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Síndrome PASH: nova abordagem
cirúrgica�,��

Prezado  Editor,

A  síndrome  PASH  é  síndrome  autoinflamatória  (SAI)  rara  que
consiste  em  pioderma  gangrenoso  (PG),  acne  conglobata  e
hidradenite  supurativa  (HS).1 Nenhum  tratamento  padrão
foi  determinado,  embora  os relatos  de  casos  tenham  se
concentrado  em  antibióticos,  imunossupressores  e  agentes
biológicos  sistêmicos.2,3

Um homem  de  45  anos  apresentou  história  de  20  anos
de  HS  nas  axilas  e  região  inguinal  (estágio  III de  Hurley;
fig.  1A  e  B).  Ele  estava  em  tratamento  para  diabetes  com
metformina,  e  apresentava  infecção crônica  por  hepatite  B.
Um  cisto  pilonidal  sacrococcígeo  estava presente  (fig.  1C),
assim  como  cicatrizes  do tipo  ‘‘ice  pick’’  (resultantes  de
acne  conglobata  na  adolescência)  (fig. 1D).  O  tratamento
da  HS  com vários  antibióticos  sistêmicos  falhou.  Imunos-
supressores/agentes  biológicos  foram  contraindicados  em
razão  da  infecção  por hepatite  B. Uma  excisão  cirúrgica
ampla  foi  realizada  sob  anestesia  local  (axilas  e  região
inguinal,  sequencialmente),  com  aproximação das bordas  e
cicatrização  por  segunda  intenção (fig.  2).  O  paciente  foi
instruído  a  manter  a  abdução.
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Seis  semanas  após a  cirurgia,  ele  desenvolveu  uma
lesão de crescimento  rápido  no  membro  inferior  esquerdo
(fig.  3A),  com  dor intensa,  mas  sem  envolvimento  sistêmico.
Isso  foi  interpretado  como  infecção bacteriana  da  pele  ou
possivelmente  PG, e  antibióticos  intravenosos  de  amplo
espectro  foram  iniciados  de  forma  empírica  (penicilina,
clindamicina  e  ciprofloxacina  por  dez dias),  com  pomada  de
clobetasol  0,05%.  O  paciente  apresentou  boa  resposta,  com
formação  de cicatriz  cribriforme  (fig. 3B).  A histopatologia
mostrou  a presença de  infiltrado  neutrofílico  denso.  As
culturas  foram  consistentemente  negativas.  O  diagnóstico
foi  de PG  e  o  caso foi definido  como  síndrome  PASH.
Exames  laboratoriais  (hemograma  completo,  VHS,  provas
de  função  renal  e  hepática),  colonoscopia  e  endoscopia
digestiva  alta  foram  normais.  A análise  de  sequenciamento
e  o  teste  de deleção/duplicação dos  genes  LPIN2,  MEFV,
MVK,  NLRP3,  PSTPIP-1  e  TNFRSF1A  não mostraram  variantes
patogênicas.  Após  um  seguimento  de 36  meses,  o  paciente
não  apresentou  recorrência  de PG  ou HS.

As  doenças  que  constituem  a  síndrome  PASH  parecem  ter
comportamentos  temporais  e respostas  independentes  ao
tratamento.  Há 31  outros  casos  de síndrome  PASH  na  litera-
tura  disponível,  dos  quais  29  contam  com  estudo  genético,
mostrando  mutações  heterogênicas  (anteriormente  encon-
tradas  em  outras  SAIs)  em  oito  casos  (8/29;  27,6%).  Os  cistos
pilonidais  não foram  descritos  na  síndrome  PASH,  embora
façam  parte  da  tétrade  de  oclusão  folicular  (junto  com  a
celulite  dissecante).  Embora  os  corticosteroides  sistêmicos
sejam  o  tratamento  de escolha  para  o  PG,  os  antibióticos
sistêmicos  e os corticosteroides  tópicos  são  uma  opção  tera-
pêutica  viável  em  pacientes  diabéticos.

Dada  a  boa  experiência  da  instituição com  cirurgia  em  HS
não  PASH,  bem  como  em  outros  centros,  essa  estratégia  foi
escolhida  e  os bons  resultados  obtidos  foram  destacados,
algo  que  não  foi  descrito  anteriormente  para  a síndrome
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CARTA  -  CASO  CLÍNICO

Figura  1  Hidradenite  supurativa  na  axila  esquerda  (A),  e  na  axila  direita  (B),  antes  da  intervenção  cirúrgica.  (C),  Cisto  pilonidal
sacrococcígeo.  (D),  Cicatriz  do tipo ‘‘ice  pick’’  resultante  de acne  grave.

Figura  2  (A),  Excisão  cirúrgica  ampla  da  hidradenite  supu-
rativa na  axila  direita,  com  aproximação  de  bordas.  (B),
Cicatrização por  segunda  intenção  com  alginato  de  cálcio
seguido  de  curativo  de  hidrocoloide  com  36  semanas,  com  certa
retração, mas  sem  comprometimento  funcional.

Figura  3  (A),  Pioderma  gangrenoso  (lesão  eritematosa  com
bolhas, pústulas  e fundo  violáceo)  na  perna  esquerda  antes  dos
antibióticos  intravenosos  de  amplo  espectro  e  corticosteroides
tópicos  de  alta potência.  (B),  Um mês  após  o  tratamento;  cica-
trizes cribriformes  podem  ser  vistas.

PASH.4 Isso  também  poupa  o  paciente  da imunossupressão
e  de outros  efeitos  adversos  dos  agentes  biológicos,  a um
custo  menor.  O risco  de patergia  é  uma  limitação. São reco-
mendadas  três  punções  intradérmicas  com  agulha  20-G  na
região  ventral  do antebraço,  sendo os pacientes  com  HS  e
acne  grave  avaliados  48  horas  antes  da cirurgia  ser consi-
derada,  pois podem  representar  um  caso  de síndrome  PASH
latente.5
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Um conhecimento  mais  profundo  da  etiopatogenia  pode
levar  a  estratégias  terapêuticas  direcionadas;  entretanto,
isso  certamente  representará  um  desafio  em  doença tão
polimórfica  quanto  a  PASH.  O  tratamento,  portanto,  deve ser
individualizado  e,  considerando-se  que  a  cirurgia  apresentou
resultados  promissores,  acredita-se  que  a mesma  mereça
mais  pesquisas.
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Dermatite seborreica-símile e
disfunção  hepática 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  descamação  e  prurido  no  couro  cabeludo
havia  seis  meses,  sem  resposta  a  corticoides  e  antifúngicos
tópicos.  O  exame  físico  evidenciou  déficit  pôndero-estatural

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

� Como citar este artigo: Antoniali D, Lugão 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  Divisão de Dermatologia, Departamento
de Clínica Médica, Faculdade de Medicina de Ribeirão Preto, Uni-
versidade de São Paulo (USP), Ribeirão Preto, SP, Brasil.

(percentil  3  de  altura  e  1  de peso);  pápulas  coalescentes
encimadas  por  crostas  hemáticas  e melicéricas,  sobre  base
eritêmato-descamativa  no  couro  cabeludo  e  regiões  tem-
poral  e  retroauricular  (fig.  1);  lesões  eritêmato-infiltradas
exulceradas  na  axila  esquerda  e  vulva  e  erosões  no palato
mole.  Fígado  endurecido,  palpável  a  5 cm  do  rebordo
costal  direito.  Sem  adenomegalias.  Exames  complemen-
tares  evidenciaram  anemia  (Hb:  9,8  mg/dL),  alteração
em exames  hepáticos  (TGO:  136 U/L, TGP:  152  U/L,
fosfatase  alcalina:  1821  U/L,  gama-GT:  907,3 U/L);  ultras-
sonografia  com  fígado  no  limite  superior  da  normalidade,
ecotextura  heterogênea  e  áreas  de hiperecogenicidade
periportal;  colangioressonância  magnética  e  cintilografia
óssea  sem alterações;  histopatológico  de pele  com  infil-
trado  liquenoide  de  células  de  Langerhans,  e  positividade
imuno-histoquímica  difusa  para  CD1a  e  S100 (fig. 2).  Assim,
foi  estabelecido  o  diagnóstico  de histiocitose  de  células
de  Langerhans  (HCL)  com  lesões  dermatite  seborreica-
-símile  e  envolvimento  hepático.  Foi  instituído  tratamento
oncológico  com  prednisona  e  vimblastina  por 12  sema-
nas,  sem  melhora  das lesões  cutâneas.  Após  um mês  do
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