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Sindrome PASH: nova abordagem
cirargica™**

Prezado Editor,

A sindrome PASH é sindrome autoinflamatoria (SAl) rara que
consiste em pioderma gangrenoso (PG), ache conglobata e
hidradenite supurativa (HS)." Nenhum tratamento padrao
foi determinado, embora os relatos de casos tenham se
concentrado em antibidticos, imunossupressores e agentes
bioldgicos sistémicos.??

Um homem de 45 anos apresentou historia de 20 anos
de HS nas axilas e regido inguinal (estagio Il de Hurley;
fig. 1A e B). Ele estava em tratamento para diabetes com
metformina, e apresentava infeccao crénica por hepatite B.
Um cisto pilonidal sacrococcigeo estava presente (fig. 1C),
assim como cicatrizes do tipo ‘‘ice pick’’ (resultantes de
acne conglobata na adolescéncia) (fig. 1D). O tratamento
da HS com varios antibioticos sistémicos falhou. Imunos-
supressores/agentes bioldgicos foram contraindicados em
razdo da infeccdo por hepatite B. Uma excisao cirlrgica
ampla foi realizada sob anestesia local (axilas e regiao
inguinal, sequencialmente), com aproximacao das bordas e
cicatrizacao por segunda intencao (fig. 2). O paciente foi
instruido a manter a abducao.

DOI of original article:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.08.034.
* Como citar este artigo: Cawen |, Navarrete J, Agorio C.
PASH syndrome: a novel surgical approach. An Bras Dermatol.
2022;97:121-3.
*¥ Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Hospital
de Clinicas ‘‘Dr. Manuel Quintela’’, Montevideo, Uruguai.

Seis semanas apds a cirurgia, ele desenvolveu uma
lesdao de crescimento rapido no membro inferior esquerdo
(fig. 3A), com dor intensa, mas sem envolvimento sistémico.
Isso foi interpretado como infeccao bacteriana da pele ou
possivelmente PG, e antibidticos intravenosos de amplo
espectro foram iniciados de forma empirica (penicilina,
clindamicina e ciprofloxacina por dez dias), com pomada de
clobetasol 0,05%. O paciente apresentou boa resposta, com
formacao de cicatriz cribriforme (fig. 3B). A histopatologia
mostrou a presenca de infiltrado neutrofilico denso. As
culturas foram consistentemente negativas. O diagndstico
foi de PG e o caso foi definidko como sindrome PASH.
Exames laboratoriais (hemograma completo, VHS, provas
de funcao renal e hepatica), colonoscopia e endoscopia
digestiva alta foram normais. A analise de sequenciamento
e o teste de delecao/duplicacdo dos genes LPIN2, MEFYV,
MVK, NLRP3, PSTPIP-1 e TNFRSF1A nao mostraram variantes
patogénicas. Apos um seguimento de 36 meses, o paciente
nao apresentou recorréncia de PG ou HS.

As doencas que constituem a sindrome PASH parecem ter
comportamentos temporais e respostas independentes ao
tratamento. Ha 31 outros casos de sindrome PASH na litera-
tura disponivel, dos quais 29 contam com estudo genético,
mostrando mutacdes heterogénicas (anteriormente encon-
tradas em outras SAls) em oito casos (8/29; 27,6%). Os cistos
pilonidais ndo foram descritos na sindrome PASH, embora
facam parte da tétrade de oclusao folicular (junto com a
celulite dissecante). Embora os corticosteroides sistémicos
sejam o tratamento de escolha para o PG, os antibidticos
sistémicos e os corticosteroides topicos sdo uma opcao tera-
péutica viavel em pacientes diabéticos.

Dada a boa experiéncia da instituicao com cirurgia em HS
nao PASH, bem como em outros centros, essa estratégia foi
escolhida e os bons resultados obtidos foram destacados,
algo que nao foi descrito anteriormente para a sindrome
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CARTA - CASO CLINICO

Figura 1

Hidradenite supurativa na axila esquerda (A), e na axila direita (B), antes da intervencéo cirdrgica. (C), Cisto pilonidal

sacrococcigeo. (D), Cicatriz do tipo ‘‘ice pick’’ resultante de acne grave.

Figura 2 (A), Excisdo cirurgica ampla da hidradenite supu-
rativa na axila direita, com aproximacdao de bordas. (B),
Cicatrizacdo por segunda intencdo com alginato de calcio
seguido de curativo de hidrocoloide com 36 semanas, com certa
retracdo, mas sem comprometimento funcional.

Figura 3  (A), Pioderma gangrenoso (lesao eritematosa com
bolhas, pUstulas e fundo violaceo) na perna esquerda antes dos
antibioticos intravenosos de amplo espectro e corticosteroides
topicos de alta poténcia. (B), Um més apos o tratamento; cica-
trizes cribriformes podem ser vistas.

PASH.* Isso também poupa o paciente da imunossupressao
e de outros efeitos adversos dos agentes biologicos, a um
custo menor. O risco de patergia é uma limitacdo. Sao reco-
mendadas trés puncdes intradérmicas com agulha 20-G na
regiao ventral do antebraco, sendo os pacientes com HS e
acne grave avaliados 48 horas antes da cirurgia ser consi-
derada, pois podem representar um caso de sindrome PASH
latente.?
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Um conhecimento mais profundo da etiopatogenia pode
levar a estratégias terapéuticas direcionadas; entretanto,
isso certamente representara um desafio em doenca tao
polimorfica quanto a PASH. O tratamento, portanto, deve ser
individualizado e, considerando-se que a cirurgia apresentou
resultados promissores, acredita-se que a mesma mereca
mais pesquisas.
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Dermatite seborreica-simile e ‘ uuuuuu ‘
disfuncao hepatica em lactente:
sinalizadores de histiocitose de
células de Langerhans™ **

Prezado Editor,

Relatamos o caso de uma menina de um 1 ano e 5 meses
que apresentava descamacao e prurido no couro cabeludo
havia seis meses, sem resposta a corticoides e antiflingicos
topicos. O exame fisico evidenciou déficit pondero-estatural

DOI of original article:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.08.035.

* Como citar este artigo: Antoniali D, Lugdo HB, Elias D, Souza CS.
Seborrheic-like dermatitis and liver dysfunction in an infant: signs
of Langerhans cell histiocytosis. An Bras Dermatol. 2022;97:123-5.

** Trabalho realizado na Divisdo de Dermatologia, Departamento
de Clinica Médica, Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto, Uni-
versidade de Sao Paulo (USP), Ribeirao Preto, SP, Brasil.

(percentil 3 de altura e 1 de peso); papulas coalescentes
encimadas por crostas hematicas e melicéricas, sobre base
eritémato-descamativa no couro cabeludo e regides tem-
poral e retroauricular (fig. 1); lesdes eritémato-infiltradas
exulceradas na axila esquerda e vulva e erosdes no palato
mole. Figado endurecido, palpavel a 5 cm do rebordo
costal direito. Sem adenomegalias. Exames complemen-
tares evidenciaram anemia (Hb: 9,8 mg/dL), alteracao
em exames hepaticos (TGO: 136 U/L, TGP: 152 U/L,
fosfatase alcalina: 1821 U/L, gama-GT: 907,3 U/L); ultras-
sonografia com figado no limite superior da normalidade,
ecotextura heterogénea e areas de hiperecogenicidade
periportal; colangioressonancia magnética e cintilografia
Ossea sem alteracdes; histopatologico de pele com infil-
trado liquenoide de células de Langerhans, e positividade
imuno-histoquimica difusa para CD1a e S100 (fig. 2). Assim,
foi estabelecido o diagndstico de histiocitose de células
de Langerhans (HCL) com lesoes dermatite seborreica-
-simile e envolvimento hepatico. Foi instituido tratamento
oncolégico com prednisona e vimblastina por 12 sema-
nas, sem melhora das lesdes cutaneas. Apés um més do
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