CARTA - CASO CLINICO

Figura 3  Dermatoscopia apos remocao de crostas, demons-
trando vasos glomerulares.
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Doenca linfoproliferativa, hidroa
vaciniforme-simile (DLP-HV),

é associada ao virus Epstein-Barr
(EBV)ifr,i‘mﬁr

Prezado Editor,

Este é o caso de uma crianca hispanica de 12 anos de
idade, sexo masculino, com historia de ‘‘nodulos’’ que
apresentavam ulceracdao na face e nos membros inferi-
ores e superiores, e que deixavam mdltiplas cicatrizes,
havia seis anos. O paciente foi atendido em decorréncia de
edema facial ha 20 dias, associado a diminuicdo da acuidade
visual. O oftalmologista relatou necrose do olho esquerdo.
Ao exame fisico, 0 menino apresentava edema periorbital,
erupcoes papulovesiculares na regiao frontal esquerda, que
deixavam cicatrizes varioliformes (fig. 1). Foi realizada biop-
sia de pele, que evidenciou necrose epidérmica, infiltrados
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linfoides perivasculares e perianexiais atipicos com angio-
centricidade.

A analise imuno-histoquimica evidenciou linfocitos T
citotoxicos (CD3+, CD8+, perforina+, CD56—) com ki67 de
20% e hibridizacao in situ positiva para o virus Epstein-
-Barr (EBER, do inglés Epstein-Barr Encoded Early RNAs)
(figs. 2 e 3). Foi realizada bidpsia da conjuntiva, com
evidéncia de tecido necrético, e o teste de reacdo em
cadeia da polimerase (PCR) foi positivo para virus Epstein-
-Barr (EBV). A carga viral de EBV no sangue foi positiva
(197.929 copias/mL). Considerando todos esses dados,
foi realizado um diagnostico de DLP-HV. As tomogra-
fias computadorizadas mostraram adenopatia cervical e
hepatoesplenomegalia. A biopsia do nodulo cervical e da
medula 6ssea foi negativa para malignidade. O tratamento
adequado com talidomida oral 100 mg/dia foi iniciado,
alcancando resposta clinica.

Casos de DLP-HV nas Américas foram descritos em
criancas do México, Peru e Bolivia."? De acordo com alguns
estudos, o DNA viral esta elevado na maioria dos pacientes,
sugerindo uma infeccdo cronica por EBV e uma susceti-
bilidade genética para defeitos especificos em relacdo a
imunidade para o EBV.>* Clinicamente, eles se manifestam
como erup¢des papulovesiculares, com centros necrdticos,
em areas expostas e ndo expostas ao sol." Lie et al. rela-
tam que 12% dos pacientes apresentam sintomas oculares,
incluindo cérnea nebulosa, edema conjuntival, fotofobia e
lacrimejamento.® Infelizmente, nosso paciente apresentava
comprometimento ocular grave e, que seja de nosso conhe-
cimento, ndo ha relatos anteriores dessa associacdo, por
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Figura 1

(A), Edema periorbital e eritema com erupcdes papulovesiculares frontais esquerdas com contetudo hemorragico. (B),

Mltiplas cicatrizes atroficas e algumas anetodérmicas nos membros inferiores.

Figura 2

bt

Vol o T sy e Y
¢ - 4 . B oy ~
FRRL N T
| 55 e WA N !
5 . -t W ) “ry
8%y N AT e %
tre, Wne fu R “%
P i? Rle YV Lol <
; of 'y * 5 -
v, al et S Pl %
B0 ¢ Lo 08 8 N Ty
% % w7,
. ": P 4 * by
e s el s
[\ o3 3 ’
s ol
= : L% ]
Figura3  Hibridizacao in situ positiva para EBV (setas) (Hema-

toxilina & eosina, 100x).

isso propomos essa nova caracteristica, em razao do quadro
clinico e da positividade para DNA do EBV.
Histopatologicamente, a epiderme exibe necrose extensa
com ulceracao e angiocentricidade como achados comuns
nos vasos.! Os achados frequentes incluem um infiltrado
denso de células linfoides atipicas de tamanho pequeno a

B

e

*
“—v\_

(A), Infiltrados linfoides perivasculares e perianexiais atipicos. (B), Angiocentricidade.

médio e nlcleos pleomorficos localizados principalmente ao
redor dos anexos e dos vasos sanguineos. '

A analise imuno-histoquimica demonstrou uma populacao
linfoide (CD3+, CD5+ e CD7+)"' com fendtipo citotéxico ou
natural killer (CD8+ e CD56+, respectivamente).’ O fenotipo
mais frequente é um infiltrado linfoide citotoxico, como em
nosso paciente, com marcadores citotoxicos positivos.'=> O
desempenho do EBER ¢é codificado para a deteccao de RNA
do EBV, e a positividade desse teste foi relatada em até
100%. "33

O principal diagnostico diferencial é hidroa vaciniforme
classica. Como a DLP-HYV, a hidroa vaciniforme classica apa-
rece em criancas, apresenta erupcoes papulovesiculares
com centro crostoso e cicatrizes varioliformes posteriores.
Entretanto, sua localizacdo é limitada a areas expostas ao
sol, sem edema facial ou comprometimento sistémico. O
diagnostico diferencial histopatoldgico inclui outros linfo-
mas associados ao EBV - por exemplo, linfoma NK nasal, que
se caracteriza por um curso clinico rapidamente progressivo,
CD56+ e CD8— na analise imuno-histoquimica.

N&o ha diretrizes para o tratamento em razao da rari-
dade da doenca. Beltran et al. consideram a talidomida um
tratamento (til, por suas propriedades anti-inflamatorias e
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antiproliferativas.” Quatro pacientes peruanos receberam
100 mg de talidomida por via oral diariamente com resulta-
dos diferentes.? Nosso paciente apresentou remissao clinica
de 12 meses apos tratamento com talidomida, apoiando seu
uso como agente imunomodulador de primeira linha.
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N-acetilcisteina para o manejo do ‘T‘
transtorno de escoriacao:
resultados encorajadores em duas
pacientes™ " *

Prezado Editor,

0 transtorno de escoriacao (TE), também chamado de der-
matotilexomania, é caracterizado por escoriacao recorrente
da pele (skin picking), levando a lesdes cutaneas que variam
de erosbes superficiais a ulceracbes profundas.” A acne
escoriada (AE) € um subtipo de TE no qual o foco sao as
les6es acneicas. O TE causa comprometimento psicossocial
significativo, portanto, necessitam de tratamento eficaz."?
Embora existam varias abordagens, incluindo terapias com-
portamentais e farmacoldgicas, o manejo do TE ainda é um
desafio.'"* Acredita-se que a disfuncdo glutamatérgica e o
estresse oxidativo contribuam para a fisiopatologia do TE.??
Recentemente, a N-acetilcisteina (NAC), um modulador de
glutamato e antioxidante, foi proposta como promissora
alternativa de tratamento para o TE, e um ndimero limitado
de relatos mostrou resultados encorajadores.’=>

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.06.021
* Como citar este artigo: Ozcan D. N-acetylcysteine for managing
neurotic excoriation: encouraging results in two patients. An Bras
Dermatol. 2021;96:390-1.
*¥ Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Facul-
dade de Medicina, Baskent University, Ancara, Turquia.

Paciente do sexo feminino, 75 anos de idade, com histo-
ria de cinco anos de prurido e feridas nas pernas. A paciente
sentia necessidade irresistivel de escoriar a pele, o que se
tornou rotina diaria e resultou em lesoes autoinfligidas na
pele de aparéncia normal. O exame dermatoldgico revelou
multiplas papulas e nodulos eritematosos ou hiperpigmen-
tados, erodidos, escoriados ou liquenificados, de tamanho
variavel e formato irregular em ambas as pernas (fig. 1A). O
hemograma completo e os resultados dos testes de funcao
hepatica, renal e tireoidiana estavam dentro dos limites nor-
mais. O segundo caso era de paciente do sexo feminino, 36
anos de idade, com historia de trés meses de lesdes acneifor-
mes pruriginosas na face. Ela havia utilizado varios produtos
dermocosméticos sem sucesso. A paciente costumava esco-
riar, cocar e espremer essas lesoes e, apesar dos esforcos
repetidos, nao conseguia resistir a esse comportamento.
0O exame dermatologico revelou alguns comeddes, papulas
eritematosas e escoriadas e maculas hiperpigmentadas na
regiao frontal (fig. 2A).

Esfregacos de Tzanck obtidos das lesdes e corados pelo
método de May-Griinwald-Giemsa nao mostraram alteracoes
patologicas. Apds o diagnostico de TE e AE, respectiva-
mente, ambas as pacientes iniciaram tratamento com NAC
(1.200mg/dia, via oral). Os achados clinicos diminuiram
apos duas e seis semanas, na primeira (fig. 1B) e na segunda
paciente (fig. 2B), respectivamente. Nao foram observados
efeitos colaterais, e ambas as pacientes interromperam o
comportamento de autoescoriacdao. O tratamento durou
trés meses e seis semanas, e apos a interrupcdo da terapia
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