar a vantagem de
prolongar o efeito anestésico, diminuir a absorcdo
sistémica do anestésico local e diminuir a hemorragia
intra-operatéria. O uso de bloqueios nervosos deve ser,
no entanto, cuidadoso, pois o trajecto dos nervos em
causa é muitas vezes coincidente com vasos arteriais?®,
havendo o risco de injecg@o intravascular de anestésico
e de adrenalina, ou de lesar directamente as estruturas
neurovasculares envolvidas. Descrevem-se de seguida
as técnicas de bloqueio nervoso Gteis em cirurgia pal-
pebral.

O bloqueio do nervo supra-orbitdrio realiza-se no
buraco supra-orbitdrio (palpdvel ligeiramente acima
do bordo superior da érbita), cerca de 2,5cm lateral
& linha média da face, ou na linha vertical imagindria
que passa pela pupila'2.

O bloqueio do nervo supratroclear realiza-se cerca
de Tcm medial ao ponto acima descrito para o nervo
supra-orbitdrio®.

O blogueio do nervo infra-orbitdrio realiza-se no
buraco infraorbitério, cerca de Tcm abaixo do rebor-
do orbitdrio inferior, no ponto situado no cruzamento
de uma linha vertical que passa pela pupila com uma
linha obliqua que une o canto externo do olho com a
asa do nariz homolateral®. Este Gltimo bloqueio deve
ser realizado no sentido ascendente e lateral para evitar
infroducdo da agulha no buraco infra-orbitdrio.

A anestesia tépica ocular deve ser utilizada em con-
comitdncia, para evitar o desconforto provocado pelo
contacto do sangue com a conjuntiva bulbar ou com a
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cérnea. A oxibuprocaina em colirio é uma opcao eficaz
nestes casos, sendo recomendado o uso de 1 a 3 gotas
no pré-operatério imediato®.

CIRURGIA DA PALPEBRA INFERIOR

A patologia tumoral, como o CBC, localiza-se mais
frequentemente na pdlpebra inferior A excisdo radical
da maioria dos tumores interessa a pele e parte do
musculo orbicular?, resultando em defeitos de espes-
sura parcial. As lesdes mais infiltrativas podem resultar
em defeitos de espessura total. As opcdes reconstrutivas
variam bastante consoante o tipo e tamanho de defeito
resultante.
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a) Sutura directa

A sutura directa é utilizada quando os defeitos séo
inferiores a 25% do comprimento da margem palpebral
inferior e realiza-se no sentido vertical para diminuir o
risco de ectropion®.

b) Retalho temporal

O retalho temporal é um retalho de deslizamento
que pode ser utilizado em defeitos da palpebra inferior
superiores a 25% do comprimento da margem palpe-
bral, incluindo defeitos de espessura total (Fig. 1). Neste
tipo de retalho, a direccdo da incisdo é realizada no
sentido superior e lateral (cerca de 3-4cm), seccionan-
do o ligamento palpebral lateral, de forma a permitir
uma maior mobilidade da pele da drea dadora®.

‘ Fig. 1 - Retalho temporal para reconstruir defeito da palpebra inferior apés excisdo de CBC.
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c) Retalho de McGregor

O retalho de McGregor é uma variante do retalho
temporal que se caracteriza pela realizagdo de uma
plastia em Z no final da inciséo. O objectivo desta plas-
tia é a diminuigéo da tensGo e melhor colocacdo da
cicatriz em relagdo s linhas de tenséo minima?.

d) Retalho de Imre

Quando o defeito é superior a 50% da pdlpebra infe-
rior e esse mesmo defeito tem uma forma circular deve
pensar-se na realizacdo do retalho de deslizamento de

Imre. A inciséo é paralela & margem palpebral inferior
com extens@o até ao canto interno e descendo até ao
sulco nasolabial®. Este retalho deve ser bem descolado
em toda a regido geniana para evitar ectropion.

e) Retalho de Tripier

O retalho de Tripier, descrito originalmente por Tripier
em 1889, é um retalho de transposicdo que utiliza pele e
musculo orbicular da pdlpebra superior para encerrar o
defeito da pdlpebra inferior*’. Este tipo de retalho adequa-
-se mais aos defeitos com orientacdo horizontal (Fig. 2).

Fig. 2 - Retalho de Tripier para reconstruir defeito da pélpebra inferior apés excisdo de CBC.
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Realiza-se a exérese da lesdo da pdlpebra inferior
com uma incis@o horizontal e uma incisdo semelhante
na pdlpebra superior com posterior transposicdo para
cobrir o defeito.® Na pdalpebra superior o encerramen-
to & efectuado por sutura directa. A redundéancia de
pele existente na pdlpebra superior, especialmente nos
doentes idosos, permite a sua realizacdo. Este retalho
pode levantar-se com um pediculo Unico, situacdo mais
adequada & correcgéo de defeitos mais préximos dos
cantos, ou pode ser bipediculado (medial e lateral),
mais adequado aos defeitos com localizagéo central.
Apesar do comprimento ser consideravelmente superior
& largura, o volume e o aporte sanguineo conferidos
pela presenca de fibras musculares, torna a necrose
rara neste tipo de retalho*’.

f) Retalho de Fricke

O retalho de transposicdo de Fricke utiliza pele da
regido frontal para cobrir o defeito da palpebra inferior.
Realiza-se, portanto, a transposicdo do retalho (cuja
forma é semelhante ao defeito) com pediculo lateral.
A razdo comprimento/largura deste retalho ndo deve
exceder 4:1°.

g) Retalho nasolabial

O retalho de transposicdo nasolabial oferece al-
guma facilidade de execug@o e adapta-se a bastantes
situagdes da prdtica clinica didria. A sua aplicagéo em
idosos é vantajosa pela maior evidéncia dos sulcos na-
solabiais'. A incisGo é realizada no sentido descenden-
te, paralela ao nariz e sulconasolabial e o retalho en-
cerrard o defeito apés um movimento de transposic@o’.

h) Retalho zigomdatico

A técnica de realizacdo do retalho de transposicdo
zigomdtico é semelhante & do anteriormente descrito,
mas a drea dadora é a regido zigomdética ao invés da
prega nasolabial®.

i) Retalho de Mustardé

O retalho de rotacdo de Mustardé é utilizado para
encerrar grandes defeitos da pdlpebra inferior. Apds
uma exérese triangular da lesdo tumoral, a inciséo
inicia-se no canto lateral, prolonga-se no sentido
ascendente e desce na regido pré-auricular (Fig. 3).
Disseca-se todo o retalho na regido geniana e pré-
-auricular, através de um plano imediatamente acima
do sistema musculo-apoinevrético e, para finalizar, o
mesmo ¢ rodado e avancado para cobrir o defeito®.
Este tipo de retalho adequa-se & reconstrugdo de defei-
tos totais da pdlpebra inferior, sendo, nesses casos, Gfil
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a reconstrucdo do plano tarsoconjuntival com enxerto
condromucoso colhido no septo nasal®.

i) Retalho tarsoconjuntival de Hughes (reta-
lho em ponte)

O retalho tarsoconjuntival de Hughes destina-se
a defeitos de espessura total da pdlpebra inferior. A
zona dadora é a pélpebra superior homolateral. Apés
reversdo da pdlpebra superior, levanta-se da sua face
posterior um retalho quadrangular com largura seme-
lhante & do defeito. Na espessura deste retalho, deve
incluir-se conjuntiva, tarso e muisculo de Miller. Apés
suturado sobre o defeito, a superficie anterior do reta-
lho, correspondente ao musculo de Miiller, é recoberta
com enxerto de pele''. A base do retalho mantém-se li-
gada & pdlpebra superior durante 4 a 6 semanas, apds
as quais se poderd seccionar o pediculo e restaurar a
fenda palpebral.

k) Enxertos

O enxerto de pele total da regid@o retro-auricular é
uma boa opgao, especialmente naqueles casos em que
a largura no retalho de Tripier é demasiado elevada
para que o defeito secundério da pdlpebra superior
possa ser encerrado directamente®.

A patologia tumoral da pélpebra superior é menos
frequente do que a da pélpebra inferior. No entanto,
a importéncia fisiolégica desta pélpebra exige uma
reconstrugéo capaz de a preservar funcionalmente. As
técnicas disponiveis para o efeito ndo séo, contudo, téo
diversificadas como as descritas para a pélpebra infe-
rior e exigem habitualmente uma maior pericia e treino
do cirurgido.

a) Sutura directa

A sutura directa (Fig. 4) é utilizada em defeitos com
dimenséo igual ou inferior a cerca de 25% do com-
primento da margem palpebral superioré. Esta sutura
realiza-se, na maioria dos casos, no sentido vertical,
perpendicularmente &s linhas de tensdo cuténeas,
minimizando a tensdo e a tendéncia para a retracgdo
palpebral?.

b) Retalho semicircular

Para defeitos palpebrais envolvendo 25-50% do
comprimento palpebral, pode realizar-se este retalho
em que é necessdrio efectuar uma cantotomia (secgéo
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Fig. 3 - Retalho de Mustardé para reconstruir defeito da pdalpebra inferior apés exciséo de CBC.

Inés Leite, Ricardo Vieira, Américo Figueiredo

do ligamento cantal) lateral para facilitar o avango de
pele da regido temporo-zigomdtica ou, alternativamen-
te, uma cantotomia medial para permitir o avanco de
pele da regido do canto interno do olho's.

¢) Retalho de Fricke

Nos defeitos maiores da pélpebra superior pode
realizar-se o retalho de transposicdo com pediculo late-
ral colhido na regido frontal. O angulo de rotag@o néo
deve ser elevado para que néo se observe compromis-
so do fluxo sanguineo®.
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d) Retalho de Abbe-Estlander

O retalho de transposi¢éo de Abbe-Estlander é uti-
lizado para correccdo de defeitos centrais e laterais da
pélpebra superior e deve ser efectuado por cirurgides
experientes. Desenha-se um retalho triangular na pdl-
pebra inferior com metade da dimenséo do defeito
(nunca exceder 25% da margem palpebral inferior para
gue esta possa ser encerrada directamente). O defeito é
encerrado por transposi¢@o do retalho para a pdlpebra
superior, mantendo o pediculo unido & pélpebra infe-
rior durante cerca de 14 dias®.
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Fig. 4 - Sutura directa na palpebra superior apés exciséo
de xantelasmas.

e) Retalho bilobado

A porgéo medial da pdlpebra superior pode ser
reconstruida por este tipo de retalho proveniente da
regiGo glabelar e frontal®. Trata-se de um retalho com-
posto por dois lobos que se movimentam ao longo de
um pediculo comum. O primeiro lobo deve ser ligeira-
mente mais pequeno que o defeito e o segundo lobo
ligeiramente mais pequeno que o primeiro. Ambos s@o
transpostos sequencialmente, permitindo reconstruir
respectivamente o defeito primitivo e a zona dadora do
primeiro lobo, sendo a zona dadora do segundo lobo
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encerrada através de sutura directa. O dngulo entre os
dois lobos varia consoante a forca e a orientagdo das
linhas de tensd@o cutéineas. Neste tipo de retalhos deve
ser realizado um bom descolamento para evitar tenséo
exagerada®.

f) Retalho de Cutler-Beard (retalho em ponte)

Os grandes defeitos da pdlpebra superior (envol-
vimento =75% da pdlpebra) podem ser reconstruidos
por este tipo de retalho, que se baseia no uso de pele,
musculo e conjuntiva da pdlpebra inferior. Deve ser
efectuado por um cirurgiGo experiente. Se o defeito
ocupar praticamente toda a pélpebra superior, deve ser
ponderada a implantagdo de cartilagem do pavilhéo
auricular ou fdscia lata para reforgar a reconstrugéo
da mesma'4. Realiza-se um retalho da pdlpebra infe-
rior com as mesmas dimensdes do defeito. A incisGo
deve ser efectuada cerca de 5mm abaixo da margem
palpebral para manter a vascularizagéo do bordo li-
vre inferior. O retalho avanca por baixo da margem
palpebral inferior em direccdo ao defeito na pélpebra
superior®. Apés encerramento do defeito da pdlpebra
superior, o pediculo manter-se-4 unido & pélpebra infe-
rior durante 4 a 6 semanas até & sua secgdo, altura em
que é restaurada a fenda palpebral. Apés a seccdo do
pediculo, a porcdo restante do retalho é posicionada
sobre o defeito dador da pdlpebra inferior'.

d) Retalho de Mustardé

Este retalho complexo é reservado para os casos
em que é necesséria a reconstrucdo da totalidade da
pélpebra superior. Consiste na realizagdo de dois re-
talhos: um de transposicdo da totalidade da pélpebra
inferior para a superior e outro de rotagdo da regiGo
geniana e pré-auricular para encerrar o defeito resul-
tante na pélpebra inferior'®. Realiza-se uma incisdo de
toda a pdlpebra inferior com transposicdo desta para
a superior, utilizando um estreito pediculo lateral. De
seguida, transforma-se o defeito da pdlpebra inferior
num tridngulo de vértice inferior para que seja facilita-
do o encerramento através de um retalho de Mustardé
cléssico, tal como foi acima descrito.

h) Enxertos

Grandes defeitos de espessura parcial da palpebra
superior podem ser reconstruidos através de enxertos
de pele. A pélpebra superior contralateral é uma exce-
lente fonte de pele para enxertos desde que o defeito
dai resultante ndo supere 25% da superficie palpebral,

de modo a permitir o encerramento directo da regido
dadora’.
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CIRURGIA DO CANTO LATERAL

A técnica utilizada para corrigir o defeito do canto
lateral depende do grau de envolvimento das pdlpe-
bras em si. Assim, muitos dos procedimentos referidos
acima permitem a reconstrugdo do canto lateral em
simultdneo com a pdlpebra. Refere-se aqui especifica-
mente o retalho em V-Y, muito Gtil na reconstrugdo de
defeitos circunscritos ao canto lateral. A excis@o cirdrgi-
ca realiza-se em V, com vértice lateral e com extenséo a
ambas as pdlpebras. Posteriormente, inicia-se a sutura
dos bracos do V em cada pdlpebra. No canto externo,
a aproximagdo directa dos bracos do V, transformé-lo-
-&o num Y>.

CIRURGIA DO CANTO MEDIAL

Como referido para o canto lateral, a reconstrugéo
do canto medial também se realiza por através das
técnicas acima referidas, em conjunto com defeitos
palpebrais concomitantes. No entanto, nesta regiGo
anatémica é importante ndo esquecer que se deve
tentar preservar sempre o aparelho lacrimal® e que é
uma drea que oferece maior dificuldade na reconstru-
¢Go pela escassez de pele envolvente®. Determinados
procedimentos realizados no canto medial merecem
referéncia particular.

a) Retalho glabelar

O retalho glabelar simples ou bilobado caracteriza-
-se pela sua transposicéo de pele desde a regido gla-
belar para o canto medial do olho (Fig. 5). E importante
gue se incorpore no pediculo vascular deste retalho a
artéria supratroclear®é. O resultado final poderé néo
reproduzir a concavidade tipica do canto medial do
olho. A presenga de pilosidade na regi@o glabelar de
alguns doentes tem a desvantagem de proporcionar o
crescimento de pélos numa zona de pele glabra, como
é o canto interno do olho®. Bertelmann et al descreve-
ram uma técnica modificada deste retalho na qual o
pediculo do retalho é guiado por um tinel diagonal &
base do nariz. Segundo os autores, esta modificacdo
do retalho glabelar tem melhores resultados estéticos
relativamente ao procedimento cirdrgico original'®.

b) Retalho geniano

O retalho geniano é um retalho bilobado prove-
niente da regi@o geniana. A vantagem deste retalho é a
localizag@o da cicatrizem forma de Y da regido dadora
no sulco nasolabial®¢.

234

Inés Leite, Ricardo Vieira, Américo Figueiredo

Fig. 5 - Retalho glabelar para reconstruir defeito do canto
interno do olho apés excisdo de CBC.

COMPLICAGCOES

As complicagdes da cirurgia das pélpebras ndo séo
muito frequentes, embora possam resultar em prejui-
zos estéticos e funcionais muito relevantes, pelo que é
importante conhecé-las e actuar da melhor forma para
minimizar a sua ocorréncia. Os sinais/sintomas persis-
tentes requerem uma avaliacdo oftalmolégica.

A necrose é uma complicacéo inerente a qualquer
retalho ou enxerto. Embora rara, pode complicar qual-
quer dos procedimentos reconstrutivos acima descritos.

A ptose palpebral, o lagoftalmos, o ectropion e o
entropion sé@o possiveis consequéncias de uma incor-
recta incisdo cirdrgica ou da retraccdo resultante do
processo cicatricial em determinados pontos anaté-
micos fulcrais'”'®. A correccdo destas complicagdes,
guando indicada, é cirdrgica.

A triquiase caracteriza-se pelo desvio dos cilios,
situacdo possivel no contexto de uma retraccéo cica-
tricial que afecte o bordo livre da pélpebra, apare-
cendo geralmente em associagdo com o entropion.
Pode levar a irritacdo permanente da conjuntiva ou
da cérnea. Em casos ligeiros, a aplicagé@o de ldgrimas
artificiais pode ser suficiente para evitar a irritacéo
conjuntival. Em casos mais graves, pode requerer-se
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a correcgdo do entropion subjacente ou a epilagé@o
dos cilios por electrocoagulacdo, procedimento que
pode levar & formagao de granulomas'?. Estes doentes
devem ser vigiados para a detecg@o precoce destas
complicagdes.

A queratopatia por exposicdo surge quando néo
existe uma ocluséo eficaz do olho que pode levar a
lesdes graves da cérnea com perda de visdo's. Se a
incapacidade de ocluir a fenda palpebral for transi-
téria, a realizagdo de uma tarsorrafia é uma solugéo
adequada. Se for persistente, requer o uso de ldgrimas
artificiais vérias vezes ao dia e a aposicdo de lente de
contacto hidrépica de forma a proteger adequadamen-
te a cérnea.

A Ulcera de cérnea pode ocorrer por abrasdo do
epitélio durante a cirurgia e os sinfomas surgem no pe-
riodo pés-operatério imediato. O tratamento com apli-
cagdo de antibidtico tépico 4x/dia deve ser instituido e
a sinfomatologia geralmente resolve apés 24 horas?.

A perda de viséo (parcial ou total) é uma compli-
cagdo rara, mas grave. Pode ocorrer por les@o directa
do globo ocular, por neuropatia 6ptica compressiva,
em virtude da formacdo de um hematoma orbitério,
ou por glaucoma de éngulo fechado'”?°. A avaliagéo
pré-operatéria do risco hemorrdgico e a revisdo atenta
da hemostase no periodo intra-operatério sé@o cruciais
na prevencdo desta complicagdo!’.
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RECONSTRUCAO CIRURGICA DOS 2/3 MEDIOS DO NARIZ

Jodo Gouldo, Constanga Furtado
Servico de Dermatologia, Hospital Garcia de Orta, E.PE., Almada

A reconstrucdo do nariz, apds exérese cirirgica de um tumor maligno, pode ser efectuada por varias
técnicas. As opgdes incluem enxertos de pele e/ou retalhos locais e regionais, como o frontal paramediano.
Constitui sempre um desafio para o cirurgido, pois o nariz tem uma complexidade de contornos, textura e coloracédo
da pele, que lhes sdo Unicos.

Para se atingir uma reconstrucdo ideal deverd balancear-se o intuito cirdrgico curativo com a preservagéo funcional
e cosmética do érgdo.

Os autores descrevem, com um caso clinico ilustrativo, um retalho geniano triangular de avanco bilateral, associado
a enxerto livre total de pele, na reconstrucdo de um defeito de médias/grandes dimensdes do nariz, num Unico tempo
cirdrgico.

Subunidades estéticas da face; Sulcos naturais da face; Retalho geniano triangular de avanco.

FLAP RECONSTRUCTION FOR THE MIDDLE TWO-THIRDS OF THE
NOSE

Nasal reconstruction after the excision of a malignancy can be accomplished in several ways. Treatment
options include full-thickness skin grafts, various loco-regional flaps and the paramedian forehead flap.
It is always a challenge for the surgeon, mainly because of the complexity of the nasal surface lines and the diversity
of the colour, texture and appearance of its lining skin. The principles of an ideal nasal reconstruction must accomplish
an adequate balance between surgery with curative intention, functional preservation and acceptable cosmetic result.
Herein the authors describe, with an illustrative case report, a bilateral triangular cheek advancement flap, comple-
mented with a full thickness skin graft, for the reconstruction of medium-large defects of the nose, in a single staged
procedure.

Aesthetic subunits of the face; Natural grooves of the face; Triangular cheek advancement flap.

' Dr. Jogo Gouldo

Servigo de Dermatologia
Hospital Garcia de Orta
Av. Torrado da Silva
2801-951, Almada

Tel: 212942141

Fox: 212957004
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INTRODUCAO

A reconstrugéo nasal exige arte e fica sempre aquém
das expectativas, pois é dificil restaurar o contorno, a
textura e a funcdo do nariz. Em qualquer reconstrucdo
nasal hd que ter em consideracdo trés planos: reves-
timento interno, suporte cartilagineo e o revestimento
externo’.

No que respeita ao revestimento externo, Burget e
Menick?, desenvolveram dois conceitos: zonas cuténeas
nasais e subunidades.

O nariz é formado por diferentes zonas no que
respeita & espessura da pele e constituicGo sebdcea. A
zona |, localizada na raiz, dorso e paredes laterais do
nariz, caracteriza-se por uma pele fina, ndo aderente
e pobre em glandulas sebdceas; a zona Il, ao nivel da
ponta e asas do nariz, € a mais espessa, aderente e
com maior contetdo em gléndulas sebéceas; a zonal lll,
é também fina e pouco sebdcea, sendo constituida pela
jungéo ponta-columela, columela propriamente dita,
tridngulos moles, anéis alares.

O nariz estd dividido em nove subunidades dis-
tintas, de acordo com os contornos naturais, pregas
e sombras. Cinco destas subunidades s@o convexas:
ponta/dpex, dorso, columela e asas; e quatro subuni-
dades céncavas: paredes laterais e tridngulos moles.
As incisdes estrategicamente colocadas na jungéo de
duas subunidades adjacentes produzirGo cicatrizes
praticamente imperceptiveis (camufladas). Quando um
defeito cirdrgico envolve >50% de uma subunidade,
recomenda-se a exciséo da subunidade remanescente,
substituindo-a por enxerto ou retalho'2. Este principio
optimiza o resultado cosmético.

CASO CLINICO

Um homem de 77 anos de idade foi-nos orientado
por um carcinoma basocelular multirecidivado, com
atingimento da raiz, dorso e parte das paredes laterais
do nariz. A exérese originou um defeito cirGrgico de
todo o dorso nasal, incluindo paredes laterais. Os pla-
nos de revestimento interno e de suporte cartilagineo
permaneceram intactos (Fig.1).

Como encerrar este defeito cirirgico?

TECNICA CIRURGICA

Sob anestesia local com lidocaina a 1% com adrena-
lina, o tumor com uma margem de 5mm foi excisado,

238

Jodo Goulao, Constanca Furtado

numa primeira fase em forma circular e posteriormente,
apds planeamento da zona dadora para a reconstrucéo,
numa forma triangular (Fig. 1). O defeito cirtrgico pro-
duziu um tridngulo de base inferior paralelo aos anéis
alares, em ambas as paredes laterais do nariz, incluindo
pratficamente toda a subunidade estética do dorso do
nariz. Inferiormente, desenhou-se um triéingulo de base
superior (triGngulo de Burow’s), em que o lado interno
corresponde ao sulco naso-geniano. A base do triGngulo
inferior deverd ter o mesmo comprimento da base do tri-
angulo do defeito cirdrgico, correspondente & distdncia
que o retalho terd que avangar (Fig. 2).

As incisées foram colocadas estrategicamente ao
longo do sulco asa-face e naso-geniano.

Para o retalho ficar bem integrado no defeito, foi
necessdrio desengordura-lo. Apés sutura dos retalhos,



Reconstrucao Cirdrgica dos 2/3 Médios do Nariz

as dimensées do defeito cirirgico foram reduzidas
respeitando as subunidades estéticas, tendo ficado ao
nivel do dorso do nariz um defeito rectangular (Fig.3)
que foi encerrado com enxerto livre de pele total da
glabela (Fig.4).

Fig. 4

No pés-operatério néo houve intercorréncias e o
doente regressou ao fim de 7 dias para remogédo da
sutura. N&o houve necessidade de proceder a revisdes
de cicatriz. O resultado histopatolégico confirmou car-
cinoma basocelular, tendo sido a exérese completa.
O doente estd actualmente no 22 ano de “follow-up”,
sem recidiva local, e com um resultado cosmético acei-
tavel (Fig. 5).

Dermatologia Cirdrgica

‘ Fig. 5

DISCUSSAO

O nariz é uma estrutura nobre e funcional da face
com vdrias abordagens de reconstrugéo, porém do pon-
to de vista estético, ficam sempre aquém do desejado.

A cicatrizacdo por segunda intencdo sé seria con-
textualizada para defeitos cirirgicos inferiores a 1cm?
centrados numa subunidade estética e se esta fosse
cdncava’d.

Os enxertos de pele se forem bem planeados, res-
peitando as subunidades estéticas do nariz, e colhidos
de uma zona dadora apropriada, podem associar-se
a bons resultados estéticos. O enxerto de pele parcial
raramente estd indicado no nariz®. Um enxerto de pele
livre total seria uma opgéo vdlida, uma vez que o de-
feito localiza-se na zona | do nariz, ongle o resultado
estético pds enxerto é muito favordvel. E determinante
a escolha da zona dadora; esta deve ficar totalmente
camuflada e passivel de encerramento directo. As ca-
racteristicas da pele, como textura, espessura, pigmen-
tacdo e densidade pilosa, também s@o preponderantes
para o resultado cosmético final. Se houver duvidas
guanto & radicalidade da exciséo, deve-se preferir o
enxerto de pele para encerramento da drea cruenta,
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ainda que temporariamente, para depois se efectuar
mais tarde a reconstrugdo com retalhos (aplicag@o de
enxerto em diferido)’.

No Servigo de Dermatologia do Hospital Garcia de
Orta, prefere-se a técnica de retalhos loco-regionais
em detrimento da de enxertos. A espessura dos defei-
tos, na sua grande maioria, ultrapassam o tecido ce-
lular subcutdneo, sendo raramente sé de pele. Assim
sendo, o contorno pode ficar deprimido, para além da
coloracéo e textura dos enxertos de pele nem sempre
serem previsiveis.

No nosso doente, poder-se-ia ponderar efectuar
um retalho nasogeniano de pediculo superior bilateral,
mas este retalho associa-se a resultados esteticamen-
te pouco aceitdveis, tais como o efeito “al¢apdo” (ou
efeito “tenda”) do retalho e o preenchimento do sulco
nasogeniano.

O retalho frontal paramediano é uma éptima esco-
lha na reconstrugdo de defeitos no nariz, em extenséo
e espessura. Tem ainda a vantagem, ao contrério do
retalho frontal mediano, de permitir posteriormente o
uso de outro retalho paramediano, aumentando assim
as possibilidades reconstrutivas do nariz®. Néo optdmos
por este retalho, uma vez que o defeito é apenas do
revestimento externo, pelo que ficaria uma sequela na
fronte que é mal aceite pelos doentes e, por outro lado,
necessitaria de dois tempos cirdrgicos.

Defeitos de média/grande dimensé@o do nariz séo
candidatos para o retalho malar de avango, o qual
avanca a pele laxa geniana através do sulco nasoge-
niano até ao dorso. Ao efectuarmos a excisdo de um tri-
angulo labiofacial (triGngulo de Burrow “s) conseguimos
um maior deslizamento da érea geniana até & face
lateral do nariz, sem violar o sulco nasogeniano. Neste
caso ndo foi necessdrio, mas poder-se-a dar pontos
tranfixivos para recrear o sulco nasogeniano, sem risco
de necrose do retalho, uma vez que este tem um largo
pediculo. O resultado estético final foi bom, visto que
as caracteristicas da pele sGo muito semelhantes & do
nariz, dada a sua proximidade, e a sequela das zonas
dadoras foi minima, uma vez que as incisées foram co-
locadas nos sulcos naturais, ficando assim camufladas.

Quanto ao defeito rectangular do dorso do nariz,
este poderia ter sido encerrado com enxerto de pele
total colhido do tridngulo labiofacial retirado para faci-
litar o deslizamento da drea geniana até & face lateral
do nariz; mas como o doente tinha excesso de pele da
regido glabelar, optou-se por colher pele desta zona,
dada a semelhanga dessa pele com a do dorso do nariz
— substituir estruturas em falta por outras iguais.
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O segredo de uma reconstrucdo estética baseia-se
na visualizacdo do que é normal e na determina-
¢Go do que falta quer em termos anatémicos quer
estéticos®.

A pele da face deve ser substituida por pele da
face.

Sempre que possivel, as reconstrucées devem ser
feitas na mesma subunidade estética.

As incisées colocadas nos sulcos faciais normais
ou nas fronteiras entre as subunidades cosméticas,
ficam camuflados, produzindo resultados estéticos
mais satisfatérios®.

Os resultados estéticos alcangados sdo superiores,
se respeitarmos o seguinte principio: se o defeito
cirdrgico ocupar mais que 50% de uma subunida-
de estética, o tecido remanescente deve ser exci-

\

sado para se proceder & reconstrucdo de toda a
unidade'?.

O desenho do triéingulo secundério (retalho de
Burrow’s) deve ficar pendente até o retalho ser
avangado e suturado na localizagéo final, porque
em muitos casos a redunddncia cutdnea é menor
que o defeito triangular original.

No nariz opta-se sempre por enxerto total de pele
em detrimento do enxerto parcial de pele, pois no
primeiro ocorre menor contraccdo e a compatibili-
dade da pele é superior em termos de coloragéo,
textura e espessura. A pele da glabela, nos doentes
com pele redundante, é uma excelente érea dado-
ra, pois as rugas camuflam as incisées/cicatrizes.

Chang IS, Becker SS, Park SS: Nasal reconstruc-
tion: the state of the art. Curr Opin Otalaryngol
Head Neck Surg 12: 336-43 (2004).

Burget GC, Menick FJ: The subunit principle in na-
sal reconstruction. Plast Reconstr Surg 76: 239-47
(1985).

Almeida Rosa J: Principios e Técnicas Cirdrgicas
em Reconstrucdo Nasal. In José Rosa de Almeida
(eds), Cirurgia Oncolégica do Nariz, Lisboa, Lidel,
2006, pp15-54.

Menick FJ: Facial Reconstruction with Local and
Distant Tissue: The Interface of Aesthetic and Re-

constructive Surgery. Plast Reconstr Surg 102:
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RETALHO DE KARAPANDZIC E RETALHO DE BERNARD-
BURROW-WEBSTER NA RECONSTRUCAO DO LABIO INFERIOR

Ana Brinca, P Andrade, Ricardo Vieira, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE

O carcinoma espinhocelular é a neoplasia maligna mais frequente dos ldbios, e em cerca de 90% dos
casos localiza-se no lébio inferior, devido & maior exposicdo cumulativa & radiagéo ultravioleta. Os autores apresen-
tam duas técnicas cirdrgicas para a reconstrucdo de grandes defeitos do labio inferior, resultantes da excisédo cirtrgica
tumoral, exemplificando-as e comparando-as através de dois casos clinicos.

Carcinoma espinhocelular do ldbio; Retalho de Karapandzic; Retalho de Bernard-Burrow-
-Webster.

KARAPANDZIC FLAP AND BERNARD-BURROW-WEBSTER FLAP
FOR RECONSTRUCTION OF LOWER LIP

Squamous cell carcinoma is the most common malignant neoplasm of the lips, and in about 90% of ca-
ses it’s located in the lower lip due to the higher cumulative exposure to ultraviolet radiation. The authors present two
surgical techniques for reconstruction of large lower lip defects, resulting from tumor surgical excision, exemplifying and
comparing them with two clinical cases.

Squamous cell carcinoma of the lip; Karapandzic flap; Bernard-Burrow-Webster flap.
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INTRODUCAO

O carcinoma espinhocelular é a neoplasia maligna
mais frequente dos ldbios, localizando-se no ldbio in-
ferior em cerca de 90% dos casos, em virtude da maior
exposi¢do cumulativa & radiagdo ultravioleta, o prin-
cipal factor etiopatogénico'. Qutros possiveis factores
favorecedores sé@o os hdbitos tabdgicos e alcodlicos, a
imunossupress@o e a infecgéo crénica pelo virus pa-
piloma humano. O tratamento de primeira linha é a
excis@o cirirgica com margem livre adequada. Tendo
em conta a importéncia funcional e estética dos lébios,
a reconstrucdo dos defeitos resultantes constitui um de-
safio, estando descritos vdrios procedimentos recons-
trutivos?* a seleccionar de acordo com a dimenséo e
localizagdo do defeito, com as caracteristicas especifi-
cas do doente (comorbilidades) e com a experiéncia do
cirurgido.

Para pequenos tumores a abordagem cirlrgica é
a preferida, j&@ que permite bons resultados estéticos e
funcionais, assim como a andlise histolégica da pega
operatéria, permitindo deste modo verificar se a exé-
rese fumoral foi completa, ao contrério do tratamento
com radioterapia. A técnica mais frequentemente reali-
zada é a excis@io em cunha, com encerramento directo,
complementada ou ndo com vermelhectomia. No caso
de tumores de maiores dimensées que apds a exciséo
cirdrgica originam defeitos superiores a 50% do com-
primento labial, outras técnicas sdo utilizadas, como os
retalhos de Karapandzic®” e de Bernard-Burrow-We-
bster®?, os métodos utilizados pelos autores nos casos
clinicos descritos, ambos referentes a defeitos criados

Ana Brinca, P Andrade, Ricardo Vieira, Américo Figueiredo

pela excisdo de carcinomas espinhocelulares do labio
inferior, demonstraram bons resultados clinicos, funcio-
nais e estéticos, revelando-se deste modo como boas
opgdes terapéuticas.

CASOS CLiNICOS

CASO 1

Um homem de 57 anos, fumador desde os 7 anos,
com uma carga tabdgica de cerca de 40 unidades-ma-
¢o-ano (UMA), com hdbitos etilicos moderados e com
mau estado dentdrio, apresentava uma placa infilirada,
com bordos irregulares, moderadamente definidos e
um pouco elevados, com superficie erosivo-crostosa,
medindo 2,5cm de maior eixo, ocupando o terco mé-
dio do vermillion labial inferior (Fig. 1). A lesé@o tinha 6
meses de evolucdo. Ndo eram palpdveis adenopatias
regionais.

O diagnéstico clinico de carcinoma espinhocelular
foi confirmado através de biopsia incisional.

O doente foi submetido a excisdo radical da leséo,
resultando um defeito mediano que ocupava cerca de
50% do comprimento do ldbio inferior e que interessa-
va a sua espessura total. Optou-se pela reconstrug@o
através da técnica de Karapandzic, baseada em dois
retalhos de deslizamento-rotagdo. A confecgGo destes
retalhos consistiu na realizagéo de incisdes peri-orais
bilaterais iniciadas nos bordos inferiores do defeito
cirdrgico e prolongadas pelos sulcos mentolabiais e
nasolabiais (Fig. 2). O musculo orbicularis oris foi li-
bertado das estruturas neurovasculares lateralmente

Fig. 1 - 1° Caso: carcinoma espinhocelular do lébio inferior; 2° Caso: carcinoma espinhocelular do ldbio inferior.

242
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Fig. 2 - Defeito cirtrgico e planeamento do retalho de Ka-
rapandzic.

as comissuras, de modo a permitir a rotacdo de dois
retalhos miocuténeos, preservando a sensibilidade e a
mobilidade labiais (Fig. 3).

Fig. 3 - Preservacdo das estruturas neurovasculares.

Os retalhos foram deslizados medialmente, sutu-
rando-se a mucosa, o orbicularis oris e a pele em trés
planos sucessivos, permitindo a restauracdo da conti-
nuidade do orbicularis oris, e portanto, da continéncia
do esfincter oral.

O resultado estético e funcional foi satisfatério (Fig.
4), i@ que as suturas ocuparam os sulcos naturais, a
continéncia oral foi preservada, bem como a sensibili-
dade e a mobilidade labiais. Condicionou, no entanto,
uma ligeira microstomia (Fig. 4) sem impacto funcional.

O doente apresenta 3 anos de seguimento, sem si-
nais de recidiva local ou de metastizagdo locorregional.

Dermatologia Cirdrgica

Fig. 4 - Dois anos pés-operatério: observa-se microstomia.

CASO 2

Um homem de 43 anos, fumador (35 UMA), com
hdbitos alcodlicos marcados, foi referenciado & con-
sulta por um tumor com 3cm, ulcerado, localizado
no terco médio do vermillion labial inferior, evoluindo
desde h& 7 meses (Fig. 1). A biopsia incisional revelou
tratar-se de um carcinoma espinhocelular. Nédo eram
palpdveis adenopatias regionais.

Da excisé@o radical da lesdo resultou um defeito
mediano que ocupava cerca de 60% do comprimento
do ldbio inferior e que interessava a sua espessura
total. Optou-se, neste caso, por o defeito ser de maio-
res dimensdes, pela reconstruc@o através da técnica
de Bernard-Burrow-Webster, englobando a confeccdo
de dois retalhos de deslizamento (Fig. 5). Realizaram-
-se incisdes de espessura total lateralmente as comis-
suras, a curvar ligeiramente para cima, cada uma
com cerca de metade do comprimento do defeito
cirdrgico. Duas outras incisées menores foram reali-
zadas a partir das extremidades inferiores do defeito
cirGrgico, ao nivel do sulco mentolabial, curvando-
-se ligeiramente para baixo (Fig. 5). Isto resultou
em dois retalhos grosseiramente rectangulares que
foram posteriormente suturados junto & linda média,
por planos (mucosa, muésculo, pele). Os triGngulos
de Burrow, colocados sobre os sulcos nasolabiais,
foram excisados, preservando, no entanto, o plano
mais profundo, mucoso, que foi suturado ao bordo
superior do retalho miocuténeo para reconstruir o
novo vermillion. Antes de excisar os bordos lateral e
medial do tribngulo mucoso, identificou-se o meato
do canal de Stenon, evitando-se, deste modo, a sua
leséo inadvertida (Fig. 5).
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Fig. 5 - A esquerda: defeito cirtrgico e planeamento do retalho de Bernard-Burrow-Webster. A direita: identificacdo da papila pa-
rotidea, local de drenagem do canal de Stenon.

Observamos neste segundo caso uma retraccdo
do ldbio inferior como complicagéo do procedimento
cirdrgico (Fig. 6).

Presentemente contamos com 4 anos de seguimen-
to, mantendo-se o doente livre de doenga, sem recidiva
local ou metdstases locorregionais.

Fig. 6 - 2 anos pés-operatério: observa-se retraccéo do
lébio inferior e distorcéio das comissuras.

DISCUSSAO

O retalho de Karapandzic®’ e o retalho de Bernard-
-Burrow-Webster®'° séo duas das opgdes mais utilizadas
para a reconstrucdo de grandes defeitos labiais, tendo
a vantagem de serem métodos cirdrgicos de tempo
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Unico. O retalho de Karapandzic é adequado para de-
feitos que ocupem desde 1/3 a 2/3 do comprimento do
l&bio inferior, dado que, no caso de defeitos maiores, a
microstomia resultante condiciona este procedimento.
Nos defeitos labiais totais ou subtotais, ao contrdrio da
técnica precedente, o retalho de Bernard-Burrow-We-
bster mantém-se como uma boa opcdo reconstrutiva.
Enquanto o retalho de Bernard-Burrow-Webster requer
habitualmente anestesia geral, o retalho de Karapan-
dzic pode eventualmente ser realizado sob anestesia
locorregional.

O retalho de Karapandzic tem como principal vir-
tude a preservacdo da mobilidade e sensibilidade do
l&bio inferior, bem como da continéncia oral. Contudo,
pode condicionar microstomia'' (que poderd obrigar
a comissuroplastia correctiva, caso tenha um impacto
importante na vida do doente, como nos que usam
préteses dentérias) e distorcdo das comissuras orais.
O retalho de Bernard-Burrow-Webster, apesar de néo
produzir microstomia, resulta habitualmente em algu-
ma incontinéncia do esfincter oral'®, em particular nas
comissuras. Além disso, pode condicionar uma retrac-
¢Go do lébio inferior em relacdo & posicdo esperada.
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PROTOPORFIRIA ERITROPOIETICA - Caracterizac¢éo de uma
Familia Portadora de uma Nova Mutac¢éio no Gene FECH
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PurificacGo Tavares?, Filomena Azevedo!
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A protoporfiria eritropoiética (PPE), é uma genodermatose rara causada, na maioria dos doentes, pela
reducdo da actividade da ferroquelatase (FECH), a Gltima enzima da biossintese do heme, e consequente acumulagéo
de protoporfirina (PP) em vérios tecidos. Os autores descrevem um adolescente de 16 anos (caso indice) que sofria
de PPE desde a infancia, caracterizada por episédios agudos de fotossensibilidade dolorosa nas dreas foto-expostas,
alteragdes crénicas, anemia microcitica, trombocitopenia e disfuncéo hepdtica ligeira. A irmé de 18 anos apresentava
sintomas agudos mais ligeiros e ndo evidenciava alteragdes crénicas. Os progenitores e o irm@o mais novo eram
assinfométicos. A bidpsia lesional efectuada no caso indice mostrou deposicdo de material hialino, PAS-positivo, em
localizac@o perivascular. O teste de Rimington-Cripps foi positivo em ambos os doentes sinftomdticos e os niveis de PPs
eritrocitdrias encontravam-se elevados, mas normais nos pais e no irméo mais novo. O estudo genético, efectuado
em ambos os doentes e na mée (amostra do pai néo disponivel por paradeiro desconhecido), revelou heterozigotia
para uma nova mutacdo no gene FECH (c.1052delA) nos filhos e heterozigotia para o alelo hipomérfico IVS3-48T>C
em todos os elementos testados. Confirmou-se, assim, o padréo de hereditariedade “pseudodominante” observado
na maioria das familias, explicado pela presenca simulténea de uma mutacdo no gene FECH e de um polimorfismo
frequente, afectando o alelo oposto (IVS3-48T>C). Neste caso, o alelo mutante foi provavelmente herdado do pai.
Do nosso conhecimento, esta é a primeira descrigdo de uma familia portuguesa com PPE caracterizada do ponto de
vista molecular, tendo-se descrito uma nova mutagéo, néo referida na literatura.

Protoporfiria eritropoiética; Ferroquelatase; FECH; Protoporfirina.

ERYTHROPOIETIC PROTOPORPHYRIA - A Family Study and
Report of a Novel Mutation in the FECH Gene

Erythropoietic protoporphyria (EPP) is a rare inherited disorder of heme biosynthesis caused in most pa-
tients by a deficient activity of the enzyme ferrochelatase (FECH), with a consequent accumulation of protoporphyrin
(PP) in various tissues. We report a 16-year-old male (index case) with EPP characterized by acute episodes of painful
photosensitivity in the photoexposed areas since his early infancy, permanent changes, microcytic anemia, throm-
bocytopenia and mild hepatic dysfunction. His 18-year-old sister presented slighter acute symptoms and had no chronic
changes. Lesional biopsy performed in index case disclosed perivascular deposition of PAS positive hyaline material.
Rimington-Cripps test was positive in both cases and PP erythrocyte levels were markedly elevated, but normal in their
asymptomatic parents and younger brother. Genetic study in both patients and their mother (father’s sample not avai-
lable) revealed heterozygosity for a novel mutation (c.1052delA) in FECH gene of both children, and heterozygosity
for the hypomorphic allele IVS3-48T>C in all of them. This report confirms the “pseudodominant” inheritance pattern
observed in most studied families, explained by the combined presence of a disabling FECH mutation and a common
intronic polymorphism affecting the counterpart allele (IV§3-48T>C). The mutant allele was probably inherited from the
father. This is the first description of a Portuguese family with EPP characterized at the molecular level.

Erythropoietic protoporphyria; Ferrochelatase; FECH; Protoporphyrin.
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A protoporfiria eritropoiética (PPE, OMIM #177000)
é uma genodermatose rara do metabolismo do heme
descrita inicialmente por Magnus et al.” em 1961. A
maioria dos casos resulta da reducdo da actividade da
ferroquelatase (FECH, sintétase do heme), a oitava e
Ultima enzima da biossintese do heme, a qual catabo-
liza a incorporac@o de ferro divalente na protoporfirina
IX (PP-IX) para formar o heme? (Fig. 1). A actividade
deficiente da FECH leva a acumulagéo de PP-IX nos eri-
trécitos, plasma, figado e bilis, bem como o aumento
da sua excrecéo fecal. Em cerca de 2% dos casos a do-
enca deve-se a aumento da actividade da sintétase do
dcido aminolevulinico tipo 2 (ALAS2), enzima especifica
dos eritrécitos, sendo nestes doentes a genodermatose
denominada de protoporfiria dominante ligada ao X
(PPDLX, OMIM #300752)%. A PPE apresenta uma pre-
valéncia entre 1:75000 e 1:2000004° e, embora con-
siderada uma entidade nosolégica rara, representa a
terceira porfiria mais frequente apés a porfiria cutdnea
tarda e a porfiria intermitente aguda, sendo a forma
mais comum de porfiria na inféncia®.

Um doente de 16 anos de idade (caso indice),
caucasiano, filho de pais ndo-consanguineos e com
histéria pessoal de dilatacdo pielo-calicial esquerda e
de quisto aracnoideu, foi observado pela primeira vez
na consulta de Dermatologia Pedidtrica aos 6 anos de
idade devido a um quadro clinico caracterizado por
eritema, edema, queimor e dor na face e dorso das
mdos, de instalag@o rdpida, poucos minutos apéds a
exposicdo solar, e presente desde os 2 anos de idade.
Os sinfomas apresentavam agravamento durante os
meses de Verdo, periodo em que se desenvolviam ve-
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siculas, erosdes e crostas na regido frontal, no nariz,
proeminéncias malares, pavilhdes auriculares, labios
e dorso das maos (Fig. 2a, b e c). Progressivamente,
surgiram alteragdes permanentes, nomeadamente
liquenificagdo nas dreas previomente afectadas e
pseudo-rédgades e sulcos lineares periorais (Fig. 2d).
Os estudos analiticos seriados mostraram anemia
microcitica, com valores de hemoglobina e de vo-
lume corpuscular médio (MCV) variando, ao longo
do seguimento, respectivamente entre 11,8-12,7g/
dL (normal: 13-18g/dL) e 68,6-73,9fL (normal: 87-
103fL), mas com niveis de ferro sérico, ferritina, trans-
ferrina, haptoglobina e prova de Coombs normais. A
contagem de plaquetas variou entre 123-189x107/L
(normal, 180-500x10%/L) durante o periodo de segui-
mento. O nivel de coproporfirinas na urina era nor-
mal, mas as porfirinas eritrocitdrias encontravam-se
marcadamente elevadas (>9000mg/L; normal: 200-
1600mg/L), determinadas pelo método fluorimétrico.
Uma biépsia lesional efectuada no dorso da méao di-
reita mostrou a presenca de vesicula e deposicdo de
material hialino PAS-positivo, de localizago perivas-
cular, na derme (Fig. 2e). O sobrenadante plasmético
evidenciou uma fluorescéncia cor-de-rosa caracteristi-
ca quando observado & luz de Wood (teste de Riming-
ton—Cripps; Fig. 2f). Os achados clinicos e os exames
complementares permitiram confirmar o diagnéstico
de protoporfiria eritropoiética. Durante o periodo de
seguimento constataram-se alteragdes discretas nos
testes de fungdo hepdtica, nomeadamente aumento
dos valores da aspartato aminotransferase (AST) até
39U/L (normal: 10-37U/L) e da bilirrubina indirecta
até 14,2mg/L (normal: <8mg/L), apesar da ecografia
hepdtica né@o ter mostrado alteracdes relevantes. O
rastreio de doenga hepdtica revelou homozigotia para
a duplicacdo dinucleotidea [TA] na regido promotora
do gene UGT1A1, confirmando o diagnéstico adicio-
nal de sindrome de Gilbert.
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DOENCA

Anemia sideroblastica ligada
ao X (defeitos da ALAS2)

Porfiria por deficléncia da
desidratase do ALA

Porfirla intermitente aguda

Porfiria eritropoiética
congénita

Porfirla cutdnea tarda

Coproporfiria hereditdria

Porfiria variegata

Protoporfiria eritropoiética

METABOLITOS NORMAIS
1
Glicina + succinil coenzima A

i +
Acido 5-aminolevulinico (ALA)
i +
Porfobllinogénio (PBG)
l +
Hidroximetilbilano
1 +
Uroporfirinogénio lll (UPG )
4 +
Coproporfirinogénio 1l (CPG I1T)
} +
Protoparfirinagénio IX (PPG 1X)
'3 +
Protoparfirina
.3 +

Heme
l

Hemoglobina
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EMNZIMA

Sintétase do ALA

Desidratase do ALA

Dezaminase do PBG

Sintétase do UPG I

Descarboxilase do UPG Il

Oxidase do CPG I

Oxidase do PPG IX

Ferrogquelatase

A irma do doente, de 18 anos de idade, é se-
guida na mesma consulta desde os 8 anos devido
a um quadro clinico menos exuberante, incluindo
erosdes e crostas no ldbio superior, apenas eviden-
tes nos meses de Verdo e sem as alteragdes crénicas
observadas no irméo (Fig. 3a). O hemograma, os
testes de fung@o hepética e o doseamento de porfi-
rinas urindrias nGo mostraram alteragdes relevantes,
no entanto, os niveis de porfirinas eritrocitdrias e o
teste de Rimington-Cripps foram sobreponiveis aos
do irméo (Fig. 3b).

Os progenitores e o irm@o mais novo eram assin-
tomdticos e apresentavam as porfirinas urindrias e as
eritrocitérias dentro dos valores normais. Né&o havia
histéria de fotossensibilidade noutros familiares.

Tendo em conta o diagnéstico de PPE, foram im-
plementadas medidas preventivas em ambos os irmdos
afectados, incluindo a eviccdo da exposigéo solar e o
uso de protector solar e roupas adequadas, as quais
se acompanharam de franca redugéo dos episédios de
fotossensibilidade.

Recentemente, o ADN gendémico foi extraido de
amostras sanguineas do caso indice, da irméa e da méae
(amostra do pai ndo disponivel por paradeiro desco-
nhecido) para caracterizag@o genética. A sequenciagdo
do gene FECH revelou a deleccdo de um par de bases
em heterozigotia (c.1052delA) em ambos os adoles-
centes e hetferozigotia para o polimorfismo de baixa
expressdo (PBE) IVS3-48T>C em ambos os doentes e
na sua mée (Fig. 4).
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Fig. 2 - Aspecto clinico do caso indice aos 8 anos de idade, sendo evidentes lesdes ao nivel do nariz, ldbios e regides malares (a),
pavilhdes auriculares (b) e dorso nas méos (c); (d) teste de Rimington—Cripps positivo; (e) exame histolégico (PAS, x200) mostrando
depésitos hialinos perivasculares PAS-positivos (seta) e vesicula; (f) aspecto clinico do doente aos 16 anos de idade.

DISCUSSAO

Geralmente, a PPE é herdada de uma forma pou-
co frequente denominada “pseudodominante”, na
qual uma mutagéo grave no gene FECH (cromossoma
18921.3) que reduz marcadamente ou suprime a acti-
vidade da FECH, é herdada em trans relativamente a
uma variante normal de baixa expresséo (IVS3-48T>C),
a qual estd presente em 10% da populagdo europeia
saudavel’. Em cerca de 4% dos doentes, a doenga é
autossémica recessiva, devendo-se & presenga de uma
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mutacdo em cada um dos genes FECH?, e em 2% dos
casos é dominante ligada ao X, consequéncia de muta-
¢des no gene ALAS2 (cromossoma Xp11.21)3. Embora
extremamente raros, foram também descritos casos de
PPE adquirida, associados a mielodisplasia e doenca
mieloproliferativa, decorrentes de mutagdes somdticas
adquiridas no gene FECH’. As mutagdes no gene FECH
subjacentes & PPE sdo extremamente heterogéneas e,
na maioria dos casos, séo privadas, ou seja, especificas
de uma determinada familia. De acordo com os resul-
tados encontrados no nosso trabalho podemos concluir
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bilidade apresentam gravidade varidvel, dependendo da
duracdo da exposi¢do, e frequentemente iniciam-se na
Primavera, mantendo-se até finais do Verdo''. De notar
que as janelas de vidro ndo protegem os doentes. Outros
factores exégenos que ndo a exposicdo solar #m sido
descritos como possiveis indutores dos sinftomas cutdneos,
destacando-se a luz interior artificial, a luz de dispositivos
médicos, tais como laparoscdpios e endoscdpios, a ex-
posicdo ao calor e gradientes térmicos®'2. Com o tempo,
podem desenvolver-se alteragdes crénicas na pele foto-
-exposta, nomeadamente liquenificacdo e sulcos lineares
radiais e pseudo-rdgades ao nivel dos ldbios®. Todos estes
estigmas estavam presentes no nosso doente.

Cosoindice W ims W i M i

C.10520elA - ! IV53-48T>C c.io52deld & ! V5 3.48T=C

que o caso indice e a irméa herdaram o alelo FECH nor-
mal com baixa expressao (IVS3-48C) da mae e, muito
provavelmente, o alelo mutante (c.1052delA) do pai.
Este gendtipo foi responsdvel pela expresséo clinica da
PPE nos dois irméos afectados, sendo no entanto o fe-
nétipo mais exuberante no caso indice. Esta observacdo
espelha o facto de a penetragéo do gene mutante ser
varidvel. Segundo é do nosso conhecimento, esta muta-
¢Go c.1052delA detectada néo foi previamente descrita
na literatura.

Clinicamente, a PPE caracteriza-se por fotossensi-
bilidade que geralmente se inicia na infdncia apds as
primeiras exposigdes solares e inclui sensagéo de ardor
infenso, edema, prurido e eritema doloroso nas dreas
foto-expostas, particularmente no nariz, proeminéncias
malares e dorso das méos, podendo as petéquias e as
lesdes ungueais, como a fotonicélise, observar-se em al-
guns casos’. A sensacdo de dor/ardor pode ser intensa e
persistente, levando a problemas de sono. Habitualmente,
os doentes tentam aliviar os sinfomas aplicando dgua ou
compressas frias sobre a pele'?. O desenvolvimento de ve-
siculas e bolhas, caracteristico de outras formas de porfiria
cutnea, é pouco frequente, mas pode ocorrer, tal como
observado no nosso doente. Os episédios de fotossensi-

‘ | IVS3.48T=C

i ) - )0

c.1052delA & ‘i

O intervalo de tempo médio entre o inicio dos sinto-
mas e o diagndstico é de aproximadamente 20 anos'?,
sendo poucos os casos em que a suspeita e a confir-
magdo do diagndstico se efectuam na infancia. Assim,
uma das atitudes mais importantes para o diagnéstico
correcto e precoce é manter um elevado indice de sus-
peicdo, nomeadamente em criangas com queixas de
fotossensibilidade. Em caso de suspeita, é mandatéria
a realizacdo de testes laboratoriais confirmatérios. Os
reticulécitos da medula éssea séo a fonte primdria das
PPs em excesso que se acumulam nos tecidos e excre-
tadas nas fezes, sendo os principais responsdveis pela
fluorescéncia medular. As PPs livres encontram-se mar-
cadamente elevadas nos eritrécitos e no plasma, habi-
tualmente em niveis pelo menos cinco vezes superiores
normais, produzindo uma fluorescéncia caracteristica
a luz de Wood®®. A presenca de PPs aumentadas nas
fezes pode ser um achado diagnéstico adicional impor-
tante®'°. Ao contrdrio de outras porfirias, na PPE néo se
verifica aumento da excrec@o urindria de porfirinas. Em
contraste com a anemia ferropénica e o envenenamen-
to por chumbo, nos quais as PPs eritrocitdrias elevadas
se encontram queladas com zinco, as porfirinas eritroci-
térias na PPE séo exclusivamente PPs livres. Além disso,
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ndo se observa aumento da concentracdo de porfirinas
plasmdticas nas duas primeiras entidades?, um achado
util no diagnéstico diferencial.

A gravidade do envolvimento hepdtico pode variar,
desde alteragdes discretas nos pardmetros bioquimicos,
até colelitiase, com possiveis episédios obstrutivos, ob-
servéveis em 20% dos casos, ou mesmo cirrose e insu-
ficiéncia hepdética, presentes em menos de 5% dos do-
entes®'®. Na auséncia de transplante, o dano hepdtico
com insuficiéncia funcional pode ser fatal's. Esta grave
complicacdo da PPE associa-se de forma significativa
a mutagdes nulas no gene FECH sendo, provavelmen-
te, mais comum em doentes com PPE autossémica
recessiva e com PPDLX*%. O répido agravamento da
fotossensibilidade, a elevacdo das PPs sanguineas, o
aumento dos niveis urindrios do isémero tipo | da co-
proporfirina e a redugéo das PPs fecais podem indiciar
o desenvolvimento de insuficiéncia hepética aguda'®'s.
Segundo Todd'®, a PPE deve ser incluida nos diagnésti-
cos diferencias perante um quadro de litiase biliar em
criancas. Anomalias hematolégicas, tais como anemia
microcitica e trombocitopenia, presentes no caso indi-
ce, podem ser detectadas em 20 a 50% dos doentes® ',
mais frequentemente em mulheres, e correlacionam-
-se de forma positiva com a quantidade de PP-IX
eritrocitatia’ ¢, Os niveis séricos de ferritina podem
encontrar-se reduzidos em dois tercos dos casos, mas
as concentracdes do receptor da transferrina tipo 1 so-
lGvel e do ferro sérico sGo geralmente normais''. A
prevaléncia de deficiéncia de vitamina D encontra-se
igualmente aumentada em doentes com PPE, especial-
mente em homens, e correlaciona-se com a gravidade
da doenga'?". Manifestagdes menos frequentes da PPE
incluem queratodermia palmar sazonal, observada
exclusivamente na PPE autossémica recessiva'8, lesdes
oculares e ao nivel das mucosas, bem como disfungéo
neurolégica (p.e., encefalopatia, polineuropatia axonal
e insuficiéncia respiratéria)>'?. Por outro lado, a PPE é
uma doenca socialmente debilitante e com grande im-
pacto na qualidade de vida'''2.

Como a principal complicag@o da PPE é o envolvi-
mento hepdtico, a avaliagdo periédica da fungdo he-
pdtica e estudos imagiolégicos adequados tornam-se
determinantes para a detecgGo precoce de complica-
¢oes's. De acordo com Anstey e Hift'3, a realizacdo de
biépsia hepdtica estd indicada em doentes com muta-
¢oes nulas no gene FECH, PPE autossémica recessiva,
histéria familiar de PPE com hepatopatia, presenga de
outros factores de risco de doenca hepética, tais como
hepatite, hemocromatose, doenca hepdtica alcodlica
ou esteatose hepdtica, evidéncia de disfuncdo hepdti-
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ca e em caso de ansiedade ou vontade do doente. A
pesquisa de mutagdes no gene FECH, da presenca da
variante polimérfica de baixa expresséo IVS3-48C ou
de mutagdes no gene ALAS2, juntamente com o estudo
dos familiares, podem ser igualmente propostos, pois
estes dados serdo Uteis para o aconselhamento gené-
tico. Na realidade, a pesquisa do PBE IVS3-48C no(a)
parceiro(a) de um doente ou de um portador de uma
mutag@o no gene FECH, permite predizer se um casal
se encontra em risco de ter descendéncia com PPE?°.

O diagnéstico diferencial da PPE inclui as reacgdes
de fototoxicidade a farmacos, a hidroa vaciniforme, a
urticdria solar, o eczema de contacto, o angioedema
e, em determinados casos, outros tipos de porfiria. As
lesdes crénicas devem ser diferenciadas da proteinose
lipdidica'.

Na actualidade néo existe cura para a PPE. Contu-
do, a fotossensibilidade pode ser prevenida pela im-
plementacdo de medidas como a evicgdo solar, o uso
de roupas protectoras e chapéus de abas largas e a
aplicagdo de fotoprotectores, nomeadamente aqueles
contendo filtros fisicos de diéxido de titdnio e 6xido de
zinco. As luzes fluorescentes e de halogéneo devem ser
evitadas e recomenda-se a utilizacdo de filtros para
proteger a pele durante procedimentos cirirgicos que
envolvam exposicdo a fontes de luz. De forma a minimi-
zar possiveis complicagdes hepdéticas, estdo estritamen-
te contra-indicados fdrmacos ou outras substéncias que
possam interferir com o metabolismo das porfirinas,
tais como o dlcool, barbittricos e outros hipnéticos,
estrogénios, analgésicos, anti-maldricos de sinfese,
possiveis fontes de chumbo, entre outros. A utilizagéo
didria de beta-caroteno oral mostrou-se Util em doentes
com PPE ao reduzir a fotossensibilidade em um quinto
dos doentes'?, embora uma meta-andlise recente tenha
guestionado a sua eficécia?', e outros estudos tenham
sugerido uma associagdo positiva entre os carotendides
e o cancro do pulméo, especialmente em fumadores??.
Outros tratamentos propostos, mas sem eficdcia com-
provada em todos os doentes, incluem a cisteina, a
piroxidina, a vitamina C, os anti-histaminicos, como a
terfenadina, e a fototerapia com radiacdo ultravioleta A
e psoraleno (PUVA) ou ldmpadas UVB®. O afamelané-
tido, um andlogo sintético e superpotente da hormona
estimuladora dos melanécitos alfa (a-MSH) e agonista
do receptor da melanocortina 1, de administragdo sub-
cuténea, promove a formagédo epidérmica de melanina
e mostrou, recentemente, efeitos benéficos em doentes
com PPE%, embora néo se encontre ainda disponivel
para uso clinico. A colestiramina e outros absorventes
de porfirinas, como o carvéo activado, podem ser utili-
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zados para reduzir os niveis de PPs, ao interromperem
a sua circulacdo entero-hepdtica'®?4. A administragéo
oral dos sais biliares, acido quenodesoxicélico e acido
ursodesoxicélico, pode igualmente ser considerada'®. E
possivel reduzir a produgéo de PPs pela supressdo da
eritropoiese, mediante a administragdo de ferro ou de
transfuséo de eritrécitos'. As PPs plasmadticas circulantes
podem ser reduzidas através de plasmaferése, hemodi-
dlise e exsanguino-transfusé@o'®. A varfarina e a vitami-
na E endovenosa evidenciaram capacidade de reduzir
o stress oxidativo'®?. Habitualmente, empregam-se
tratamentos combinados, especialmente direccionados
ao compromisso da fung@o hepética e precedendo o
transplante, no sentido de optimizar o background no
qual o novo figado é transplantado. Contudo, nenhum
destes tratamentos mostrou eficécia em todos os doen-
tes, cada um deles apresenta potenciais efeitos adversos
e nenhum foi testado num nUmero suficiente de casos
para permitir uma avaliagdo rigorosa da eficacia'®. Na-
turalmente, o transplante hepdtico (TH) é o tratamento
de elei¢@o para a doenga hepdtica terminal. O TH res-
taura a fungdo hepética normal e, assim, a capacidade
de excretar PPs pelo sistema biliar. Contudo, apesar do
beneficio tempordrio, o novo figado permanece suscep-
tivel ao dano a longo prazo, induzido pelas PPs, pois o
TH né&o corrige a deficiéncia enzimdtica subjacente e a
producdo excessiva de PP-IX'3. O transplante de medula
6ssea (TMO) pode reverter a acumulacdo hepdética de
PPs e prevenir as complicacdes hepatobiliares tipicas
da PPE. Garcia-Bravo et al.?¢ avaliaram e confirmaram,
recentemente, o papel das células derivadas da medula
4ssea na restauracdo e regeneracdo do tecido hepdtico
no modelo murino da PPE. Esta reparagéo associou-se
a fibrogénese, potenciada pelo tratamento com factor
estimulador das colénias de granulécitos, tendo-se
observado uma funcéo e estrutura quase normal do
figado apéds 36 semanas de seguimento. Assim, nos
casos graves, o tratamento ideal deve ser o transplante
sequencial de figado e de medula 6ssea?.

Em conclusé@o, a PPE é uma doenca crénica e ac-
tualmente incurdvel, que pode causar sofrimento e
angustia significativos aos doentes e as suas familias,
e cujo progndstico depende da evolucdo da doenca
hepdtica. Na maioria dos casos o diagnéstico é tardio,
o que sugere a necessidade de aumentar a conscien-
cializacdo e o alerta para a PPE. A identificacdo preco-
ce da mutagéo causal e dos polimorfismos associados
é fulcral para o diagnéstico correcto e a abordagem
adequada e eficaz do doente, incluindo o tratamento,
vigiléincia e aconselhamento genético. Neste trabalho
descrevemos uma nova mutacdo no gene FECH numa
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familia portuguesa com PPE, expandindo o repertério
de mutagdes neste gene. Do nosso conhecimento, esta
é a primeira familia portuguesa com PPE caracterizada
do ponto de vista molecular, confirmando-se o padréo
de hereditariedade “pseudodominante” descrito em
familias estrangeiras.
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A Sindrome Unha-Rétula ou Nail-Patella Syndrome (OMIN 161200) (Osteo-Onicodisplasia Hereditéria),
descrita pela primeira vez por Chatelain em 1820, é uma sindrome polimalformativa rara que aofecta tecidos de
origem ecto e mesodérmica. E condicéo hereditaria, transmitida como traco autossémico dominante, tendo o gene
responsdvel sido identificado (9934) e caracterizado como codificando uma proteina que desempenha papel critico
no desenvolvimento padronizado dorso-ventral dos tecidos dos membros. Clinicamente, caracteriza-se por aplasia ou
hipoplasia das unhas e rétulas, pela presenca de exostoses nos iliacos (“cornos iliacos”), anomalias pigmentares na
iris e nefropatia. As alteracdes ungueais, habitualmente presentes & nascenga, sGo altamente evocadoras e permitem
um diagnéstico precoce, como tal prevenindo o desenvolvimento ulterior de importantes limitacées osteo-esqueléticas
ou de insuficiéncia renal. E apresentado caso clinico de jovem de 4 anos, do sexo masculino, eurocaucasiano, com
instabilidade na marcha e rétulas ausentes, uma perturbagéo do desenvolvimento preenchendo critérios para a Sin-
drome de Asperger e anomalias ungueais congénitas. Neste caso sdo dignos de registo o contraste nitido entre a
extens@o das alteragdes dermatolégicas, a discreta expressdo das anomalias ortopédicas e a inexisténcia de compro-
misso renal. Efectivamente, n&o apenas néo tinha alteragdes renais ou auditivas como - para além da auséncia das
rétulas, de uma clinodactilia do 52 dedo das méos e de uma ligeira discromia iridiana - nenhumas outras alteracoes
foram detectadas numa crianca com um ébvio atraso do desenvolvimento estato-ponderal.

Sindrome Unha-Rétula; Aplasia das rétulas; Unhas hipopldsicas; Ldnulas triangulares; Discro-
mia das fris; Clinodactilia; Sindrome de Asperger; Atraso do desenvolvimento.

NAIL - PATELLA SYNDROME

Nail-Patella Syndrome (OMIN 161200) (Hereditary Onychodysplasia), first reported by Chatelain in
1820, is a rare polymalformative syndrome that affects tissues of both ecto and mesodermal origin. It is an inherited
disorder, transmitted as an autosomal dominant trait, having the responsible gene been mapped to 9934 and further
characterized as encoding for a LIM-homeodomain protein that plays a pivotal role in the dorso-ventral patterning of tis-
sues of the developing vertebrate limbs. Clinically, NPS classic features include hypoplastic or absent nails and patellae,
joint abnormalities, iliac horns, pigmentary anomalies of the irides and nephropathy. Nail anomalies, usually present at
birth, are highly evocative — hypoplastic or even absent nails on the first or second fingers and triangular-shaped lunulae
— and allow, upon recognition, to prevent a delayed diagnosis and, as such, joint crippling deformities and renal failure
that eventually develop, as patients age. The case of a 4 YO Caucasian boy bearing unstable gait, absent patellae, a
PDD (Pervasive Developmental Disorder) meeting some Asperger's Syndrome criteria and fingernail anomalies is repor-
ted. In this case it is noteworthy the sharp contrast between the extent of the dermatological findings and the absence
or scarcity of both renal and orthopaedic alterations. In fact, not only no renal and hearing alterations were detected
but, apart from the bilaterally absent patellae, a 5™ finger clinodactily and a mild iris dyschromia, no further anomalies
were found in this underdeveloped child, whose weight and height were in the 10" centile.

Nail-Patella Syndrome; Absent patellae; Hypoplastic fingernails; Triangular lunulae; Iris dyschromia;
Finger clinodactily, Asperger's syndrome; Delayed development.
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A Sindrome Unha-Rétula (Sin.: Nail-Patella Syn-
drome, Osteo-Onicodisplasia Hereditdria, Sindrome
de Turner-Kieser, de Osterreicher ou de Fong) (NIM:
161200), descrita originalmente por Chatelain em
1820, é doenca pleotrépica rara (1 em cada 50 mil
nascituros) que afecta tecidos de origem embriondria
ecto e mesodérmica. E condicdo hereditéria de trans-
missd@o autossémica dominante, tendo o gene respon-
savel sido mapeado, no locus 9934', no gene LMX 1
B, o qual codifica uma proteina envolvida no desen-
volvimento dorso-ventral padronizado dos membros de
vertebrados?.

Clinicamente caracteriza-se pela tétrada de unhas
displdsicas, rétulas ausentes ou hipopldsticas, artrodis-
plasia dos cotovelos e exostoses iliacas (cornos iliacos).
Contudo, anomalias oculares, auditivas e nefropatia
com evolucdo, em 10-30% dos casos, para a Insufi-
ciéncia Renal Crénica, foram igualmente reportadas®
entre muitas outras manifestagdes (Quadro ).

As anomalias ungueais, habitualmente presentes &
nascenca, sdo altamente evocativas — unhas hipoplds-
ticas ou apldsticas nos 12 e 22 dedo das méos e lunulas
triangulares — permitindo um diagnéstico precoce e,
como tal, impedindo o desenvolvimento de alteragdes ir-
reversiveis do sistema ésteo-articular e da fungéo renal“.

Um rapaz eurocaucasiano de 4 anos de idade foi
referenciado & consulta de um de nés (RTB) para ava-
liag@o diagndstica e terapéutica de anomalias congéni-
tas de unhas das méos.

Tratava-se do 29 filho de mae saudavel, de 36 A
de idade, depois de uma gravidez que decorreu sem
complicagdes e de um parto eutécico e de termo. Al-
teragdes distréficas das unhas dos 12 e 22 dedos das
mados foram detectadas na 12 observacdo neonatal.
Os periodos neonatal e a lacténcia decorreram sem
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complicagdes até & idade dos 6M, a partir do que se
constatou um desenvolvimento estato-ponderal sub-
-normal, sempre inferior ao percentil 25. A partir dos
12 meses de idade tornaram-se evidentes alteracoes
musculares e esqueléticas traduzidas num desenvolvi-
mento motor retardado, postura instavel e dificuldades

Quadro |
SINDROME UNHA-ROTULA.

MANIFESTAGOES CLINICAS'™

* Discromias, coiloniquia, estriagéo longitudinal
* Lonulas triangulares de vértice distal na linha
mediana

h
rines * Outras variadas distrofias ungueais
* Unhas das méos, sobretudo. Atingimento
predominante da vertente cubital
Pele . H!perldrés? polon—plonTor
* Hiperlaxiddo cutdnea
¢ Alteragées rotulianas (+ em 90% dos doentes)
* Aplasia rotuliana completa (apenas em 20%
dos casos)
¢ Instabilidade articular com luxacées e sub-
luxacdes dos joelhos
. * Artrodisplasia do cotovelo (90% dos casos)
Sistema iH - -
7 * Instabilidade articular e sub-luxacd@o cabeca
Osteo- -
Articular i
* Hiperextensibilidade da generalidade das
articulacées

Exostoses dos ilfacos (80% dos casos —
patognoménicol)

Escoliose, hipoplasia das claviculas, costelas
cervicais

Nefropatia: incidéncia aproximada de 40%
ProteinGria assintomdtica, hematiria

¢ Edemas maleolares; Infeccdes urindrias de
Rins repeticdo

Sindrome nefrética e Insuf. renal crénica (10%)
* Nota: nefropatia pode constituir a manifestagdo
Unica, isolada da sindrome

Hiperpigmentagdo da margem pupilar das iris
(sinal de Lester) (45% dos doentes)

¢ Heterocromia das iris, cataratas, microcérnea e
glaucoma

Olhos




Sindrome Unha-Rétula

na fala, os quais justificaram desde entdo seguimento
regular por equipa multidisciplinar em centro de doen-
gas do desenvolvimento.

A observacdo dermatolégica detectou-se distrofia
ungueal envolvendo vdrios dedos das maos (Figs. 1, 2
e 3), lunulas triangulares, clinodactilia do 52 dedo (Fig.
4), auséncia de rétulas & palpagéo, um ébvio atraso do
desenvolvimento estato-ponderal (percentil 10), uma
discromia bilateral das iris, uma hiperlaxiddo articular
e hiperelasticidade da pele acral.

A histéria familiar era irrelevante, tratando-se do 22
filho de pais sauddveis, informados e ndo consangui-
neos que negavam a existéncia na familia de quaisquer
casos idénticos, de insuficiéncia renal ou de alteragdes
congénitas ortopédicas.

Caso Clinico

Os testes laboratoriais de rotina foram normais. A
fungdo renal revelou-se preservada, sem proteiniria
nem hematiria, e com a clearance da creatinina dentro
dos limites da normalidade. O exame oftalmolégico
foi igualmente normal, com acuidade visual e sensibi-
lidade cromética conservadas e apenas uma discreta
discromia das iris bilateralmente. Estudos imagiolégi-
cos — estudo radiogrdfico do esqueleto com incidéncias
particulares na cintura pélvica e nos membros — per-
mitiram confirmar a aplasia rotuliana bilateral (Figs.
5 e 6) e excluir: exostoses iliacas (“cornos iliacos”);
artrodisplasia do cotovelo e sub-luxacdes das cabecas
radiais, bem como de outras anomalias esqueléticas. A
avaliagdo ecogréfica abdominal foi normal, com os rins
evidenciando dimensées e padréo ecogénico normais.

‘ Fig. 3
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No plano da avaliagdo psiquidtrica evidenciaram-se
alteracdes da esfera do autismo, preenchendo critérios
para Sindrome de Asperger sem défices cognitivos.

A Sindrome Unha-Rétula é uma genodermatose
herdada como um ftraco autossémico dominante,
com alta penetréncia e expressividade varidvel. Afecta
de forma equilibrada os dois sexos e diversos grupos
étnicos mas é extremamente rara, {& que ocorre em
apenas cada 50 mil nascituros®. Resulta de mutagdes
do gene que codifica o factor de transcricdo LMX 1B,
mapeado no braco longo do cromossoma 9, em locus
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relacionado com os dos grupos sanguineos ABO e da
cadeia alfa do colagénio V7. Mutagdes do tipo “perda-
-de-fung@o” no gene responsavel, comprometendo a
actividade reguladora da proteina LMX 1B durante o
desenvolvimento dos membros e dos rins® explicariam
a express@o pleiotrépica da doenca. Por outro lado, a
sua proximidade com o locus COL5A1 justificaria - ten-
do em conta que o colagénio V é componente major da
zona da membrana basal glomerular — as alteracées
renais, as quais constituem o indicador prognéstico de
maior relevancia nesta afecgé@o’.

O fenétipo resultante, caracteristicamente surge &
nascenca e compreende a tétrada: 1. Unhas apldsticas
ou hipoplésticas (sobretudo das méos); 2. Rétulas aplds-
ticas ou hipopldsticas; 3. Hipoplasia ou sub-luxagao
das cabegas radiais e 4. Exostoses dos iliacos (cornos
iliacos). Dois destes critérios major sGo essenciais para
estabelecer o diagnéstico de Sindrome Unha-Rétula,
embora muitas outras anomalias tenham sido igualmen-
te relatadas (Quadro 1)'°. Salientemos pela gravidade,
a nefropatia, presente em 30 a 35% dos doentes'!, que
determina insuficiéncia renal crénica em cerca de 14%
dos doentes®; pelo carécter patognoménico, as altera-
¢oes oculares (Iris de Lester, glaucoma de angulo aberto
e microcérnea)'?; pela prevaléncia, outras anomalias
esqueléticas'® e, finalmente, pela raridade, associacdes
pontuais diversas, incluindo oligofrenia®'4.

No caso que apresentamos, a aplasia das rétulas
e as alteragdes ungueais patognomdnicas permitiram
estabelecer o diagnéstico. Adicionalmente, uma dis-
cromia discreta das iris, uma clinodactilia do 52 dedo
das méos (j& descrita neste contexto)'®> e uma hiperla-
xid@o cuténea acral foram documentados. Saliente-se
a inexisténcia de sinais cléssicos da afec¢do, como as
exostoses iliacas, a artrodisplasia dos cotovelos e as
anomalias auditivas ou renais, as quais foram excluidas
apds estudo sistemdtico e detalhado.

No caso que relatamos sé@o igualmente dignos de
nota a perturbagéo pervasiva do desenvolvimento, no
espectro do autismo, que verifica alguns dos critérios
dos DSM-IV-TR da Sindrome de Asperger, sem défice
cognitivo, o qual néo foi — tanto quanto nos foi possivel
verificar — previamente relatado em associagéo com a
Sindrome Unha-Rétula.

Globalmente, o caso apresentado enfatiza a variabi-
lidade da expresséo fenotipica desta rara genoderma-
tose e alerta para o facto de que anomalias ungueais
congénitas podem estar associadas com alteracdes mul-
tiorgénicas do desenvolvimento. Efectivamente, dado
que sdo alteragdes simultaneamente precoces e de facil
deteccdo, as anomalias ungueais podem constituir um
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indicio importante para o diagnéstico (precoce) de uma
doenca sistémica ou quadro polimalformativo, como tal
reforcando o papel decisivo do Dermatologista e de um
exame dermatolégico detalhado na marcha diagnéstica
destes doentes sofrendo de malformagdes complexas.
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HERPES ZOSTER NO 1° ANO DE VIDA.

David Serra, Hugo Schénenberger de Oliveira, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Descrevemos um caso de herpes zoster observado num doente de sexo masculino com apenas 10 meses
de idade. Apresentava manifestagdes clinicas tipicas e o diagnéstico foi corroborado pelo estudo serolégico. Foi tra-
tado com aciclovir por via oral. Neste caso, realgamos a auséncia de histéria prévia de varicela, tendo-se registado
presumivel primeiro contacto com o virus VZV ao 12 més de vida quando a irma mais velha teve varicela.

Neste contexto, revemos as caracteristicas e a abordagem clinica desta entidade neste grupo etdrio.

Herpes zoster; Varicela; VZV; Infancia; Aciclovir.

INFANTILE HERPES ZOSTER

We report a case of herpes zoster in a 10-month old male infant. This otherwise healthy boy had no prior
history of varicella and parents denied any exposure to varicella-zoster virus (VZV) during pregnancy. A household ex-
posure to varicella occurred at 1 month of age. A diagnosis of herpes zoster was established on clinical grounds and
confirmed by serological assays. He was treated with oral acyclovir, with complete resolution of lesions without seque-
lae. Clinical and laboratorial evaluation did not uncover any underlying illness.

In this setting, we discuss some peculiar aspects of VZV infection in this age group and review current recommendations
for the management of herpes zoster in pediatric patients.

Herpes zoster;, Varicella; VZV; Infancy; Acyclovir.
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INTRODUCAO

O VZV ¢é o agente etioldgico responsdvel pela varicela
e pelo herpes zoster (HZ)'. O primeiro contacto com este
virus ocorre frequentemente na inféncia ou na adolescén-
cia'. A primo-infecgGo manifesta-se na forma de varicela,
com lesées dispersas pelo fegumento e confere habitual-
mente imunidade especifica duradoura, permanecendo o
virus em estado de laténcia nos ganglios sensitivos dorsais
dos nervos raquidianos e/ou nos génglios dos nervos cra-
nianos'.

A reactivagdo do virus é facilitada pelas diversas con-
dicdes associadas a um défice da imunidade celular, tais
como o envelhecimento, a infeccdo por VIH, a presenca
de comorbilidade sistémica grave (ex: cancro) ou ainda a
toma de medicacdo imunossupressora’.

O HZ dtinge preferencialmente idosos e imunodepri-
midos!, sendo raro em criangas sauddveis, sobretudo no
12 ano de vida?®. Neste contexto, apresentamos um caso
de HZ num lactente de 10 meses, sem histéria prévia de
varicela.

CASO CLiNICO

Observdmos um doente de sexo masculino, com 10
meses de idade, por lesdes no membro inferior esquerdo,
com 4 dias de evolucdo. Apresentava vesiculas em base
eritematosa, agrupadas, por vezes coalescentes, forman-
do bolhas de tecto bosselado e conteddo sero-hemdtico
e ainda pequenas lesdes erosivo-crostosas, distribuidas
segundo trajecto linear correspondendo ao dermdétomo L4
esquerdo (Figs. 1 e 2). A crianga mantinha-se apirética e
com bom estado geral. Foi colocada a hipétese diagnésti-
ca de herpes zoster.

Relativamente aos antecedentes pessoais da crianga, os
pais negavam varicela prévia. O periodo gestacional fora

Fig. 1 - Herpes zoster num lactente.
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Fig. 2 - Pormenor das lesées cuténeas.

normal, sem infercorréncias e sem contactos evidentes com
VZV. Ambos os pais eram aparentemente imunes ao VZV,
havendo antecedentes de varicela na infdncia no caso da
méae. No caso do pai, este recordava multiplos contactos
com doentes com varicela no passado, presumindo-se o
seu estado imune. O primeiro contacto evidente da crianca
com o virus teré sido ao 12 més de idade, quando a irma
mais velha teve varicela, néo tendo na altura desenvolvido
qualquer sintomatologia sugestiva de infecgéo.

O tratamento instituido, em regime ambulatério, con-
sistiu em aciclovir, por via oral, na dose de 20mg/kg, de
6 em 6 horas, durante 10 dias. A evolugéo foi favordvel,
com resolucéo completa das lesdes, sem sequelas.

Realizou estudo analitico complementar, incluindo he-
mograma completo, fenotipagem linfocitéria, bioquimica,
estudo serolégico e cultura de virus a partir de exsudado e
esfregago das vesiculas em fase aguda. A cultura de virus
foi negativa, resultado que atribuimos ao deficiente acon-
dicionamento da amostra e atraso na entrega ao labora-
tério. A serologia para VZV revelou titulo muito elevado de
IgG VZV e titulo inconclusivo de IgM VZV, compativeis com
infeccdo recente ou reactivacdo. Os restantes resultados
foram normais/ negativos, néo revelando qualquer pato-
logia subjacente.

Apds 1 ano de seguimento, mantinha-se assintomd-
tico, néo tendo desenvolvido nevralgia pés-herpética ou
outra complicagéo.

DISCUSSAO

O herpes zoster traduz a reactivagéo do virus VZV, sen-
do por norma precedido pela varicela. A varicela é muito
frequente e fem o seu pico de incidéncia na infancia. No
nosso confexto epidemiolégico, a maioria dos adultos é

imune ao VZV, pelo que a varicela durante a gravidez é
rara, assim como a varicela congénita’ 5.



Herpes Zoster no 1° Ano de Vida

Como mencionado, o herpes zoster atinge preferen-
cialmente idosos e imunodeprimidos. Embora a sua in-
cidéncia aumente com a idade, todos os grupos etdrios
podem ser afectados, incluindo criangas saudéveis. No
entanto, a ocorréncia de herpes zoster é muito rara no 12
ano de vida, estando associada a primo-infeccdo por VZV
in utero em cerca de 70% dos casos?4. Os lactentes encon-
tram-se habitualmente protegidos do VZV, pela presenga
de anticorpos maternos especificos’, visto que a maioria
das mées é imune.

No caso presente, o contacto doméstico préximo, ao
12 més de idade, com a irmé doente, condicionou cer-
tamente a exposicdo deste lactente ao virus, atendendo
& elevada contagiosidade da varicela. A primo-infecgé@o
terd sido subclinica ou mesmo assintomdtica, situagéo que
atribuimos & presenca de anticorpos maternos?. Por outro
lado, desenvolveu herpes zoster muito cedo, aos 10 meses
de idade, o que sugere néo fer desenvolvido imunidade
especifica suficiente apds este primeiro contacto com o
virus, permitindo assim a reactivagéio precoce do mesmo.

O diagnéstico de HZ é geralmente clinico. O diagnés-
tico diferencial depende da apresentacéo clinica e da fase
evolutiva e pode incluir, em criangas pequenas, infecgdes
por herpes simples, impetigo, eczema, picadas de artré-
podes, dermatose IgA linear e liquen estriado, entre outras
hipéteses. Diversos exames complementares podem aju-
dar na confirmacéo do diagnéstico, em particular o estudo
serolégico, o cito-diagnéstico de Tzanck, a identificacdo de
VZV por imunofluorescéncia e a cultura de virus'®.

As complicagbes sdo variadas e potencialmente gra-
ves'®. A nevralgia pds-herpética é uma complicacdo fre-
quente nos idosos; a sua incidéncia aumenta em paralelo
com a idade do doente, fornando-se particularmente rele-
vante a partir dos 50 anos. Outras complicagdes incluem
a sobreinfecg@o bacteriana das lesées cuténeas, a disse-
minacdo das lesdes herpéticas, o atingimento ocular, que
pode originar sequelas funcionais graves, e o envolvimen-
to visceral, sendo a encefalite uma das complicacdes mais
temiveis e de diagnéstico por vezes tardio. O atingimento
do sistema nervoso pode ainda consistir em acidente vas-
cular cerebral, mielite e neuropatias periféricas.

Quanto ao tratamento, vdrios estudos em adultos do-
cumentam a eficacia dos antivirais na reducéo da duracéo
de doenca e ainda na redugdo da incidéncia de nevralgia
pds-herpética (beneficio essencialmente relevante nos ido-
sos), sobretudo se a terapéutica for iniciada nas primeiras
72 horas'®. Em criancas, existem estudos com aciclovir no
tratamento da varicela que revelam um modesto beneficio
no tempo de doenca (aproximadamente menos 1 dia de
doenca febril, com diminuicGo do aparecimento de no-
vas lesdes e do tempo para cicatrizagdo das lesdes, nos
individuos tratados)”'%. Os fédrmacos disponiveis incluem
o aciclovir, o valaciclovir, o famciclovir e a brivudina, no
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entanto, para uso pedidtrico, o aciclovir é o agente de elei-
¢Go, tendo em conta os estudos disponiveis e a experiéncia
clinica acumulada'?™.

Em criancas sauddveis, o HZ tem habitualmente uma
evolucdo benigna e auto-limitada e é excepcional o desen-
volvimento de nevralgia pds-herpética, pelo que o recurso
a antivirais &, na maioria dos casos, desnecessdrio'®'. As
principais indicagdes a reter, para o uso de aciclovir, sGo: HZ
oftéImico (territério V1); HZ muito extenso e/ou envolvendo
vérios dermétomos; HZ em criangas imunodeprimidas ou
em recém-nascidos; e ainda HZ com complicacdes, tais
como disseminacdo das lesdes ou envolvimento neurolégi-
co e/ou visceral (pulmonar/ hepético/ outro)'®'¢. Importa
salientar a escassez de evidéncia cientifica a suportar estas
recomendacdes, em grande parte ligada & raridade destes
quadros clinicos neste grupo etério.

No caso de lactentes com herpes zoster ndo compli-
cado, o tratamento com aciclovir deve ser equacionado
numa perspectiva de risco-beneficio. Na prdtica, uma revi-
s@o da literatura atesta o recurso frequente ao aciclovir na
abordagem desta populag@o?'’-22, potencialmente mais
vulnerdvel, com o objectivo de prevenir formas graves e
complicagdes. Reconhece-se uma imaturidade do sistema
imunolégico nos primeiros meses de vida que limita a
resposta do hospedeiro ao VZV e que se reflecte, inclusi-
vamente, num risco aumentado de herpes zoster precoce
—nas 2 primeiras décadas de vida — em criangas com vari-
cela congénita ou durante o 12 ano de vida®?225,

Para infecgdes por VZV em criangas, a partir dos 2
anos, o aciclovir por via oral é habitualmente prescrito na
dose de 80mg/kg/dia, divididos em 4 ou 5 tomas (mdxi-
mo de 800mg por toma), durante 5 a 10 dias, ou entéo
até decorrerem pelo menos 2 dias sem formagdo de novas
lesdes?'%1°, Esta posologia tem sido utilizada quer para a
varicela, quer para o zoster. Infelizmente, para menores de
2 anos, os esquemas posolégicos permanecem insuficien-
temente estabelecidos, sobretudo no respeitante & via de
administracdo oral. As doses mencionadas variam entre
40 e 80mg/kg/dia, no caso da via oral, e 30mg/kg/dia ou
ainda 1500mg/m?/dia (a dividir em 3 tomas didrias) no
caso da via intravenosa (particularmente indicada para o
recém-nascido e para criangas com imunossupressdo ma-
jor e/ou com complicacdes graves)?'42627. Como precau-
¢bes na prescricdo, salientamos a eventual necessidade de
vigiléncia laboratorial (em particular da fungéo renal e do
hemograma), a julgar em fungdo do contexto clinico, o
ajuste de dose na insuficiéncia renal e o recurso a doses
mais elevadas em casos graves. A terapéutica da encefalite
por VZV escapa ao dmbito da presente discussdo.

Outro aspecto controverso, refere-se & necessidade
de despistar uma eventual comorbilidade condicionado-
ra de imunossupress@o, clinicamente oculta, em criancas
afectadas por HZ. Neste contexto, a realizacdo de exames

263



Caso Clinico

complementares em criancas aparentemente sauddveis

nd

o parece ser uma estratégia rentdvel na prética clini-

ca, existindo vdrios estudos que ndo documentaram uma
maior incidéncia de comorbilidades nesta populagéo®2%28,

Em conclusdo, embora raro em bebés, o diagndstico

clinico de HZ pode e deve ser equacionado também neste
grupo etdrio. A instituigGo de terapéutica antiviral deve ser

PO

nderada caso a caso, em fungdo da apresentagéo clini-

ca, do tempo de evolugéo, da idade e das comorbilidades

do
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doente. O prognéstico é habitualmente excelente.
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O PAPEL DO OMALIZUMAB NA DERMATITE ATOPICA GRAVE

Sofia Luz, Pedro Silva, Ana Célia Costa, Amélia Spinola Santos, Elisa Pedro, Manuel Pereira Barbosa
Servico de Imunoalergologia do Centro Hospitalar Lisboa Norte, Hospital de Santa Maria

Apresentam-se os casos de duas jovens, com diagnéstico de dermatite atépica grave medicadas com
anti-histaminicos orais, corticdides tépicos, ciclos de corticoterapia sistémica em doses elevadas e/ou ciclosporina
oral, sem melhoria e com agravamento clinico apés redugdo da dose de corticdides sistémicos e/ou da ciclosporina.
Na consulta de imunoalergologia efectuaram-se vdrios reajustes terapéuticos sem sucesso antes de iniciar terapéutica
com omalizumab subcuténeo. Descreve-se a evolugéo clinica destas 2 doentes sob terapéutica com omalizumab e
discute-se o seu papel no tratamento da dermatite atépica.

Dermatite atépica grave; Omalizumab.

OMALIZUMAB IN SEVERE ATOPIC DERMATITIS

We present the cases of two young females with severe atopic dermatitis, treated with anti-histamines,
topical corticosteroids, high-dose systemic corticosteroids bursts and/or oral cyclosporine, without significant improve-
ment and worsening with tapering of corticosteroids and/or cyclosporine. Several therapeutical adjustments were made
without success before starting treatment with subcutaneous omalizumab. The clinical evolution of these patients under-
going treatment with omalizumab is described and its role in the treatment of atopic dermatitis is discussed.

Omalizumab; Severe atopic dermatitis.
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A dermatite atépica (DA) é uma doenga inflamaté-
ria crénica da pele, habitualmente associada a valores
elevados de IgE total sérica, que afecta cerca de 10%
das criangas e 1-3% dos adultos'. O tratamento do
DA inclui evicgdo dos factores irritantes e alergénios,
hidratag@o cuténea com emolientes, anti-histaminicos
H1 orais (anti-H1), corticéides tépicos, inibidores da
calcineurina tépicos e em casos mais graves cortico-
terapia oral, ciclosporina A e terapia com raios ultra-
violeta?. Em alguns casos de DA grave, a doenca pode
ser refractdria & terapéutica convencional ou os doentes
podem sofrer efeitos adversos da corticoterapia e/ou
da imunossupresséo prolongadas. Nestes casos, vdrios
autores propdem tratamento com omalizumab, um an-
ticorpo monoclonal anti-IgE humanizado. Actualmente,
este fdrmaco estd aprovado para doentes de idade =6
anos com asma alérgica persistente moderada a grave,
com FEV1 <80% e valores de IgE total de 30 a 700I1U/
mL. A dose de omalizumab é determinada em funcédo
do valor de IgE total antes do inicio do tratamento e do
peso corporal, sendo a dose mdxima recomendada de
375mg 2/2 semanas. Os seus mecanismos de acgéo
incluem a reducéo dos niveis de IgE livre, a diminuicdo
da expresséo de receptores FceRl expressos na superfi-
cie dos mastécitos, baséfilos e células apresentadoras
de antigénio, como as células dendriticas, e consequen-
temente a diminuig@o da activacdo de células T2.

Neste trabalho descrevem-se 2 casos clinicos de DA
refractdria & terapéutica convencional e a sua resposta
terapéutica ao omalizumab e depois efectua-se uma
breve revisdo teérica sobre este tema.

CASO 1

Doente do sexo feminino de 19 anos, raca cauca-
siana e estudante. Até aos 7 anos, apresentava lesdes
de DA na face, pescogo, méaos, pregas flexoras (coto-
velo e joelho), medicada com emolientes diariamente
e corticoide tépico em S.0.S; rinite persistente e asma
brénquica controlada, medicada com corticoide nasal,
anti-H1, e salbutamol em média 1x més. A partir dos 7
anos ocorreu melhoria significativa dos sintomas cuté-
neos e respiratérios sendo necessdria apenas hidrata-
¢do cut@nea e anti-H1 em SOS. Aos 17 anos, com o
ingresso na faculdade em edificio antigo e himido as-
sociado a elevado stress emocional, houve agravamen-
to das lesées cutéineas com atingimento generalizado,
fissuracdo com sobreinfeccdo e agravamento dos sin-
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tomas nasais que se fornaram persistentes, com predo-
minio na primavera. Para além da intensa hidratagéo
cutnea, foi medicada com: levocetirizina 5mg/diq,
loratadina 10mg/dia, mometasona nasal 200 ug/dia,
corticéide tépico, inibidor da calcineurina tépico, pred-
nisolona 1,5mg/Kg/dia e ciclosporina 5mg/Kg/dia. Na
tentativa de reducdo da dose de ciclosporina a doente
desencadeou agravamento clinico evidente. Aos 18
anos, foi referenciada & consulta de Imunoalergologia,
por DA refractdrio & terapéutica e dependente de te-
rapéutica imunossupressora (ciclosporina 300 mg/dia).
Apresentava DA generalizado grave com SCORAD de
90,4; humor deprimido, choro f4cil, isolamento social
e aumento de (6Kg no Gltimo ano). Os testes cutGneos
e as IgE especificas (slgE) foram positivas para dcaros,
pélens, fungos, epitélios, sendo a IgE total de 1290 IU/
mL. Foram efectuados ajustes terapéuticos com reforco
da hidratacdo cutdnea, aumento da dose de anti-H1 e
adicdo de montelucaste sem sucesso. Trés meses de-
pois iniciou omalizumab sc, (375mg de 2/2 semanas)
e ao fim de 3 meses de terapéutica foi possivel parar a
ciclosporina, verificando-se uma melhoria evidente da
DA. Actualmente com 14 meses de omalizumab esté
medicada apenas com desloratadina 5 mg/dia apre-
sentando ligeiro eritema do pescogo, prega do cotovelo
e méos, correspondendo a um SCORAD de 21,7 (redu-
¢Go de SCORAD de 75%). A rinite melhorou substan-
cialmente, mantendo-se controlada sem necessidade
de medicacdo preventiva.

CASO 2

Doente do sexo feminino, 17 anos, raca caucasiana,
estudante, seguida em consulta de imunoalergologia
desde os 8 meses de idade com o DA/alergia alimentar
e alergia respiratéria. Desde essa altura foi diagnosti-
cada alergia as proteinas do leite de vaca (APLV) e ao
trigo que mantém até hoje com necessidade de evicgéo
dos alimentos implicados e alergia ao ovo, ultrapas-
sada por volta dos 8 anos de idade. Até aos 16 anos
apresentava: lesdes de DA na face, pescogo, méos, pre-
gas flexoras (cotovelo e joelho), exacerbado pela inges-
tdo de PLV e trigo, medicada com hidratagé@o cutdnea
e corticéide tépico em S.O.S; rinite persistente ligeira
medicada com corticoide nasal e anti-H1 e asma néo
controlada até aos 7 anos, com multiplas exacerbagdes
associadas a infecgdes respiratérias baixas, com neces-
sidade de salbutamol em média 3x més e motivando
vdrios internamentos. Desde os 7 anos, medicada com
budesonida 160mcg + formoterol 4,5ug 3-4 x/dia
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sobretudo no Inverno e com o exercicio fisico. Desde
os 16 anos, houve agravamento das lesdes cutGneas
(sem factores de agravamento, excepto maior stress
emocional), com atingimento generalizado, fissuragéo
e complicagdes infecciosas, apresentando um SCORAD
de 93,4, e dos sintomas nasais apesar da medicagéo
habitual. A avaliagdo imunoalergolégica mostrou per-
sisténcia da positividade dos testes cuténeos em picada
e das slgE para dcaros, pélens e os alimentos referidos
anteriormente, sendo a IgE total de 6.390IU/mL. Além
do reforco da hidratagé@o cutdnea, aumentou-se a dose
dos anti-H1 até 4x com associagdo de dois anti-H1,
corticdide tdpico, inibidor da calcineurina tépicos e
prednisolona oral 1Tmg/Kg/dia. No entanto, a reducdo
da dose de corticoide oral coincidia com exacerbagéo
da DA. Perante o quadro de DA alérgica (aeroalergé-
nios e alergénios alimentares) persistente grave, cor-
ticodependente, optou-se por iniciar tratamento com
omalizumab sc 375mg de 2/2 semanas e ao fim do 32
més de terapéutica foi possivel parar a cortficoterapia
oral, ocorrendo uma melhoria evidente do DA.

Actualmente com 8 meses de omalizumab, estd me-
dicada com ebastina 10 mg/dia, apresentando ligeiro
eritema do pescogo, antebracos e regido popliteia, cor-
respondendo ao SCORAD de 44,5 (redugdo de SCO-
RAD de 52%). A rinite e a asma brénquica melhoraram
substancialmente, efectua actualmente budesonida
32ug nasal 2xdia, montelucaste 10mg/dia e budesoni-
da 160mcg + formoterol 4,5ug 2x/dia.

As doentes descritas obtiveram uma melhoria
franca dos sintomas cutdneos e respiratérios durante
o tratamento com omalizumab, ocorrendo diminui-
¢Go do SCORAD>50% em ambas. Esta evolugéo foi
rédpida e evidente durante os primeiros 3 meses de
tratamento, tal como descrito em todas as publica-
¢des' 312 excepto na de Krathen RA et al.* (Quadro ).
Estdo descritos melhores resultados nos doentes mais
jovens®, o que estd de acordo com a faixa etdria das
nossas doentes. Ambas apresentavam IgE total mais
elevada do que estd aprovado para asma brénquica
(30-700lU/mL) mas o omalizumab também pode
ser eficaz nestes casos®. Por outro lado, a melhoria
é mais evidente em doentes com IgE total menor!, o
gue também sucedeu comparando as nossas duas
doentes: Caso 1- (IgE 1 290IU/mL)- SCORAD ini-
cial 90,4 e SCORAD final 21,7 versus Caso 2- (IgE
6.3901U/mL)- SCORAD inicial 93,4 e SCORAD final
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44,5 (Quadro I). Os efeitos secunddrios mais fre-
guentemente descritos relacionados com este trata-
mento sdo cefaleias, tonturas, infec¢des respiratérias,
faringites e urticdria aguda*®. Nestas duas doentes
néo ocorreu qualquer efeito secunddrio. O Quadro Il
resume as publicagdes que descrevem o tratamento
da DA com omalizumab. Analisando todos os traba-
lhos, conclui-se que todos eles tm um denominador
comum: populacdes reduzidas e pouco tempo de
seguimento. Apenas um trabalho refere néo ter exis-
tido melhoria da DA, correspondendo ao primeiro
artigo publicado (2005) sobre este tema*. Nesta pu-
blicacdo, os 3 doentes apresentavam valores de IgE
total extremamente elevados 5.440 a 24.4001U/mL,
o que poderd eventualmente justificar a ineficdcia
deste tratamento. No entanto, em todos os trabalhos

Quadro |

EVOLUQI:\Q CLiNICA DAS 2 DOENTES SOB
TERAPEUTICA COM OMALIZUMAB

Sexo Feminino Feminino
|dade 19 16
e e
Diagnésticos iniciais RAPMG
ANC
AC AA

Acaros, pdlens, Acaros, pdlens,

Sensibilizacao

fungos, epitélios alimentos
IgE total —IU/mL 1290 6 390
Data 1° tratamento Dez 2009 Junho 2010
E;Jt?rii?ﬁfml co 14 meses 8 meses
Dose 375mg 2/2sem 375mg 2/2 sem

Melhoria cutdnea ao
fim de: 3°més 3°més
(Auto-Percepcéo)

Escala analégica de
avaliacdo de sintomas
cuténeos (avaliacdo

8 6
actual)
[0 =sem melhoria;
10=muito melhorado]
SCORAD inicial 90,4 93,4
SCORAD actual 21,7 44,5

EAG-Dermatite atépica grave, RAPMG-Rinite alérgica persistente moderada/grave, AC-Asma
controlada, ANC-Asma néo controlada, AA-Alergia alimentar
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posteriores os doentes apresentaram melhoria clinica
com valores de IgE total elevados, nomeadamente
o de Chularojanamontri L et al que registou o valor
de IgE total mais alto (17.3001U/mL)¢. Globalmente
os trabalhos descrevem haver beneficio do omalizu-
mab, havendo melhoria franca do DA nos primeiros
meses de terapéutica (de 1 até 5 meses). No entanto,
os resultados actuais publicados, ndo permitem dis-
tinguir qual o limiar de IgE total para se obter efic4cia
clinica'®.

No que diz respeito aos sintomas respiratérios, a
evolucdo foi também bastante positiva nas duas do-
entes. Actualmente, ambas apresentam rinite alérgica
intfermitente ligeira e asma controlada.

Estes casos clinicos apresentados, sGo dois exemplos
de boa resposta terapéutica a omalizumab, tal como
descrito na maioria dos trabalhos publicados.

De acordo com a literatura revista, o omalizumab
poderd ser uma alternativa terapéutica para doentes
com DA persistente grave, refractdrio & terapéutica con-
vencional e imunossupressora sistémica. Embora, ain-
da, néo esteja aprovado para a terapéutica do DA, o
omalizumab mostrou ter beneficios importantes no DA
grave em vdrios casos clinicos publicados. No entanto,
s@o necessdrios mais estudos, duplamente cegos, con-
trolados com placebo e com maior nimero de doentes,

Quadro Il
RESUMO DOS TRABALHOS PUBLICADOS - OMALIZUMAB NA DERMATITE ATOPICA
Pais/Ano N | Idade | IgEIU/mL | Dose (mg) | Intervalo | Duracéo Evolucao
Krathen RA et al* USA/2005 3 34-48 | 5440-24400 450 2/2 sem 4 meses Sem melhoria
Vigo PG et al’ USA/2006 | 7 | 7-58 | 226-2020 375 e | T | NG m‘i‘;zfe el
Lane JE e al® USA/2006 | 3 | 10-13 | 1990-6120 450 2/2sem | 6 meses Melhoria evidente nos
primeiras 2 semanas
Melhoria franca ao fim do
Forman SB et al® USA/2007 1 41 7340 875 2/2 sem 4 meses . N
primeiro mes
6 doentes melhoraram (2
com reducdo no SCORAD
Andres C et al’ Alemanha/2008 | 11 2 >1000 150 2/2 sem 5 meses de 50% e 4 de 25 a 50%)
3 doentes - sem melhoria
2 doentes - agravamento
Incorvaia Cetal® |  lt6lia/2008 | 1 39 1304 375 2/2 sem ? Sl e D SIS
remisséo total
2/2sem Todos os doentes com
Sheinkopf LE etal' | USA/2008 | 21 | 14-64 | 18,2:8396 |15000300|  ou Sanos | Mehoria estatisticamente
4/4 sem significativa desde o 1° més
de terapéutica
LC';;’L"IT"’”“"W”"’ Tailandia/2009 | 1 32 17 300 300 2/2 sem 1 més Melhoria franca
600mg 2/2 sem durante 2 Melhoria evident .
Park SY et al'! Koreia/2010 1 34 9360 meses e depois 300mg 2/2 | 8 meses © orl?jev:lsoenAe a parir
sem mais 6 meses © 2 mes
Melhoria evidente apés 2
meses (reducdo de SCORAD
Caruso C et al'? lt4lia/2010 1 15 107 300 4/4sem 8 meses de 50%)
Ao fim de 5 meses redugédo
SCORAD de 80%
Amrol D et aff USA/2010 | 3 | 12-38 | 36,732-1429 | 3006375 | 2/2sem | 18 meses | Melnoria evidente - reducdo
! do SCORAD >50%
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nomeadamente agrupando-os de acordo com os niveis
de IgE e eventualmente avaliar se a melhoria clinica
estd dependente do limiar de IgE total.
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Caso Clinico

PENFIGO VULGAR COM EVOLUCAO PARA PENFIGO
VEGETANTE

Ana Brinca, Maria Miguel Canelas, Mariana Cravo, Maria Manuel Brites, Américo Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE

Um doente do sexo masculino de 76 anos foi observado com multiplas lesées bolhosas e erosivas
dispersas pelo abdémen e dorso, bem como lesées erosivas na mucosa oral. O exame histolégico de biopsia e a
imunofluorescéncia directa de pele sé perilesional levaram ao diagnéstico de pénfigo vulgar. Realizou tratamento
com corticdide oral e azatioprina com melhoria gradual. Apés reducéo progressiva, o corticéide foi suspenso aos 18
meses, mantendo-se apenas a azatioprina. Trés meses depois houve agravamento clinico com aparecimento de novas
lesdes cut@neas, em placas vegetantes nas regides intertriginosas, e em menor grau, lesdes na mucosa oral. O exame
histolégico de biopsia cuténea revelou tratar-se de pénfigo vegetante. Obteve-se remisséo clinica apés a reintrodugéo
do corticéide sistémico em associacdo & azatioprina.

Pénfigo vulgar; Pénfigo vegetante; Dermatoses bolhosas auto-imunes.

PHEMPHIGUS VULGARIS EVOLVING INTO PEMPHIGUS
VEGETANS

A 76-year-old male presented with multiple painful bullae and erosive lesions scattered through the ab-
domen and back, and erosive lesions on oral mucosa. Histology and perilesional direct immunofluorescence following
cutaneous biopsy led to the diagnosis of pemphigus vulgaris. The patient was submitted to treatment with oral corticos-
teroid and azathioprine with gradual improvement. After progressive dose reduction, corticotherapy was suspended,
keeping treatment with azathioprine alone. After three months clinical deterioration was noticed and new vegetative
cutaneous lesions arose in intertriginous areas and, to a smaller extent, in the oral cavity. Histopathologic examination
supported the diagnosis of pemphigus vegetans and clinical remission was achieved following re-introduction of oral
corticosteroid in association with azathioprine.

Pemphigus vulgaris; Pemphigus vegetans; Autoimmune bullous dermatosis.

\ Dr.2 Ana Brinca

Servigo de Dermatologia

Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE
Praceta Mota Pinto

3000-075 Coimbra

Tel.: 239400420

Fax: 239400490

E-mail: anabrinca@gmail.com
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Caso Clinico

INTRODUCAO

O pénfigo vegetante é uma dermatose bolhosa
autoimune rara, descrita como uma variante do pén-
figo vulgar, que se caracteriza por lesdes vegetantes
nas dreas intertriginosas. Duas variantes clinicas sé@o
historicamente descritas: o tipo Hallopeau, em que as
lesdes primdrias sdo pustulas e que tem um curso relati-
vamente benigno, e o tipo Neumann caracterizado por
lesdes vesicobolhosas e refractariedade ao tratamento.

CASO CLINICO

Um doente do sexo masculino de 76 anos de idade,
com insuficiéncia renal crénica ligeira, foi observado
por dermatose com trés semanas de evolucdo. Apresen-
tava multiplas lesées bolhosas, flacidas e de conteddo
seroso, e lesdes erosivas, dispersas pelo tronco (Fig. 1)
e dorso, de tamanhos variados (5-15mm), bordos bem
definidos e algo irregulares, algumas confluentes em

Fig. 1 - Lesdes vesicobolhosas e erosivas no abdémen.
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pequenas placas, e ainda discretas lesées erosivas da
semimucosa labial. NGo havia lesées nas pregas axi-
lares ou inguinais, nem outras alteracdes significativas
ao exame fisico. As biopsias de lesdo da pele e mucosa
oral mostraram os achados histolégicos caracteristicos
de pénfigo vulgar, com acantélise suprabasal (Fig. 2).
A imunofluorescéncia directa (IFD) de biopsia de pele
s@ perilesional revelou depésito intercelular epidérmico
de IgG (Fig. 3). Analiticamente destacava-se uma hi-
pereosinofilia (630/ul), um aumento da IgE (211UI/L)
e da creatinina (2.0mg/dL); a pesquisa de marcadores
tumorais (CEA, AFP CA 19.9, PSA, NSE) foi negativa. O
doente foi medicado com corticoterapia oral (metilpred-
nisolona 48mg id) e azatioprina 50mg 2id, com éptima
resposta clinica. Apds progressiva redugdo da dose,

Fig. 2 - Biopsia de lesdo da mucosa oral: acantélise su-
prabasal (H&E).

Fig. 3 - Biopsia pele sa perilesional: depésito intercelular

epidérmico de IgG (IFD).
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Caso Clinico

mantendo-se sempre sem doenca activa, o corticdide
foi suspenso aos 18 meses, mantendo-se a monote-
rapia com azatioprina. Trés meses depois verificamos
agravamento do estado geral com anorexia, astenia,
disfagia, odinofagia e prurido generalizado. Novas
lesdes cutlneas surgiram nas dreas intertriginosas, no-
meadamente nas axilas (Fig. 4), regides inguinais (Fig.
5), pregas antecubitais (Fig. 6) e sulco internadegueiro
(Fig. 7). Eram lesdes em placa, vegetantes, exsudativas,
com superficie irregular papilomatosa, bordos bem
definidos, circinados e erosivos. Apresentava também
envolvimento discreto da mucosa oral com pequenas
lesées dolorosas, erosivocrostosas, na semimucosa la-
bial. O exame histolégico favoreceu o diagnéstico de

Fig. 7 - Placas vegetantes esxudativas com bordos erosivos
no sulco internadegueiro.

pénfigo vegetante ao mostrar acantélise suprabasal,
acantose e papilomatose (Fig. 8). A IFD revelou de-
pésito intercelular epidérmico de IgG (Fig. 9) e de C3

Fig. 5 - Placa vegetante na regido inguinal.
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Caso Clinico

(Fig. 10), bem como, depésito linear de C3 ao longo da
jung@o dermo-epidérmica (Fig. 10). O estudo analitico
ndo mostrou outras alteracdes além das anteriormente
encontradas, nomeadamente os marcadores tumorais,
gue foram novamente negativos. Reintroduziu-se a
metilprednisolona 48mg id em associacdo & azatio-
prina 50mg 2id. A resposta clinica foi uma vez mais
favordavel, embora mais lenta que anteriormente. Apés
reducdo progressiva da dose, ao longo de 12 meses,
o doente encontrava-se sob metilprednisolona 8mg id
e azatioprina 50mg id, sem lesdes mucocuténeas hé 6
meses, quando faleceu por infecgo respiratéria com-
plicada por sépsis.
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O pénfigo vegetante é uma variante rara de pénfigo
vulgar, representando apenas 1 a 2% dos casos'®. Os
estadios iniciais das lesdes cutéineas sdo geralmente
semelhantes as do pénfigo vulgar?®, mas as dreas ero-
sivas tendem a evoluir rapidamente para placas vege-
tantes exsudativas*’?,

Este caso é particular j& que se manifesta primei-
ramente como um pénfigo vulgar, confirmado por
histologia e IFD, com completa remisséo clinica apds
tratamento, e sé dois anos depois o doente viria a
desenvolver as tipicas lesdes intertriginosas vegetan-
tes caracteristicas do pénfigo vegetante. Além disso,
o depésito intercelular epidérmico em conjunto com o
depésito linear ao longo da jungdo dermo-epidérmica
de C3, é geralmente descrito nos pénfigos paraneo-
pldsicos®>¢. Contudo, né&o havia alteragdes histolégicas
sugestivas de pénfigo paraneopldsico, como a necrose
dos queratinécitos, a dermatite de interface vacuolar
ou o infiltrado liquendide, nem os achados clinicos de
estomatite intratdvel, lesdes tipo eritema polimorfo, le-
sdes tipo pénfigo bolhoso, ou lesdes tipo liquen plano.
Também néo havia evidéncias clinicas ou laboratoriais
sugestivas de neoplasia.

A imunossupressdo iatrogénica pelo corticoide e
azatioprina terd contribuido para o desfecho fatal da
intercorréncia infecciosa respiratéria.
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. Bolsas e Prémios

Bolsas e Prémios Atribuidos

PREMIO BERNARDINO ANTONIO GOMES (2010

(Patrocinio: Laboratério Bayer Intendis Portugal)

Melhor trabalho publicado nos Trabalhos da SPDV durante o ano de 2010
Jari: Américo Figueiredo, Manuel Sacramento Marques, Gabriela Marques Pinto

* Melhor artigo:

“Toxidermias Imputdveis a Clindamicina - Valor dos Testes Epicuténeos”.

Neide Pereira, Maria Miguel Canelas, Felicidade Santiago, Maria Manuel Brites, Margarida Gongalo

Volume 68, N°1, pp 103-109
* Melhor caso clinico:

“Linfomas Cuténeos Primdrios de Células T em Estadio Avancado. Apresentacdo de Quatro Casos Clinicos”.

Ana Maria Calistru, Ana Margarida Barros, Carmen Lisboa, Patricia Guimarges, Olga Ferreira, Filomena Azevedo

Volume 68, N°3, pp 413-425
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Bolsas e Prémios -
PREMIO PARA MELHORES TRABALHOS APRESENTADOS
NA REUNIAO DA PRIMAVERA DA SPDV — PORTO, 2011

Patrocinio Laboratérios La Roche Posay

* Melhor Comunicacéo (ex-aequo):

“Toxicodermias: Estudo dos casos internados num hospital central (2000-2010)”
'Ana Maria Calistru,’?C. Lisboa, ?A.P. Cunha, 'F. Azevedo
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de SGo Jodo, Porto; 2Faculdade de Medicina, Universidade do Porto

“Mastocitose cutnea — Apresentacées na infancia. Estudo retrospectivo de 32 doentes”
Vasco Coelho Macias, C. Amaro, |. Freitas, R. Vieira, J. Cardoso
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Curry Cabral, Lisboa

Melhor Caso Clinico (ex-aequo):

“Apresentacdo atipica de sifilis secundéria em doente com psoriase sob ciclosporina”
Teresa Pinto-Almeida, A. Rosmaninho, M. Sanches, R. Alves, M. Selores
Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio, Porto

“Contractura isquémica congénita de Volkmann — A propésito de um caso clinico”

'A. Oliveira, M. Sanches, ?A. Almeida, °J. Banquart Leitdo, 'M. Selores

'Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar do Porto; 2Servico de Neonatologia, Hospital
Maria Pia - Centro Hospitalar do Porto; 3Servico de Cirurgia Pediétrica, Hospital Maria Pia - Centro Hospitalar do Porto

* Melhor Poster:
“Sindrome de Brooke-Spiegler”
'David Serra, 0. Tellechea, ?N. Soufir, ?B. Grandchamp

'Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra; 2Laboratoire de Biochimie Hormonale et Génétique,
Hépital Bichat Claude Bernard, Paris
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BOLSA PARA ESTAGIOS FORMATIVOS NO PAIS (2011

(Patrocinio - SPDV)

* Pedro Andrade

Estdgio em Infecces Sexualmente Transmissiveis (IST)

Centro de Saude da Lapa

1 a 30 de Junho de 2011 (1 més)
* Olga Ferreira

Estagio em Cirurgia Dermatolégica

Centro Médico-Cirdrgico de Lisboa

21 de Marco a 3 de Junho, com interrupgdo de 2 semanas (2 meses)
* Aristételes Rosmaninho

Estdgio em Infeccoes Sexualmente Transmissiveis (IST)

ACES Lisboa Ill
4 de Abril a 27 de Maio 2011 (1 més e meio)
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Bolsas e Prémios

Deslocacao para apresentacéo de trabalhos em reunides cientificas no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio - SPDV/Laboratérios EDOL)

* “Prevalence of cutaneous disease in pediatric dermatology at the V. N. Gaia s hospital, Portugal”;
“Majocchi granuloma on the forehead” (Posters).
Inés Leite
19" EADV Congress
Gotemburgo, Suécia, 6 a 10 de Outubro de 2010

“Erythema multiforme-like allergic contact dermatitis to exotic woods - case report” (Comunicacéio
oral); “Cutaneous T-cell ymphoma Ketron-Goodman type - case report” (Poster).

Olga Ferreira

8" EADV Spring Symposium

Carlsbad, Republica Checa, 14 a 17 de Abril de 2011

“Superficial fungal infections in Pediatric Dermatology”; “80% trichloroacetic acid matricectomy
in the treatment of ingrowing toenails”; “Dermatofibrosarcoma protuberans: an atypical case”;
“Treating crusted scabies with ivermectin: our department experience” (Posters).

Hugo Barreiros

8" EADV Spring Symposium

Carlsbad, Republica Checa, 14 a 17 de Abril de 2011

“Clastogenecity induced by PUVA and nb-UVB phototherapies in psoriasis patients” (Comunicacéio
oral); “Diffuse large B-cell ymphoma - uncommon presentation” (Poster); “Post-Kala-Azar dermal
leishmaniasis in an HIV 1+ patient - report of a clinical case” (Poster); “Actinomycetoma caused by
Actinomadura pelletieri in an HIV positive patient” (Poster).

Joana Antunes

22" World Congress of Dermatology

Seoul, Coreia do Sul, 24 a 29 de Maio de 2011

“Atopical dermatitis successfully treated with methotrexate” (Poster).
Diogo Matos

22" World Congress of Dermatology

Seoul, Coreia do Sul, 24 a 29 de Maio de 2011

“HoBnail Hemangioma is a superficial Lymphatic Malformation - A Study of 52 cases” (Comunicacgéio
oral).

Felicidade Trindade

22" World Congress of Dermatology

Seoul, Coreia do Sul, 24 a 29 de Maio de 2011
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BOLSA CABRAL DE ASCENSAO (2011

Suporte para estdgios formativos no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio — SPDV e Laboratérios Leo Farmacéuticos, Lda.)

e Mariana Cravo

St John s Institute of Dermatology, Kings College, Londres, and Skin Cancer Unit
Consulta Multidisciplinar de Linfomas Cuténeos
1 de Fevereiro a 31 de Julho de 2011 - 6 meses

* Paula Maio
Hospital Tecknon em Barcelona
Cirurgia Dermatolégica e Laser Dermatolégico
1 Janeiro a 31 de Marco de 2011 - 3 meses
* Ana Rita Travassos
University Hospital of the Katholieke Universiteit (Leuven, Bélgica)
Dermatologia de Contacto
14 Fevereiro a 13 Maio de 2011 - 3 meses
* Ana Brinca
Servico de Dermatologia Pedidtrica do Hospital Universitario Infantil Nifio Jesus, Madrid, Espanha
Dermatologia Pedidtrica
1 de Marco a 31 de Maio de 2011 - 3 meses
* Rodrigo Carvalho
Servico de Dermatologia do Hospital Ramon e Cajal, Madrid (2 meses)
Centro Médico Tecknon, Barcelona (1 més)

Técnicas diferenciadas em Cirurgia Dermatolégica
1 de Abril a 30 de Junho de 2011 - 3 meses
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Acta N.° 275

Aos 23 dias do més de Abril de 2010, reuniu no
Hotel Melid Gaia na cidade de Vila Nova de Gaia a
Assembleia-geral Ordindria da SPDV, com a seguinte
Ordem de Trabalhos:

—_

. Leitura e aprovacéo da Acta n? 273

2. Apreciagdo e votagdo do Relatério de Actividades
e de Contas de 2009

3. Apreciagdo e votag@o do Plano de Acgéo e o Or-
camento para 2010

4. Actualizacdo do valor de quotas para 2011

5. Informacdes
5.1. Direccdo da SPDV
5.2. Informagdes das Seccdes Especializadas da

SPDV

5.3. Outras informagoes

6. Admissdo de novos membros

7. Outros assuntos

A mesa foi presidida pela Dra. Esmeralda Vale e
secretariada pela Dr.2 Gléria Velho e pelo Dr. Jorge
Marote o qual deu o inicio ao 1° ponto, procedendo &
leitura da acta n? 273, a qual foi submetida a votagdo
e aprovada por unanimidade.

De imediato passou-se ao 2° ponto com apresen-
tag@o pela Dr.2 Margarida Gongalo do Relatério de
Actividades e de Contas de 2009 previamente enviado
por carta aos colegas sécios da SPDV. O Prof. Mar-
ques Gomes comecou por referir que o laboratério
Wyeth, agora Pfizer, ndo cumpriu com a entrega do
valor de 10.000€ para as Bolsas. Este ano iréo con-
tribuir com verbas, mas terd de ser efectuado contrato
escrito. Em relag@o ao apoio dos restantes laboratérios
a maioria prefere o patrocinio directo. A Pierre Fabre
deixou de patrocinar a Bolsa S& Penella apds escrever
uma carta com a data de 31/12/2009. O Dr. Campo
Lopes propds que os Dermatologistas mostrassem o
seu desagrado em relag@o & retirada de apoios da
indUstria farmacéutica. O Prof. Marques Gomes su-
geriu a possibilidade de escrever uma carta & Pierre
Fabre manifestando esse desagrado. A Dr.2 Gabriela
Marques Pinto disse em relaco & postura da indUstria
farmacéutica que mesmo quando néo hd verbas para
actividade cientifica hd para outras actividades ou
publicidade enganosa, mas nés néo podemos decidir

Arquivo

ou exigir outro comportamento da indéstria farmacéu-
tica. O Prof. Marques Gomes voltou a dizer que hé
empresas que estéo a retirar apoios a SPDV e a entre-
gar directamente aos médicos. Em relagdo as grandes
Bolsas serd@o feitos convénios que serdo assinados
anualmente ou bienalmente. No que respeita & reti-
rada de apoio da Pierre Fabre néo foi dada nenhuma
explicag@o. O apoio da Wyeth era dado por contrato
verbal mas a Schering Plough traz sempre um contrato
escrito. A Schering Plough é sponsor oficial da Socie-
dade com a Bolsa de Investigacdo no montante de
25.000€ e a Edol paga a Acta Fotobiolégica, o jantar
nas reunides da SPDV e entrega 5000€. Questionou
ainda se a Acta Fotobiolégica justifica a despesa que
dd. O Prof. Poiares Baptista disse que se a Pierre Fa-
bre atribuir Bolsas individuais aos colegas vai contra a
filosofia da Direcgdo da Sociedade. A Dr.2 Esmeralda
fez a proposta de envio de uma carta & Pierre Fabre,
nos moldes que a Direccdo da Sociedade decidir, a
manifestar o desagrado dos Dermatologistas. A pro-
posta foi aprovada com 10 abstencdes.

Em seguida passou-se & votagdo do relatério de
Actividades e Contas de 2009 o qual foi aprovado por
unanimidade.

A Assembleia continuou com o 3° ponto Apre-
ciagdo e votacdo do Plano de Accdo e o Orcamen-
to para 2010. A Drf. Margarida Gongalo referiu-se
d actualizacdo e atribuicdo da gestdo da pégina da
SPDV & Firma Trace Online e da campanha conjunta
da SPDV e da empresa de comunicacGo IUPI com o
objectivo de colocar a Dermatologia no mapa. Em
relagdo & EducacGo Médica referiu que o Congresso
de Dermatologia estd marcado para Lisboa de 19 a
21 de Novembro de 2010 e que a politica da Direccéo
da Sociedade é de fazer reunides em Lisboa e Porto
e manter o Férum do Interno. Os melhores trabalhos
apresentados no Férum do Interno poderdo ser pre-
miados com atribuicdo do Curso de Dermatopatolo-
gia de Graz. A revista da SPDV é para manter assim
como as Bolsas Juvenal Esteves com patrocinio da
Shering Plough, Bolsa Cabral Ascensdo sob o patro-
cinio parcial da Abbot e da Edol e a Bolsa S& Penella
actualmente sem apoio por saida da Pierre Fabre. Em
relagGo & gestdo da SPDV disse que o plano de ac-
¢Go vai-se manter. A Dr2. Raquel Vieira salientou que
em relacdo as contas do exercicio de 2009 houve um
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saldo positivo de 5000 € inferior a 2008 o qual deriva
principalmente de despesas inerentes & preparacdo
do Congresso da EADV a realizar em Lisboa em 2011.
O Prof. Marques Gomes referiu uma diminuigdo dos
proveitos relacionados com os juros dos depdsitos a
prazo.

Passou-se entdo & votagdo do Plano de Acgdo e
Orgcamento para 2010 o qual foi aprovado por una-
nimidade.

De seguida iniciou-se o 4° ponto, Informacdes.

Nas informacées da Direccdo da SPDV a Dra.
Margarida Gongalo anunciou o fim do envio dos bo-
letins de inscricdo para as reunides da SPDV sendo
que a inscricdo serd efectuada através do site ou em
algumas situagdes pelo telefone. Referiu que face as
restricdes orcamentais ndo vai ser possivel suportar
as despesas com o alojamento no Congresso de No-
vembro 2010 em Lisboa com excepg@o da comiss@o
organizadora e cientifica e dos palestrantes. Informou
ainda que teve inicio uma campanha de informagéo
para o publico ao dar a conhecer a actividade do
Dermatologista. A campanha passa pela divulgagao
do site www.consulteodermatologista.com a qual tem
bons indices de visita e ird atingir 1500 visitantes por
dia depois da campanha na internet com um custo
por contacto de 1 centimo. O site é dindmico e tem
uma drea de informagdes com 20 boas razées para
visitar o dermatologista e uma érea de perguntas e
respostas as quais né&o poderédo ser individualizadas
mas sim agrupadas. O site ndo estd terminado: serdo
colocadas ainda imagens de algumas patologias e
se houver erros no site os colegas podem contactar
para melhorar a informacdo. Para além deste site a
campanha passa por participagdo de Dermatologistas
na televisdo, artigos na imprensa e ainda entrar em
divulgacdo no Facebook e Google.

Nas informagdes das Seccdes Especializadas da
SPDV a Dr.2 Rosdrio Alves anunciou a formagdo de
um novo grupo de linfomas cuténeos aberto a diver-
sas especialidades médicas e a pessoas ou grupos
ndo médicos. Como objectivos pretende-se fazer o
registo portugués de linfomas, organizar e participar
em reunides e congressos nacionais e estrangeiros e
apoiar o doente e seus familiares.

O Dr. Massa informou em relagdo ao Euroderm
gue a ida a Roma é suportada pela Galderma sendo
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necessdrio que os colegas do 42 e 52 anos da espe-
cialidade enviem os curriculos completos. Disse ainda
gue a Bolsa para o International Meeting, que se rea-
lizard a 2 de Abril de 2011, terd o valor de 1500 eu-
ros. Sugeriu ainda aos colegas que se facam sécios
do CILAD pois para além do valor mais reduzido na
inscricGo dos congressos permite ainda o acesso &
bolsa CILAD sendo possivel através do site o acesso
a vdrias revistas. O Prof. Osvaldo Correia referiu que
o dia do Euromelanoma seré a 26 de Maio de 2010.
Na divulgagéo desta acgdo iré realizar-se uma con-
feréncia de imprensa uma semana antes. Informou
ainda que as campanhas de prevengéo primdria Sol e
Desporto contardo com a colaboragéo de desportistas
conhecidos.

Nas outras informagées o Prof. Marques Gomes
e referindo-se & actualizagéo do valor das quotas
para 2011 propds a passagem das quotas para 90
euros. A Dr.2 Margarida Gongalo lembrou que as
guotas da SPDV néo séo aumentadas desde 2004. O
Dr. Campos Lopes concordou com um aumento das
guotas mas ndo de 300%, pois parece absurdo. O
Dr. Manuel Serejo elogiou a Direcgdo da Sociedade
pela campanha que tem sido feita em favor da espe-
cialidade e concordou que a quota é baixa e deve ser
aumentada mas ndo em 300%. O Dr. Massa subs-
creveu o elogio do trabalho da Direccdo da SPDV e
concordou que se aumente o valor das quotas. O Prof.
Marques Gomes salientou que com os beneficios que
temos da SPDV seria imoral continuar nos 30 euros. A
SPDV promove a actividade cientifica dos seus sécios
e da dermatologia designadamente através das cam-
panhas |4 referidas e que estdo em desenvolvimento.
Os alojamentos nas reunides séo benesses que outras
sociedades nédo tém e lembrou que os colegas refor-
mados ndo pagam quotas. A Dr.2 Gabriela Marques
Pinto levantou a questdo se as Bolsas da sociedade
est@o a ser bem atribuidas e disse que hé servigos que
tém verbas e ndo as utilizam para apoiar os infernos.
O Prof. Marques Gomes referiu que actualmente hé
novas regras para atribuicdo das Bolsas. De seguida
foi colocada & votagdo a questdo da modificagdo das
guotas. Foi aprovado por unanimidade o aumento
das quotas para o préximo ano de 2011. Na votagéo
seguinte a maioria votou contra o aumento das quotas
para 90 euros e a proposta do Dr. Jodo Abel Amaro
de aumento para 60 euros foi aprovada por unanimi-
dade. O Prof. Osvaldo Correia sugeriu que os internos
pagassem menos valor de quotas e que a partir de
certa idade os sécios tenham reducdo do valor da



quota. Em relagé@o a estas sugestdes o Prof. Marques
Gomes disse néo ser possivel devido aos estatutos da
sociedade.

De seguida passou-se & AdmissGo de novos
membros os quais foram aceites por unanimidade
pelos colegas presentes na Assembleia-geral: Ana Rita
Gomes da Cruz Rodrigues Cabral, Anténio Augusto
Fernandes Massa, Catarina Raquel Portela Aradjo,
Diogo Miguel Martins de Matos, Joana Maria Fazenda
Cabete, Jodo Pedro Torres de Carvalho Teixeira de
Vasconcelos, Leonor Isabel Castendo Ramos, Leonor

Arquivo

Neto Lopes, Luis Filipe Neves de Sousa Uva, Maria
Teresa Duarte Pinto de Almeida, Susana Teixeira Vila-
¢a, Tiago Miguel Garcia Mestre e Vera Cdtia Barreto
Teixeira

Terminada a ordem de trabalhos e ndo havendo

outros assuntos a tratar o Presidente da Mesa deu a
Assembleia por encerrada.

O Secretdrio
Jorge Marote
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(Nos termos da alinea d) do Art.2 192 dos Estatutos)

I - REUNIOES CIENTIFICAS

Durante o ano de 2010 realizaram-se 1 Reunido Cientifica ordinéria, 1 Férum do Interno e o 11.2 Congresso
Nacional de Dermatologia e Venereologia

Reunido da Primavera 2010 realizada no Hotel Melid Gaia na cidade de Gaia, nos dias 23 e 24 de Abril.
No dia 23 de Abril decorreu a apresentagdo de 16 Comunicacdes previamente seleccionadas pela Comisséo
Cientifica da Reunido entre as 26 submetidas.

No dia 24 de Abril a reunido teve inicio com o Simpésio cuja o tema foi Infeccdes Cutdneas, contou com a
participagéo de:

=  Marisa André (Dermatalogista)

= Jodo Borges da Costa (Dermatalogista)

= Lufs Marques Lito (Servico de Patologia do Hospital de Santa Maria)

= Miguel Viveiros (Instituto de Higiene e Medicina Tropical)

= Alberto Mota (Dermatologista)

= Saraiva da Cunha (Servico de Infecciologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra)
= Jana Hercogovd (Dermatology Dept, Charles University, Bulovka University Hospital).

Foram ainda apresentados oralmente 26 Casos Clinicos (seleccionados entre 52 resumos submetidos) e, sob
a forma de poster, 33 trabalhos.

3.° Forum do Interno 2010 foi realizado na cidade de Coimbra no Hotel Vila Galé Coimbra, a 26 de Junho
de 2010, que contou com a apresentagdo de 5 Comunicagdes e 13 casos Clinicos; a Apresentacdo de um
Tema de Revisdo sobre Oncologia Cutdnea e uma discusséo referente aos aspectos do Internato médico com
Interesse para os médicos em Formacdo.

11.° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia foi realizado no Hotel Sana Lisboa, de 19 a 21
de Novembro de 2010.

Tiveram lugar Simpésios nas seguintes dreas:

= Do Diagnéstico & Terapéutica em Infecgdes Sexualmente Transmissiveis

= Dermatologia nos Paises de Lingua Portuguesa (com convite a Luna Azulay, Isabel Neto e Rolanda Carmen,
respectivamente do Brasil, Angola e Mogambique)

= Interface entre Medicina Familiar e a Dermatologia

= Terapéutica Médica em Dermatologia

= Terapéutica Oncolégica em Dermatologia

= Terapéutica do Foto envelhecimento

= Realidade Clinica no tratamento da Psoriase

= “ O que hd de Novo?”

O Professor Adriano Moreira realizou uma conferéncia dedicada ao tema Lusofonia.

Foram distribuidos os Prémios Juvenal Esteves, Prémio Stiefel, Prémio Bernardino Anténio Gomes e os prémios
de melhor caso clinico/comunicagdo da Reuni@o de Gaia.

Patrocinados pela indUstria farmacéutica decorreram os seguintes Simpdsios satélite:

Leo Farmacéuticos e Pfizer
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Foram apresentadas oralmente 23 comunicagdes e 45 casos clinicos e 71 trabalhos em poster.

Estiveram inscritos 306 médicos e na exposicdo técnica participaram 34 laboratérios farmacéuticos num total
de 43 stands. A imprensa esteve presente no congresso infelizmente com pouco énfase uma vez que a Cimeira
da Nato decorreu nas mesmas datas.

Il - BOLSAS atribuidas (Quadro | a lll)

De acordo com os novos regulamentos de Bolsas para 2010 e as disponibilidades financeiras da SPDV foram
atribuidas as seguintes Bolsas solicitadas pelos Sécios.

1.

Bolsa Sé Penella (Patrocinio - SPDV/Laboratérios EDOL): para apresentagé@o de trabalhos em reunides cien-
tificas na Europa — atribuidas 22 bolsas, no valor total de 25.300,00 euros (inclui os valores pagos pela
publicacdo de trabalhos) (Quadro I).

. Bolsa Cabral de Ascenséo (Patrocinio — SPDV e Laboratérios ABBOTT) para realizacdo de estdgios de indole

clinica ou laboratorial no estrangeiro — atribuidas 10 bolsas, no valor total de 25.383,18 euros (inclui os
valores pagos em viagem) (Quadro ).

. Bolsa SPDV/EADY (Patrocinio integral do Laboratério Saninter): para apresentagéo de trabalhos, por internos

da especialidade, no 19th EADV Congress — atribuidas 12 bolsas (Quadro llI).

. Bolsa para Estagios Formativos no Pais (Patrocinio — Laboratérios Pfizer): para a realizacdo de estdgios

formativos dentro do pais — NGo houve pedidos

. Bolsa de Investigacéo Juvenal Esteves (Patrocinio — Laboratérios MSD/Schering Plough): para projecto de
investigacdo apresentado na drea da Dermatologia e ou Venereologia

Quadro |
BOLSA SA PENELLA - 2010
Reunidao Trabalho
Goretti Catorze CILAD do México 2010 Simposio de Laser y Tecnologia Luminica — coordenadora 1,200.00 €
POSTER: Recurrent childhood von Zumbusch pustular psoriasis
Joana Antunes associated with neutrophilic cholangitis, successfully controlled with 1,200.00 €
etanercept
Rodrigo Carvalho ZOSTER: Pygdermo gangrenosum and hepatitis C virus infection: 1.200.00 €
AAD 2010 case repo
Felicidade Santiago POSTER: Cuicnegus side effects of EGFR inhibitors: 1 200.00 €
A study of 10 patients
Rita Travassos POSTER: Sézary syndrome and lung cancer association: 1.200.00 €
Case report
Ricardo Vieira el Coqgress PRELECTOR: sessdo Non Melanoma Skin cancer. Treatments 800.00 €
of Cancer skin 2010
Rita Guedes CILAD do México 2010 PRELECTORA Simposio de Laser y Tecnologia Luminica 1,200.00 €
Esmeralda Vale 19" EADV Congress WORKSHOP: Clues in the diagnosis and differential diagnosis of 800.00 €
Dermatofibrosarcoma Protuberans
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Quadro | (continuacéo)
BOLSA SA PENELLA - 2010

Reunido Trabalho

XXXI Symposium the

Luis Soares International Society of PRELECTOR: Curso Self-Assessment em Dermatopatologia 800.00 €
de Almeida

Dermatopathology
Aristoteles COM ORAL: Nodular secondary syphilis 800.00 €
Rosmaninho POSTER: Mediterranean spotted fever- a case report '

POSTER: Exuberant airborne contact dermatitis in a paper industry worker
Ana Cristina Oliveira 800.00 €
COM ORAL: Lichen planus pemphigoid - report of a rare disease

COM ORAL: Exuberant nodules of the upper extremity after injury with
cactus

POSTER: Surgical wound plasty of the lower lip with advancement and

Olga Ferreira 7% EADV Spring Abbe flaps 800.00 €

Symposium POSTER: Efficacy of cephazolin vs penicillin in the treatment of acute
dermohypodermitis: a retrospective study of 140 patients

POSTER: Utticarial vasculitis revealing unsuspected thyroiditis

Rubina Alves COM ORAL: Lymphangioma circumscriptum of the penis: a case report 800.00 €

COM ORAL: Granulomas of the penis: a rare complication of
intravesical therapy with Bacillus Calmette-Guerin

Sara Lestre POSTER: Dyshidrosiform bullous pemphigoid: Report of a case 800.00 €

POSTER: Disfiguring hypertrophic lupus erythematous of the face -
A case report

POSTER: Bullous Dermatosis in a 4 Month Child

10* European Society of POSTER: Acrodermatitis Enteropathica: A novel SLC39A4 Gene
Pediatric Dermatology Mutation Found in a Patient with an atypical presentation

POSTER: An unusual Pigmentary Disorder in an 11 Year Old Girl

POSTER: Wells* Syndrome associated with allergic asthma
exacerbation

Felicidade Santiago 800.00 €

POSTER: Multiple plexiform schwannomas revealing neurofibromatosis
type 2 in a child - a novel mutation in this rare association

POSTER: Cutaneous flaps of the nose

POSTER: Cutaneous pseudolymphoma at the site of healing herpes

zoster in a patient with hairy cell leukemia TS

Maria Jodo Cruz

POSTER: An uncommon presentation of leprosy

POSTER: Tripe palms revealing renal cell carcinoma

19" EADV Congress -

POSTER: t t | th t fri db
e oS Subacute cutaneous lupus erythematosus triggered by

terbinafine in a patient with longstanding systemic lupus erythematosus
disease

POSTER: Progressive disseminated histoplasmosis in a patient from
Congo: the Role of the Dermatologist

POSTER: Sexually Transmitted infections in a pregnant adolescents from
Lisbon: prevalence ad associations with adverse birth outcome and

Jodio Borges sociodemographic factors 800.00 €
da Costa ’

POSTER: Median nail dystrophy associated with antiretroviral Therapy

POSTER: Chlamydial and gonococcal infection among adolescent
women from Lisbon: a descriptive study
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Quadro | (continuacéo)

BOLSA SA PENELLA - 2010

Reunido Trabalho

C CLINICO: Linfoma Cutaneo Primario Difuso de grandes células B,

tipo perna, localizado no dorso
Filipa Ventura - 1,200.00 €
C CLINICO: Sindrome de Parry-Romberg: Possivel Associagdo com

Borreliose de Lyme

C CLINICO: Terapia Fotodindmica no tratamento de Onicomicoses
Joana Gomes = 1,200.00 €
C CLINICO: Leishmaniose Cutanea causada por Leishmania Infantum

COM ORAL: Sarcoma de Kaposi
Tiago Castro Esteves XVIII Congreso 1,200.00 €
Iberolatinoamericano de T LIVRE: Estudo Epidemiolégico dos Doentes com Sarcoma de Kaposi

Dermatologia

C CLINICO: Vitiligo and Autoimmune Polyglandular Syndrome Type Il
Paula Maio = 1,200.00 €
C CLINICO: Epidermodysplasia Verruciformis - Like in an HIV Patient

C CLINICO: Eritema Multiforme associado a celulite do Hélux por
Staphylococcus Aureus em Idade Pedidtrica

Filipa Osério C CLINICO: Tumor de Colisdo de Neoplasias Benignas Mimetizando 1,200.00 €
Clinica e Dermatoscopicamente um Melanoma Maligno

C CLINICO: Pénfigo Folidceo - Forma de apresentacdo atipica

TOTAL | 22.000,00 €

Nota: No total da Bolsa S& Penella ndo foram considerados os prémios adicionais pagos para a publicacéo de trabalhos.

Quadro Il
BOLSA CABRAL DE ASCENSAO - 2010

Instituicao

Ana Nogueira Clinica Teknon - Unidade Laser Cuténeo 1 a 30 de Abril de 2010 1,500.00 €

Hospital Clinic Barcelona - Oncologia Cuténea -

Felicidade Santiago . N 1 Janeiro 2010 a 1 de Marco de 2010 3,500.00 €
Linfomas Cutaneos

Joana Antunes H§pifc| cls SOiPt ouls = Dlearges Bollieses Aufe-myice 1 de Janeiro a 31 de Marco de 2010 4,883.18 €
e linfomas cuténeos

Tiago Torres Hospital Policlinico da universitd degli Studi di Roma 15 de Marco a 7 de Maio de 2010 3,500.00 €

Departamento de Dermatologia da Universidade de

Leuven - Unidade de alergia de Contacto 11 de Outubro a 15 de Novembro de 2010 2,000.00 €

Joana Parente

Poulo'!\/\orois A Se'r\figc? de Dermoi?lggia - Hospital Ramon Y caijal - 1 Maio a 31 de Julho 2010 2,000.00 €
(Autorizado 1 més) Cirtrgia Dermatolégica e Laser

GUidO. sariies R Hospital Saint Louis - Dermatologia Geral 31 de Marco a 30 de Junho 2,000.00 €
(Autorizado 1 més)

Moria.Joéo CrUZA Hospital St. Thomas - Area de Dermatopatologia 1 de Junho a 31 de Julho 2010 2,000.00 €
(Autorizado 1 més)

Pedro.Androde R Hospital Bichat-Claude Bernard 1 Janeiro 2011 a 31 Margo de 2011 2,000.00 €
(Autorizado 1 més)

David Serra Hospital Clinic Barcelona - Unidade de Melanoma 01 Setembro a 30 de Novembro 2010 2,000.00 €

(Autorizado 1 més)

TOTAL | 25.383,10 €
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Quadro Il

BOLSA SPDV-EADV - 2010
Patrocinio integral do Laboratério Saninter para deslocacéo ao 19" EADV Congress — Gotemburgo

Titulo do Trabalho

Ana Nogueira

Posters:
* “Remission of psoriasis after an adverse drug reaction - more than a coincidence?"
¢ “Abdominal verrucous carcinoma associated with Human Papilloma Virus 6 and 117
* “Sexual behavior and risk in attendees of a sexually transmitted infections clinic”
" : S " X ) 'y ) o,
* “Sexual risk behaviour in HIV positive men who have sex with men attending a sexually transmitted infections clinic

Susana Vilaca

Poster:
* “Basal cell carcinoma - a bizarre presentation”

Ana Brinca

Posters:

* “Cutaneous aspergillosis in a heart transplant patient”
* “Eczema herpeticum - 3 cases in 3 months”

* “Merkel cell carcinoma - Review of 7 cases”

Neide Pereira

Posters:
* “Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta: two case reports”
* “Value of patch tests in clindamycin related drug eruptions”

Pedro Andrade

Poster:
¢ “Nicolau's Livedoid Dermatitis following benzathine penicillin intramuscular injection”

Hugo Barreiros

Poster:
¢ “Voriconazole therapy for chronic mucocutaneous candidasis”

Rita Travassos

Posters:
* “Erythema nodosum leprosum triggered by minocycline”
* “Self-aggravated genital pyoderma gangrenosum”

Ana Maria Calistru

Posters:

* “Large anogenital warts: Clinical features and management”

* “Ftoricoxib induced fixed drug eruption: Case report”

* “leg ulcers revealing familial thrombophilia: prothrombin G20210A gene mutation and plasminogen activator inhibitor
type 1 (PAI-1) polymorphism”

Paula Maio

Posters:
* “Plasmacytoid dendritic cell neoplasm with primary cutaneous expression”
» “Cytotoxic T-cell NH lymphoma - An atypical presentation”

André Lencastre

Posters:

* “Airborne and direct contact dermatitis due to beeswax in a sculptress”

¢ “Leishmania Panniculitis in an HIV-patient”

¢ “Radiation-induced Cutaneous Angiosarcoma of the breast - case report”

Joana Devesa
Parente

Posters:
¢ “Giant polypoid basal cell carcinoma of the scrotum”
* “Cryosurgical treatment of lentigo maligna”

Sénia Fernandes
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Posters:

* “Acne: Psychosocial impact”

* “Erosive adenomatosis of the nipple presenting as a cornu cutaneum”

¢ “Scalp metastasis from follicular carcinoma of the thyroid gland”

 “Atypical fibroxanthoma: Case report”

* “A peculiar geometrical hyperpigmented eruption on the left hemithorax of a young patient with a past history of Hodgkin
lymphoma”

* “Trichostasis Spinulosa - nevoid variant. A case report”



BOLSA DE INVESTIGAQAO JUVENAL ESTEVES - 2010
Cardiovascular risk factors in patients with psoriasis: is there a genetic link? Can we predict who will be at
risk of developing cardiovascular comorbidities?
Coordenado pelo Dr. Tiago Torres

Servico de Dermatologia, Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

111 - PREMIOS atribuidos

Arquivo

1. Prémios Reunido da SPDV - (Patrocinio — Laboratério Roche-Posay) para as melhores apresentacées de
comunicagdes, casos clinicos e posters na Reunido de Primavera 2010 e no 11.2 Congresso Nacional de
Dermatologia e Venereologia

Tipologia

REUNIAO DA PRIMAVERA DA SPDV - V. N. GAIA, 2010

Titulo

Avutores

Melhor Comunicacéo

Leiomiomatose cuténea: Estudo clinico e genético de
9 familias

David Serra; M.Goncgalo; O.Tellechea; T. Almeida Santos;
B. Ferrando; B. Pasini; A.Figueiredo

Melhor Caso Clinico

Acrodermatite enteropdtica: singularidades de um
caso clinico

Felicidade Santiago; J.Matos; A.Moreno; O. Tellechea;
S. Schmitt; S. Bézieu

Melhor Poster

Sindrome de Parry-Romberg: possivel associacdo com
Borreliose de Lyme

Filipa Ventura; J.Gomes; C.Vilarinho; A.P. Vieira;
F. Mota Garcia; J. Figueiredo; C.Brito

11.° CONGRESSO NACIONAL DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA - LISBOA, 2010
T

Melhor Comunicagéo

Melanoma maligno associado a nevo melanocitico —
revisGo clinicohistolégica

Joana Gomes; J.Parente; L. Ferreira; I. Viana; E. Vale

Melhor Caso Clinico

Sindrome de Ehlers-Danlos vascular: um caso com
desfecho fatal

Paulo Morais; A.Mota; O. Ferreira; C. Eloy; J. M. Lopes;
F. Torres; A. Palmeiro; P. Tavares; F. Azevedo

Melhor Poster

Cytokines and growth factors in Portuguese psoriatic
patients — relation with PUVA and NBUVB therapy

S. Coimbra; H.Schénenberger de Oliveira;F. Reis; L. Belo;
S. Rocha; A. Quintanilha; A. Figueiredo; F. Teixeira; E.
Castro; P. Rocha-Pereira

2. Prémio Bernardino Anténio Gomes — (Patrocinio: Laboratério Bayer Intendis Portugal), para o melhor Artigo
e Caso Clinico publicados no ano 2009 — (valor atribuido: 2400,00 euros)

o Melhor artigo:

Cirurgia Microgréfica de Mohs no Dermatofibrosarcoma Protuberans — Experiéncia do Centro de Derma-
tologia Médico-Cirtgico de Lisboa
Ricardo Coelho, Goreti Catorze, JoGo Sousa, José Labareda, Isabel Viana, Esmeralda Vale, Anténio Picoto, Olivia

Bordalo e S&

(Volume 67, N21, Janeiro/Marco 2009)

e Melhor caso clinico:
Sarcoidose Cutanea Associada a Tratamento com Interferéo alfa e Ribavirina em Doente com Hepatite C

Crénica

Sénia Fernandes, Rui Tavares Bello, Ana Afonso, Sénia Nobre, Célia Espirito Santo, Teresa Silva
(Volume 67, N22, Julho/Setembro 2009)
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3. Prémio August Stiefel — (Patrocinio: Laboratério Stiefel/GSK) — Valor atribuido: 4.500,00 euros
Para o melhor trabalho de Dermatologia publicado por um sécio da SPDV em qualquer revista cientifica nos 2
anos que antecederam o Congresso

Titulo: Epicutaneous patch testing in drug hypersensitivity syndrome (DRESS)
Felicidade Santiago, M Gongalo, R Vieira, S Coelho, A Figueiredo
(Publicado em: Contact Dermatitis 2010: 62: 47-53)

IV - TRABALHOS DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

Sob a orientagdo Editorial de Gabriela Marques Pinto, foram publicados 4 nUmeros regulares da revista (volume
68) e os suplementos Boletim Informativo do GPEDC do Grupo Portugués de Estudo das Dermatites de Contacto e 1
Acta Fotobiolégica, do Grupo Portugués de Fotobiologia.

Foi mantido o contrato com a empresa gréfica Sublinhado e, tal como no ano anterior, a facturacdo da publi-
cidade da Revista, boa fonte de receita para a SPDV, foi feita directamente pela SPDV. Além dos Sécios, a Revista
foi ainda distribuida a todas as Bibliotecas dos principais Hospitais e Faculdades de Medicina do Pafs e Servigos de
Dermatologia Nacionais. Este nimero bem como alguns nUmeros de anos anteriores foram incluidos no index das
Revistas Médicas Portuguesas onde é possivel efectuar pesquisa por autor ou palavra-chave.

V — ASSEMBLEIAS-GERAIS/ ELEITORAL

Durante o ano 2010 realizou-se uma Assembleia-geral Ordindria, na Reunido da Primavera, no dia 23 de Abril,
no Hotel Melid Gaia, em Vila Nova de Gaia.

No dia 20 de Novembro de 2010 decorreu a Assembleia Eleitoral, no Hotel SANA Lisboa, em Lisboa onde foram
eleitos os novos corpos gerentes para o Biénio 2011/2012

VI - RELACIONAMENTO COM AS SECCOES ESPECIALIZADAS DA SPDV

A Direcg@o da SPDV manteve com as diversas Seccdes Especializadas, uma colaboracdo mditua e regular contem-
plando as éreas legal, administrativa, financeira e cientifica, nomeadamente promovendo a publicacdo dos seus bole-
tins incluidos como Suplemento nos Trabalhos da SPDV, a colaboragéo na organizacdo e divulgagé@o dos seus eventos
ou facilitando o seu acesso & comunicagdo social através da empresa de Comunicacdo da SPDV.

VII - PAGINA DA SPDV NA INTERNET

A Direcgdo da SPDV manteve o contrato com a empresa especializada nesta drea: Trace — Solugdes Informdticas
e Internet, LDA, sendo Pedro Guinote o responsdvel pela manutencéo do site da SPDV.

O site da SPDV foi redesenhado para aumentar a funcionalidade e dinamismo, sendo regularmente actualizado
com informagdo sobre eventos cientificos, nomeadamente sobre as reunides da SPDV, permitindo a inscricdo dos
membros, submiss@o de abstracts e a consulta do programa cientifico, com links &s dreas de actividade prioritéria
da SPDV — calenddrio de eventos, revistas da SPDV, inclusdo de textos da especialidade, formuldrios de pagamento
de quotas, acesso online a revistas da especialidade de grande prestigio e interesse cientifico, ainda que nem sempre
da forma funcional como seria desejével. Durante todo o ano estiveram disponiveis o British Journal of Dermatology
(excepto o dltimo ano de publicagdo), Acta Dermato-Venereologica e Photodermatology, Photoimmunology & Photo-
medicine e, desde meados do ano, também as publicacdes Clinical & Experimental Dermatology, Contact Dermatitis,
Pediatric Dermatology, Dermatologic Surgery e New England Journal of Medicine.
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VIII - DIVULGACAO DA ESPECIALIDADE - EMPRESA DE COMUNICACAO

No ano 2010 a empresa IUPI - Solugdes de Comunicagéo, continuou as suas fungdes & iniciadas em 2009, por
se considerar que havia sido desempenhado um bom trabalho no dmbito da divulgagéo da SPDV e da Dermatologia.

Em 2010 foi langado a campanha “Consulte o Dermatologista” que teve por base a necessidade sentida por parte
Direcgdo da SPDV de efectuar uma maior divulgagéo da especialidade da Dermatologia junto do puUblico em geral.
No édmbito desta campanha foi criado o site www.consulteodermatologista.com com textos originais de Dermatolo-
gistas nacionais, site que teve uma grande adeséo e interesse por parte do pUblico e dos media.

De acordo com o relatério da IUPI, durante o ano de 2010 com a inser¢do na imprensa escrita de pdginas
chamativas referente a alguns aspectos da Dermatologia (Eczema atépico/Dermatologia Pedidtrica, Acne, Queda
de Cabelo e Nevos Melanociticos/Melanoma) atingiu-se cerca de 1 milhdo 222 mil 540 leitores, houve cerca de 20
mil visitantes a acederem & pagina consulteodermatologista.com e 300 que colocaram questées relaccionadas com
a Dermatologia.

Foi feita a divulgagéo, junto dos media, das Reunides Cientificas da SPDV (Reunido da Primavera e 11.2 Congresso
nacional de Dermatologia e Venereologia) e do Férum do Interno, que motivaram sempre a incluséo de pequenas
noticias da Dermatologia nos media.

Paralelamente, e sempre com o intuito de divulgar as capacidades da Especialidade, a Direcgéo da SPDV manteve
a participagdo regular (mensal) na imprensa escrita com temas de interesse imediato para o pUblico (Jornal do Centro
de Salde) ou para médicos de outras Especialidades (Semana Médica), para o que contou, sempre que solicitados,
com a colaboragéo de Sécios de vérios Servicos de Dermatologia do Pais

IX - SITUAGAO CONTABILISTICA E FISCAL DA SPDV

Manteve-se o contrato com o contabilista & anteriormente contratado pela SPDV, desde Janeiro de 2004, e estan-
do a contabilidade da SPDV organizada de modo adequado e atempado.

Lisboa, 6 Abril de 2011
Margarida Gongalo
Secretéria Geral da SPDV (Biénio 2009/2010)
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LISTA DE PUBLICACOES PROMOVIDAS PELA SPDV EM REVISTAS

DE GRANDE DIVULGAGCAO, PARA A CLASSE MEDICA/FARMACEUTICA
OU PARA O GRANDE PUBLICO

o Revista Semana Médica

Data: 7 a 13 de Janeiro de 2010

Autores: Rita Guedes, Médica do Internato Complementar de Dermatologia
Paulo Varela, Assistente Hospitalar Graduado de Dermatologia

Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia (CHVYNG)

Titulo: Como reconhecer um melanoma

Data: 04 a 10 de Fevereiro de 2010

Autores: Aristételes Rosmaninho, Interno Complementar do 32 Ano de Dermatologia, Centro Hospitalar
do Porto, EPE — Hospital Santo Anténio

Manuela Selores, Directora do Servico de Dermatologia do Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital
Santo Anténio

Titulo: Conectivites na inféncia

Data: 04 a 10 de Marco de 2010

Autores: lolanda Fernandes, Interna de Dermatovenereologia
Manuela Selores, Directora do Servico de Dermatologia
Centro Hospitalar do Porto, EPE — Hospital Santo Anténio
Titulo: Molusco Contagioso

Data: 01 a 07 de Abril de 2010

Autores: Filipa Diamantino e Ana Fidalgo, Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos, Centro
Hospitalar de Lisboa Central

Titulo: Lasers em Dermatolgia

Data: 06 a 12 de Maio de 2010
Autores: Celeste Brito, Directora do Servigo de Dermatologia e Venereologia do hospital de Braga
Titulo: Terapia fotodinédmica em Dermatologia

Data: 10 a 16 de Junho de 2010
Autores: Margarida Gongalo, Chefe de Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE
Titulo: A Erisipela é uma causa frequente de urgéncia dermatolégica e pode ser sede de complicacées

Data: 1 a 7 de Julho de 2010

Autores: Dr. Rickie Smit, Universidade de Pretéria, Departamento de Farmacologia

Promotor: Prof JR Snyman

Titulo: Alteracées nos par@metros do envelhecimento da pele apés seis semanas de suplementagdo com
colagénio hidrolisado
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Data: 02 a 08 de Setembro de 2010

Autores: Ana Rita Cabral, Médica do Internato Complementar de Dermatologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra (HUC)

Margarida Gongalo, Chefe de Servico de Dermatologia dos HUC

Titulo: O alopurinol, medicamento responsdvel por toxidermias graves

Data: 07 a 13 de Outubro de 2010

Autores: Neide Pereira, Médica do Internato Complementar de Dermatologia dos Hospitais da
Universidade de Coimbra, EPE

Margarida Gongalo, Chefe de Servico de Dermatologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra, EPE
Titulo: Nem todo o prurido é sarna, mas a sarna ainda existe...

Data: 04 a 10 de Novembro de 2010

Autores: Dra. Ana Maria Calistru, Interna Formacéo Especifica em Dermatologia e Venereologia, Servico
de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Séo Jodo, EPE

Prof. Dra. Carmen Lisboa, Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sédo Jodo, EPE Faculdade
de Medicina, Universidade do Porto

Titulo: Ulceragdes genitais

Data: 02 a 8 de Dezembro de 2010

Autores: Ana Brinca, Médica de Internato Complementar de Dermatologia
Ricardo Vieira, Assistente Hospitalar de Dermatologia

Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Titulo: A pele reveladora de neoplasia interna — dermatoses paraneopldsicas

Jornal do Centro de Saude

Titulo: Alopécias frequentes na crianca
Carolina Gouveia

Titulo: As dermatites ou eczemas de contacto s@o as principais manifestagdes de alergia na pele
Margarida Gongalo

Titulo: Molusco Contagioso
lolanda Fernandes, Gléria Cunha Velho

Titulo: Pitiriase rosada — Era uma vez uma mancha...
Felicidade Santiago, Margarida Gongalo

Titulo: Sol e Pele
David Serra e Hugo Schénenberger de Oliveira

Titulo: Lasers em Dermatolgia
Filipa Diamantino, Ana Fidalgo

Titulo: As diferentes faces da psoriase
Pedro Andrade, Margarida Gongalo
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RELATORIO DE CONTAS DA SPDV RELATIVO AO ANO DE 2010

DEMONSTRACAO INDIVIDUAL DOS RESULTADOS POR NATUREZAS

PERIODO FINDO EM 31 DE DEZEMBRO DE 2010 (Unidade Monetéria - Euro)

Rendimentos e Gastos

31-Dez-2010 31-Dez-2009

Vendas e servicos prestados 449.419,05 340.900,70
Custo das mercadorias vendidas e das matérias consumidas -251.414,08 -174.106,05
Fornecimentos e servicos externos -164.652,65 -160.674,64
Outros rendimentos e ganhos 225,97 2.258,18
Ovutros gastos e perdas -14.212,59 -9.107,38

Resultado antes de depreciagées, gastos de financiamento e impostos 19.365,70 -729,19
Gastos/reversées de depreciacdo e de amortizagdo -251,51 -251,51

Resultado operacional (antes de gastos de financiamento e impostos) 19.114,19 -980,70
Juros e rendimentos similares obtidos 1.695,57 7.781,65
Juros e gastos similares suportados 0,00 -79,53

Resultado antes de impostos 20.809,76 6.721,42
Imposto sobre o rendimento do periodo -339,11 -1.556,33

Resultado liquido do periodo

20.470,65

5.165,09

BALANCO INDIVIDUAL EM 31 DE DEZEMBRO DE 2010 (Unidade Monetdria - Euro)

Rubricas
ACTIVO
Activo néo corrente
Propriedades de investimento 313,60 565,11
313,60 565,11
Activo corrente
Inventdrios 8.735,78 8.735,78
Clientes 179.972,86 129.789,29
Estado e outros entes pUblicos 4.088,16 4.020,31
Ovutras contas a receber 46.630,80 9.680,35
Diferimentos 1.500,21 23.667,21
Qutros activos financeiros 48.442,21 50.003,84
Caixa e depdsitos bancdrios 403.000,57 486.035,42
692.370,59 711.932,20
Total do activo 692.684,19 712.497,31
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BALANCO INDIVIDUAL EM 31 DE DEZEMBRO DE 2010 (Unidade Monetdria - Euro) (cont.)

Rubricas
31-Dez-2010 31-Dez-2009

CAPITAL PROPRIO E PASSIVO

Capital préprio

Resultados transitados 576.159,44 570.994,35

Resultado liquido do perfodo 20.470,65 5.165,09

Total do capital préprio 596.630,09 576.159,44
PASSIVO

Passivo né@o corrente

Ovutras contas a pagar 47.066,32 13.250,32

47.066,32 13.250,32

Passivo corrente

Fornecedores 47.201,31 92.684,24
Adiantamentos de clientes 1.447,36 1.507,36
Estado e outros entes publicos 339,11 10.404,70
Diferimentos 0,00 18.491,25

48.987,78 123.087,55
Total do passivo 96.054,10 136.337,87

Total do capital préprio e do passivo 692.684,19 712.497,31

RESULTADOS POR CENTROS DE CUSTO - 2010

Descrigéio Resultado
Actividade Geral -31.422,29 €
Secretariado -50.924,88 €
Revista 42.827,49 €
Reunido Primavera SPDV 12.424,50 €
Forum do Interno -2.601,51 €
11.° Congresso Nacional 62.194,81 €
Bolsa Cabral Ascensdo -15.383,18 €
Bolsa para estégio nacional 10.000,00 €
Bolsa Sd Penella -20.300,00 €
Prémios Reunides SPDV e Bernardino Anténio Gomes 1.600,00 €
Prémio August Stiefel 0,00 €
Bolsa Investigag@o 0,00 €
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PARECER DO CONSELHO FISCAL >
SOBRE O RELATORIO E CONTAS DA DIRECC

Em cumprimento da lei e dos estatutos, o Conselho Fiscal da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Ve-
nereologia, no exercicio das suas competéncias e por ter nos sido solicitado, verificamos o Relatério do Conselho
de Administrag@o, o Balango, mapas de Demonstracdo de Resultados e demais elementos de prestacGo de contas
referentes ao exercicio econémico de 2010

Na sequéncia da andlise feita aos documentos apresentados, o Conselho Fiscal é de opinido que, de uma forma
geral, os mesmos reflectem a posicdo econdmico-financeira da empresa em 31 de Dezembro de 2010 e estédo em
conformidade com as disposicdes legais aplicaveis.

Tendo em consideragdo os elementos apresentados, o Conselho Fiscal é de parecer que:

a) Sejam aprovados o Relatério, Balanco, Mapas de Demonstracdo de Resultados e demais documentagéo de

prestacd@o de contas;

b) Seja aprovada a proposta da aplicacéo de resultados no fecho do exercicio.

O Conselho Fiscal agradece ao Conselho de Administracéo e aos colaboradores em geral

Lisboa, 5 Abril de 2011
O Conselho Fiscal
Jodo Abel Amaro
Barbara Fernandes
José Carlos Faria Fernandes

PROGRAMA DE ACCAO PARA 2011

Os actuais corpos gerentes da SPDV, recém eleitos e dentro do circunstancialismo e dificuldades actuais, tém, e
tudo véo fazer para cumprir, os seguintes objectivos para 2011:

Objectivos Gerais

1. Agilizar a interacgdo da SPDV com todos os Sécios de uma forma aberta e interactiva e com as suas Secgdes

Especializadas.

1.1. Manter os sécios informados atempadamente das actividades da SPDV, preferencialmente através da
pdgina da Internet, de newsletters regulares e, por todos os motivos, manter comunicacdo regular através
de meios informdticos.

1.2. Intensificar a informag@o aos sécios em matérias relevantes para a sua actividade, nomeadamente através
da realizag@o ou promocdo de reunides formativas e disponibilizando, através da pdgina da SPDV todo
o material adequado & formacgdo e conhecimento, onde se pretende manter o acesso online a revistas
médicas da Especialidade, envolvendo inclusive links de acesso a revistas actualmente gratuitas.

1.3. Envolver activamente os Sécios e as Secgdes Especializadas nas actividades formativas e cientificas da
SPDV quer apoiando as suas iniciativas quer envolvendo-as nas actividades normais da Sociedade.

1.4. Envolver paulatinamente dreas afins e outras especialidades médicas e Cirdrgicas nas Reunides e Foruns
da Dermatologia.

1.5. Apoiar todos os sécios, mas principalmente os Internos da Especialidade, tentando eventuais financiamen-
tos dirigidos a poderem usufruir das accdes de formagéo da Sociedade a custos reduzidos.
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1.6. Manter a pédgina da SPDV no sentido de a tornar mais atractiva e facil de consultar pelos membros e pelo
pUblico em geral e com contetdos actuais e actualizados.

. Cooperar activamente com outras associacdes cientificas, nacionais ou internacionais, em particular com o
Colégio da Especialidade, a APCC, a EADV, a Academia Espanhola de Dermatologia e Venereologia e a
Sociedade Brasileira de Dermatologia bem como com as Sociedades Estaduais Brasileiras.

. Implementar o conhecimento da Dermatologia na comunidade em geral e na comunidade Médica de diferen-

tes formas:

3.1. Manter algum trabalho junto da imprensa escrita e restante media e também através do site da internet
(www.consulteodematologista.com) com o objectivo de divulgar o dmbito da Especialidade, suas poten-
cialidades e as situagdes clinicas em que a intervencdo do Dermatologista pode e deve ser solicitada.
Desenvolver e dar apoio & Pdgina do Facebook do consulteodermatologista que se pode tornar numa
interface poderosa e comunicacdo interpessoal.

3.2. Divulgar perante as outras especialidades e toda a comunidade médica os acontecimentos cientificos de
relevo no d@mbito da Dermatologia

3.3. Promover e apoiar outras campanhas teméticas versando aspectos relevantes da Dermatologia para a
informacéo do grande publico,

3.4. Promover a participac@o regular da Dermatologia nos media de indole geral e médica especializada,

3.5. Distribuir de forma alargada a Revista de Trabalhos da SPDV e manter esta publicacéo, de forma actua-
lizada, no index das Revistas Médicas Portuguesas. Iniciar o trabalho conducente & indexacdo da Revista,
através de apoio profissionalizado - Dr. € Helena Donato - & Editora da Revista Dr.2 Gabriela Marques
Pinto.

Actividade Cientifica e de Educacao Médica Continua

. Realizar uma Reunido Cientifica Ordinéria, a Reuni@o da Primavera no Porto, no Hotel Ipanema Porto, em 29
e 30 de Abril com um simpésio temético sob o tema Pelo e Unhas.

. Nomear e dar apoio, tanto nas reunides como no Congresso, a uma comissdo cientifica activa, responsével
pela coordenacdo do programa, avaliagédo e seleccdo dos trabalhos submetidos.

. Realizar o 4° Férum de Interno, em local a designar, no dia 9 de Julho, em que, além duma vertente de Edu-
cacdo Médica Continua com a temética de Terapéutica Tépica em Dermatologia, haverd discussdo de temas
de interesse particular deste grupo de Associados.

. Realizar a Reuni@o do Outono em Lisboa, em 25 e 26 de Novembro, tendo por base um Simpésio temdtico
ainda a anunciar.

. Promover, quer individualmente quer através dos Grupos Especializados da SPDV, cursos formativos de caréc-
ter mais prdtico e apoiar pré-activamente a sua realizaco.

. Manter a publicag@o regular de quatro nimeros anuais dos “Trabalhos da SPDV” e dos suplementos das Sec-
¢oes Especializadas, sob a Edicdo de Gabriela Marques Pinto. Promover o acesso ao motor de busca do index
das revistas médicas Portuguesas a fim de se tornar mais facil a consulta dos trabalhos aqui publicados.

. Dar incentivos & actividade cientifica dos Sécios, nomeadamente & investigacéo em Dermatologia, & publicita-
¢do nacional ou internacional do trabalho realizado e & aquisicéo de novos conhecimentos técnicos e cientificos
no Pais ou no estrangeiro, bem como & fotografia dermatolégica, mediante a atribuicdo de Bolsas e Prémios,
com base em regulamentos reformulados adequando-os &s possibilidades financeiras da SPDV.

. Premiar a actividade desenvolvida pelos Sécios mediante a atribuicdo de prémios a trabalhos apresentados nas
reunides e congressos da SPDV.

. Facilitar e dar apoio, em estreita colaboracéo com a EADV, a tudo o necessdrio para a realizacéo e sucesso do
20.2 Congresso da EADV em Lisboa, entre 20 a 24 de Outubro de 2011.
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Gestao da SPDV

Manter a firma Mundiconvenius como apoio ao Secretariado da SPDV, segundo um contrato de prestacdo de
servicos a renovar anualmente e desenhado de forma a cumprir os objectivos que nos propomos conseguir. Manter
o arrendamento de sala & Firma Mundiconvenius, onde, conforme determinacéo dos Estatutos da SPDV aprovados
em 2006, funciona a sua sede.

Manter o apoio contabilistico e recorrer, sempre que necessdrio, ao apoio juridico em regime de prestagdo de
Servicos. Manter o apoio técnico-administrativo, contabilistico e financeiro as Seccdes Especializadas da SPDV.

Manter os contratos com a empresa Sublinhado para a composigdo, impressdo e distribuicdo dos Trabalhos da
SPDV, com a Firma Trace Online para a gestdo do site da SPDV e com a empresa de comunicacdo IUPI a fim de
promover, de forma mais organizada e continua, a divulgacdo da Dermatologia junto do Grande Publico.

Gerir de forma equilibrada os recursos financeiros da SPDV, com a aceitacéo de ofertas de organizagéo da Indds-
tria Farmacéutica desde que integradas no espirito e programa da Sociedade e com a negociacdo de protocolos de
colaboracéo de modo a garantir patrocinadores privilegiados para a SPDV.

Envidar estudos estratégicos e procurar apoios financeiros para a possibilidade de aquisicéo de sede prépria para
a Sociedade, onde se instalaria o Secretariado.

ORCAMENTO PARA 2011

Orgamento Orcamento
) Guraras 23.000,00 € L”jglgfg%&ﬁigggj" Gl 56.760,00 €
Juros 5.500,00 € 3) Direccao 4.500,00 €
Reunides da SPDV 28.000,00 € Bolsas e Prémios 60.950,00 €
2) Patrocinio de Bolsas e Prémios 50.950,00 € 4) Diversos 18.000,00 €
Revista 36.500,00 €
TOTAL 143.950,00 € TOTAL 140.210,00 €

RESULTADO (Euro): 3,740.00 €

Notas Importantes
1. Assumindo que as quotas facturadas seréo recebidas
2. Até & data apenas assegurado o Patrocinios dos Prémios Reunides SPDV, Bernardino Anténio Gomes, Bolsa
Cabral de Ascensdo, parcial & Bolsa Sé& Penella e uma nova Bolsa destinada aos Internos de Dermatologia
3. Despesas em Comunicacdes e Deslocagdes
4. Despesas com mailings, pagamentos a outros fornecedores, Impostos

Revisto pela Direc¢do da SPDV a 12 de Abril de 2011
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SOCIEDADE

PorTuGuEsa pi: #J Conareasa Nacional de
DDERMATOLOGIA 20 Deprmatologia
E VENEREOLOGIA % . Venereologi

19 a 21 de Novembro de 2010
HOTEL SANA LISBOA

PROGRAMA

Dia 19 de Novembro (6° Feira)

09h00m

09h00m

11h0OOm

14h20m

14h15m

16h00m

16h15m

16h45m
17h30m

SIMPOSIO - Do Diagnéstico a Terapéutica em Infeccées Sexualmente Transmissiveis (Sala Alfama)
Moderadores: Jorge Cardoso, Elvira Bértolo

Sessdo de Comunicagdes (Sala Castelo VIII)

Moderadores: Ricardo Vieira, Jodo Gouldo

Dermatologia nos Paises de Lingua Portuguesa

Moderadores: M Marques Gomes, Luna Azulay

Interface Medicina Familiar / Dermatologia (Sala Alfama)
Moderadores: Manuela Selores, Vasco Maria

Sessd@o de Casos Clinicos (Sala Castelo VIII)

Moderadores: Alberto Mota, Lourdes Ferreira

Ceriménia de Abertura e Entrega de Prémios

Moderadores: Saudade Gongalo, Manuel Marques Gomes, Carlos Resende
Conferéncia Plendria — “A Lusofonia”

Adriano Moreira (Academia de Ciéncias, Lisboa)

Cocktail de Boas Vindas

Simpésio Satélite — Leo Farmacéuticos

“Psoriase — Uma Doenca Que Nédo Nos Sai Da Cabecga”

Leonor Girdo, Pedro Ponte

Dia 20 de Novembro (Sabado)

09h00m

09h00m

11h20m

11h20m

14h15m

14h15m

16h00m

Terapéutica Médica em Dermatologia (Sala Alfama)
Moderadores: Américo Figueiredo, Luis Soares de Almeida
Sess@o de Casos Clinicos (Sala Castelo VIII)

Moderadores: Ana Ferreira, Vasco Sousa Coutinho
Terapéutica Oncolégica em Dermatologia (Sala Alfama)
Moderadores: Joao Amaro, Filomena Azevedo

Sessdo de Comunicagdes (Sala Castelo VIII)

Moderadores: Gabriela Marques Pinto, M? SGo José Marques
Terapéutica do Foto-Envelhecimento (Sala Alfama)
Moderadores: Antonio Picoto, Campos Lopes

Sessd@o de Casos Clinicos (Sala Castelo VIII)

Moderadores: Martinha Henrique; José C F Fernandes
Sessdo Plendria: A Importdncia da Dermatopatologia na DecisGo Terapéutica
Moderador: Oscar Tellechea

Esmeralda Vale (Centro Médico Dermato-Cirdrgico, Lisboa)
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17h00m Simpésio Satélite — Pfizer (Sala Alfama)
Moderador: Gabriela Marques Pinto
Use Of Biologics In The Long-Term Treatment Of Psoriasis
Robert Strohal (Head, Department of Dermatology And Venerology, Federal University Teaching Hospital, Feldkir-
ch, Feldkirch, Austria)
A Realidade Clinica no Tratamento da Psoriase
Moderador: Vasco Serrdo
Painel De Debate: Osvaldo Correia; Ana Ferreira; Paulo Ferreira; Paulo Varela
18h15m Assembleia Geral Eleitoral (Sala Castelo VIII)
20h30m Jantar de Confraternizacéo — Cortesia: Laboratérios Edol

Dia 21 de Novembro (Domingo)
09h00m APRESENTACAO E DISCUSSAO DE TRABALHOS SELECCIONADOS
Moderadores: Osvaldo Correia, Manuel Sacramento Marques, Margarida Gongalo
5 Posters (3min. Apresentag@o+2 Min. Discussdo)
5 Comunicagdes (7min. Apresentag@o + 3 Min. Discussdo)
11h30m SIMPOSIO - O Que Ha De Novo?
Moderadores: Clarisse Rebelo, F. Menezes Brandao
No Diagnéstico Genético E Perspectivas Terapéuticas
Purificacéo Tavares, Cgc Genetics, Porto
Em Terapéutica Médica
Alberto Mota, Hospital S. Jodgo Epe, Porto
Em Terapéutica Cirdrgica
Ricardo Vieira, Hospitais Da Universidade De Coimbra, Coimbra
Em Terapéutica Biologica
Ana Ferreira, Centro Hospitalar De Lisboa Central, Lisboa
13h00m Encerramento do Congresso
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LINFOMA DE GRANDES CELULAS B SISTEMICO COM EXPRESSAO CUTANEA INICIAL: CASO CLINICO
Diogo Matos!, H. Barreiros', R. Coelho!, E. Bartolo’, V. Fernandes?
'Servico de Dermato-Venereologia, “Servico de Gastroenterologia, Hospital Garcia de Orta, Almada

Introdugéo: Os linfomas sistémicos podem ter expresséo cuténea secunddria colocando problemas de diagnéstico di-
ferencial com os linfomas cuténeos primdrios. A sua distincdo é essencial jd que 1&m comportamento clinico e prognéstico
completamente diferentes.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 63 anos de idade, com antecedentes de diabetes mellitus, insuficiéncia cardiaca
e insuficiéncia renal crénica, recorreu multiplas vezes ao Servico de Urgéncia por cefaleias, astenia e cansaco facil com de 2
meses de evolucdo. Foi pedida avaliagdo por Dermato-Venereologia por dermatose ligeiramente pruriginosa, de agravamen-
to progressivo, com 1 més de evolugéo, bilateral, simétrica, polimorfa, localizada na face, couro cabeludo, regido cervical e
decote, caracterizada por pdpulas e nédulos eritematosos de limites mal definidos, com diédmetros entre 1 e 3 cm. O restante
exame objectivo ndo evidenciava alteracées, nomeadamente adenopatias. Analiticamente nédo havia alteracées relevantes.
Admitindo-se como diagnéstico mais provavel linfoma cutéineo de células B fez-se biopsia cutnea. Devido & sintomatologia
associada e & exuberancia das lesdes cutdneas realizou-se TC toraco-abdomino-pélvico que mostrou adenopatias infra e
supra-diafragmadticas, e endoscopia digestiva alta que documentou Ulcera gdstrica que foi biopsada. Por agravamento do
estado geral, oligiria e anasarca, foi internado. O exame histopatolégico da pele revelou Linfoma cuténeo de células B,
centro-folicular, com imunohistoquimica positiva para CD20, Bclé, CD10, sendo fortemente positiva para Bcl2, enquanto
o exame histopatolégico gdstrico mostrou linfoma de grandes células B. Assistiu-se ao agravamento progressivo do estado
geral com pancitopénia, vindo a falecer na sequéncia de choque séptico, 6 semanas apds a observacdo pela Dermatologia.

Concluséo: O linfoma cuténeo de células B centro-folicular tem prognéstico favoravel, ao contrério do linfoma foli-
cular e do linfoma de grandes células B sistémico, que podem ter expresséo cutdnea indistinguivel do primeiro. Dados da
histéria clinica e da histopatologia, principalmente a imunohistoquimica para Bcl2, sdo indicadores da probabilidade de
envolvimento sistémico

LINFOMA CUTANEO DE CELULAS T - VARIANTE KETRON-GOODMAN: RELATO DE CASO CLiNICO

Olga Ferreira’, A. Nogueira!, A. M. Barros', H. Bettencourt’, A. Canelhas®, F. Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto; ?Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto; 3Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Séo Jodo EPE, Porto

A reticulose pagetéide(RP) é uma forma rara de linfoma cuténeo de células T (LCCT) que cursa, habitualmente, com lesdo
maculo-papular psoriasiforme, de crescimento lento, localizada nas extremidades. Foram descritas uma forma localizada,
variante Woringer-Kollop(VWK) e uma generalizada, variante de Ketron-Goodman(VKG). Contudo, segundo a classificacdo
WHO-EORTC, a denominacédo de RP deve ser reservada para a forma localizada. Um doente de 53 anos apresentou leséo em
placa castanha de bordo eritematoso elevado com algumas dreas de ulceracéo, medindo cerca de 8cm, localizada na néddega
esquerda, com 5 meses de evolug@o. Histologicamente observou-se acantose e denso infiltrado de células volumosas, isoladas
ou em ninhos, de citoplasma claro e nicleos grandes, irregulares, com moderada anisocariose, padréo cromatinico varidvel e
nucléolos evidentes, por vezes miltiplos. A imuno-histoquimica revelou expressdo de CD3, CD8 e CD45. Trés semanas depois,
por aparecimento de lesdes numulares eritematosas com bordalete descamativo nos membros inferiores, realizou nova bidpsia
que foi sobreponivel. A andlise imuno-histoquimica demonstrou positividade para CD3 e CD8, associada a indice prolifera-
tivo de 90%(Ki67). O compromisso extra-cuténeo foi excluido por estudo analitico, bidpsia de medula éssea e TC toraco-
-abdominal. Foi feito o diagnéstico de LCCT-VKG e iniciado tratamento tépico com dipropionato de betametasona. Ao fim de
14 semanas de tratamento, apresentou resolucéo das lesdes, com excepcéo de uma no bordo lateral do pé que aumentou de
tamanho, pelo que foi proposta radioterapia da mesma. Inicialmente, numa primeira impresséo, foi considerado o diagnéstico
de RPVWK. Contudo, o aparecimento de novas lesdes conduziu-nos a novas hipéteses, nomeadamente LCCT-VKG ou linfoma
T CD8+ epidermotrépico agressivo. No entanto, a apresentacao clinica e a boa resposta ao tratamento tépico associadas
& auséncia de necrose de queratindcitos favoreceram a hipétese de LCCT-VKG. Ao contrério da RP-VWK que exibe excelente
progndstico, as lesdes disseminadas e de elevada recorréncia conferem a esta entidade rara um prognéstico incerto.
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XANTOMATOSE PLANA DIFUSA ASSOCIADA A GAMAPATIA MONOCLONAL
Aristételes Rosmaninho’, I. Fernandes’, A. Guimas?, I. Amorim!, M. Selores’
'Servico de Dermatologia e “Servico de Medicina Interna, Centro Hospitalar do Porto, EPE-HSA

A xantomatose plana difusa é uma dermatose adquirida rara, que estd fortemente associada a doencas hematolégicas e
linfoproliferativas de etiologia maligna, incluindo mieloma mdltiplo, leucemias, linfomas, histiocitose X e macroglobulinemia
de waldenstrom. Por este motivo, alguns autores defendem que apenas poucos casos podem ser classificados de idiopdticos.
Assim, sempre que este diagndstico é suspeitado, deve ser efectuado um estudo para eliminar a hipétese de se tratar de uma
manifestacdo paraneopldsica. Por outro lado, a dermatose pode preceder o aparecimento da doenca sistémica em vdrios anos
pelo que os doentes devem permanecer em vigildncia, mesmo na auséncia de documentagéo de doenca sistémica. Observa-
mos um homem de 84 anos com multiplas placas amarelas planas, de limites bem definidos localizadas ao dorso e porcao
proximal dos bracos. As lesdes tinham 2 anos de evolucdo e eram inicialmente localizadas apenas nos membros superiores.
Nao apresentava xantelasmas palpebrais ou adenomegalias palpdveis e negava sinfomas sistémicos. Dos seus antecedentes de
referir apenas hipertenséo arterial. Sem histéria familiar de dislipidemia. Dada a extenséo das lesdes e a hipdtese de ser uma
manifestacéo paraneopldsica, foi efectuado estudo para despiste de doenca sistémica e biopsia cutdnea. Os achados permiti-
ram o diagnéstico de xantomatose normolipidémica plana difusa associada a gamapatia monoclonal de significado indetermi-
nado. O doente permanece em vigilancia. Como mostra o nosso caso, as lesdes dermatolégicas podem ser a primeira mani-
festacdo de varias doencas hematoldgicas importantes, pelo que os clinicos devem estar familiarizados com esta entidade rara.

PLASMOCITOMA CUTANEO METASTATICO: CASO CLINICO
Diogo Matos!, H. Barreiros’, R. Coelho’, E. Bértolo!, F. Vargas?
'Servico de Dermato-Venereologia e Servico de Hematologia do Hospital Garcia de Orta, Almada

Introdugéo: O plasmocitoma pode cursar com envolvimento cutéineo primdrio ou secunddrio, constituindo uma entida-
de clinica rara. Na sua forma primdria resulta da proliferacdo monoclonal de plasmécitos, sem evidéncia de envolvimento
sistémico. O plasmocitoma cutdneo metastdtico, surge mais frequentemente no contexto de mieloma mltiplo, resultando
na maioria dos casos da extenséo directa de lesdes dsseas subjacentes.

Caso Clinico: Doente de 68 anos, sexo feminino, com mieloma mdltiplo 1gG k, estadio IlIA com cerca de 16 meses de
evolucdo, sob quimioterapia com protocolo MPT (Melfalan, Prednisolona e Talidomida). Enviada & consulta de Dermatologia
por 3 nédulos violdceos de consisténcia firme, com cerca de 4 cm de diémetro, localizados na regiéo fronto-parietal direita e
vdrios nédulos de menor dimensdo mais dispersos por outras dreas do couro cabeludo e braco direito, com cerca de 2 meses de
evolucdo. Estas lesdes cutdneas tinham sido interpretadas, na consulta de Hematologia, como reaccdo adversa & quimioterapia,
entretanto suspensa. O exame histopatolégico de um dos nédulos de maiores dimensdes foi compativel com plasmocitoma
cutneo metastdtico, positivo para o CD138 e com restricGo de cadeias &#955;. A RMN crénio-encefdlica ndo mostrou envolvi-
mento da cortical éssea subjacente. Apesar da optimizacéo da quimioterapia, assistiu-se ao aumento da dimensédo dos nédulos
cuténeos e ao aparecimento de novas lesdes com cardcter aditivo. Concomitantemente surgiram anemia e tfrombocitopénia com
evolucdo progressiva, fendo a doente falecido por complicacées infecciosas, 4 meses apés o aparecimento das lesdes cutneas.

Concluséo: O plasmocitoma cutéineo metastdtico surge fipicamente em estadios avancados do mieloma multiplo,
caracterizando-se por ser indicador de mau prognéstico, resultante de fraca resposta & terapéutica. Apresenta-se este caso
clinico por ser referente a uma entidade rara, nomeadamente por néo resultar da extenséo directa de uma leséo éssea, e
pela sua exuberdncia clinica.

LINFOMA CUTANEO B DIFUSO DE GRANDES CELULAS DO COURO CABELUDO
Rodrigo Carvalho!, A. Rodrigues’, A. Afonso?, J. Cardoso’
'Servico de Dermatologia e Venereologia e ?Servico de Anatomia Patolégica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

Os linfomas B cut@neos constituem um grupo heterogéneo e importante de doencas linfoproliferativas. A sua etiologia e
patogénese ndo estdo completamente esclarecidas, mas entre os factores etiolégicos reconhecidos encontram-se a imunossu-
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pressdo e a infeccdo com virus oncogénicos. Os autores descrevem uma doente do sexo feminino, caucasiana, com 35 anos
de idade, com antecedentes pessoais conhecidos de Miastenia gravis com 10 anos de evolucéo submetida a timectomia. Desde
entdo sob terapéutica imunossupressora, actualmente com prednisolona 20mg/dia e azatioprina 100 mg/dia. Foi referenciada
a consulta de Dermatologia por leséGo na regido parietal direita do couro cabeludo, com aumento progressivo de dimensées,
com 3 meses de evolucdo. O exame objectivo revelava a presenca de Ulcera com 3x4,5 cm de didmetro, com fundo coberto
por fibrina e com bordo de cér violdcea. Foi efectuada bidpsia deste bordo que revelou a presenca de um Linfoma B difuso de
grandes células com presenca do virus EpsteinBarr (EBV) confirmada por métodos imunohistoquimicos. O rearranjo das cadeias
pesadas das Imunoglobulinas foi compativel com presenca de populacéo clonal de celulas B. O estudo complementar realiza-
do identificou positividade para o Virus da Imunodeficiéncia Humana tipo 1 com 64.781 cépias/ml, com contagem de células
CD4>500. O estadiamento incluiu ainda imunofenotipagem do sangue periferico, mielograma, biépsia éssea com imunofe-
notipagem e tomografia computadorizada, sem evidéncia de alteracées. A doente foi referenciada a Hematologia, foi submeti-
da a quimio e a radioterapia e encontra-se actualmente com mais de 12 meses de follow-up sem evidéncia de doenca local ou
sistémica. Foi ainda referenciada a consulta de Infecciologia estando actualmente sob terapéutica anti-retroviral. O EBVY foi um
dos primeiros oncovirus a ser descritos, associado ao desenvolvimento de um diferente nUmero de doencas linfoproliferativas.
E especialmente importante em doentes com alguma forma de imunossupressdo, como o que se verifica no doente descrito.

FACIES LEONINA COMO APRESENTAGAO DO SINDROME DE SEZARY

Ana Oliveira’, I. Lobo!, R. Alves'3, M. Lima?3, M. Selores!

'Servico de Dermatologia, *Servico de Hematologia Clinica e *Consulta Multidisciplicar de Linfomas Cuténeos, Hospital de
Santo Anténio - Centro Hospitalar do Porto

Os linfomas de células T cutGneos compreendem um grupo heterogéneo de doengas que t8m em comum a acumu-
lacdo de células T neopldsicas na pele. O Sindrome de Sézary é uma forma agressiva de linfoma T cutdneo em que hé
envolvimento da pele e do sangue periférico. Caracteriza-se pela triada de eritrodermia, linfadenopatias e presenca de
células de Sézary circulantes. Apresentamos o caso clinico de um homem de 54 anos que recorreu & nossa consulta com
alteracdes morfolégicas da face e prurido generalizado, com cerca de 4 anos de evolucdo. Ao exame objectivo observava-
-se eritrodermia, alopécia difusa, madarose e infiltracdo difusa da pele, particularmente ao nivel das sobrancelhas e pavi-
lhées auriculares, conferindo-lhe o aspecto de “fécies leonina”. Palpavam-se adenomegalias cervicais, supraclaviculares
e inguinais. Os estudos citolégico, imunohistoquimico, imunofenotipico e molecular revelaram a presenca de células de
linfoma T CD4+ na pele, na medula éssea e sangue periférico. O diagnéstico de Sindrome de Sézary foi efectuado com
base na classificacdo EORTC/WHO. O doente foi submetido a tratamento com CHOP sem melhoria clinica. Encontra-se
actualmente sob terapéutica com alemtuzumab. A forma clinica de apresentacéo com facies leonina é rara no Sindrome
de Sézary e é devida & infiltracéo difusa da derme, obrigando ao diagnéstico diferencial com lepra lepromatosa. Com este
caso clinico pretendemos mostrar uma manifestacéo rara do Sindrome de Sézary que surge particularmente nos casos em
que a doenca evolui espontaneamente durante anos, sem tratamento.

MICOSE FUNGOIDE FOLICULOTROPICA E MICOSE FUNGOIDE SIRINGOTROPICA: 2 CASOS CLiNICOS DE
VARIANTES RARAS DE MF

Leonor Castendo Ramos, A. Moreno, J. R Reis, M. M. Brites, A. Mariano, H. Oliveira, A. Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Introducgéio: As variantes foliculotrépica e siringotrépica da Micose Fungéide séo formas raras desta entidade. Na primei-
ra, h& um tropismo dos linfécitos B pelo epitélio folicular, enquanto a segunda se caracteriza por uma infiltracéo linfocitéria das
glandulas écrinas. Em termos clinicos, a variante foliculotrépica tem uma apresentagdo distinta da MF cldssica, com atingi-
mento preferencial da drea da cabeca e pescoco, sendo necessdrio recorrer a tratamentos sistémicos, j& que é resistente s te-
rapéuticas habitualmente instituidas na MF cléssica. Na forma siringotrépica ha placas eritematosas ou hipopigmentadas, com
elementos papulares. A evolucéo é, geralmente, crénica e benigna, ndo sendo necessdrio recorrer a tratamento agressivo.
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Casos clinicos: O primeiro caso descreve um doente do sexo masculino de 62 anos de idade que apresentava placas
eritemato-descamativas muito pruriginosas, e multiplas papulas milimétricas eritematosas, escoriadas e crostosas, dispersas
pelo tegumento, com 2 anos de evolucdo. A nivel da regido supraciliar e frontal, as placas eram eritematosas, infiliradas,
condicionando perda ciliar. Existiam pépulas eritematosas dispersas pelo couro cabeludo, com rarefacg@o pilosa genera-
lizada. As biopsias realizadas (com recurso & imunofenotipagem) revelaram MF foliculotrépica. A TAC toraco-abdomino-
-pélvica mostrou adenopatia inguinal, cuja biopsia excisional foi sugestiva de envolvimento secundério. Actualmente, a
situagdo clinica mantém-se estdvel, sob metotrexato e IFN-&#945;. O segundo caso trata de um doente do sexo masculino
de 62 anos de idade, seguido em Consulta desde 2001; apresentava pdpulas eritematosas isoladas, queratésicas, agrupa-
das no hipocéndrio direito com cerca de 2 anos de evolucédo. A biopsia revelou infiltrado linfomononucleado moderada-
mente denso perisudoriparo, tendo a imunofenotipagem concluido tratar-se de infiltracdo por células T CD4+ (populacdo
celular oligoclonal). Foi medicado com dermocorticéides, tendo realizado posteriormente PUVA, com remissdo das lesdes.
Mantém-se seguimento do doente, medicado com dermocorticéide.

Discusséo: Os autores pretendem fazer uma revisGo da apresentacéo, evolucdo clinica e atitudes terapéuticas destas
formas raras de apresentagéo de MF

TUMOR MALIGNO DAS BAINHAS NERVOSAS PERIFERICAS DE GRANDES DIMENSOES, NAO ASSOCIADO
A NEUROFIBROMATOSE

lolanda Fernandes’, T. Torres', G. Velho!, C. Lopes?, C. Silva®, M. Selores'

'Servico de Dermatologia, ?Servico de Anatomia Patolégica e 3Servico de Ortopedia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital
de Santo Anténio

Os tumores malignos de bainhas nervosas periféricas sao entidades raras, sendo responsdveis por apenas cerca de 2%
dos tumores das bainhas nervosas. Destes, cerca de 20% a 70% dos casos ocorrem em associacdo com a neurofibroma-
tose tipo 1. Atinge preferencialmente as extremidades proximais de adultos jovens. Geralmente a sua presenca na derme
resulta da extens@o a partir de tecidos moles adjacentes mais profundos. R.J.C.R., sexo masculino, 23 anos de idade, sem
histéria pessoal ou familiar de neurofibromatose. Recorreu & consulta de Dermatologia do nosso Hospital por tumefaccdo
dolorosa, com crescimento progressivo, na extremidade distal do 3° dedo da mé&o esquerda, com cerca de um ano de
evolucdo. O exame histopatolégico realizado previamente em Consulta Privada era compativel com mixoma da bainha
do nervo. Ao exame obijectivo, observdmos formacao tumoral eritematosa, com superficie lisa, de limites mal definidos, de
grandes dimensées, aderente aos planos adjacentes, localizada & extremidade distal do 3° dedo da méo esquerda. A res-
sondncia magnética revelou volumosa massa, com 2,6 cm de didmetro transverso e com extens@o longitudinal até & raiz do
dedo, ultrapassando a articulagéo inter-faléngica proximal, com 5 cm de comprimento. Demonstrou ainda sinais sugestivos
de infiltracdo da derme, tanto na face palmar, como na face dorsal. Foi referenciado ao Servigo de Ortopedia (Cirurgia da
Méo), onde foi realizada a amputacéo do dedo. Macroscopicamente, identificou-se um nédulo com 3,5 cm de eixo maior,
amarelado ao corte e relativamente bem delimitado. O exame histopatolégico e a imunohistoquimica revelaram um tumor
maligno das bainhas nervosas periféricas. O estadiamento ndo revelou doenga & distdncia. Foi apresentado em Consulta
de Grupo de Oncologia e apés 6 meses de follow-up néo se verificou recorréncia local ou metastizacdo da doenca.

TRATAMENTO DO SARCOMA DE KAPOSI NA ERA DA TERAPEUTICA ANTI-RETROVIRICA: A PROPOSITO
DE CASO CLiNICO

Teresa Pinto-Almeida, T. Torres, M. Sanches, R. Alves, M. Selores

Servico de Dermatovenereologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital Geral de Santo Anténio, EPE

Introdugéo: O sarcoma de Kaposi (SK) é a neoplasia mais frequente nos individuos infectados pelo virus HIV. A in-
trodugéo da terapéutica anti-retrovirica (HAART) em 1996 foi acompanhada de uma diminuicdo marcada na incidéncia
das doencas definidoras de SIDA, nomeadamente do SK. No entanto, apesar dos avancos farmacolégicos ao longo dos
Ultimos anos, o seu tratamento continua a ser insatisfatério e nenhuma abordagem definitiva foi estabelecida.
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Caso clinico: Homem de 47 anos HIV-positivo, sem medicacdo crénica, enviado & nossa consulta por lesdes penianas
exuberantes com 6 meses de evolucdo. Ao exame objectivo, observavam-se nédulos violdceos confluentes de superficie
bosselada, de 5- 10 mm de maior eixo, ocupando toda a circunferéncia do sulco balano-prepucial e miltiplas pdpulas da
cor da pele de superficie verrucosa de 1-5mm de didmetro dispersas no prepucio e glande. O exame histolégico de cada
tipo de lesdo confirmou a suspeita clinica de sarcoma de Kaposi e condilomas acuminados, respectivamente. O doente
recusou tratamento cirdrgico e iniciou HAART (emtricitabina, tenofovir e efavirenz) com boa resposta terapéutica. Ao longo
do seguimento verificou-se melhoria progressiva das lesées com remissdo completa ao fim de 20 meses de tratamento.

Discuss@o: Vdrios estudos tém documentado a remissdo completa de lesdes de SK com a introducéo de HAART
isoladamente (sem quimioterapia), pelo que se tem discutido o seu papel como terapéutica de primeira linha na aborda-
gem desta patologia. Em individuos com neoplasia localizada as taxas de remissé@o sé@o elevadas e duradouras, no en-
tanto, em estadios mais avancados e com atingimento sistémico é necessdrio recorrer a outros tratamentos adjuvantes,
nomeadamente quimioterapia. A reconstituicdo do sistema imunolégico, a diminuicéo da carga virica e, consequente-
mente, de proteinas associadas (nomeadamente a proteina TAT, pré-inflamatéria e pré-angiogénica) e as propriedades
anti-inflamatérias e anti-angiogénicas dos anti-retroviricos tém sido apontados como provéveis mecanismos envolvidos
na resposta ao tratamento.

SARCOMA DE KAPOSI, TIPO ENDEMICO AFRICANO - TRES CASOS CLINICOS E ABORDAGEM TERAPEU-
TICA

Ana Rita Travassos’, J. Borges da Costa', L. Uva', I. Fernandes?, L. Soares de Almeida’, P Filipe!, M. Marques Gomes'
'Clinica Universitdria de Dermatologia e “Servico de Oncologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Introdugéo: O sarcoma de Kaposi (SK) foi descrito por Moritz Kaposi em 1872 e o virus herpes humano tipo 8
(VHH-8) foi recentemente identificado como agente causal. Estdo descritas quatro formas clinicas: cléssica, endémica
africana, iatrogénica (relacionada com terapéutica imunossupressora) e associada & sindrome da imunodeficiéncia
humana (SIDA).

Casos clinicos: Os autores descrevem trés casos de SK, ndo associado a imunossupressdo/ SIDA, em doentes de ori-
gem africana, residentes em Portugal hé vdarios anos. O primeiro caso corresponde a um doente do sexo masculino, 65
anos de idade, natural de Angola, que foi referenciado & consulta de Dermatologia por dermatose localizada aos membros
inferiores, inicialmente sugestiva de dermite de estase. O segundo doente trata-se de um homem de 59 anos de idade,
natural da Guiné-Bissau, com nédulos infiltrativos no tronco, pavilhées auriculares e extremidades, com crescimento pro-
gressivo ao longo de seis meses. O terceiro caso corresponde a um doente do sexo masculino, 58 anos de idade, natural
de Cabo Verde, com antecedentes de sarcoidose pulmonar, que foi referenciado & nossa consulta por nédulos violdceos
de crescimento progressivo, localizados a face interna do pé direito.

Comentdrios: Os trés casos correspondem a SK tipo endémico africano, raro em Portugal e na Europa, onde as varian-
tes de SK mais frequentes séo as associadas a SIDA e & terapéutica imunossupressora. Discute-se o diagnéstico diferencial
nos casos supramencionados, nos quais o SK néo constituiu a hipétese diagnéstica inicial e a dificuldade de interpretacao
destas lesées na pele negra. As opgdes terapéuticas sdo também apresentadas, de acordo com estadio da doenca, pro-
gressdo, distribuicGo das lesées, tipo clinico e estado imunitério do doente.

ACANTOSE PALMAR (“TRIPE PALMS"”) REVELADORA DE CARCINOMA DE CELULAS CLARAS RENAIS
Maria Jodo Cruz!, A. Mota'2, T. Baudrier!, F. Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo, Porto; 2Faculdade de Medicina do Porto

Introdugéo: A acantose palmar ou fripe palms é uma dermatose rara e de elevado significado clinico, devido & sua
forte associacdo com neoplasias e outras manifestacdes paraneopldsicas, nomeadamente a acantose nigricante, podendo,
no entanto, ocorrer isoladamente. Cerca de 90% dos casos de acantose palmar publicados associam-se a neoplasias,
sendo as mais frequentemente reportadas as gdstrica e pulmonar.
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Caso clinico: Um doente de 59 anos de idade, sauddvel até entdo, foi observado no Servico de Dermatologia por
espessamento cutdneo palmoplantar progressivo, com cerca de 3 meses de evolucdo. O exame fisico revelou um espes-
samento cuténeo palmopantar de aspecto amarelado, com acentuac@o dos sulcos, mais evidente nas regides tenar, hipo-
tenar e polpas dos dedos. O restante exame objectivo néo revelou alteracées, nomeadamente acantose nigricante ou en-
volvimento das mucosas. Da avaliagdo analitica destacava-se apenas anemia normocitica e normocrémica. A tomografia
computorizada revelou a presenca de uma massa renal sugestiva de neoplasia, que o exame histolégico confirmou tratar-se
de carcinoma de células claras do rim. O estadiamento foi T1 NO MO. Nos meses que se seguiram & excisdo completa do
tumor, observou-se uma melhoria progressiva dos lesdes cutdneas.

Concluséo: A associacéo desta dermatose com carcinoma de células renais néo foi, ainda, descrita. Adicionalmente,
este caso ilustra a importéncia que a pesquisa exaustiva de neoplasia oculta se reveste em todos os doentes com acantose
palmar, uma vez que esta condicdo é a manifestacdo inicial em cerca de 40% dos casos reportados. Assim, o reconhe-
cimento desta manifestacéo paraneopldsica e a consequente deteccdo da neoplasia associada, permite um tratamento
antineopdsico mais precoce, favorecendo um melhor prognéstico.

XANTOMA PLANO DIFUSO NORMOLIPEMICO E MIELOMA MULTIPLO
Rodrigo Carvalho!, S. Fernandes', G. Marques Pinto’, A. Afonso?, J. Cardoso!
'Servico de Dermatologia e Venereologia e 2Servico de Anatomia Patoldgica, Hospital Curry Cabral, Lisboa

O Xantoma plano difuso normolipémico (XPDN) é uma dermatose pouco frequente, caracterizada por manchas e
placas extensas e difusas de cé6r amarelo-alaranjada, decorrentes do depésito de macréfagos com contetdo elevado de
lipidos. Os autores descrevem o caso de um doente do sexo masculino com 62 anos de idade, caucasiano, referenciado a
consulta de Dermatologia por lesdes cutdneas assinftomdticas, com cerca de 4 anos de evolugdo, inicialmente localizadas
0o pescogo e dorso, com extensdo aos membros superiores e inferiores nos meses subsequentes. Como antecedentes pes-
soais, salientava-se uma colectomia parcial direita por adenocarcinoma do célon (T3SNOMO), 4 meses antes da consulta.
No exame objectivo eram evidentes manchas e placas de superficie plana, mal delimitadas, de cor amarelo-alaranjada,
envolvendo as pdlpebras, pescoco, tronco, pregas axilar e inguinal, bracos e coxas. O exame histopatolégico foi consis-
tente com o diagndstico de xantoma plano. O estudo complementar revelou nivels séricos dos lipidos e electroforese de
lipoproteinas dentro dos pardmetros de normalidade. A electroforese de proteinas revelou um pico monoclonal de Imuno-
globulina G kappa. Foi realizada uma biépsia medular e 6ssea que documentou aumento de plasmécitos. O doente foi
referenciado a consulta de Hematologia onde foi confirmado o diagnéstico de Mieloma Mltiplo. Encontra-se actualmente
em vigiléncia sem critérios para tratamento. Néo existem evidéncias de recidiva ou metdstase de adenocarcinoma do célon
ao fim de 12 meses de follow-up. O XPND foi descrito pela primeira vez em 1962 por Altmann e Winkelmann baseado
em trés caracteristicas: xantomas planos difusos, xantomas palpebrais e niveis séricos normais de lipidos. Embora a sua
patogénese permaneca incerta, alguns autores sugerem resultar da acumulacéo de complexos paraproteina-lipiporoteina
na pele. Desde a sua descricdo inicial, as formas extensas tém sido associadas & presenca de doenca mieloproliferativa. No
doente em causa, o reconhecimento desta entidade clinica permitiv o diagnéstico precoce de mieloma mdltiplo.

XANTOMAS VERRUCIFORMES - RELATO DE 2 CASOS E REVISAO DA LITERATURA
Vera Teixeira, . Santiago, O. Tellechea, M. Gongalo, R. Vieira, M. Brites, A. Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra

Introdugéo: Xantoma verruciforme (XV) é uma leséo rara, benigna, descrita pela primeira vez por Shafer, em 1971,
na mucosa oral. A sua etiopatogenia ndo estd completamente esclarecida, mas provavelmente resulta de um processo
multifactorial e reactivo, néo relacionado com o HPV. Geralmente s@o lesdes Unicas, assintomdticas, com predileccdo pela
mucosa oral e, menos frequentemente, atingindo a regido anogenital. Caracterizam-se por pépulas e placas planas ou
verrucosas, com tamanho varidvel entre 1 e 2 cm de maior didmetro. O aspecto clinico dos XV nédo é patognoménico,
sendo o exame histolégico fundamental.
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Casos clinicos: Apresentamos 2 casos clinicos, o primeiro (Caso 1) relativo a um doente do sexo masculino,
85 anos, com antecedentes de eczema crénico, que apresentava lesdo indolor, com meses de evolucdo, em placa
verrucosa no prepucio; o segundo (Caso 2) respeitante a doente do sexo masculino, 48 anos, com lesdo em placa,
papilomatosa, de tonalidade résea-acinzentada na mucosa jugal, com inicio em fase de imunossupresséo hd cerca
de 6 anos. Foram realizadas em ambos os casos biopsias incisionais que revelaram acantose com disqueratose, sem
atipias citolégicas; alongamento e espessamento dos prolongamentos interpapilares, com células xantomizadas nas
papilas dérmicas adjacentes, caracteristica patognoménica dos XV. O estudo imuno-histoquimico (anti-CDé8), rea-
lizado no 1° caso, confirmou a natureza macrofdgica das células xantomizadas. A pesquisa de ADN dos diferentes
sub-tipos de HPV, realizada nas lesées de XV do 2° doente, foi negativa. Apesar da benignidade das lesées, procedeu-
-se & destruicdo com laser de CO?2, pelo incémodo que causavam aos doentes. De referir auséncia de recorréncia
em ambos os casos.

Discuss@o: Acrescentamos 2 casos desta patologia rara, pouco descrita na literatura, salientando o provdvel papel
da imunossupress@o na efiopatogenia e corroborando estudos anteriores que sugerem ndo existir associac@o entre XV e
infeccdo pelo HPV.

HISTIOCITOSE DE CELULAS DE LANGERHANS - DUAS APRESENTACOES CLINICAS NO MESMO DOENTE
Ana Oliveira, Inés Lobo, Susana Machado, Manuela Selores
Servico de Dermatologia, Hospital de Santo Anténio - Centro Hospitalar do Porto

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é um grupo heterogéneo de doencas, caracterizado por uma proliferacéo
de células patolégicas fenotipicamente semelhantes as células de Langerhans. E uma patologia rara, com uma incidéncia
anual de 8 a 9 casos/milhdo em criancas. O curso da doenca é varidvel, alternando entre formas auto-resolutivas e formas
potencialmente fatais. O diagnéstico é baseado na clinica e confirmado pela positividade para o CD1a e/ou langerina na
imunohistoquimica. Descrevemos o caso clinico de uma crianca do sexo masculino, de 3 meses, enviada & nossa consulta
com lesdes cutneas localizadas ao tronco desde os 2 meses de vida. Ao exame objectivo observavam-se pdpulas cor da
pele, bem delimitadas e de superficie lisa, localizadas ao tronco. O restante exame objectivo era normal. Foi realizada
uma bidpsia cutGnea que mostrava infiltracdo da derme superior e da epiderme por células com caracteristicas de célu-
las de Langerhans e positividade para o CD1a e para a proteina S100. As lesdes regrediram espontaneamente em dois
meses, conduzindo ao diagnéstico de HCL, provavel forma auto-resolutiva (classificacéo histéria de Hashimoto- Pritzker).
Trés meses depois surge com eritema e maceracéo de ambas as pregas axilares e pregas inguinais. Repetiu bidpsia, cujas
caracteristicas eram semelhantes & bidpsia inicial. O estudo efectuado néo revelou lesdes noutros érgdos para além da
pele. A crianga mantém-se estdvel e sem progressdo da doenca, apds 14 meses de seguimento. A HCL é uma patologia
multissistémica e imprevisivel. O progndéstico estd relacionado com a idade de inicio, com a progressdo da doenca e com
o envolvimento sistémico. A disfuncéo orgénica (figado, medula éssea, pulmées) ocorre em 15 % das HCL e é o mais
importante factor de mau prognéstico.

ALBINISMO OCULOCUTANEO TIPO 2
André Lencastre, P Ponte, M. Apetato, M. J. Lopes
Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos, Lisboa

Relato do Caso: Descreve-se o caso de um doente de 7 anos, natural de Sdo Tomé e Principe, com um quadro
clinico presente desde o nascimento caracterizado por uma hipopigmentacéo cuténea generalizada, cabelo castanho
dourado e nistagmo horizontal esponténeo. Dos antecedentes pessoais destacava-se apenas um episédio autolimita-
do de anemia ferropénica. A crianga foi avaliada na consulta de Dermatologia e posteriormente pela Oftalmologia.
Apesar da presenca de hipopigmentacdo da févea e retina, a identificagéo de défice visual grave e de prognéstico
reservado ndo permitiu uma inferpretacdo diagnéstica conclusiva. O diagnéstico cuténeo de Albinismo Oculocu-
tdneo tipo 2 (OCA2) foi corroborado pela sequenciacdo do gene OCA2, que permitiu a identificacdo de mutacdo
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c.1103C>T (p.Ala368Val) em homozigotia no exdo 10. A crianga e familiares de 1° grau foram referenciados &
consulta de Genética Médica.

Discuss@o: O diagnéstico de Albinismo Oculocuténeo diz respeito a um grupo de doencas congénitas da pigmenta-
¢@o, que resultam de uma alteracéo da producéo de melanina nas células da pele, olhos e/ou ouvidos. Séo o grupo de
entidades que mais frequentemente conduzem & hipomelanose difusa. O OCA2 ou Albinismo Oculocuténeo Castanho é
a sua forma mais comum, caracteriza-se por um fendtipo varidvel, habitualmente com uma reducdo minima a moderada
de pigmento e cabelo castanho, dourado ou castanho-claro.

Concluséo: Neste caso especifico a caracterizacdo sindrémica do quadro clinico permitiu uma identificacéo precisa do
diagnéstico, com relevancia para a abordagem terapéutica oftalmolégica do doente.

SINDROME DE PHACE - A PROPOSITO DE UM CASO CLiNICO
Aristételes Rosmaninho!, S. Machado', A. Bastos-Leite?, M. Selores’
'Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto, EPE-HSA; ?Faculdade de Medicina, Hospital Sdo Jodo

Os hemangiomas extensos da face raramente estdo associados a outros tipos de displasia. O sindrome de PHACE
¢ caracterizado por alteracées da fossa posterior, hemangiomas faciais, anomalias arteriais, coartacéo da aorta e ano-
malias oculares. Recentemente um “S” foi adicionado ao acrénimo pela documentagdo de anomalias esternais e foram
estabelecidos critérios de diagnéstico (major e minor) para melhor caracterizacdo do mesmo. No sindrome de PHACE os
hemangiomas tendem a ter grandes dimensées (> 5cm), distribuicdo segmentar(es) e localizacdo & cabeca (90%). Os
hemangiomas com localizagéo frontotemporal parecem estar mais relacionados com anomalias cerebrovasculares e oftal-
molégicas, enquanto os de localizagdo mandibular se associam mais frequentemente a defeitos cardiovasculares. Descre-
vemos o caso clinico de um recém-nascido enviado & consulta de Dermatologia Pedidtrica por um hemangioma de grandes
dimensées que se estendia desde a regido frontotemporal esquerda até & regido cervical homolateral. Associado ao mes-
mo observava-se ptose palpebral esquerda. Pela possibilidade de associagéo com outras anomalias foram realizadas uma
ressondincia magnética cerebral e cervical, bem como uma ecografia abdominal. A ressondncia magnética confirmou a
existéncia de anomalias vasculares e estruturais cerebrais. Foram despistadas anomalias cardiacas e oftalmolégicas. Dado
o envolvimento palpebral decidiu-se instituir corticoterapia sistémica, com bons resultados. Aos 3 anos de idade observa-
-se uma melhoria muito significativa do hemangioma facial. Este caso clinico descreve um sindrome neurocuténeo raro,
mostrando a importancia da corticoterapia sistémica quando instituida precocemente no tratamento de hemangiomas em
fase proliferativa e a necessidade de uma abordagem multidisciplinar no diagnéstico e tratamento do sindrome.

DOENCA BOLHOSA DO ESCROTO REVELADORA DE DERMATOSE IGA LINEAR INFANTIL

Olga Ferreira', A. Mota'?, P Morais'?, A. F. Duarte!?, H. Bettencourt, A. Canelhas®, F Azevedo!

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto; ?Faculdade de Medicina da Universidade do
Porto; 3Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto

A dermatose IgA linear infantil (DIALI), ou dermatose bolhosa crénica da inféncia, é uma doenca imuno-bolhosa sube-
pidérmica adquirida. Um menino de 3 anos foi observado na consulta por bolhas tensas e agrupadas, de contetdo citrino,
e crostas localizadas no escroto, sem atingimento do restante tegumento cuténeo ou das mucosas. A mée negou histéria
prévia de exposicdo a farmacos. O estudo analitico encontrava-se normal e a pesquisa de HSV nas lesdes foi negativa.
Histologicamente observou-se bolha subepidérmica, com infiltrado neutrofilico e escasso linfocitico, com alguns eosinéfi-
los. A imunofluorescéncia directa mostrou deposicéo de IgA (mas néo IgG, C3 ou IgM), com distribuicéo linear ao longo
da membrana basal. A imunofluorescéncia indirecta foi negativa para anticorpos circulantes contra a membrana basal.
Diagnosticada DIALI, iniciou tratamento com prednisolona (1mg/kg/dia). Contudo, n&o se observou resposta terapéutica
ao fim de um més, pelo que a prednisolona foi descontinuada e optou-se por introduzir a dapsona (0,5mg/kg/dia), apds
avaliagdo analitica, nomeadamente a determinagéo dos niveis de G-6-PD. Apesar da melhoria significativa ao fim de uma
semana de tratamento, foi detectada anemia, pelo que a dapsona foi substituida por flucloxacilina (125mg,qid), a qual,
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no entanto, se revelou ineficaz. A dapsona foi novamente reintroduzida, com remisséo completa da dermatose e com boa
tolerancia terapéutica. Volvidos mais de 6 meses de seguimento, o doente mantém-se em remissdo e sem efeitos laterais.
Este caso ilustra uma forma de apresentacéo peculiar de uma doenca incomum da inféncia. O termo “crénico” indica que
muitos casos ndo remitem sob tratamento, com persisténcia até & puberdade. No entanto, é possivel que as formas cuta-
neas puras, como aparentou ser o nosso caso, apresentem melhor prognéstico e resposta mais répida & dapsona. Com
este caso pretende-se salientar a importéncia da dapsona no tratamento desta patologia, numa altura em que o acesso
ao férmaco é cada vez mais limitado.

EDEMA HEMORRAGICO AGUDO DA INFANCIA APOS VACINA PARA O ViRUS HIN1

Olga Ferreira’, I. Antunes', M. J. Cruz!, A. Mota'?, H. Bettencourt, A. Canelhas®, F Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo EPE, Porto; 2Faculdade de Medicina do Porto; 3Servico de
Anatomia Patolégica, Hospital de Sao Jodo EPE, Porto

Introduc@o: O edema hemorrégico agudo (EHA) da inféncia é uma doenca auto-limitada, que ocorre habitualmente
em criangas com 6 a 24 meses de idade. Caracteriza-se pela triade de febre, pUrpura e edema e, ao contrdrio da purpura
de Henéch-Schonlein, geralmente néo se verifica comprometimento sistémico.

Caso clinico: Um doente de 2 anos de idade recorreu ao SU de Dermatologia pelo aparecimento stbito de pdpulas e
placas pUrpuricas, algumas com configuragéo em alvo, localizadas na face, dorso das méos e antebracos, as quais surgi-
ram 2 semanas apds a vacina para o virus HIN1. Apresentava, ainda, edema da face e das méaos. O hemograma, a bio-
quimica e o sedimento urindrio encontravam-se dentro dos limites da normalidade. A bidpsia cuténea de uma das lesées
revelou vasculite leucocitoclésica, com infiltrado perivascular e perianexial linfocitico com alguns neutréfilos e eosinéfilos.
A andlise do sangue por PCR foi negativa para vdrios virus, nomeadamente, adenovirus, citomegalovirus, Epstein-Barr, en-
terovirus, HHV6, Parvovirus B19 e HINT1. Embora, inicialmente, a abordagem se tenha limitado a tratamento sintomdtico
e tranquilizacdo dos pais, trés dias depois optou-se por instituir corticoterapia oral, dada a generalizacdo das lesées. A
resolucdo clinica completa foi observada em 2 semanas.

Discussé@o: O EHA é uma patologia rara, que geralmente tem como factores desencadeantes a infeccéo, fdrmacos ou
vacinas. A auséncia de envolvimento sistémico e a resolugdo sem sequelas entre outros aspectos, distinguem esta entidade
da purpura de Henéch-Schonlein. A relacéo temporal entre a vacinagéo e a auséncia de administragdo medicamentosa
recente, bem como a excluséo de infeccées viricas, sugerem que a vacinagéo para o virus HIN1 tenha sido o factor desen-
cadeante no desenvolvimento do EHA. Apés revisGo da literatura concluiu-se que este é o primeiro caso descrito de EHA
em associagdo & vacina para o virus HINT.

LIQUEN PLANO PENFIGOIDE EM CRIANGCA: UMA RARIDADE CLiNICA
lolanda Fernandes!, T. Almeida’, G. Velho!, R. Alves', M. Selores!
'Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio, Porto

O liguen plano penfigéide (LPP) é uma doenca bolhosa auto-imune rara, descrita por Kaposi em 1892. Caracteriza-
-se pelo aparecimento sibito de lesdes cuténeas de liquen plano, seguido do desenvolvimento de bolhas tensas em pele
afectada e pele sa. Geralmente ocorre em adultos, mas também se encontram casos raros descritos em criancas. O LPP é
geralmente idiopdtico, embora tenham sido descritos alguns casos apés tratamento com determinados férmacos. FA.S.L.,
sexo masculino, 14 anos de idade, sem antecedentes patolégicos relevantes, recorreu & consulta de Dermatologia, por
apresentar muiltiplas pdpulas eritematosas, pruriginosas, confluentes, localizadas essencialmente aos antebracos, maos
e pés, com cerca de 15 dias de evolucéo. Sem histéria farmacolégica relevante. Apés realizacdo de biopsia cutdnea e
colocando a hipétese clinica de pitirfase rubra pilar, foi medicado com isotretinoina 20mg/dia. Duas semanas depois,
verificou-se o aparecimento de bolhas tensas sobre as lesdes cutdneas anteriormente descritas, assim como em pele sa,
com sinal de Nikolsky negativo. Observava-se ainda eritema generalizado do tronco. Sem adenopatias palpéveis ou
envolvimento das mucosas. Suspendeu-se a isotretinoina e realizou nova biopsia cutdnea, tendo iniciado fratamento com
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prednisolona oral 20mg/dia (em esquema de desmame), face & situacdo clinica. O exame histoldgico revelou tratar-se
de um LPP. A imunofluorescéncia directa demonstrou depésito linear de C3 e presenca de fibrinogénio ao nivel da juncéo
dermo-epidérmica e a imunofluorescéncia indirecta revelou anticorpos anti-BP180. Constatou-se melhoria clinica apés a
introducéo da corticoterapia oral, no entanto, aquando da sua reducéo, verificou-se novo agravamento clinico, pelo que
se decidiu a infroducdo de dapsona 100 mg/dia, tendo-se obtido a resolucdo completa do quadro clinico apés quatro
semanas. Apresentdmos este caso devido a raridade da patologia e pela decisdo terapéutica com dapsona, evitando deste
modo os efeitos adversos da corticoterapia oral em criancas.

FOLICULITE PUSTULOSA EOSINOFILICA COMO FORMA DE APRESENTACAO DE SINDROME DE HIPER-
-IGE

Joana Rocha', T. M. Pereira’, C. Vilarinho!, A. Silva?, F Torres®, F Pardal?, C. Brito!

'Servico de Dermatologia, “Servico de Pediatria e 4Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Braga; 3Centro de Genética
Clinica, Porto

Introdugéo: O Sindrome de Hiper-IgE é a uma forma rara de imunodeficiéncia priméria, caracterizada por niveis sé-
ricos elevados de imunoglobulina E, eosinofilia periférica, infeccdes cuténeas e pulmonares recorrentes e lesées cutneas.
Recentemente, na origem deste sindrome, tém sido descritas mutagdes do gene STAT3.

Caso clinico: Descreve-se o caso de uma recém-nascida com 1 semana de vida, observada pelo aparecimento de mylti-
plas vesiculas e pustulas foliculares, localizadas no couro cabeludo, face, pescoco e parte superior do tronco. Analiticamente,
néo se encontraram alteracées do hemo-leucograma, funcéo renal ou hepética ou dos valores séricos de imunoglobulinas.
Os exames efectuados para pesquisa de bactérias, fungos ou virus foram negativos. O estudo histopatolégico mostrou fo-
liculos pilosos com espongiose eosinofilica e micropUstulas intrafoliculares, sugerindo o diagndstico de foliculite pustulosa
eosinofilica. Nos 4 meses seguintes, a crianca foi internada vdrias vezes por diferentes quadros infecciosos, nomeadamente
sinusite, otite média e pneumonia, com isolamento de diversos agentes como S. aureus, Pseudomonas aeruginosa e Candida
parapsilosis. Aos 5 meses de vida detectou-se aumento do nivel sérico de IgE (1480Ul/ml) e leucocitose (30800/ul), com
20% de eosindfilos; o complemento estava normal e o restante estudo ndo mostrou alteracdes sugestivas de imunodefici-
éncia. O diagnéstico de Sindrome de Hiper-IgE foi sustentado pelo estudo molecular, que detectou a variante ¢.1969T>C
(p.Tyr657His) em heterozigotia no exdo 21 do gene STAT3. Esta variante nédo se encontra descrita na literatura, sendo, no
entanto, muito provavelmente, causadora de doenca. Aos 2 anos, a crianca mantém aparecimento recorrente de pequenas
pdpulas pruriginosas na face e parte superior do tronco, conferindo & superficie cutdnea aspecto irregular.

Discussé@o: Na crianca, como no adulto, o quadro de foliculite pustulosa eosinofilica deve ser considerado um sinal
cutdneo de imunodeficiéncia. Quando associado a complicacdes infecciosas recorrentes, na pele e/ou noutros érgéos,
deve ser feito o rastreio de doencas sistémicas subjacentes.

PENFIGOIDE BOLHOSO PARANEOPLASICO COMO MANIFESTAGAO INICIAL DE TUMOR NEUROENDO-
CRINO DO DUODENO.

David Pacheco Castellano, A. Fraga, M. André, J. Antunes, R. Travassos, R. Silva, P Filipe, M. Marques Gomes

Servico de Dermatologia Centro Hospitalar Lisboa Norte, Hospital de Santa Maria, Lisboa

O penfigéide é uma dermatose bolhosa crénica, auto-imune, por depdsitos de imunocomoplexos a nivel da juncao
dermoepidermica. E mais frequente em doentes idosos, enquanto que em idades mais precoces podem corresponder a
uma dermatose paraneoplasica. Os tumores neuroendocrinos tem origem nas células neuroendocrinas da cresta neural,
gléndulas endécrinas, ilhéus pancredticos ou sistema endécrino difuso. Classificam-se em: Tumores endécrinos gastroente-
ropancredticos, tumores neuroendécrinos de origem primdria desconhecido, tumores secretores de catecolaminas, carcino-
ma medular da tiréide, tumores adenohipofisdrios, tumores neuroendécrinos pulmonares e tumor das células de Merckel.

Caso clinico: Homem de 64 anos de idade, caucasiano, com antecedentes patolégicos HTA, IRC em hemodidlise, DPCO
e cardiopatia Isquemica. Avaliado em consulta de Dermatologia por bolhas sobre manchas eritematosas, disseminadas, de 4
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meses de evolucdo. O exame histolégico, imunofluorescencia directa (Complemento positivo padréo linear basal) e indirecta
(Acs tipo penfigoide) comprovaram o diagnostico de penfigéide bolhoso, pelo que iniciou terapéutica com é5prednisolona
20mg/dia. Teve um episédio de hemorragia digestiva alta com repercussdo hemodinamica que motivou internamento. Na
Endoscopia digestiva alta de urgéncia foi observada uma ulcera duodenal atipica (neoplasia?), cuja histopatologia revelou
tumor endécrino primitivo do duodeno. O estadiamento, através de PET/scan evidenciou duas imagens hipercaptantes no
pancreas. Na Ecografia endoscépica foi encontrada leséo hiperecogenica da mucosa duodenal. O diagnéstico definitivo foi
tumor endécrino do duodeno néo secretor, sem evidéncia de metéstase. Foi referenciado a Cirurgia Geral onde foi submetido
a duodenopancreatectomia cefdlica. Posteriormente houve regresséo completa da dermatose.

Conclusées: O penfigoide bolhoso é uma doenca que nos deve alertar para uma eventual neoplasia subjacente na-
queles doentes mais jovens. O facto da IFl ser positiva é um factor preditivo de doenca neopldsica concomitante, como
aconteceu neste caso. Os tumores neuroendocrinos ndo séo frequentes. A associacéo entre as duas entidades néo esta
descrita na literatura.

PENFIGOIDE BOLHOSO REFRACTARIO E FATAL EM DOENTE JOVEM

Maria Jodo Cruz!, P Santos!, P Morais'3, F. Barreto?, F. Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, “Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de SGo Jodo, Porto; *Faculdade de
Medicina, Universidade do Porto

O penfigéide bolhoso(PB) é uma dermatose adquirida auto-imune, caracterizada pelo aparecimento de bolhas e vesicu-
las subepidermicas. Na maioria dos casos é considerada uma doenca idiopdtica que afecta predominantemente idosos. O
tratamento de primeira linha é a corticoterapia sistémica, podendo ser combinada com outros imunossupressores nos casos
refractérios. Homem de 38 anos, sauddvel, internado no Servico de Dermatologia por dermatose bolhosa com atingimento
de todo o tegumento & excepcdo das mucosas. O exame histolégico e a IFD de biopsias cutdneas foram compativeis com
o diagnéstico de PB. O doseamento de anticorpos anti-BP180 e anti-BP230 revelou aumento muito significativo. Iniciou
terapéutica com prednisolona 1,5mg/kg/dia. 1semana depois e por persisténcia do aparecimento de novas lesées foi adi-
cionada azatioprina 100mg/dia que teve que suspender 3semanas apds por mielossupressdo e citdlise hepdtica. Iniciou em
alternativa micofenolato de mofetil (MMF) 2g/dia e ciclos mensais de imunoglobulina intravenosa (IglV) 2g/kg/ciclo. Pelo
mesmo motivo, ao fim de 4meses optou-se pela suspensdo do MMF e introducdo de Rituximab (375mg/m2 por semana
durante 4semanas). Teve alta com melhoria apenas parcial das lesdes. Durante os 2anos seguintes e por persisténcia das
lesdes manteve prednisolona (0.75mg/kg/dia), ciclos mensais de IglV, realizou mais 2ciclos de Rituximab com émeses de
intervalo e fez dapsona (100mg/dia) durante 3meses sem qualquer resultado. Todo o estudo realizado ao longo do tempo
no sentido de despistar outras patologias associadas revelou-se negativo. Faleceu ao fim de 2anos e meio apés a data da
admiss@o por deterioracdo progressiva grave do estado geral que culminou com falha multiorgénica. As particularidades
deste caso clinico sdo a idade jovem do doente, a auséncia de factor precipitante ou de qualquer patologia associada e
refractoriedade as moltiplas terapéuticas instituidas. Os autores salientam a utilidade de reportar ndo sé os casos de suces-
so mas também casos fatais como este, em que a evolucdo foi totalmente inesperada.

OVERLAP LIQUEN PLANO-LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE INDUZIDO PELO ALOPURINOL

Ana Nogueira!, P Morais'?, A. . Duarte'?, C. Lisboa'?, H. Oliveira', F. Azevedo®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Sdo Jodo, EPE, Porto; 2Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
3Servico de Anatomia Patolégica, Hospital SGo Joao, EPE, Porto

Introdugdo: O liquen plano (LP) e o lGpus eritematoso discéide (LED) sao entidades clinicas com apresentacao clinica
e histolégica distinta. A sua ocorréncia simulténea é rara e designa-se overlap LP-LED.

Caso clinico: Descrevemos o caso de um doente de 59 anos hipertenso, com insuficiéncia cardiaca, prétese valvular,
insuficiéncia renal crénica e hiperuricemia, medicado desde hd mais de 10 anos com varfarina, captopril, digoxina, carvedi-
lol e furosemida e com alopurinol desde hd um ano. O doente apresentava uma dermatose com trés semanas de evolucdo
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caracterizada por placas eritemato-violdceas com descamagéo micdcea no couro cabeludo, regido malar e dorso do nariz.
Apresentava também placas violdceas ovaladas no tronco e na drea genital, que evoluiam para bolha com eroséo central.
Observavam-se erosées na mucosa oral, genital e anal. O doente negava fotossensibilidade ou sintomas sistémicos. O estu-
do analitico revelou anemia normocitica normocrémica, aumento da velocidade de sedimentacdo e da proteina C reactiva,
agravamento da funcdo renal e hiperuricemia. O estudo imunolégico incluindo ANA, anti-dsDNA, anti-histona e anti SSa e
SSb foi negativo, com complemento normal. Foram efectuadas vdrias biépsias cutneas: na virilha revelou hiperqueratose,
fenda basal, infiltrado inflamatério em banda e degenerescéncia hidrépica da basal com queratinécitos apoptéticos e corpos
coléides; na regido frontal observavam-se rolhées infundibulares de queratina e infiltrado linfocitico perifolicular; na mucosa
oral constatou-se infiltrado liquenside. A imunofluorescéncia directa revelou deposicéo basal linear de fibrinogénio na regido
frontal. Instituiu-se terapéutica com prednisolona 60 mg/dia e suspendeu-se o alopurinol. Verificou-se uma lenta resolucdo
das lesées cuténeas com hiperpigmentacéo residual e alopécia cicatricial, bem como normalizacéo das alteracées analiticas.
Dois meses mais tarde o cardiologista reintroduziu o alopurinol com reaparecimento da dermatose.

Comentdrio: No nosso conhecimento, trata-se do primeiro caso de overlap LP-LED induzido pelo alopurinol. O reapa-
recimento da dermatose com a reintroducdo do fdrmaco confirmou o seu papel etiolégico.

SINDROME DE WELLS ASSOCIADA A EXACERBAQAO DE ASMA ALERGICA

'Maria Jodo Cruz, A. Mota'3, T. Baudrier!, S. Guimardes?, F. Azevedo!

'Servico de Dermatologia e Venereologia, 2Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de SGo Jodo, Porto; 3Faculdade de
Medicina, Universidade do Porto

A sindrome de Wells(SW) é uma dermatose eosinofilica inflamatéria de patogénese desconhecida, rara (particularmente
em criangas), caracterizada por polimorfismo clinico, achados histolégicos sugestivos, mas ndo especificos, curso habitual-
mente recorrente e inconstante resposta & terapéutica. Crianca de 2anos, com antecedentes pessoais de dermatite atépica
e asma alérgica, foi observada no Servico de Dermatologia por aparecimento sUbito de placas eritematosas, ndo prurigi-
nosas, dispersas de forma simétrica pelos membros inferiores, 1semana apés episédio agudo de asma. Os pais negavam
febre e outros sinais ou sintomas associados, histéria de picadas de insecto, vacinagéo recente ou outras doencas agudas
prévias. Da avaliacdo laboratorial destacava-se ligeiro aumento da PCR e dos leucécitos, com eosinofilia periférica de
22% e IgE 1883mg/dL. Os testes Prick revelaram sensibilizacGo aos dcaros e aos pélens. O exame histolégico de bidpsia
cuténea foi compativel com SW. Iniciou-se prednisolona, 2mg/kg/dia, com remissdo completa das lesées em 5dias. Nos
6meses que se seguiram constatam-se 3novos episddios na sequéncia de crises de exacerbacd@o de asma. Foi medicado
com ciclo de corticoterapia sistémica, tendo-se verificado resolucdo completa, tanto dos sintomas respiratérios como das
lesdes cuténeas. Nem as avaliagdes clinicas nem as avaliagdes laboratoriais realizadas desde o primeiro episédio foram
conclusivas no que respeita & identificacdo de outro factor precipitante que ndo a agudizacdo asmatica. A SW parece ser
uma reaccédo de hipersensibilidade inespecifica em resposta a varios estimulos endégenos e exdgenos, tais como picadas
de insecto, infeccoes, fdrmacos ou outras condicdes médicas subjacentes. Apresenta-se o caso de um doente com antece-
dentes de dermatite atépica e asma alérgica que desenvolveu lesdes cutdneas clinica e histologicamente compativeis com
SW na sequéncia de episédios de descompensacdo da asma. Os autores discutem a possibilidade de uma patogénese com
pontos comuns, assim como o possivel papel da IL-5. Este é o primeiro caso em que esta associacdo é reportada.

SINDROME DE SWEET E POLICONDRITE RECIDIVANTE REVELADORES DE SINDROME MIELODISPLASICO
Filipa Diamantino’, R Raimundo?, A. Fidalgo'

'Servico de Dermatologia, Hospital dos Capuchos, Centro Hospitalar de Lisboa Central; 2Servico de Medicina, Hospital de
Sao José, Centro Hospitalar de Lisboa Central

Introdugdo: Certas dermatoses, pertencentes ao grupo dos sindromes paraneoplésicos mucocuténeos, podem ser o
prenuncio de uma neoplasia previamente ndo conhecida. O seu reconhecimento, permitindo o diagnéstico mais precoce
da neoplasia, tem vantagens prognésticas para o doente.
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Caso clinico: Doente sexo masculino, 79 anos, seguido em Consulta de Dermatologia do nosso Servico por dermatose
recorrente compativel com sindrome de Sweet (SS), confirmada histologicamente, com melhoria parcial com corticoterapia
sistémica e reaparecimento das lesdes com a sua suspensdo. Foi realizado extenso estudo para excluir SS paraneopldsico
que foi, inicialmente, negativo. Cerca de 12 meses apés o diagnéstico de SS é observado por edema e sinais inflamatérios
do pavilhdo auricular esquerdo, poupando o l6bulo, clinicamente compativel com policondrite. Foi realizada biépsia de
cartilagem que confirmou a hipétese clinica. Concomitantemente, inicia episédios de inflamacdo ocular, tendo sido ob-
servado em consulta de Oftalmologia, onde foi diagnosticsdo Ulceras de cérnea periféricas, bilaterais. Foi estabelecido o
diagnéstico de policondrite recidivante (PR), baseado nos critérios de Michel et al. A corticoterapia estabelecida permitiu
a melhoria clinica. A avaliagéo laboratorial realizada periodicamente veio a revelar uma anemia macrocitica ndo mega-
lobldstica e neutropenia. Foram efectuados mielograma e bidpsia éssea, cujos achados foram compativeis com Sindrome
Mielodisplésico. O doente foi orientado para o Servico de Hematologia/Oncologia para inicio de quimioterapia.

Discuss@o: A PR pode estar associada a manifestacées dermatolégicas, sendo a associacdo a SS extremamente rara
(<15 casos descritos). Tanto o SS como a PR incluem-se grupo dos sindromes paraneoplésicos mucocutdneos. A presenca
de PR e SS num mesmo doente tem-se relevado mais frequente em doentes com neoplasias associadas, sobretudo hemato-
l6gicas. Assim, a associacdo daquelas entidades pode representar mais do que uma mera coincidéncia, parecendo existir
evidéncias que estejam etiologicamente relacionadas.

POLICONDRITE RECIDIVANTE E SINDROME DE SWEET PARANEOPLASICAS EM DOENTE COM SINDROME
MIELODISPLASICO

Ana Maria Calistru’, Cédrmen Lisboa'?, Filomena Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de SGo Jodo, Porto; 2Faculdade de Medicina, Universidade do Porto

A policondrite recidivante (PR) é uma doenca inflamatéria sistémica de patogénese auto-imune, que envolve principalmente
os tecidos cartilaginosos auricular (90% dos doentes), articular e do tracto respiratério, podendo ocorrer também atingimento
renal ou cardiovascular. Estd descrita a associacdo da PR com neoplasias malignas, sobretudo com o sindrome mielodispldsi-
co (SMD). Descrevemos o caso de um homem de 71 anos de idade, com SMD diagnosticado 3 anos antes, que apresentava
dor e sinais inflamatérios do pavilhdo auricular esquerdo e artralgias transitérias das méos com 3 semanas de evolucdo. Des-
de hd dois dias apresentava ainda lesdes em pdpulas e placas eritematosas edemaciadas, com aspecto pseudo-vesiculoso na
face, tronco e raiz dos membros superiores e estava subfebril (37,5°C). O doente tinha recebido antibioterapia por suspeita
de pericondrite, sem melhoria. A biépsia da leséo auricular mostrou diminuicéo da basofilia da cartilagem, aumento dos
espacos vacuolares e infiltrado linfo-histiocitdrio adjacente, aspectos compativeis com o diagnéstico de PR. A histologia duma
lesdo do tronco evidenciou edema e infiltrado de predominio neutrofilico na derme, com imunofluorescéncia directa negati-
va, sugestivo de sindrome de Sweet (SS). Analiticamente apresentava pancitopenia, aumento do PCR e dos titulos dos ANA e
anti DNAds. Os anti-ENA e o FR foram negativos. Na auséncia do atingimento multiorgénico e devido ao risco acrescido de
imunosupressdo, optou-se para ndo infroduzir a corticoterapia sistémica. Foi medicado com analgésicos e anti-inflamatérios
néo esteréides por via oral e foi optimizada a terapéutica do SMD com introducéo da eritropoietina, registando-se melhoria
da sinftomatologia apés 2 semanas, sem recidiva aos 10 meses de seguimento. As lesdes de SS melhoraram com corticoide
tépico potente. O caso ilustra a associacdo rara de dois sindromes paraneopldsicos num doente com SMD. Salienta ainda a
importéncia do reconhecimento da PR no diagnéstico diferencial das infeccdes envolvendo o pavilhédo auricular.

DERMATOMIOSITE COEXISTENTE COM STRUMA OVARII
David Pacheco Castellano, A. Fraga, M. André, J. Antunes, R. Travassos, R. Silva, P Filipe, M. Marques Gomes
Servico de Dermatologia Centro Hospitalar Lisboa Norte, Hospital de Santa Maria, Lisboa

A dermatomiosite é uma miopatia inflamatéria idiopética com envolvimento cuténeo. Em doentes com mais de 60
anos pode estar associada a neoplasias subjacentes. As mais frequentemente implicadas séo as de pulméo, ovério e
sistema digestivo. O Struma ovarii € um tumor do ovdrio, muito raro, que se define pela presenca de tecido tiroideu,
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relacionado com um teratoma ou um cistoadenoma mucinoso. H& variantes histolégicas benignas e malignas. Apre-
sentamos o caso de uma mulher de 56 anos, caucasiana, sem antecedentes pessoais de relevancia, com dermatose
de 3 meses de evolucéo, constituida por placas eritematosas ndo descamativas dispersas, distribuidas pela hemiface
esquerda, ambas coxas e dorso, com dimensées que variam entre os 2-10cm de eixo maior. Foi inicialmente tratada
com corticosteréides e antimaldricos sem melhoria. Foi efectuada biopsia cuténea cujo exame histolégico revelou pani-
culite l0pica. Ulteriormente surgiu diminuicéo da forca muscular pelo que foi internada no servico de Dermatologia. Nos
exames laboratoriais destacavam-se alteracéo nas enzimas musculares, nomeadamente: CK, CK-MB, Aldolase, mioglo-
bina, marcadores tumorais, com alteracdo do CA 15.3, electromiograma compativel com miosite. Biopsia muscular foi
normal. Na TAC de corpo havia espessamento do endométrio. A ecografia endovaginal mostrava atipia morfolégica do
ovario direito. A ecografia da tiréide e a funcdo tiroideia estavam normais. Foi submetida a histerectomia com anexecto-
mia bilateral por via laparoscopica. O resultado da peca operatéria revelou tratar-se de Struma ovarii, no ovdrio direito
e pequeno adenofibroma seroso da superficie. Actualmente a doente esta medicada com corticéides orais e azatioprina
com melhoria clinica significativa. Salienta-se a importéncia do rastreio de neoplasia subjacente que revelou um tumor
benigno do ovdrio (struma ovarii) que é uma variante histolégica muita rara, neste caso benigna. Nao se encontrou
nenhuma citagéo na literatura da relacdo entre estas duas entidades.

TRATAMENTO DE GRANULOMA ANULAR GENERALIZADO COM ADALIMUMAB
Tiago Torres, T. Pinto Almeida, M. Sanches, R. Alves, M. Selores
Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio, Porto

O granuloma anular é uma dermatose benigna, auto-limitada de causa desconhecida. Em aproximadamente 15%
dos doentes ocorrem lesdes generalizadas, podendo existir um importante impacto a nivel estético e consequentemente
na qualidade de vidas dos doentes. O tratamento do granuloma anular generalizado pode ser, em algumas situagées,
particularmente dificil. Descrevemos o caso clinico de um doente do sexo masculino de 36 anos com um granuloma anular
generalizado, com 5 anos de evolucéo, refractdrio ao tratamento com corticoides tépicos e sistémicos, retindides tépicos,
dapsona, minociclina, PUVA terapia e hidroxicloroquina. O impacto psicolégico da doenca era evidente, especialmente
por razdes estéticas. Decidido iniciar tratamento com adalimumab, um inibidor do TNF-alfa, tendo-se observado uma rdpi-
da remissao das lesées, com resolucdo total do quadro as 8 semanas. Apds 6 meses de terapia, sem recidiva das lesées, o
tratamento foi suspenso. Aos 8 meses de follow-up, o doente continua sem lesées. O TNF-alfa é essencial na formacéo de
granulomas de causa infecciosa e ndo-infecciosa. Tém sido descritos alguns casos da eficdcia dos inibidores do TNF-alfa,
particularmente os anticorpos monoclonais adalimumab e infliximab, no tratamento de granulomas anulares generalizados
refractdrios a outras terapéuticas. O adalimumab, tal como o infliximab, inibe ndo s6 o TNF-alfa soldvel como também o
TNF-alfa transmembranar, ao contrdrio do etanercept que inibe apenas o TNF-alfa solUvel. Esta diferenca no mecanismo
de accéo poderd explicar a razéo pelo qual os anticorpos monoclonais anti-TNF-alfa demonstram eficdcia sobre doencas
granulomatosas, como a doenca de Crohn, granulomatose de Wegener e maior tendéncia & reactivacéo de tuberculose
latente comparativamente com o receptor solUvel, etanercept. Este caso demonstra mais uma vez o que os inibidores do
TNF-alfa, e particularmente os anticorpos monoclonais, poderéo ser considerados como uma opcdo terapéutica no trata-
mento do granuloma anular generalizado.

SINDROME DE SNEDDON E ANTICORPOS ANTIFOSFOLIPIDEOS NEGATIVOS - MENOR RISCO DE ACI-
DENTES VASCULARES CEREBRAIS? A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Susana Teixeira Vilaca, A. Oliveira, M. Sanches, M. Selores

Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio, Porto

O Sindrome de Sneddon é uma entidade rara de etiologia ainda nédo esclarecida que consiste na associacéo de livedo
reficular racemoso e lesdes isquémicas cerebrovasculares. Surge habitualmente em mulheres jovens e estd frequentemen-
te associado a positividade de anticorpos antifosfolipideos (AAF), factor reconhecidamente trombogénico. Apresentamos
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uma doente de 49 anos com Hipertensdo Arterial e histéria familiar de Lipus Eritematoso Sistémico, com clinica e estudo
imagiolégico confirmado de acidentes vasculares cerebrais (AVCs) recorrentes. A constatacdo de Livedo reticular racemoso
permitiu fazer o diagnéstico de Sindrome de Sneddon. Neste caso a investigacdo revelou negatividade para AAF e excluiu
fonte cardioembélica major assim como doenca aterosclerética dos vasos do pescoco ou doencas auto-imunes. No
Sindrome de Sneddon a negatividade de AAF ndo é sinénimo de menor risco de AVCs. Neste e noutros caso descritos na
literatura parece haver mecanismos fisiopatoldgicos diversos na etiologia do risco aumentado de tromboses. Ao contrdrio
a presenca de Livedo Racemoso é indiscutivelmente um bom valor preditivo clinico de estados de hipercoagubilidade pelo
que se torna importante a sua correcta identificacéo de modo a permitir um melhor seguimento e tratamento dos fenéme-
nos trombéticos associados.

UNHA EM PINCA - CORRECCAO CIRURGICA PELA TECNICA DE ZOOK MODIFICADA
Ana Brinca, N. Pereira, R. Vieira, A Figueiredo
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introdugéo: A unha em pinga caracteriza-se por uma exagerada curvatura transversal do prato ungueal que aumenta
ao longo do seu eixo longitudinal, da extremidade proximal para a distal. E mais frequente nas unhas dos pés, podendo
levar ao estreitamento do leito ungueal, geralmente acompanhado por dor e incapacidade funcional.

Caso clinico: Uma jovem de 32 anos é observada por unhas em pinca nos primeiros dedos de ambos os pés, acom-
panhadas por dor exacerbada pelo uso de calcado e alguma incapacidade funcional na marcha. Associadamente, apre-
sentava discromia e hiperqueratose ungueais sugestivas de onicomicose. Optou-se pela correccéo cirirgica de acordo
com o método de Zook. Apds anestesia loco-regional realizou-se avulséo da unha. Procedeu-se & criacé@o de dois tuneis
subjacentes a cada uma das pregas ungueais laterais. Estes tUneis iniciaram-se na polpa digital e estenderam-se até a
porcdo proximal da matriz. Colheu-se um enxerto dérmico com cerca de 2,5cm? na prega inguinal homolateral e dividiu-
-se este enxerto em dois fragmentos idénticos, que foram posteriormente introduzidos em cada um dos tineis, de modo a
nivelar a hipercurvatura do leito ungueal e da matriz. Adicionalmente, numa das pregas laterais, por comprovar-se uma
hipercurvatura demasiado marcada, optou-se por associar uma exciséo fusiforme sem envolver a matriz. Como complica-
¢Go, ocorreu infeccdo da ferida operatéria, que cedeu & antibioterapia e ndo comprometeu o resultado final. Ao fim de 3
meses de seguimento, observa-se crescimento normal do novo prato ungueal.

Discuss@o: Encontram-se descritas vdrias opcées terapéuticas para correccdo da unha em pinca, néo existindo con-
senso quanto & melhor abordagem. A técnica de Zook diferencia-se de outras técnicas cirtrgicas, j@ que permite preservar
a matriz e o tamanho da unha. No presente caso, a utilizagéo desta técnica (modificada, pela associacdo de uma excisdo
fusiforme da prega ungueal lateral) mostrou-se uma abordagem segura e eficaz.

RETALHO DE TRANSPOSIGAO PRE-AURICULAR TUNELIZADO PARA RECONSTRUGAO DE DEFEITO AURI-
CULAR

Neide Pereira, A. Brinca, R. Vieira, A. Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introdugdo: A reconstrucdo de defeitos cirdrgicos do pavilh@o auricular, principalmente da face anterior, constitui um
desafio complexo devido s convexidades e concavidades da superficie auricular, que dificulta a obtencéo de um bom
resultado estético.

Caso clinico: Apresentamos um doente do sexo feminino de 89 anos de idade, submetido a excisdo radical de carci-
noma basocelular localizado na fosseta escaféide do pavilhdo auricular esquerdo. A reconstrucdo do defeito resultante foi
realizada através de um retalho de transposicéo pré-auricular. Este foi tunelizado através de uma fistula cartilaginea criada
na raiz do helix, excisando tangencialmente uma banda de epiderme da base do retalho, de modo a permitir um encerra-
mento em tempo Unico. A drea dadora foi encerrada com sutura directa. Todo o procedimento foi executado sob anestesia
local, sem complicagdes e com resultado estético aceitdvel.

321



Reunioes da SPDV

Discusséo: Estdo descritos varios procedimentos cirirgicos para a reconstrucdo da auricula anterior, incluindo retalhos
locais, enxertos cut@neos e até mesmo cicatrizacdo por segunda intencdo. Consideramos o retalho de transposicéo pré-au-
ricular tunelizado uma boa opcéo, especialmente quando comparado a retalhos de transposicéao interpolados, pois pos-
sibilita uma reconstrucéo num Unico tempo cirdrgico, com morbilidade reduzida e com resultados cosméticos favoraveis.

PLASTIA EM “MERCEDES” PARA ENCERRAMENTO DE DEFEITO CIRURGICO COMPLEXO NA GLABELA
Daniela Cunha; Raj Mallipeddi
Dermatological Surgery and Laser Unit, St John’s Institute of Dermatology, Guy’s and St Thomas Foundation Trust

Introdugéo: A reconstrucdo de defeitos cirirgicos de grandes dimensées ou em dreas cosmeticamente sensiveis pode
ser particularmente desafiante para o cirurgido dermatolégico. Apds cirurgia microgréfica de Mohs (CMM), esses defeitos
podem-se revelar mais complexos, em virtude da irregularidade do seu formato geométrico.

Caso clinico: Reporta-se o caso de um doente de 83 anos submetido a CMM por um carcinoma basocelular tipo
morfeico, localizado na glabela. O tumor foi removido em dois estadios e o defeito final mediu 30x25mm. Mdltiplas
opcdes cirtrgicas foram consideradas para reconstrucdo deste defeito, incluindo enxerto de pele total, retalho de avanco
bilateral (O em T) e retalhos de transposicdo ou rotacéo. Qualquer uma destas opcdes incorria em risco de retraccdo ou
elevacdo dos supracilios, retracg@o/prega no canto interno do olho ou cicatrizes extensas sobre a regido frontal. Através de
uma plastia em formato da conhecida marca de automéveis “Mercedes”, foram removidos trés tridngulos de descarga em
torno do defeito cirtrgico, permitindo o avango e convergéncia de trés bordos e sutura dos mesmos no centro do defeito
cirbrgico. Este forma de encerramento permitiu a reconstrucdo do defeito cirdrgico sem mobilizacéo dos supracilios ou do
canto interno do olho e sem extensdo das cicatrizes sobre a regido frontal. Aos 3 meses de follow-up verificou-se um bom
resultado do ponto de vista funcional e cosmético.

Discusséo: Este caso ilustra uma forma encerramento simples de um defeito cirirgico aparentemente complexo. Trata-
-se de uma plastia que pode ser considerada uma modificacéo da plastia em M, na qual todos os membros t&m o mesmo
comprimento. Este encerramento é particularmente 0til em defeitos com formato grosseiramente circular, nos quais o tecido
de reserva é escasso e a sua mobilizacdo pode implicar complicacées funcionais ou um resultado cosmético subéptimo.

POROQUERATOSE SUPERFICIAL DISSEMINADA ASSOCIADA A PANCREATITE AGUDA NECROTIZANTE
Olga Ferreira’?, A.EDuarte'?, T. Baudrier', A. Mota'?, F. Azevedo!
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Séo Jodo EPE, Porto; 2Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

A poroqueratose € uma doenca incomum, hereditdria ou adquirida, de etiologia desconhecida, caracterizada por um
distrbio da queratinizacdo. Clinicamente, cursa com pépulas e placas anulares, com atrofia central e bordo hiperque-
ratético elevado. Existem 6 variantes descritas, nomeadamente, a de Mibelli, superficial disseminada, actinica superficial
disseminada, linear, pontuada e palmo-plantar disseminada. Recentemente, esta entidade tem sido descrita em associacdo
a estados de imunossupressdo. Na realidade, em doentes com predisposicéo genética, factores desencadeantes como a
radiacéo ultravioleta, infeccées, traumatismo e imunossupresséo podem activar clones anormais de queratinécitos. Um
doente de 71 anos foi internado em Cirurgia durante 2 meses devido a pancreatite aguda, que complicou com necrose
pancredtica, com necessidade de necrosectomia cirdrgica. Na terceira semana de internamento foi solicitada a colabora-
¢Go de Dermatologia, devido ao aparecimento de erupgdo generalizada, formada por pépulas assintométicas, com bordo
elevado, que poupavam a face, dreas palmoplantares e mucosas. A bidpsia revelou a presenca de lamela cornéide, confir-
mando o diagnéstico clinico de poroqueratose disseminada superficial (PDS). Um més apés a necrosectomia, observou-se
regresséo da dermatose. O inicio tardio da PDS sugere tratar-se de forma induzida pela imunossupresséo, na qual o clone
patolégico da poroqueratose permaneceu latente até ocorrer uma diminuicdo da imunocompeténcia. Esta diminuicdo de-
veu-se & idade do doente, agravada pela presenca de doenca sistémica grave, neste caso uma pancreatite necrotizante. De
facto, foram descritas perturbacées imunolégicas significativas associadas a esta forma de pancreatite. Outras associacdes
com a PDS descritas, que podem igualmente ocorrer com alteracées imunolégicas, incluem doenca de Crohn, neoplasias
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malignas, hepatopatia crénica e infecgdes graves. A resposta ao tratamento é habitualmente inconsistente, contudo no
nosso doente, a dermatose regrediu apds tratamento das complicacées da pancreatite. Do nosso conhecimento, néo estdo
reportados casos de PDS relacionados com pancreatite aguda complicada e salienta-se a raridade da regressdo da PDS
consequente ao tratamento da doenga associada.

CALCIFILAXIA NAO UREMICA - BOA RESPOSTA AO PAMIDRONATO

Maria Jodo Cruz!, T. Baudrier!, N. Keisch?, E. Rios®, F Azevedo!

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Sdo Jodo, Porto; 2Servico de Dermatologia, Hospitais Universitgrios
de Estrasburgo; 3Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de Sdo Jodo, Porto

Introducéo: A calcifilaxia é uma condicéo rara caracterizada por calcificacdo vascular e consequente necrose cutnea
isquémica. Afecta principalmente doentes com insuficiéncia renal crénica e associa-se a dor severa e prognéstico muito
reservado. Os bifosfonatos tém sido raramente utilizados neste contexto, mas com resultados encorajadores.

Caso clinico: Mulher de 45 anos, residente em Franca, com antecedentes de anemia hemolitica de causa néo escla-
recida e trombose venosa profunda em Novembro de 2008, medicada com prednisolona (7,5mg/dia), ferro, acido félico
e varfarina (60mg/dia). No inicio de 2009 notou o aparecimento de mdculas violdceas, reticulares muito dolorosas, nos
membros inferiores que progrediam para Ulceras, pelo que foi novamente internada. Os exames clinico, histolégico e
radiolégico foram compativeis com calcifilaxia ndo urémica pelo que foi medicada com tiossulfato de sédio endovenoso,
cuidados de penso e analgesia com melhoria muito significativa. Nessa altura regressou a Portugal ainda com Ulcera do-
lorosa no terco inferior da perna esquerda que foi agravando progressivamente. Procedeu-se entdo & suspensdo da pred-
nisolona, substituicdo da varfarina pela enoxaparina 80mg/dia e infcio de tratamento com bifosfonatos orais (alendronato
70mg/semana). N&o se verificou melhoria sintomdtica nem lesional apesar dos internamentos efectuados para optimizagéo
do tratamento da Ulcera que incluiu a aplicagéo de pressdo negativa (VAC system®) durante 4 meses. SimultGneamente
detectou-se agravamento progressivo radiolégico e histolégico pelo lhe foi introduzido o pamidronato endovenoso 60mg/
semana. Desde entdo observou-se uma melhoria muito significativa das queixas dlgicas e reducéo do tamanho da ferida,
encontrando-se actualmente em fase de cicatrizacéo.

Concluséo: Este caso reforca a ideia do sucesso terapéutico dos bifosfonatos, em particular do pamidronato, na cal-
cifilaxia, independentemente da funcéo renal ou das alteracées do metabolismo fosfo-cdlcico. Este efeito favordvel deve-
-se possivelmente & sua influéncia na remodelacéo éssea, resultando numa reducéo de deposicdo arterial de célcio por
mecanismos ainda desconhecidos.

COEXISTENCIA DE ACROPIGMENTACAO RETICULADA DE KITAMURA E DOENCA DE DOWLING-DEGOS:
UM CASO CLiNICO

Felicidade Santiago, A. R. Cabral, J. P Reis, A. Figueiredo

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introdugéo: A acropigmentacdo reticulada de Kitamura (ARK) e a doenca de Dowling-Degos (DDD) séo genoderma-
toses raras, de transmissdo autossémica dominante, distinguidas essencialmente pela idade de aparecimento e localizacéo
da hiperpigmentacdo. Contudo, a sua distingdo nem sempre é facil de estabelecer.

Caso clinico: Os autores descrevem o caso clinico de uma mulher de 42 anos, com acropigmentacdo retficulada no
dorso das méos e pés, bem como multiplas mdculas hiperpigmentadas nas axilas, sulco inter-nadegueiro e regido peri-oral.
Nas palmas das méos apresentava multiplas depressées puntiformes. A doente néo tinha alteracées das mucosas, cabelo,
dentes e unhas. O quadro clinico evoluia progressivamente desde a infancia precoce, e duas familiares (mée e tia materna),
aparentemente num padrdo hereditdrio autossémico dominante, tinham sido afectadas com lesdes semelhantes. A biopsia
de uma lesdo pigmentada do dorso da mao mostrou um alongamento lentiginoso dos prolongamentos interpapilares, com
reforco da pigmentacéo basal, e aumento do nimero de melanécitos. Os dados da histéria clinica e do exame objectivo,
apoiados pela histologia, foram consistentes com o diagnéstico de ARK, coexistindo com manifestacées clinicas da DDD.
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Discuss@o: A revisdo da literatura permitiu-nos identificar mais casos (cerca de uma dezena), que & semelhanca do
descrito, apresentavam sobreposicdo ARK-DDD. Assim, reforca-se a hipétese de que estas duas doencas constituam ex-
pressdes fenotipicas diferentes de uma mesma genodermatose.

GLOMANGIOMAS MULTIPLOS E NEUROFIBROMATOSE SEGMENTAR: NAO HA COINCIDENCIAS
Rita Cabral, F. Santiago, O. Tellechea
Servico de Dermatovenereologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introducéo: A neurofibromatose segmentar constitui um subtipo raro de neurofibromatose, e tal como noutros fené-
menos de mosaicismo, as alteracdes cuténeas e neurolégicas estdo limitadas a uma regido do corpo e a maioria dos
doentes ndo tem antecedentes de histéria familiar. As lesées que podem surgir incluem neurofibromas, geralmente a nivel
de um dermdtomo, e manchas café-au-lait, distribuidas em bloco ou segundo as linhas de Blaschko. Os glomangiomas
sGo tumores benignos com origem nos elementos neuromioarteriais do corpo glémico, geralmente Gnicos e subungueais
ou pulpares. Contudo, podem ser multiplos indicando um cardcter familiar.

Caso clinico: Descreve-se o caso clinico de um doente de 62 anos de idade, que recorre & consulta por mdltiplas
lesées hemisféricas, papulosas, cor da pele, indolores, com cerca de 3-5mm de didmetro, agrupadas em placa a nivel da
parede abdominal esquerda, com cerca de 20 anos de evolucdo. Concomitantemente, o doente apresentava lesdes pa-
pulosas, arredondadas e azuladas, de consisténcia mole, subcutaneas, associadas a discreta dor & palpacéo, e dispersas
pelos membros superiores e tfronco, com aparecimento progressivo durante a adolescéncia. Referia que outros membros da
familia, num padréo de hereditariedade autossémica dominante, apresentavam lesées semelhantes as Gltimas descritas. Foi
realizada biopsia cuténea incisional dos dois tipos de lesées que revelou tratarem-se, respectivamente, de neurofibromas
e glomangiomas.

Discuss@o: Apds revisdo da literatura, constatou-se que havia j& uma relagéo bem estabelecida entre neurofibroma-
tose tipo 1 e glomangiomas, solitdrios ou multiplos, mas sempre localizados a nivel das falanges distais. Este caso clinico
destaca-se pelo facto de retratar a coexisténcia de duas condigdes raras - neurofibromatose segmentar e glomangiomas
mltiplos familares - até ao momento néo descrita.

LEISHMANIOSE CUTANEA POS-KALA-AZAR EM DOENTE SEROPOSITIVO PARA O HIV1 - A PROPOSITO
DE UM CASO CLiNICO

Joana Antunes', J. Costa!, M. Guimardes?, I. Vaz Pinto?, L. Soares Almeida’, M. Marques Gomes'

'Clinica Universitéria Dermatolégica - Hospital de Santa Maria; Servico de Medicina Interna - Hospital Distrital de Cascais

A co-infeccdo HIV/Leishmaniose é frequente no Sul da Europa, mas o envolvimento cutdneo é raro. Um doente do sexo
masculino, de 39 anos, homossexual, seropositivo para o HIV 1, recorreu ao Servico de Urgéncia do Hospital de Santa
Maria por erupgéo cuténea constituida por manchas e pédpulas eritematosas, ndo pruriginosas e acantonadas no tronco,
com de 3 meses de evolucdo. Fazia-se acompanhar de resultado de RPR positivo com um ftitulo 1/2 efectuado fora do
hospital. Foi medicado com

Penicilina benzatinica 2.4mUl IM, 3 administracées com 1 semana de intervalo, e referenciado & consulta de Venereologia
do HSM. Quando reavaliado apés a terapéutica, as lesdes cutdneas mantinham-se inalteradas e tanto o RPR como o TPHA
eram negativos nas analises efectuadas no hospital. Como antecedentes pessoais relevantes, destacava-se Leishmaniose
visceral em 2005 resistente a multiplas terapéuticas, nomeadamente antiménio e anfotericina B, que culminou em esplenec-
tomia em 2009. As biopsias cutéineas demonstraram agora um infiltrado inflamatério constituido por linfécitos, histiécitos e
plasmécitos bem como alguns amastigotos, confirmando o diagnéstico de leishmaniose cutdnea pds-Kala-Azar. Andlise por
PCR das biopsias revelou tratar-se de infeccéo por Leishmania donovani. O doente foi novamente enviado & consulta de In-
fecciologia do Hospital de Cascais, acabando por falecer nesse hospital apés episédio de anafilaxia. A Leishmaniose cuténea
pés-Kala-Azar surge entre 6 meses a 5 anos apds um episédio de leishmaniose visceral ndo tratada ou com resposta parcial,
sendo causada pelo mesmo organismo. No entanto, esta apresentacdo da infecgéo é rara em doentes HIV, com poucos
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casos publicados, e estd sobretudo associada a infeccdo por L. donovani. A singularidade deste caso prende-se ainda com o
diagnéstico diferencial com Sifilis secunddria, tendo em conta o contexto epidemiolégico do doente.

HIPERSENSIBILIDADE IMEDIATA A INSULINA - UM CASO CLiNICO
Pedro Andrade’, L. Barros?, M. Gongalo!
'Servico de Dermatologia e Venereologia; 2Servico de Endocrinologia, Hospitais da Universidade de Coimbra - EPE

Introducéo: A insulina é um agente terapéutico indispensével para o controlo da diabetes mellitus tipo 1 e de nume-
rosos casos de diabetes mellitus tipo 2. Os efeitos adversos da sua administracdo, em particular fenémenos de hipersen-
sibilidade, sdo raros, sendo que o desenvolvimento recente de preparacées de insulina humana recombinante diminuiu
drasticamente a sua frequéncia.

Observagéo: Apresentamos o caso de um doente de 69 anos, diabético tipo 2, referenciado por episédios recorrentes
de lesdes de urticdria localizadas ndo sé nos locais de administracdo subcuténea de insulina Humalog Mix25® mas tam-
bém & distdncia. Estas lesdes surgiam poucos minutos apds as injecgdes, regredindo espontaneamente ao fim de horas.
O quadro, com evolucdo de um ano, surgiu apéds introducdo de insulinoterapia por controlo glicémico insuficiente com
antidiabéticos orais. A alteracdo das agulhas subcuténeas utilizadas ndo induziu melhoria. O doente néo referia outra
sinftomatologia e negava alergias medicamentosas conhecidas, a excepgdo de uma reacgdo cutGnea ndo especificada na
inféincia, presumivelmente alérgica, apés administragéo de penicilina. Métodos e resultados: Realizémos prick tests com
diversos tipos de insulina humana, todos eles com reaccées positivas. Os testes epicutGneos com as Baterias Standard, de
Veiculos e de Metais revelaram reaccéo positiva (++) ao nitrato de prata (1% dgua), sem relevéncia actual. Observou-se
elevacdo moderada dos niveis séricos de imunoglobulina sérica (312Ul/ml). As provas RAST para as insulinas humana,
bovina e suina revelaram reaccdes de classe 3, e para as penicilinas de classe 2. Perante os resultados foi suspensa a
insulinoterapia, sem recorréncia das lesdes cuténeas, obtendo-se controlo glicémico aceitdvel com recurso a novas com-
binacées de antidiabéticos orais.

Conclusées: A hipersensibilidade imediata & insulina é rara. O risco de reaccdes anafildticas graves exige um diagnds-
tico precoce e a suspensdo da administracéo do farmaco. Esta restricdo pode consistir um desafio terapéutico importante
e requerer uma abordagem multidisciplinar.

PSEUDOLINFOMA T SOLITARIO DA MAMA: FOTOTERAPIA COM PUVA

David Pacheco Castellano, Anafraga, Marisa Andre, Joana Antunes, Rita Travassos, Raquel Silva, Paulo Filipe, Manuel Mar-
ques Gomes

Servico de Dermatologia Centro Hospitalar Lisboa Norte

Introducéo: Pseudolinfoma é uma designacdo que se aplica a sindromes benignas semelhantes a linfomas quer clinica
quer histopatologicamente. A etiologia pode ser multifactorial na sequencia de estimulos diversos e variados. Consideram-
-se dois subtipos principais secunddrios a proliferacéo policlonal de células B e/ou T.

Caso clinico: Mulher, 64 anos, caucasiana, enfermeira, sem antecedentes patolégicos relevantes, a ndo ser mamo-
plastia programada para reducdo mamdria electiva. Recorreu & consulta de Dermatologia por mancha eritematosa no
quadrante supero-externo da mama esquerda na periferia da areola, assinftomdtica que tinha surgido alguns meses antes,
que melhorava transitoriamente com aplicacéo de corticoide. Foi realizada biopsia cuténea para excluséo de doenca de
Paget mamdrio. Mamografia e ecografia mamaria sem alteracées. A histopatologia cutdnea revelou infiltirado linfocitario
em banda com epidermotropismo focal, compativel com pseudolinfoma T. Iniciou PUVAterapia que durou 6 semanas (18
sessdes) com regressdo completa da mancha. Apos 18 meses de seguimento continua sem lesoes.

Comentdrio: De entre os pseudolinfomas T tem inferesse clinico particular a infiltragdo cutdnea linfocitéria de Jessner-
-Kanof, as formas reaccionais medicamentosas e as originadas por picada de artrépodes. Ha no entanto, uma entidade cli-
nicopatolégica, controversa, caracterizada por lesdes superficiais com localizacéo frequente na mama da mulher adulta, se-
melhante a micose fungoide e que pode corresponder a um “overlap” com esta doenca, como parece acontecer neste caso.
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ESCLEREDEMA VS ESCLEROMIXEDEMA: UM DESAFIO DIAGNOSTICO
lolanda Fernandes, T.Torres, M. Sanches, G. Velho, L. Lobo, R. Alves, M. Selores
Servico de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital de Santo Anténio, Porto

O escleromixedema é uma mucinose cuténea rara que consiste na deposicdo de mucina e fibrose, habitualmente as-
sociada a gamopatia monoclonal. Podem ocorrer manifestacées extracutdneas associadas. O escleredema subdivide-se
em trés grupos. No grupo |, as manifestacdes cuténeas surgem abruptamente, 2 a 3 semanas apés episddio infeccioso. O
segundo grupo tem inicio insidioso, ndo é precedido por episddio infeccioso e pode estar associado a gamopatia mono-
clonal. O terceiro grupo, conhecido como escleredema diabeticorum, estd associado & diabetes mellitus. Doente do sexo
masculino, 32 anos de idade, sem antecedentes patolégicos relevantes, com edema facial marcado, predominantemente
localizado &s dreas periorbitdrias, associado a endurecimento e espessamento cutdneo do tronco e extremidades supe-
riores. Observavam-se multiplas pdpulas, de aspecto liquendide, com distribuicéo simétrica, envolvendo a regido frontal,
pavilhées auriculares, pescoco e abdémen. O doente referia febre, mialgias, artralgias e disfagia. O quadro clinico tinha
15 dias de evolugdo, apés episédio de amigadalite. Negava toma de farmacos recentes, & excepcdo de penicilina e ibu-
profeno. A biopsia cutdnea revelou a presenca de depdsitos de mucina, proliferacéo fibrobléstica e aumento do colagénio.
Todos os exames auxiliares de diagndstico (analiticos e imagiolégicos) foram normais. Efectuou tratamento com altas doses
de corticdide oral e metotrexato, sem sucesso. Posteriormente, por agravamento da sinfomatologia, iniciou curso de imu-
noglobulina intravenosa (400mg/Kg/dia durante 5 dias/més), com melhoria significativa a nivel cuténeo e sistémico, apds
o 3° ciclo, que mantém. Este caso tornou-se um desafio diagnéstico, na medida em que a histéria clinica de apresentacéo
era compativel com escleredema tipo |, nGo associado a gamopatia monoclonal. Por outro lado, os achados clinicos e his-
toldgicos favorecem o diagnéstico de escleromixedema. De acordo com a classificacéo proposta por Rongioletti e Rebora,
existem formas atipicas de liquen mixedematoso, incluindo escleromixedema ndo associado a gamapatia monoclonal e
outras formas ndo muito bem definidas.

TUBERCULIDES PAPULONECROTICAS - A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Ana Brinca, P Andrade, R. Vieira, A. Figueiredo
Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Introduc@o: As tuberculides papulonecréticas representam uma resposta de hipersensibilidade cuténea a um foco
sistémico de tuberculose, apenas diagnosticado numa pequena percentagem de casos. Tipicamente afecta jovens
adultos, envolvendo de forma simétrica as faces extensoras das extremidades, nddegas e tronco, de forma assintomd-
tica. Multiplas pépulas necréticas aparecem por surtos e evoluem para cicatrizes variceliformes. A maioria dos doentes
apresenta uma forte reaccéo & prova tuberculinica e responde rapidamente aos antibacilares, o que constitui prova
diagnéstica.

Caso clinico: Uma mulher de 36 anos, previamente sauddvel, sem antecedentes pessoais ou familiares de tuber-
culose, é observada por multiplas lesées papulo-eritematosas arrendondadas, com tamanhos varidveis, com superficie
crostosa central, localizadas aos membros inferiores e superiores, com alguns elementos no tronco e regido cervical.
Eram também observaveis lesdes papulopustulosas e outras em cicatrizagéo. Surgiam por surtos desde hd més e meio.
Apresentava uma massa nodular axilar esquerda com cerca de 2cm de didmetro, indolor, de consisténcia duro-eldstica,
pouco mével. Negava febre, queixas respiratérias, anorexia, astenia ou perda ponderal. O estudo analitico mostrou
uma elevacdo da velocidade de sedimentacdo e a prova tuberculinica foi fortemente positiva. O estudo imagiolégico
do térax néo revelou alteracdes. O exame directo e a cultura das amostras de pele, sangue, expectoracéo e adenopa-
tia axilar foram negativos para Mycobacterium tuberculosis. O exame histopatolégico cutdneo e da adenopatia axilar
mostrou um denso infiltrado granulomatoso com necrose. Iniciou terapéutica antibacilar com éptima resposta clinica
em poucos dias.

Concluséo: As tuberculides papulonecréticas constituem uma entidade rara, inclusive em populagdes com elevada
prevaléncia de tuberculose, ocorrendo em menos de 5% dos casos de tuberculose activa. A procura de um foco activo de
tuberculose e a instituicGo precoce de tuberculostdticos é essencial
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SINDROME DE EHLERS-DANLOS VASCULAR: UM CASO COM DESFECHO FATAL

Paulo Morais'3, A. Mota'?, O. Ferreira'®, C. Eloy?, J. M. Lopes?, F. Torres®, A. Palmeiro® P Tavares®, F. Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, 2Servico de Anatomia Patolégica, Hospital de S. Jodo, Porto; SFaculdade de
Medicina da Universidade do Porto; “Instituto de Patologia e Imunologia Molecular da Universidade do Porto; *Centro de
Genética Clinica, Porto

Introdugdo: A sindrome de Ehlers-Danlos (SED) constitui um grupo heterogéneo de doencas do tecido conjuntivo,
caracterizado por hipermobilidade articular, fragilidade e hiperlaxidez cuténeas. As variantes de SED foram reclassificadas
em 6 subtipos principais em 1997 (classificacdo de Villefranche).

Caso clinico: Um adolescente de 13 anos, filho de pais ndo-consanguineos, foi referenciado para a nossa consulta
devido a “hematomas faceis”. N&o havia mencéo a complicacdes obstétricas na mae e os antecedentes familiares eram
irrelevantes. O doente apresentava histéria de prematuridade, hipotonia ao nascimento, dificuldades de aprendizagem e
hérnia inguinal bilateral. O exame objectivo revelou uma pele translicida, fina e ligeiramente extensivel, facies dismorfi-
co, acrogeria, multiplas equimoses, hipermobilidade articular, particularmente das pequenas articulacées, cifose dorsal,
joelhos valgos, pés planos, membros superiores longos, cicatrizes atréficas e hipotonia muscular. Os estudos analiticos,
incluindo hemograma e estudo da coagulacdo, bem como imagiolégicos, encontravam-se dentro dos pardmetros normais.
O exame histolégico de uma bidpsia cutGnea ndo mostrou alteracdes relevantes, mas a andlise ultra-estrutural revelou
anomalias no diémetro, contorno e forma das fibras/fibrilhas de colagénio. O estudo genético permitiu identificar uma
mutacdo em heterozigotia no gene COL3A1 (c.3527G>A), ainda néo reportada na literatura, confirmando o diagnéstico
de SED vascular (SEDV). O doente faleceu aos 15 anos por disseccdo da aorta.

Comentdrios: A SEDV, ou SED tipo IV, é uma variante rara e autossémica dominante de SED causada por mutacées
no gene COL3A1. Os individuos afectados correm o risco de complicacées graves e potencialmente fatais, especialmente
roturas vasculares, infestinais e uterinas. O atraso no diagndstico é frequente, mesmo quando o quadro clinico é caracte-
ristico. Assim, os dermatologistas devem estar familiarizados com os aspectos clinicos da SEDV, uma vez que sdo por vezes
solicitados a diagnosticar esta entidade. O diagnéstico correcto é crucial para uma posterior abordagem de eventuais
complicacdées viscerais, gravidez e para o aconselhamento genético.

PROTOPORFIRIA ERITROPOIETICA: CARACTERIZAQAO DE UMA FAMILIA PORTADORA DE UMA NOVA
MUTACAO NO GENE FECH

Paulo Morais'?, A. Mota'?, T. Baudrier!, O. Ferreira’?, F. Trigo®, R. Cerqueira®, A. Palmeiro?, R Tavares?, . Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de S. Jodo, Porto; ?Faculdade de Medicina da Universidade do Porto;
3Instituto Portugués de Oncologia do Porto; “Centro de Genética Clinica, Porto

Introduc@o: A protoporfiria eritropoiética (PPE), é uma genodermatose rara causada, na maioria dos doentes, pela
reducéo da actividade da ferroquelatase (FECH), a ¢ltima enzima da biossintese do heme, e consequente acumulacéo de
protoporirina (PP) em vérios tecidos. As manifestacées clinicas iniciam-se geralmente na infancia e incluem fotossensibili-
dade cutanea significativa e eventual hepatopatia.

Caso clinico: Um adolescente de 16 anos sofria de PPE desde a infancia, caracterizada por episédios agudos de
fotossensibilidade dolorosa na face e dorso das maos, alteracées cicatriciais nas dreas foto-expostas, especialmente lique-
nificacdo e sulcos/pseudo-rdgadas nos ldbios, anemia microcitica, frombocitopenia e disfuncdo hepdtica ligeira. A irmé de
18 anos apresentava sinftomas agudos mais ligeiros e néo evidenciava alteracées crénicas. Os progenitores e o irmdo mais
novo eram assintomdticos e ndo havia histéria de fotossensibilidade noutros familiares. O exame histopatolégico mostrou,
em ambos os doentes, deposicdo dérmica de material hialino PAS-positivo e hiperplasia capilar. O teste de Rimington-Cri-
pps foi positivo em ambos os casos e os niveis de PPs eritrocitdrias eram superiores a 9000ug/L (N<1600), mas normais
nos pais e no irmé@o mais novo. O estudo genético em ambos os doentes e na mée (amostra do pai ndo disponivel por
morada incerta) revelou heterozigotia para uma nova mutacéo no gene FECH (c.1052delA) nos filhos e heterozigotia para
o alelo hipomérfico IVS3-48T>C em todos os elementos testados.
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Comentdrios: Confirmamos o padrdo de hereditariedade “pseudodominante” observado na maioria das familias,
explicado pela presenca simulténea de uma mutacdo no gene FECH e um polimorfismo frequente, afectando o alelo
oposto (IVS3-48T>C). Neste caso, o alelo mutante foi provavelmente herdado do pai. A heterogeneidade fenotipica
deste gendtipo explica a diversidade clinica nas criancas. Do nosso conhecimento, esta é a primeira descricdo de uma
familia portuguesa com PPE caracterizada do ponto de vista molecular, tendo-se descrito uma nova mutagéo, néo refe-
rida na literatura.

SCHWANOMAS PLEXIFORMES MULTIPLOS REVELADORES DE NEUROFIBROMATOSE TIPO 2 - UMA NOVA
MUTACAO NESTA RARA ASSOCIACAO

Maria Joao Cruz!, A. Mota'®, T. Baudrier!, M. J. Gil-da-Costa?, F. Barreto®, R Rendeiro?, F. Azevedo'

'Servico de Dermatologia e Venereologia, ?Servico de Hemato-Oncologia Pedidtrica, Servico de Anatomia Patolégica, “Ser-
vico de Genética Clinica, Hospital de Sdo Jodo, Porto; *Faculdade de Medicina da Universidade do Porto

Introdug@o: A neurofibromatose tipo 2 (NF2) é uma sindrome neurocuténea autossémica dominante causada por
mutacdes do gene NF2 localizado no braco longo do cromossoma 22. Caracteriza-se pelo aparecimento de multiplos
tumores ao longo do sistema nervoso central e periférico. Os schwanomas plexiformes séo tumores benignos das bainhas
nervosas, relativamente raros, habitualmente localizados na derme ou na hipoderme. S&do muito escassos os relatos na
literatura que enfatizam a sua associacdo com a neurofibromatose.

Caso clinico: Uma crianca do sexo masculino de 12 anos de idade, com uma histéria de mdltiplos nédulos subcuta-
neos e manchas hiperpigmentadas, dispersos pelo tronco e membros superiores, com 4 anos de evolucéo, foi internada
para investigacdo de hemiparésia direita sibita. As RM cerebral e medular sugeriam neurinomas bilaterais do acutstico e
ependimoma medular multifocal. O doente foi submetido a cirurgia e a biépsia cutdnea de um dos nédulos. Os exames
histolégicos demonstraram, respectivamente, um ependimoma medular ndo anaplésico e um schwanoma plexiforme. O
audiograma e o exame oftalmolégico eram normais. A avaliocdo genética revelou uma nova mutacéo no gene NF2,
c.1114_1120delinsAA (p.Glu372fsX5), na crianca, mas ndo nos pais ou irmd. Iniciou corticoterapia sistémica associada
& fisioterapia, tendo-se observado uma melhoria sinftomdtica progressiva ao fim de 4 semanas. Repetiu RM cerebral e me-
dular aos 3, 6 e 12 meses, as quais sugeriam estabilidade das lesdes. No entanto, era de salientar o aumento progressivo
em tamanho e nimero dos schwanomas cuténeos.

Conclus@o: A NF2 é uma condicGo autossémica dominante, mas com uma taxa elevada de mutacées esponténe-
as, na ordem dos 50%. Néo existe na literatura nenhum caso descrito de NF2 associada & mutacdo detectada no nosso
doente. Embora raramente descrita a associacdo, a presenca de schwanomas plexiformes muiltiplos sugere fortemente o
diagnéstico de NF2, a qual deve ser sempre excluida nesta circunstancia.

CARCINOMA DE CELULAS DE MERKEL GIGANTE - FORMA DE APRESENTAGAO ATIPICA
Teresa Pinto-Almeida, A. Oliveira, M. Sanches, V. Costa, R. Alves, M. Selores
Servico de Dermatovenereologia, Centro Hospitalar do Porto - Hospital Geral de Santo Anténio, EPE, Porto

Introducéo: O carcinoma de células de Merkel (CCM) é uma neoplasia cuténea rara e extremamente agressiva. Afecta
sobretudo individuos idosos e a forma de apresentacdo mais frequente consiste num nédulo pequeno solitério (geralmente
<2cm) localizado em dreas foto-expostas.

Caso Clinico: Homem de 77 anos com antecedente de prostatectomia radical por adenocarcinoma prostético 11
anos antes. Enviado & nossa consulta por lesdo cuténea assinftomdtica na nddega direita, de crescimento répido, com evo-
lucdo de 3 meses. Ao exame objectivo observavam-se duas placas confluentes arredondadas eritemato-violdceas, duras
e infiltradas, com superficie nodular e bordos mal definidos, de aproximadamente 10cm e 20cm de maior eixo, respecti-
vamente, ocupando toda a regido nadegueira direita; multiplos nédulos pericentimétricos com as mesmas caracteristicas
estendiam-se desde o limite lateral das referidas lesées, ao longo da crista iliaca, até & regido inguinal direita. Efectuou-se
biopsia de uma lesGo e o estudo imunohistoquimico revelou expressdo em “dot” paranuclear de citoqueratinas de baixo
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peso molecular e sinaptofisina e auséncia de expressdo de outros marcadores — caracteristicas compativeis com CCM. No
entanto, a apresentacdo clinica atipica (e a favor de metastizacéo cutdnea) e o antecedente neopldsico do doente implica-
ram estudo adicional para exclusdo de um tumor neuroendécrino oculto. Exames de imagem (TC toraco-abdomino-pélvica
e PET) mostraram envolvimento neopldsico ganglionar pélvico e ésseo disseminado e nenhum outro tumor primdrio foi
encontrado. Restantes exames sem alteracdes relevantes. Assumiu-se o diagnéstico de CCM estadio IV e o doente iniciou
quimioterapia paliativa.

Discussé@o: A singularidade deste caso clinico prende-se com a sua raridade e interesse diagnéstico. O estudo imuno-
-histoquimico é essencial no diagnéstico diferencial de CCM, assumindo aqui particular importéncia dada a apresentacdo
clinica exuberante e atfpica. Ndo existe na literatura nenhum caso com as caracteristicas descritas.

SINDROME HEMATOFAGOCITICA REACTIVA A CO-INFECQAO POR COXIELLA BURNETII E BORRELIA
BURGDORFERI

Paulo Morais™®, O. Ferreira’®, A. Mota’®, M. J. Cruz!, V. Diaz-Brito?, F. Ferreira®, H. Bettencourt!, E. Fonseca*®$, . Azevedo'
'Servico de Dermatologia e Venereologia, ?Servico de Doencas Infecciosas, 3Servico de Hematologia Clinica, “Servico de
Anatomia Patolégica, Hospital de S. Jodo, Porto; *Faculdade de Medicina da Universidade do Porto; SInstituto de Patologia
e Imunologia Molecular da Universidade do Porto

Introducéo: A sindrome hematofagocitica (SH), ou linfo-histiocitose hemofagocitica, é uma entidade clinico-patolégica
sistémica, caracterizada por hemofagocitose medular e noutros tecidos, febre, citopenias, disfuncdo hepdtica e, frequen-
temente, coagulopatia e hepato-esplenomegalia. Tem sido associada a infeccbes, fdrmacos, neoplasias e doencas auto-
-imunes.

Caso clinico: Um doente de 70 anos, previamente sauddvel, recorreu ao SU por um quadro de febre, mal-estar
geral, astenia, anorexia e perda de peso, com cerca de duas semanas de evolucdo. Adicionalmente, apresentava uma
mancha eritematosa, com 10cm de didmetro, e crescimento centrifugo, localizada na face posterior da coxa esquerda.
O doente habitava numa drea rural na qual referia circulacéo frequente de gado, mas negava contacto com animais
domésticos. Os exames subsididrios revelaram pancitopenia, aumento da VS, proteina C reactiva e LDH, disfuncéo
hepdtica, hiponatremia e alteragdes da coagulagéo. A bidpsia da medula éssea mostrou sinais de hemofagocitose e
envolvimento por um processo inflamatério granulomatoso, sugestivo de febre Q. O exame histolégico da leséo da coxa
mostrou aspectos compativeis com febre Q e a técnica de PCR permitiu a deteccdo de ADN de Borrelia burgdorferi. As
serologias foram positivas para Coxiella burnetti (IgM/IgG), mas negativas para outros agentes patogénicos. A ecografia
abdominal revelou hepato-esplenomegalia. O doente foi tratado com doxiciclina (100mg bid, 21 dias), com recupe-
racdo clinica e analitica completa.

Comentdrios: As carracas, especialmente a Ixodes ricinus, sdo conhecidos reservatérios de B. burgdorferi, C. burnetii
e outros agentes potencialmente patogénicos. O risco de doencas graves transmitidas pelas carracas, como a borreliose
de Lyme ou a febre Q, deve ser tido em conta em moradores e visitantes de possiveis habitats destes vectores. Do nosso
conhecimento, este é o primeiro relato de SH associado a co-infecgdo por B. burgdorferi e C. burnetii. Provavelmente, a |.
ricinus, uma carraga prevalente na zona rural do doente, terd sido o agente vector.
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XANTOGRANULOMA JUVENIL: FORMA CLiNICA E HISTOPATOLOGICA ATIPICA
Joana Parente’, E. Tavares', M. J. Silva!, J. Aranha', H. Kutzner?
'Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Santarém EPE; ?2Dermatopatologia, Friedrichshafen, Alemanha

O xantogranuloma juvenil (XGJ) é a histiocitose de células ndo-Langerhans mais comum nas criancas, podendo existir
lesdes papulo-nodulares Gnicas ou mltiplas, com localizacdo preferencial na cabeca e regido cervical. Estdo descritas
formas atipicas que incluem variantes gigantes, em placa, lineares, pediculadas, liquendides, infiltrativas e subcutaneas.
Na forma histopatolégica mais caracteristica observa-se proliferacéo mista de histiécitos, células xantomizadas, células
multinucleadas tipo Touton, linfécitos e eosindfilos. No entanto, o XGJ pode apresentar uma grande variedade de padrdes
histopatolégicos de acordo com o estadio da lesd@o. No tipo precoce / imaturo do XGJ, considerada uma variante mono-
celular, a leséo é monomorfa e muito celular, composta por pequenos histidcitos com discreta vacuolizagédo do citoplasma,
ndo se observando células gigantes multinucleadas ou células xantomizadas. A imunohistoquimica caracteristica revela
positividade para CDé8 e factor Xllla e negatividade para CD1a e proteina S100. Descrevemos um caso de doente do
sexo feminino de sete anos de idade com dermatose com seis meses de evoluc@o constituida por trés placas eritemato-
-acastanhadas infiltradas com pdépulas eritematosas & superficie, a maior das quais com 18x10cm, localizadas na nddega
direita, face interna do 1/3 superior da coxa esquerda e regido supra-pUbica mediana. O exame histopatolégico da biop-
sia cuténea revelou proliferagd@o difusa de pequenos histidcitos (CD68 e factorXllla positivo) interceptados por pequenos
ninhos de células de Langerhans (CD1a e proteina S100 positivo), sem constituirem verdadeiros agregados, e por granulé-
citos eosinofilicos, aspectos a favor de XGJ tipo precoce / imaturo. Neste caso, apesar da apresentacdo clinica atipica das
lesdes, o diagndstico foi possivel pelos achados histopatolégicos desta variante monocelular de XGJ. O reconhecimento de
diferentes variantes clinicas e histopatolégicas do xantogranuloma juvenil é fundamental para o diagnéstico correcto, assim
como para a compreensdo da sua fisiopatologia.

CYTOKINES AND GROWTH FACTORS IN PORTUGUESE PSORIATIC PATIENTS - RELATION WITH PUVA
AND NBUVB THERAPY

S. Coimbra’?3, H. Schénenberger de Oliveira*®, F. Reisé, L. Belo'?, S. Rocha’, A. Quintanilha®, A. Figueiredo* F. Teixeiraé, E.
Castro'?, P Rocha-Pereira

'Servico de Bioquimica, Faculdade de Farmdcia da Universidade do Porto; ?Instituto de Biologia Molecular e Celular (IBMC)
da Universidade do Porto; 3Centro de Investigacdo das Tecnologias da Sadde (CITS) — Instituto Politécnico da Saide Norte,
CESPU, Gandra-Paredes; “Servico de Dermatologia dos Hospitais da Universidade de Coimbra; *Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra; ¢Instituto de Farmacologia e Terapéutica Experimental, IBILI, Faculdade de Medicina da Universi-
dade de Coimbra; ’Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar (ICBAS) da Universidade do Porto; 8Centro de Investigagdo
em Ciéncias Saude (CICS) da Universidade da Beira Interior, Covilha

Several cross-sectional studies showed that different cytokines and growth factors are enhanced in psoriasis. However, few
longitudinal studies were performed, addressing their changes, before, during and after treatment, which could contribute to
a better understanding of psoriasis pathogenesis and on the efficacy of the used therapies. We aimed to understand the role/
relation of interleukin (IL)-22, IL-17, IL-23, vascular endothelial growth (VEGF), tumour necrosis factor (TNF)-&#945; and
IL- 8 in psoriasis vulgaris, establishing a relation with NBUVB and PUVA phototherapy treatments. A cross-sectional and a
longitudinal study (n=34) - before (TO), at 3 (T3), 6 (Té) and 12 (T12) weeks of NBUVB and PUVA therapy — were performed;
17 patients started NBUVB and 17 PUVA; IL-22, IL-17, IL-23, IL-8, TNF-&#945; and VEGF levels were determined; psoriasis
severity was evaluated by the Psoriasis Area and Severity Index (PASI). At TO, compared to control (n=20), all the parameters
were significantly higher in patients, except for TNF-&#945;. Both NBUVB and PUVA treatment showed, at T3, a significant
decrease in TNF-&#945; and IL-23; IL-22 and IL-17 decreased significantly at T6; at T12, all parameters and PASI decreased
significantly. However, in both groups, at T12, VEGF was still significantly higher than control. Psoriasis seems to be a complex
disease in which the cytokine network is disturbed, namely, in IL-8, TNF-&#945;, VEGF, IL.-22 and IL-23 levels. NBUVB and
PUVA follow-up studies suggested that the reduction in IL-23/Th17 axis might be important to inhibit the psoriasis pathogenic
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mechanisms. Sustained high levels of VEGF, even at remission, as defined by PASI, suggest that VEGF might be important in
defining the time of remission. Further follow-up studies of psoriatic patients treated with these and other therapies could be
very helpful for the understanding of the disturbance in cytokine network in psoriasis and indirectly in its pathogenesis.

ARGIRIA
André Lencastre!, A. Lladd?, V. Brotas?, A. Joao', L. Lobo!
'Servico de Dermatologia e “Servico de Medicina 2.3, Hospital dos Capuchos, Lisboa

Relato do Caso: Descreve-se o caso de um doente de 70 anos, trabalhador rural, com histéria pregressa de Sinusite
Crénica e o diagnéstico recente de Adenocarcinoma do Célon, que apresentava dermatose assintomdtica, aparentemente
com 5 anos de evolucao, caracterizada pela pigmentacé@o acinzentada generalizada da pele e leitos ungueais, mais evi-
dente em dreas fotoexpostas. Registava-se no passado o uso prolongado de Vitelinato de Prata a 10%, por via nasal. Foi
efectuado o diagnéstico clinico e histopatolégico de Argiria.

Discuss@o: O primeiro caso relatado de Argiria é atribuido a Angelus Sala em 1647. Representa um quadro clinico
raro que resulta da absorcéo crénica de produtos com elevado conteddo em prata, levando & deposicéo de granulos de
prata na pele, mucosas e érgdos internos provocando nos mesmos uma descoloracéo azul-acinzentada. E considerada
uma situag@o incurdvel ndo havendo forma de eficaz de remover os depésitos de prata dos tecidos afectados. A quantidade
de prata absorvida necessdria para desencadear a Argiria é desconhecida. Séo rarissimos os casos associados a morbi/
mortalidade significativas (habitualmente no contexto de contacto abrupto e em elevada quantidade), pelo que se cré que
além do impacto cosmético, a quantidade de prata presente no organismo dos doentes com Argiria néo tem efeitos signi-
ficativos no seu estado de satde fisico.

Concluséo: O caso relatado representa uma curiosidade dermatolégica que é actualmente cada vez mais rara.

RETALHOS TUNELIZADOS PARA RECONSTRUQAO DO PAVILHAO AURICULAR. REVISAO DE 12 CASOS
Nuno Menezes', Marta Almeida?, Carlos Marques®

'Servico de Dermatologia e Venereologia, Centro Hospitalar Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia; ?Servico de Dermatologia
e Venereologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos; 3Servico de Dermatologia e Venereologia, Centro Hospitalar de Trds
os Montes e Alto Douro, Vila Real

Introducéo: O pavilhdo auricular é de extrema importéncia na condugdo do som ao canal auditivo externo assim como
na preservacdo da harmonia estética geral da face . Anatomicamente é uma estrutura especial pois é constituida por pele
e cartilagem, facto que associado com a sua pequena dimenséo e contorno sinuoso torna um desafio a cirurgia recons-
trutiva desta regiGo. Apenas pequenos defeitos cirdrgicos da concha ou do anthélix podem ser encerrados primariamente.
Sdo opcdes reconstrutivas a realizagdo de enxertos (se o pericdndrio é preservado), retalhos tunelizados ou retalhos de
transposig@o em 2 tempos cirdrgicos.

Material e Métodos: Realizou-se a revisdo de todos os casos de reconstrucéo do pavilhdo auricular usando retalhos
tunelizados realizados no Servico de Dermatologia do Centro Hospitalar de Trés-os-Montes e Alto Douro.

Resultados: Foram realizados 12 reconstrucées do pavilh@o auricular com retalhos tunelizados, 4 dos quais em ilha
tipo “revolving door” e 8 utilizando retalhos tunelizados e desepidermizados de avanco ou transposicéo. Néo se verificaram
casos de necrose ou infeccdo no pds-operatério. O aspecto estético e a funcionalidade foram conservados com sucesso
apds a reconstrucéo em todos os casos.

Conclus@o: O uso de retalhos tunelizados constitui uma alternativa imprescindivel para a reconstrucdo de defeitos ci-
rérgicos do pavilhdo auricular pois permitem a reconstrucdo num Gnico tempo cirlrgico, fornecem um suprimento vascular
adequado e portanto com menor taxa de necrose que os enxertos, tendo a vantagem adicional de uma melhor preserva-
¢Go do aspecto estético e funcional deste importante segmento anatémico. A escolha entre retalhos em ilha tipo “revolving
door”, ou retalhos de avanco ou transposicéo desepidermizados relaciona-se sobretudo com o tamanho e localizacéo do
defeito. Os retalhos em ilha tm tanto maior sucesso quanto maior for o defeito pois maior serd o pediculo.
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TERAPIA FOTODINAMICA NO TRATAMENTO DE ONICOMICOSES
Joana Gomes, C.Vilarinho, F. Ventura, M. L. Duarte, C. Brito
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Braga

Introdugdo: As onicomicoses t&m uma elevada incidéncia na populagéo em geral, constituindo um importante proble-
ma de satde publica. Actualmente, existem multiplas opgdes terapéuticas, no entanto nenhum método tem altas taxas de
cura a longo prazo e existem vdrias contra-indicacdes para o uso dos antifingicos sistémicos.

Obijectivo: Avaliar a eficacia da terapia fotodindmica (TFD) no tratamento das onicomicoses.

Material e métodos: Recrutamos 4 doentes com idades compreendidas entre os 53 e os 70 anos. Em todos os do-
entes foi confirmado o diagndstico de onicomicose através de exame micolégico directo e cultura. O prato ungueal era
inicialmente preparado através do uso de creme de ureia a 40% sob oclusdo durante 7 dias. Posteriormente era realizado
um ciclo de TFD usando como fotossensibilizante o éster de metilo do dcido 5-aminolevulinico. Quatro semanas apés o
doente era reavaliado e repetia-se o exame micoldgico, se fosse positivo o doente era sujeito a novo ciclo de TFD. O mes-
mo sucedia apds um més. Resultados: Em dois doentes foi apenas necessdrio realizar um ciclo de TFD e néo se registaram
recorréncias, tendo até & data um ano de seguimento. Noutro doente foi necessdria a realizacéo de dois ciclos de TFD,
mas também sem recorréncias. No quarto doente, o exame micolégico directo e a cultura foram negativos um més apds
o primeiro ciclo de TFD, no entanto verificou-se uma recorréncia passado 2 meses, pelo que se repetiu mais um ciclo de
TFD, mas aos 6 meses verificou-se nova recorréncia.

Conclusées: A TFD poderd ser uma opcéo terapéutica alternativa em doentes com contra-indicacées para o uso de
antifingicos sistémicos. No nosso estudo a taxa de cura foi de 75%, no entanto trata-se um estudo limitado. Até & data néo
hd um esquema definido para o tratamento das onicomicoses por TFD.
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