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Resumo As dermatoses neutrofilicas englobam um amplo espectro de doencas caracterizadas
por densa infiltracdo cutanea composta principalmente por neutrofilos. A dermatose neutro-
filica do dorso das maos é atualmente considerada uma variante localizada da sindrome de
Sweet. O uso abusivo de cocaina foi relacionado a uma ampla gama de manifestacdes mucocu-
taneas, incluindo dermatoses neutrofilicas, como o pioderma gangrenoso. Este relato de caso
apresenta um paciente com dermatose neutrofilica do dorso das méaos, no qual o uso abusivo
de cocaina foi identificado como o provavel fator desencadeante.
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Introducao

As dermatoses neutrofilicas sdao um grupo de doencas
cutaneas heterogéneas caracterizadas por densa infiltracao
epidérmica, dérmica ou hipodérmica por neutrofilos. A der-
matose neutrofilica do dorso das maos (DNDM), descrita pela
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primeira vez por Strutton et al., é considerada uma variante
localizada da sindrome de Sweet (SS). Na primeira descricao,
a presenca de vasculite leucocitoclastica em bidpsias de
pele levou os autores a chama-la de ‘‘vasculite pustulosa
das maos’’.! Entretanto, evidéncias atuais sugerem que a
vasculite pode representar um epifenomeno semelhante
ao observado em alguns casos de SS.? O uso abusivo de
cocaina foi relacionado a uma ampla gama de manifestacoes
mucocutaneas.® O presente relato de caso apresenta um
paciente com quadro clinico estereotipado de DNDM, no
qual o uso de cocaina parecia ser o fator desencadeante.

Relato do caso

Homem de 46 anos de idade com histéria prévia de diabe-
tes mellitus tipo 1, fibrilacao atrial, dislipidemia e doenca
de Graves-Basedow apresentava histdria de cinco dias de
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Figura 1  Apresentacdo clinica. Placas eritemato-violaceas,
pustulas e lesdes bolhosas no dorso das méaos.

lesdes cutaneas na regido dorsal das maos, associadas a dor
toracica, tosse e expectoracao leves, que apareceram simul-
taneamente. O paciente nao apresentava febre ou outros
sintomas agudos. Ele nao havia comecado a tomar nenhum
medicamento novo, mas reconheceu o uso frequente de
cocaina por oito meses.

A radiografia do torax revelou opacidade do angulo cos-
tofrénico direito relacionado a derrame pleural. Assim, foi
feito o diagnostico de pneumonia atipica e, portanto, foi
indicado o tratamento com amoxicilina-clavulanato e, pos-
teriormente, com azitromicina. No entanto, o paciente nao
apresentou melhora. A tomografia computadorizada (TC)
toracoabdominal mostrou infiltrado bilateral difuso, suges-
tivo de doenca inflamatoria das pequenas vias aéreas e
derrame pleural discreto.

A bioquimica sérica mostrou descompensacao glicémica
(299 mg/dL e HbA1C=10,6%) e reagentes de fase aguda
elevados (velocidade de hemossedimentacao [VHS] =58 mm;
proteina C-reativa [PCR] =4,55mg/dL). O hemograma com-
pleto revelou leucocitose (14 mil/mm?) e neutrofilia (10,4
mil/mm?). Os marcadores tumorais e a eletroforese de
proteinas estavam dentro dos limites normais. Testes de
autoimunidade (incluindo anticorpos antinucleares [ANAs]
e antigenos extraidos do nucelo [ENAs]), testes soroldgicos
para virus da imunodeficiéncia humana, virus da hepatite B
e C e infeccoes do trato respiratorio (incluindo Chlamydia
pneumoniae, Legionella sp., Mycoplasma pneumoniae,
Coxiella sp. e virus sincicial respiratério) foram negativos.

Figura 3
tica e acimulo subcoérneo de grande quantidade de neutrofilos.
Denso infiltrado neutrofilico esta presente na derme superior
(Hematoxilina & eosina, 8x).

Em pequeno aumento, observa-se epiderme acanto-

O exame dermatologico revelou placas edematosas
eritemato-violaceas bilaterais, parcialmente ulceradas, e
pustulas coalescendo formando lesées bolhosas hemorra-
gicas na face dorsal das maos (figs. 1 e 2). O exame
histopatoldgico mostrou acantose com formagao de bolha
neutrofilica subcornea e denso infiltrado inflamatorio inters-
ticial dérmico predominantemente composto por neutrofilos
(figs. 3 e 4). Além disso, estavam presentes cariorrexe,
extravasamento de eritrocitos e edema subepidérmico. A
cultura de esfregaco nao identificou microrganismos pato-
génicos.

O paciente foi tratado com 30mg de prednisona oral
diariamente em regime de reducao gradual por oito sema-
nas, juntamente com creme de betametasona/gentamicina.
A terapia com esteroides resultou resposta acentuada das
lesbes cutaneas e dor toracica. Além disso, o paciente
interrompeu o uso de cocaina desde a hospitalizacao até
o presente. Durante o seguimento de um ano, nao houve
recorréncia das lesdes cutaneas e o paciente permaneceu
totalmente assintomatico.

Discussao

A DNDM é atualmente considerada uma variante localizada
incomum da SS.* Clinicamente, a DNDM é caracterizada por
placas e nodulos eritemato-violaceos, frequentemente ulce-
rados, afetando predominantemente o dorso das maos.“ Esse

Figura 2

Detalhe de lesées individuais de dermatose neutrofilica do dorso das maos. (A), Placa violacea crostosa; (B), grande

bolha com base eritematosa na regiao radial da mao direita; (C), lesao com exsudato purulento sobre a articulacao interfalangeana

da mao esquerda.

575



M. Alvarez-Salafranca, M. Garcia-Garcia, B. de E. Yangiiela

Figura 4 Grande aumento mostrando denso infiltrado dér-
mico de neutrdfilos (Hematoxilina & eosina, 20x).

distarbio tem predilecao pela regido radial das maos e geral-
mente é bilateral.” Distribuicao localizada, caracteristicas
clinicas e infiltracao neutrofilica geralmente levam ao diag-
nostico inicial de infeccdo cutanea. Entretanto, as lesdes
nao respondem aos antibidticos e as culturas sao negativas.*
0 exame de sangue geralmente mostra leucocitose, neutro-
filia e VHS elevada. No entanto, esses achados sao menos
comuns do que na SS classica.’

A maioria dos casos de SS classica é idiopatica. Contudo,
como na SS classica, existe uma associacdo significativa
entre DNDM e doenca sistémica. Nesse sentido, disturbios
hematoldgicos (principalmente sindrome mielodisplasica e
discrasias de células plasmaticas), tumores de o6rgaos soli-
dos, doenca inflamatéria intestinal e infeccdes recentes
foram relatados como fatores desencadeantes.’ Por esse
motivo, é de suma importancia a realizacao de exame fisico
minucioso e a solicitacao de exames complementares para
descartar doenga sistémica subjacente.

O envolvimento pulmonar na SS classica é raro. Lesdes
cutaneas e acometimento pulmonar sao geralmente con-
comitantes, e os sintomas mais comuns sao a dispneia e a
tosse. Os achados radiologicos variam de infiltrados inters-
ticiais unilaterais ou bilaterais a opacidades pulmonares,
com ou sem derrame pleural.® Quando realizados, o exame
citolégico ou a bidpsia podem revelar alta proporcao de
neutrofilos com culturas negativas. No presente caso, essas
investigacoes nao foram realizadas por causa dos sintomas
leves e da rapida melhora com esteroides. Que seja de
nosso conhecimento, nao ha relatos anteriores de suspeita
de envolvimento pulmonar na DNDM.>

Histopatologicamente, a DNDM é caracterizada por infil-
trado neutrofilico dérmico denso com edema dérmico
associado.’ Entretanto, os achados de vasculite leucocito-
clastica sao mais frequentes do que na SS classica. Esses
achados sao provavelmente secundarios ao dano endote-
lial e ndo sdo necessarios para fazer o diagnostico.”>” A
imunofluorescéncia direta é tipicamente negativa.

Embora a resolucao espontanea seja raramente descrita,
os pacientes com DNDM geralmente recebem tratamento sis-
témico. Apesar de os corticosteroides sistémicos serem a
base do tratamento, muitos pacientes se beneficiam do uso
de um agente sistémico com efeito poupador de esteroide
para evitar recorréncias, principalmente a dapsona. Outros
medicamentos alternativos sdao colchicina, tetraciclina ou
iodeto de potéassio.*®

As manifestacdes mucocutaneas do abuso de cocaina
foram recentemente revisadas.® A vasculopatia induzida por
cocaina é um fendmeno bem descrito que se manifesta
como placas purpuricas envolvendo predominantemente as
orelhas, o nariz e outras regides da face. Essa erupcao pur-
purica esta relacionada a trombose microvascular com ou
sem vasculite leucocitoclastica. Levamisol, um adulterante
da cocaina, foi identificado como um fator desencadeante
para a resposta autoimune associada a esse fenémeno. °

Em relacdo as dermatoses neutrofilicas, o pioderma
gangrenoso (PG) secundario ao uso cronico de cocaina é
bem documentado e tende a se apresentar com lesdes
multiplas.?® De fato, a evidéncia mais forte para PG indu-
zido por drogas estd relacionada a cocaina.’” O exame
histopatoldgico pode mostrar alteragoes de vasculite como
achado caracteristico, mas nao constante. Ainda nao esta
definido se o levamisol pode ser implicado na patogenia
do PG relacionado & cocaina.®’ Jeong et al. propéem que
o levamisol esteja possivelmente implicado na patogénese
do PG induzido por cocaina em razdo da semelhanca no
perfil soroldgico de ambas as doencas. Nesse sentido, os
anticorpos anticitoplasma de neutréfilos com padrao peri-
nuclear (p-ANCA) e os anticorpos antifosfolipides estao
frequentemente elevados tanto na toxicidade vasculopa-
tica do levamisol quanto no PG.° Levando-se em conta que
as dermatoses neutrofilicas sdo frequentemente conside-
radas espectrais e que ha uma sobreposicao significativa
entre esses quadros dermatologicos, € razoavel supor que
a cocaina adulterada com levamisol pode estar envolvida na
génese de outras doencas cutaneas neutrofilicas.

Este relato de caso apresenta um paciente com DNDM,
no qual o uso de cocaina foi identificado como o possivel
fator desencadeante. A suspensao do uso de cocaina junta-
mente com o tratamento adequado da fase aguda levou a um
tempo prolongado sem recorréncias e sem necessidade de
terapia de manutencao. Que seja de nosso conhecimento,
a relagdo entre cocaina e DNDM nao tinha sido relatada
anteriormente.
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