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cia renal raramente desenvolvem poroceratose multipla.*?>
Como a disfuncado renal pode induzir varias alteracées imu-
norregulatorias, sugere-se que esses Casos s€jam um novo
subtipo de poroceratose relacionado a imunossupressao.®
No presente caso, a paciente foi inicialmente diagnosticada
com nefrite lUpica. Ela pode desenvolver lipus eritema-
toso sistémico no futuro; entretanto, os critérios de nefrite
lapica nao foram preenchidos até o momento. De qualquer
forma, a paciente apresentava nefrite ativa com sindrome
nefrotica e foi tratada com terapias imunossupressoras. O
desenvolvimento de poroceratose foi, portanto, considerado
relacionado a terapia imunossupressora ou a atividade da
nefrite. Embora nao haja certeza sobre qual foi o gatilho
direto para o aparecimento rapido da poroceratose mul-
tipla, uma vez que a paciente ainda apresentava funcao
renal normal apesar da presenca de proteiniria, terapias
imunossupressoras podem ter levado ao desenvolvimento de
poroceratose multipla no presente caso.
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Arterite granulomatosa limitada a
pele: relato de caso e diagnéstico
diferencial etiolégico™ **

Prezado Editor,

As vasculites constituem um grupo heterogéneo de afeccoes
caracterizado por inflamacao na parede dos vasos sangui-
neos, com estreitamento ou oclusdo do lumen vascular.
Paciente do sexo masculino, 43 anos, sem comorbidades,
apresentou-se com multiplos nodulos eritematosos na face
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AR, Oliveira AK. Granulomatous arteritis limited to the skin: case
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“* Trabalho realizado no Hospital do Servidor Publico Estadual
de Sao Paulo, Instituto de Assisténcia Médica ao Servidor Publico
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anterior das pernas ha 10 anos, entre surtos e remissoes
(fig. 1). Nao apresentava sintomatologia local ou sistémica.
Realizada bidpsia cutanea, cuja histopatolologia revelou
infiltrado nodular com histiocitos epitelioides e giganto-
citos multinucleados, na parede e ao redor de vaso de
médio calibre, com lumen ocluido por trombo fibrinoide
(figs. 2 e 3). A coloracao de Verhoeff-van Gieson demons-
trou a presenca da lamina elastica interna na parede do vaso
comprometido (fig. 2B). As pesquisas de fungos e BAAR utili-
zando as coloracdes de Grocott e Faraco, respectivamente,
resultaram negativas. Tomografia de torax e seios da
face nao evidenciaram alteracoes, bem como hemograma,
funcao renal, dosagem de fracées do complemento. Quanto
ao ANCA, apresentou positividade para a-ANCA 1/20 (c-ANCA
e p-ANCA negativos).

Mediante os achados histopatologicos, o diagnéstico foi
de vasculite granulomatosa. O termo vasculite granuloma-
tosa pode causar confusao, pois é usado em dois diferentes
contextos: inflamacao granulomatosa na parede dos vasos
e inflamacao granulomatosa extravascular associada a vas-
culite necrotizante. Esta Gltima, mais bem denominada
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Figura1 (A e B), Nodulos eritematosos na face extensora das

pernas.

Figura 2 (A), Infiltrado na parede de vaso de médio cali-
bre com lumen ocluido por trombo fibrinoide (Hematoxilina
& eosina, 200x). (B), Presenca da lamina elastica interna
(coloracao de Verhoeff-van Gieson).

“*vasculite com granulomatose’’, tem como protdtipos a
granulomatose com poliangiite (GPA) e a granulomatose
eosinofilica com poliangiite (EGPA), que raramente tém
arterite granulomatosa verdadeira.’

A vasculite granulomatosa € um achado comum das
lesbes cutaneas das vasculites de grandes vasos.' Na arte-
rite temporal, geralmente ha historia de cefaleia e fraqueza
muscular; a pele é excepcionalmente afetada. A arterite de
Takayassu, que afeta principalmente a aorta e seus ramos,
também pode, inusitadamente, afetar a pele, com achado
histopatolégico de arterite de células gigantes.”? Nosso
paciente nao apresentava sintomatologia compativel com
essas afeccoes.

Em casos raros, a arterite granulomatosa é manifestagao
cutanea de doencas sistémicas como sarcoidose, doenca
inflamatoria intestinal, hepatite C e pods-herpes zoster.
Além disso, ha casos associados a medicacdes, como
montelucaste.”* Excluimos essas causas por meio de anam-
nese minuciosa e de exames complementares.

A GPA e a EGPA sao vasculites associadas ao ANCA,
cuja analise histopatoldgica das lesdes cutaneas geralmente
revela granulomas extravasculares e vasculite necrotizante
de pequenos e médios vasos.* Mais raramente, essas vasculi-

Figura 3 Detalhe do infiltrado, composto predominante-
mente por histidcitos epitelioides (Hematoxilina & eosina,
400x).

tes podem apresentar inflamacao granulomatosa na parede
dos vasos, porém estdo associadas ao acometimento sisté-
mico, nao verificado em nosso paciente.’

O ANCA atipico é caracterizado a imunofluorescéncia
indireta por marcacao perinuclear e citoplasmatica conco-
mitantemente. Esta associado principalmente a vasculite
induzida por farmacos.* Embora positivo, nao foi conside-
rado relevante para o contexto clinico, pois além de estar
em baixos titulos, ndo havia historia de medicacdes ou dro-
gas ilicitas.

A poliarterite nodosa cutanea (PAN) se manifesta his-
tologicamente como arterite necrotizante.’ Encontramos
na literatura apenas uma meng¢do a possibilidade de
essa afeccao manifestar inflamacao granulomatosa com
gigantocitos multinucleados no lumen vascular em dois
de 20 casos de PAN, que clinicamente apresentavam
nodulo em 90%, livedo reticular em 80% e Ulcera em
35%.°

Relatamos caso de vasculite granulomatosa limitada a
pele. Apesar de extensa pesquisa, nao foi encontrado
fator causal; optou-se por acompanhamento ambulatorial,
clinico-laboratorial.
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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

DOI referente ao artigo:

https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.10.020

* Como citar este artigo: Pacheco JDJ, Ribeiro MRV, Queirds CSDS,
Xambre MFCM. Therapeutic approach of Lyell syndrome with infli-
ximab and dexamethasone pulse: report of a clinical case. An Bras
Dermatol. 2022;97:402-4.

** 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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