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Abordagem terapéutica da sindrome
de Lyell com infliximabe™ **

Prezado Editor,

A necrolise epidérmica toxica (NET) é doenga mucocutanea
rara e potencialmente fatal.

Jovem de 23 anos apresentou NET apds tratamento com
diclofenaco, metamizol e etoricoxibe. Apresentou febre,
mucosite oral, ocular e perineal e erupcao maculopapular
que afetava uma area de superficie corporal estimada em
20%. A paciente foi atendida no Departamento de Dermato-
logia, onde foram coletadas amostras de pele para bidpsia e
iniciada imunoglobulina intravenosa (IglV). Entretanto, seu
quadro clinico se agravou, e ela foi entao transferida para a
Unidade de Queimados.

Na hospitalizacao, apresentava extensa erupcao macu-
lopapular. Havia também sinal de Nikolsky positivo na
face, regidao dorsal, palmas das maos e plantas dos pés
e envolvimento das mucosas oral, ocular, vaginal e peri-
neal (figs. 1 e 2). Além disso, em virtude do edema das
vias respiratorias superiores, foi submetida a intubacao
orotraqueal.

Houve piora clinica apo6s terapia com imunoglobulina,
com aumento do acometimento da superficie corporal (de
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** Trabalho realizado no Hospital de Santa Maria - Centro Hospi-
talar Universitario Lisboa Norte.

85% para 100%). Além disso, a paciente desenvolveu faléncia
de multiplos 6rgaos com disfuncdo hematoldgica, cardiovas-
cular, hepatica, gastrintestinal e renal.

No oitavo dia de internacdo, a paciente recebeu dose
Unica de infliximabe (5mg/kg, IV) e iniciou pulso de
dexametasona (100mg IV, 1 vez/dia) por trés dias. Apds
administracao de infliximabe, evoluiu favoravelmente com
resolucdo progressiva da disfuncao multiorganica; no 19°
dia, apresentou epitelizacao de toda a superficie corporal.

De acordo com a literatura, a NET é uma reacao idiossin-
cratica grave, induzida principalmente por medicamentos.
Caracteriza-se por descolamento da pele e das membranas
mucosas ao nivel da juncao derme-epiderme como resultado
da necrose dos ceratindcitos.

O diagnostico da NET é clinico: caracteriza-se por uma
fase prodromica com sintomas gripais que precedem o
aparecimento de lesdes mucocutaneas. A confirmacao do
diagndstico requer biopsia de pele.’

Figura 1

Bolhas, vesiculas e descolamento da epiderme.
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Figura 2

Descolamento da epiderme.

Em pacientes com provavel NET induzida por medica-
mentos, o diagnostico precoce e a interrupgao imediata do
medicamento sao essenciais para melhorar o prognostico.

Além dos cuidados de suporte, nao ha tratamento
estabelecido. No entanto, varios imunossupressores e imu-
nomoduladores tém sido utilizados e, embora nao existam
estudos randomizados adequados, alguns medicamentos
tém se mostrado promissores.

Os corticosteroides estavam entre os primeiros farmacos
empregados; entretanto, seu uso € atualmente controverso.
Embora alguns estudos demonstrem pior progndstico,” ha
outros que mostram beneficios com a administracao de altas
doses em um curto periodo de tempo.’

A IglV costumava ser a terapia de maior consenso para
o tratamento dessa sindrome. Entretanto, uma metanalise
publicada em 2012 concluiu que esse medicamento nao esta
associado a melhor prognéstico.*

Os inibidores de TNF-a parecem ser farmacos promissores
no tratamento da NET. Existem alguns relatos de casos em
que uma dose Unica de infliximabe ou etanercepte interrom-
peu a progressao da doenca e induziu a regressao das lesdes
cutaneas.’

De fato, o caso relatado esta de acordo com esses
achados, pois a paciente nao apresentou melhora apds a
administracdo de IglV, mas teve dtima resposta ao inflixi-
mabe e a dexametasona em altas doses.
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Estomatite urémica™ * *

Prezado Editor,

Paciente do sexo masculino, 42 anos, procurou o Servico
de Dermatologia por apresentar lesoes esbranquicadas na
mucosa oral, com acometimento principalmente da lingua.
Além disso, relatava significativa disgeusia e inapeténcia.
Apresentava doenca renal crénica em tratamento conserva-
dor até o momento. O exame da cavidade oral demonstrou
placas esbranquicadas com projecdes filiformes aderidas as
bordas laterais da lingua (figs. 1 e 2) e uma placa branca na
mucosa jugal esquerda (fig. 3). Apresentava halito ceténico
ao exame. O paciente aguardava didlise; apresentava nivel
sérico de creatinina de 17 mg/dL, com uremia de 200 mg/dL.
Apos algumas sessdes de hemodialise, as leses regrediram
acentuadamente.

A estomatite urémica é uma doenca da mucosa oral pouco
relatada, possivelmente associada a uremia de longa data
em pacientes com insuficiéncia renal crénica.' Foi inicial-
mente mencionada por Lancereaux em 1887 e descrita por
Barie em 1889 como uma complicacao incomum, mas carac-
teristica da doenca renal avancada.? A incidéncia é baixa,’
tendo diminuido notadamente com o advento da dialise,
passando a ser raramente observada.® A etiologia perma-
nece desconhecida; foi sugerido que possa ser consequente
aos niveis elevados de compostos de amonia.’ A aménia é
formada por acao de ureases bacterianas que modificam a
ureia salivar, elevada em pacientes renais. As caracteristi-
cas clinicas sdo mal definidas e raramente sao detalhadas
em publicacées.” Os pacientes afetados podem se quei-
xar de dor, disgeusia e sensacdo de queimacdo."* Foram
descritos quatro tipos clinicos de estomatite urémica: pseu-
domembranosa, ulcerativa, hemorragica e hiperceratética.’
A forma ulcerativa é a mais comum,’ com aspecto eritema-
toso, e a hiperceratotica é uma alteracao rara que pode
ocorrer na insuficiéncia renal de longa data. O diagnds-
tico é feito com base em sinais e sintomas clinicos, e a
histopatologia é caracterizada por hiperplasia do epitélio
e hiperparaqueratinizacdo nao usual.’> Liquen plano, can-

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.09.019
* Como citar este artigo: Souza PRM, Mosena G, Dantas ML, Vet-
torato G. Uremic stomatitis. An Bras Dermatol. 2022;97:404-5.
*¥* Trabalho realizado na Irmandade Santa Casa de Misericordia de
Porto Alegre, Porto Alegre, RS, Brasil.

didiase hipertrofica, leucoplasia pilosa oral e deficiéncias
vitaminicas sdo importantes diagndsticos diferenciais.* O
tratamento consiste na melhora da concentracao sanguinea
de ureia.” As manifestacdes persistem, geralmente, por duas
a trés semanas. Lavagens com peroxido de hidrogénio podem
contribuir para a eliminacdo de bactérias anaerdbias que
produzem amdnia."! Apesar da alta frequéncia de pacientes
com insuficiéncia renal, apenas alguns casos de estoma-
tite urémica foram publicados. Investigacdes sdo necessarias
para melhor compreensao do mecanismo patogénico desse
transtorno.

Figura 1  Placa esbranquicada com projecoes filiformes ade-
ridas na borda lateral esquerda da lingua.

Figura 2

Placa esbranquicada com projecées filiformes ade-
ridas na borda lateral direita da lingua.
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