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Purpura anular telangiectasica
de Majocchi™**

Prezado Editor,

A plrpura anular telangiectasica de Majocchi é um subtipo
raro de dermatose purplrica pigmentada. E mais comum
em criancas e jovens do sexo feminino e acomete pre-
ferencialmente membros inferiores, de forma simétrica,
com maculas anulares vermelho-acastanhadas.’? A etiolo-
gia é pouco conhecida, podendo estar associada a infeccoes
virais, comorbidades cronicas e uso de medicacdes. O diag-
nostico é clinico e histopatoldgico. Nao ha consenso em
relacdo ao tratamento. O manejo se baseia em relatos
e série de casos com resposta variavel aos tratamentos
propostos.*#

Paciente, 6 anos, sexo feminino, filha de pais con-
sanguineos, com quadro de maculas desde os 2 anos.
Negava sintomas sistémicos, alergias ou uso continuo de
medicacdes, exceto uso esporadico de paracetamol. No
inicio, as lesdes eram eritematosas, que evoluiram para
maculas hipercromicas anulares e/ou irregulares, simétri-
cas em pernas, membro superior direito e uma lesao isolada
em regiao cervical anterior (fig. 1). Fez biopsia de pele da
coxa direita que evidenciou derme superior com infiltrado
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linfo-histiocitario em faixa e extravasamento de hemacias,
além de focos de exocitose de linfocitos e infiltrado mono-
nuclear perivascular, sem derrame pigmentar ou vasculite
(fig. 2). A coloracao de Perls mostrou deposicao de hemos-
siderina na derme papilar (fig. 3). A paciente foi rastreada
para doencas hematoldgicas, infecciosas e reumatologicas,
nao sendo detectadas doencas subjacentes. Optou-se pelo
tratamento com colchicina via oral, sem resposta apds cinco
meses de tratamento.

A purpura anular telangiectasica de Majocchi faz parte
das dermatoses purplricas pigmentadas e se manifesta
com maculas anulares, vermelho-acastanhadas, simétricas
e geralmente assintomaticas. Acomete preferencialmente
criancas e jovens do sexo feminino e nao ha etnia
predominante.’™* Comumente se apresenta nos membros
inferiores, parecendo haver componente ortostatico na fisi-
opatologia da doenca, conforme observado no caso relatado.
A etiologia das dermatoses purplricas pigmentadas ainda
nao é totalmente elucidada e gatilhos nem sempre sao
detectados, o que confere etiologia idiopatica na maioria
das vezes. E descrita associacdo com comorbidades como
diabetes mellitus, hepatites virais, insuficiéncia venosa
periférica e uso de determinadas medicacdes, entre elas
paracetamol, aspirina, carbamazepina, anti-hipertensivos,
infliximabe, interferon-alfa, pseudoefedrina, raloxifeno e
tiamina."“ A paciente nao apresentava qualquer das comor-
bidades supracitadas; o uso esporadico de paracetamol
foi o Unico possivel gatilho identificado na historia cli-
nica. Vale ressaltar que a maioria dos casos € idiopatica.
A administracao de paracetamol ou acetaminofen, mesmo
que eventual, pode ter sido gatilho para o quadro clinico
conforme descrito por Kwon et al.” O diagndstico da purpura
anular telangiectasica de Majocchi é clinico e histopato-
logico. As caracteristicas clinicas tém intima relacdo com
os achados anatomopatologicos. A pigmentacdo das lesdes
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Figura 1  Mdltiplas maculas acastanhadas nas pernas e coxas.
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Figura2 Infiltrado linfo-histiocitario na derme superior, assim
como extravasamento de hemacias. Possivel ver focos de exo-
citose de linfocitos (Hematoxilina & eosina, 400x).

deve-se ao extravasamento de hemacias e a deposicao de
hemossiderina visualizados na derme papilar. E possivel
também observar infiltrado inflamatorio perivascular com-
posto por linfocitos, histiocitos e células de Langerhans.
Esses achados corroboram a possivel associacdao das der-
matoses purplricas pigmentadas com imunidade celular,
0 que contribui para a fragilidade capilar. A participacao
da imunidade humoral também parece estar presente e
pode ser evidenciada pela imunofluorescéncia direta, com
a deteccao de depdsitos perivasculares de imunoglobulinas
e complemento. Podem ocorrer focos de exocitose de lin-
focitos, conforme visto no caso clinico. Nao ha vasculite
leucocitoclasica nem epidermotropismo.>“ O conhecimento

Figura 3  Deposicao de hemossiderina na derme papilar (Azul
da Prussia de Perls, 200x).

dessa entidade e seu diagnostico precoce podem possibi-
litar a avaliacdo da presenca de gatilhos e nortear seu
manejo.
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Eritema necrolitico migratorio n
associado a ceratodermia plantar
dolorosa. Nova pista diagnostica

para essa sindrome paraneoplasica?™**

Prezado Editor,

A ocorréncia de episddios recorrentes de lesdes cutaneas
em areas intertriginosas € membros inferiores, com anos
de evolucao, pode ser forma de apresentacao do eritema
necrolitico migratério (ENM), uma doenca dermatologica
paraneoplasica associada a glucagonoma maligno em 90%
dos casos.’

Neste relato é apresentada paciente de 59 anos com his-
torico de ceratoconjuntivite, astenia e constipacao. Ela foi
encaminhada para avaliacdo de lesdes cutaneas recorren-
tes com quatro anos de evolucdo. A paciente apresentava
placas eritematosas e escamosas e hiperpigmentacao nas
pernas, regido glutea, regidao da virilha, coxas e cotove-
los, sem sintomas sistémicos associados (fig. 1). A paciente
havia realizado varias biopsias de pele com diagnoésticos de
toxoderma e eczema, mas a paciente negou uso de drogas.
Uma nova bidpsia evidenciou epiderme com area central
palida bem demarcada devido a presenca de ceratindcitos
apoptoticos de aparéncia vacuolada sob camada de hiper-
ceratose e paraceratose extensas (fig. 2). Isso determinava
uma imagem de ‘‘bandeira tricolor’’ e sugeriu deficiéncia
vitaminica. Além disso, foi observado déficit de zinco e aci-
dos graxos e, apds o inicio da suplementacao de vitaminas e
zinco, a paciente permaneceu assintomatica por oito meses.
No entanto, apresentou episodios mais graves com bolhas,
edema e descamacao predominantemente na face dorsal

DOI referente ao artigo:

https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.02.011

* Como citar este artigo: Gracia-Darder |, Ramos D, Boix-Vilanova
J, Bauza-Alonso AF. Necrolytic migratory erythema associated with
painful plantar keratoderma. A new diagnostic clue for this parane-
oplastic syndrome? An Bras Dermatol. 2020;95:666-8.

*¥* Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Son
Espases University Hospital, Palma de Mallorca, Baleares, Espanha.

dos pés, associados a ceratodermia plantar muito dolorosa
(fig. 3).

Com a suspeita de ENM e altos niveis de glucagon, foi feita
tomografia computadorizada abdominal que mostrou massa
de 4cm no pancreas e a presenca de glucagonoma maligno
foi confirmada pela anatomia patoldgica. As lesdes cuta-
neas foram completamente resolvidas apos a resseccao do
tumor. No entanto, um ano depois, a paciente desenvolveu
metastase hepatica sem recorréncia de lesdes cutaneas.

Embora o glucagonoma maligno possa ser acompa-
nhado por sintomas sistémicos como diarreia, perda de
peso, diabetes de surgimento recente, anemia normocitica,
deficiéncia de zinco ou deficiéncia de acidos graxos ou ami-
noacidos, entre outros, o ENM pode ser o primeiro e Unico
sintoma de glucagonoma.?* A patogénese do ENM pode ser
explicada pelo fato de a hiperglucagonemia estimular a
gliconeogénese e a lipdlise dos hepatocitos, levar a hipoami-
noacidemia. A disfuncao hepatica resulta em diminuicao da
albumina, principal transportadora de zinco e acidos gra-
xos, contribui assim para a deficiéncia de acidos graxos e
zinco. O glucagon também causa deficiéncias de vitamina B
e nutrientes, como a deficiéncia de zinco, que podem con-
tribuir para o aumento dos niveis de acido araquidonico,
prostaglandinas e leucotrienos e predispor, assim, os indi-
viduos a desenvolver lesoes inflamatorias da pele, como o
ENM e a classica necrélise epidérmica observada no exame
histologico." A evolucao das lesbes cutaneas em surtos, que
as vezes apresentam cura espontanea, a histologia inespe-
cifica em alguns casos e a longa duracdo das lesdes sdo a
razao para o atraso no diagndstico.’ E importante ressal-
tar que a imagem histoldgica da ‘‘bandeira tricolor’’ esta
associada nao apenas a lesoes cutaneas por déficits nutri-
cionais e eritema necrolitico acral, mas também a lesoes
cutaneas avancadas do ENM.* No presente caso, destacou-se
também a presenca de uma ceratodermia plantar dolorosa,
associacao nao previamente relatada na literatura e que
foi completamente resolvida com a remocao da neoplasia.
Embora o glucagonoma maligno seja tumor de crescimento
lento, mais de 50% dos casos ja apresentam envolvimento
metastatico no momento do diagnéstico.®> Por esse motivo,
é crucial destacar a importancia de um diagnostico precoce
dessa apresentacao clinica, o que pode prevenir o apareci-
mento de metastases que levariam a pior progndstico. Este
relato descreve o caso de uma paciente com lesdes cuta-
neas recorrentes, em que os achados histologicos foram a
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