REeLATO DE CASO
CAsE REPORT

Poliarterite Nodosa Cutdnea na Infancia com Gangrena Digital
e Possivel Associacdo com o Estreptococo Beta-Hemolitico
do Grupo A: Relato de Caso e Revisao de Literatura

Cutaneous Polyarteritis Nodosa in Children Presenting with Digital
Gangrene and Possible Association with Group A
Beta Hemolytic Streptococcus Infection

Karina Silva Marins"| Ronaldo Baptista®), Vladimir Nentzinsky®),
Mirio Newton Leitdo de Azevedo®, Blanca Elena Rios Gomes Bica®

RESUMO

A

A poliarterite nodosa cutinea (PAN cutinea) é uma forma
particular de vasculite envolvendo artérias de pequeno e médio
calibres. A doenca pode ser diferenciada da poliarterite nodosa
sistémica pela sua limitagdo a pele e auséncia de envolvimento
visceral. Manifesta-se habitualmente por nédulos subcutineos,
livedo reticular e ulceragdo cutidnea. Artralgia, mialgia, neuro-
patia e sintomas constitucionais, como febre e mal-estar, podem
estar presentes. O diagnostico €, por vezes, de dificil realizagio,
baseando-se na forte suspeita clinica ¢ no exame histolégico da
pele. Neste trabalho ¢ descrito um caso de PAN cutinea em uma
crianga de 9 anos com alteragdo isquémica grave da ponta dos
dedos ¢ nodulos subcutineos como manifestagdes iniciais e a
provivel associagdo com o estreptococo beta-hemolitico grupo
A (EBHGA). A revisao de literatura revela que PAN cutanea na
infincia estd freqiientemente associada a infec¢do estreptocdcica
¢ que atengdo especial deveria ser dada a crian¢as com menos de
10 anos de idade pelo alto risco relatado de auto-amputagoes.

Palavras-chave: poliarterite nodosa cutdnea, vasculite, gangrena,
estreptococo beta-hemolitico do grupo A.

INTRODUGAO

A poliarterite nodosa cutinea (PAN cutinea) foi des-
crita pela primeira vez em 1931 e, desde entdo, mais de
100 casos j4 foram relatados"). E uma patologia rara na
faixa ctdria pedidtrica, caracterizada pela presenga de vas-

culite necrosante de vasos de pequeno ¢ médio calibres®.

ABSTRACT

Cutaneous polyarteritis nodosa (cutaneous PAN) is a particular
form of vasculitis involving small and medium sized arteries.
The disease can be differentiated from classic PAN by its limita-
tion to the skin and lack of progression to visceral involvement.
Usually it manifests with subcutaneous nodule, livedo reticularis
and cutaneous ulceration. Arthralgia, myalgia, neuropathy and
constitutional symptoms such as fever and malaise may also be
present. Sometimes the diagnosis is difficult, being just based
on clinical suspicion and skin histologic exam. In this paper the
authors describe the case of cutaneous PAN in a 9 years old child
with severe ischemic changes in the fingertips, and subcutaneous
nodules as initial signs of cutaneous PAN and probable associa-
tion with the group A beta hemolytic streptococcus (GABHS).
The review of the literature shows that the cutaneous PAN in
the childhood may be associated to streptococcal infection and,
for this reason, a special care should be given for those under 10
years old due to the high risk of self amputation.

Keywords: cutancous polyarteritis nodosa, vasculitis, gangrene,
group A beta hemolytic streptococci.

A doenga pode ser diferenciada da poliarterite nodosa
clssica pela sua limitagdo a pele ¢ pela auséncia de pro-
gressdo para envolvimento visceral®. As manifesta¢oes
caracteristicas sio ndédulo subcutaneco, livedo reticular e
ulcera¢io, localizados predominantemente em membros
inferiores®. A idade de inicio é varidvel, sendo os dois sexos
igualmente atingidos®. A patogénese ¢ desconhecida®),
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entretanto supoe-se que mecanismos imunomediados
estejam envolvidos. Vdrios fatores tém sido implicados,
incluindo drogas, tuberculose, hepatite e infec¢oes
estreptococicas®. A doenga apresenta um curso benigno e
cronico que exibe tendéncia a recidivas e remissoes®.

O objetivo deste trabalho ¢é apresentar um caso de
PAN cutinea na infincia acompanhado no Hospital
Universitirio Clementino Fraga Filho da Universidade
Federal do Rio de Janeiro (HUCFF/UFR]J) que apre-
sentou necrose dos dedos como manifestag¢do inicial e sua
provavel associagao com infec¢ao estreptocdcica, além de
revisao de literatura.

RELATO DO CASO

G.S.A., sexo feminino, 21 anos, raga caucasiana,
natural da Paraiba (RN) e residente no Rio de Janeiro,
estudante. Foi admitida no HUCFF apresentando lesoes
eritemato violdceas dolorosas, nodulares, em regido
lateral esquerda do abdémen e coxa esquerda, partes
anterior e lateral.

Paciente relatava inicio do quadro aos 9 anos de idade,
quando foi picada por uma abelha em segundo quirodic-
tilo esquerdo e houve o aparecimento de eritema, rubor
e prurido local que evoluiram em 24 horas para cianose,
inclusive das outras polpas digitais.

Nessa época apresentou muita dor articular e febre
concomitante. Apos sete dias do inicio dos sintomas pro-
curou atendimento médico e foi internada. Permaneceu
internada por alguns dias, recebendo antibiético venoso
sem €xito, apresentando amputagdo espontinea do segundo
quirodéctilo esquerdo na altura da base.

Recebeu alta hospitalar, apesar de apresentar cianose
de varios quirodéctilos de ambas as maos. Durante os seis
meses subseqiientes apresentou dor e cianose que evoluiram
para auto-amputagdo de terceiro e quinto quirodactilos
esquerdo e segundo e quinto quirodactilos direito, além
de reabsor¢ao da falange distal do quarto quirodéctilo di-
reito. Permaneceu assintomdtica até inicio de 2004 quando
apareceram as lesdes em abdomen ¢ coxa e a paciente foi
encaminhada ao HUCFF para investiga¢io.

No exame objetivo a admissdo, apresentava-se em bom
estado geral. A pele apresentava lesdes cutaneas eritemato-
violaceas dolorosas, dispersas em regido lateral esquerda de
abdomen e parte anterior e lateral de coxa esquerda, com
padrio de livedo reticularis. Apresentava ndédulos quentes,
dolorosos, agrupados em abdémen, coxa e regido tibial
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anterior somente a esquerda. Nao havia outras altera¢des
significantes no exame fisico.

Dos antecedentes pessoais referia amigdalites de repe-
ti¢io. Ndo fumava e ndo havia histéria de fenébmeno de
Raynaud, flebite ou perda fetal.

Os antecedentes familiares eram irrelevantes, ndo se
conhecendo outros casos de lesoes cutaneas semelhantes.

Os testes laboratoriais mostraram: hemoglobina de 14,4
g/dl, hematdcrito de 42,2%, leucécitos: 8.100 células/mm?
com diferencial normal e 226.000 plaquetas/mm?. VHS:
50 mm na primeira hora. Fungdo renal e hepdtica normais.
Antiestreptolisina O (ASO) de 800 UI/ml (normal 0-200).
As sorologias para hepatite B e C, HIV 1 e 2 foram negati-
vas. As hemoculturas foram igualmente negativas. O estudo
imunolégico (FAN, anti-DNA, anti-RNP, ANCA, VDRL
e anticardiolipinas) nio mostrou alteragoes.

A radiografia do térax, o ecocardiograma e a ultrasso-
nografia abdominal ndo mostraram alteragdes morfologicas
ou patoldgicas.

A bibpsia do nédulo subcutaneo na coxa esquerda mostrou
vasculite necrosante de pequenos vasos da derme profunda.

Diante dos dados clinicos e laboratoriais admitiu-se a
hip6tese de PAN cutinea, confirmada pela histologia, com
provavel associagdo neste tltimo epis6dio com o estrepto-
coco beta-hemolitico do grupo A.

Iniciada a terapéutica com prednisolona 50 mg/dia ¢
penicilina benzatina 1.200.000 U, a paciente evoluiu com
regressao progressiva de todo o quadro clinico.

Desde a alta hospitalar, a paciente encontra-se assintoma-
tica, mantendo-se atualmente apenas em uso de profilaxia
com penicilina benzatina 1.200.000 UI de 21 /21 dias.

Figura 1 - Coxa esquerda mostrando aspecto de livedo reticular e lesdes
nodulares eritematosas.
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Figura 2 - Abdémen, mostrando em regido lateral esquerda a lesdo sugestiva
de PAN cuténea.

Figura 3 - Maos direita e esquerda mostrando as seqiielas dos surtos anteriores
com amputacdes de varios quirodactilos.

DISCUSSAO E REVISAO DA LITERATURA

A PAN cutinea constitui uma forma particular de
vasculite, envolvendo normalmente vasos de pequeno e
médio calibres, distinguindo-se da forma sistémica pela
auséncia de envolvimento visceral ¢ pela evolu¢io benig-
na, mas cronica recidivante™?. Apesar de considerada um
processo de doenga localizado que poupa artérias viscerais,
a doenga nio ¢ rigorosamente confinada a pele, podendo
ter manifestagdes extracutaneas, como febre, neuropatia
regional, miopatia, artralgias e artrite®>®).

O diagnéstico de PAN cutinea foi estabelecido tendo
como base o envolvimento cutineo predominante, a au-
séncia de envolvimento sistémico ¢ a bidpsia de pele mos-
trando vasculite necrosante de pequenas artérias da derme
profunda. Poliarterite nodosa cutanea na crianga deve ser
suspeitada na presenga de febre, nédulos subcutineos,
livedo reticular e artralgia”). Essas lesdes ndo estavam, no
entanto, presentes no inicio do quadro.

A apresentagdo inicial se deu por meio de gangrena
periférica dos dedos das maos, levando a auto-amputagio.
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A gangrena periférica desta gravidade resultando auto-
amputagdo ¢ incomum nos relatos mais precoces de PAN
cutinea®. Entretanto, a auto-amputag¢io da ponta dos
dedos dos pés e das mios é observada, segundo revisio
de literatura, mais freqiientemente em pacientes com me-
nos de 10 anos de idade®. Essa observacio ¢ confirmada
pelo caso clinico descrito, no qual a paciente em questio
apresentou amputagoes espontineas dos dedos das maos,
como manifesta¢do inicial da doenga, aos 9 anos de idade.
Manifestagoes iniciais raras, como necrose dos dedos no
presente caso, deveriam também ser consideradas um sinal
clinico da PAN cutianea®. A extensdo da gangrena ¢ a auto-
amputag¢do poderiam provavelmente ter sido minimizadas
se essa paciente tivesse recebido terapia apropriada em um
estigio mais precoce de sua doenga®. A arteriografia dos
pés ¢ das mdos pode ser ttil, revelando arteriopatia distal
com estenose dos vasos ou a auséncia de enchimento destes,
identificando esses pacientes oportunos para um regime de
tratamento agressivo®.

Os sinais clinicos da maioria dos casos de PAN cutinea
foram vistos em nosso paciente: a auséncia de progressio
para envolvimento sistémico, recidiva, periodos prolonga-
dos de remissdo, boa resposta aos corticosterdides ¢ bom
seguimento a longo prazo?.

Antecedentes de infec¢io estreptocdcica tém sido im-
plicados em ambas as formas cutinea ¢ sistémica da poliar-
terite nodosa'”. Kumar ez 2l.® descreveram a maior série
de criangas com PAN cutinea em 1995. Eles observaram
possivel associagdo entre PAN cutéinea e picada de vespa em
uma crianga, semelhante ao caso relatado neste trabalho, no
qual a paciente apresentou inicio do quadro ap6s a picada de
uma abelha. Tanto a picada da abelha quanto o passado de
amigdalites de repeti¢do, com a presenga de titulos elevados
de ASO, podem ser relacionados como fatores etiologicos
desencadeantes da doenga. Ainda que a evidéncia de infec-
¢do estreptocdcica como um fator etioldgico da PAN cuti-
nea em nossa paciente esteja presente claramente, cautela
deve ser exercida quanto a interpretagdo isolada de elevag¢oes
nos marcadores sorologicos das infecgdes estreptococicas
na auséncia de culturas documentadas ou uma apresentagdo
clinica apropriada sugestiva de infec¢do estreptocdeical”).
Nossa paciente relatava episddios de faringoamigdalite pre-
cedendo o aparecimento das lesoes cutineas dolorosas no
abddmen em varias ocasioes. Albornoz ez al.'% relatam em
seu estudo que eleva¢io de imunoglobulina policlonal so-
zinha poderia justificar titulos elevados de ASO. Verbov!V
relatou um paciente com PAN cutinea, no qual titulos de
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ASO foram elevados em multiplas ocasides na auséncia de
culturas de orofaringe positiva e sintomas clinicos.

A pesquisa por um agente infeccioso ¢ importante
quando uma vasculite ¢ diagnosticada, em particular a
poliarterite nodosa’?. Em crian¢as com PAN cutinea, a
avaliagdo deve incluir estudos laboratoriais para detec¢iao
de infecgdo estreptococica’ e a indica¢do de profilaxia
secunddria com penicilina benzatina parece ser adequada,
em especial para as criangas com formas graves ¢/ou re-
corréncias da doenga®.

As sindromes vasculiticas s3o o resultado de inflamacio e
necrose das paredes do vaso sanguineo que podem resultar
de envolvimento primario ou podem ocorrer como uma
das caracteristicas de outras doengas bem definidas (lapus
eritematoso sistémico, artrite reumatéide)®.

Diaz-Perez ¢ Winkelman* descrevem a relagio entre
poliarterite nodosa cldssica ¢ PAN cutinea como seme-
lhante a relagdo entre lapus eritematoso e lapus discodide,
na qual as manifesta¢oes deste tltimo sio a pele em 95%
dos casos.

Em 1931, Lindberg®® descreveu a existéncia da varian-
te cutanea da PAN, sem envolvimento visceral ¢ com um
prognostico mais favoravel. Desde entdo, sua existéncia
como uma entidade de doenga distinta tem sido motivo de
debate®**%19), Entretanto, estudos recentes de seguimento
em longo prazo tém mostrado, claramente, que PAN cuta-
nea raramente progride para a forma sistémica®. O conceito
de poliarterite cutinea foi refor¢ado pela descri¢io de 52
pacientes observados ao longo de 27 anos, que nio tiveram
evidéncia clinica de envolvimento sistémico(®.

A idade de inicio ¢ varidvel®. Fathalla ez 2.7 relatam
em seu estudo que a PAN cutinea em crianga é mais co-
mum na idade escolar. Os dois sexos sio igualmente atin-
gidos, contrariamente a predomindncia masculina da PAN
sistémica®. A prevaléncia da doenga ndo esti estabelecida,
mas ndo ¢ particularmente rara, mais de 250 casos foram
descritos na literatura até¢ 1999%9. Nio ha consenso sobre
o numero total de casos pedidtricos de PAN cutinea na
literatura®”. Em 1998, Ginrate, Pereiro e Toribio notaram
o total de 45 casos pedidtricos de PAN cutinea relatados
na literatura, datados desde 1965, enquanto Mocan ez al.
identificaram somente 24 casos relatados em sua revisao de
literatura, datados desde 197717,

O quadro clinico da PAN cutinea apresenta como ma-
nifestacdo caracteristica em ordem decrescente de freqiién-
cia: nédulos cutaneos e¢/ou subcutaneos, livedo reticular,
ulceragdes ¢ gangrena®©),
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Os nédulos caracteristicos da PAN cutinea™ sio
normalmente dolorosos e tendem a ocorrer em grupos,
medindo de 0,5 a 3 cm de didmetro'®. Freqiientemente,
no primeiro sinal da doenga, os nédulos sio predominan-
temente localizados nos membros inferiores, abaixo dos
joelhos, acompanham o trajeto vascular e estio presentes
em 55% a 70% dos casos em criangas ¢ em até 95% dos
adultos, podendo envolver qualquer parte do corpo, exceto
superficies mucosas®®. Em contraste, as lesoes cutineas
tipicas na PAN sistémica sio geralmente parpura palpdvel,
sendo a presen¢a de noddulos, livedo, tlceras, necrose ou
gangrena raral®).

Livedo reticular normalmente ocorre apés o apareci-
mento dos nddulos ¢ é limitado as dreas de nodulagio.
Este modelo de mancha com livedo reticular ¢ n6dulos
inflamatérios dentro das ramificagdes tem sido considerado
uma caracteristica dermatolégica Gnica da PAN cutanea ¢
estd descrita como uma lesdo patognomoénica®. Ocorre em
cerca de 40% a 45% dos casos ¢ pode persistir por perio-
dos prolongados, fato observado no caso relatado e nio
associado a atividade da doeng¢a®.

Referidas em 40% dos adultos, as tlceras e as gangrenas
ndo sdo freqiientes na PAN cutanea da infincia, sendo rela-
tadas em 7,5% das séries da literatura® apesar de Kiss ez al.
terem observado em 54% dos seus pacientes®. Tal achado
também foi observado em nossa paciente que apresentou
gangrena com perda das falanges distais. Essa freqtiéncia
elevada poderia sugerir maior gravidade da doenga e/ou
demora no diagnéstico. A auto-amputagdo da ponta dos
dedos dos pés e das mdos ocorre mais freqiientemente em
criangas com menos de 10 anos'”).

Muitos casos de PAN cutidnea tém sido descritos na
Coréia, segundo os estudos de Yoon ¢ Lee™ ¢ Bang e
al.?) ] sendo que nove deles apresentaram-se com gangre-
na digital, mas necrose dos dedos, como neste caso, é um
achado muito raro®.

As manifesta¢oes extracutaneas sio documentadas em
uma porcentagem significante de casos. Sintomas neu-
romusculares sio normalmente localizados nas dreas de
envolvimento da pele. Sio comuns: dores fortes e rigidez
nas panturrilhas, por causa da miosite, e, também, os sin-
tomas neurolégicos periféricos, os quais incluem torpor,
parestesias, neurites dolorosas ¢ mononeurite multiplex(®.
Artrite ndo-erosiva e /ou artralgia também sao freqiientes,
ocorrendo em 70% a 90% dos casos, com caracteristicas
migratérias ¢ comprometimento preferencial de grandes
articulagdes de membros inferiores®®. Febre, acompanhan-

Rev Bras Reumatol, v. 48, n.2, p. 111-117, mar/abr, 2008



do o surto inicial ou as recidivas, ¢ comum, ocorrendo em
80% dos casos referidos na literatura®.

O diagnéstico é confirmado pela bidpsia incisional, que
deve mostrar a derme profunda e o tecido subcutineo.
A inflamag¢do das artérias de pequeno ¢ médio calibres ¢
histologicamente idéntica ao visto nas lesoes viscerais da
PAN sistémica ¢ ocorre na jun¢do derme panicular®®. Os
achados histopatolégicos podem ser divididos em quatro
estagios: estigio degenerativo com degeneragio da parede
arterial ¢ deposicio de material fibrindide e destrui¢io
parcial ou completa da lamina eldstica externa e interna;
estagio inflamatério agudo com um infiltrado geralmente
composto de neutrofilos com alguns eosinodfilos ao redor e
dentro da parede arterial; estagio de tecido de granulagiao
com um infiltrado também contendo linfécitos e macré-
fagos e proliferagio da intima e trombose com oclusio do
lamen levando a ulceragio; e estigio final com prolifera-
¢do fibroblastica estendendo-se na drea perivascular®19),
A vasculite leucocitoclastica pode coexistir na amostra da
biopsia em mais de 30% desses individuos®. Em relagdo
aos achados da imunofluorescéncia direta, a presenca de
IgM ou depésito de C3 nas paredes dos vasos t€m sido
encontradas em alguns pacientes, ndo somente na artéria
profunda envolvida mas também na superficie e em peque-
nos vasos nio envolvidos¢.

Uma velocidade de hemossedimentagiao (VHS) elevada
¢ a inica anormalidade laboratorial consistente, ainda que
anemia, leucocitose ¢ trombocitose tenham sido relatadas,
enquanto outros marcadores sorologicos e imunologicos
nio sio achados freqiientes®5¢). E interessante ressaltar que
a VHS ¢ um parimetro bastante til para a monitoriza¢io
da resposta terapéutica, porém pode ser um dos tltimos
parametros laboratoriais a se normalizar e ndo necessaria-
mente relacionado a atividade clinica da doenga®.

A etiologia da PAN cutdnea ¢ desconhecida, mas
deposito de IgM, C3 e fibrina dentro dos vasos afetados
na imunofluorescéncia direta sugerem que complexos
imunes estejam envolvidos na patogénese da doenga,
entretanto complexos imunes circulantes tém sido de-
tectados com pouca freqtiéncia®. Virios fatores tém sido
implicados como agentes desencadeantes no desenvolvi-
mento da PAN cutinea ¢ incluem, entre outros, doenga
inflamatoria intestinal, tuberculose, hepatite B e infec¢des
estreptococicas10),

Muitos casos de vasculite necrosante sio resultado de
mecanismos imunopatogénicos, vistos em decorréncia de
reagoes de hipersensibilidade por antigenos conhecidos
ou desconhecidos®. Kumar ez #/.® descreveram uma das
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maiores séries de criangas com PAN cutinea em 199507
Eles analisaram 10 criangas ¢ relataram associagio com o
estreptococo beta-hemolitico do grupo A (EBHGA) em
duas, com drogas em duas, com a vacina triplice (difteria, té-
tano, coqueluche) em uma, com maldria em outra paciente
¢ com picada de vespa em um outro caso®. OQutros relatos
tém enfatizado o papel de infecgdes estreptocdcicas, como
o relato de Fink, em 199129 ¢ o relato de Till e Amos, em
19971, Kiss et al.») relataram sete de dez criangas (70%)
com PAN cutinea que apresentaram titulos elevados de
antiestreptolisina O (ASLO), com valores que variaram de
500 a 6.250 U Todd, sugerindo infecgdo estreptocdcica
recente?.

Uma porcentagem importante de pacientes com a forma
cutinea ¢ mesmo com a forma sistémica de PAN apresentam
titulos de ASLO elevados. A possibilidade de o EBHGA
estar envolvido na etiologia da PAN cutinea ja foi discutida
em vdrias publica¢oes na literatura®?? | sugerindo-se que,
a exemplo da febre reumadtica, a PAN cutinea poderia ser
considerada uma complicagio pés-estreptocécica®. E in-
teressante ressaltar que a maior freqiiéncia das publica¢oes
sobre PAN cutinea na infincia acompanha temporalmente
o reaparecimento de cepas estreptococicas densamente
encapsuladas ¢ com alta viruléncia que justificaram, pelo
menos parcialmente, as descri¢oes da sindrome do choque
toxico associada ao EBHGA e o recrudescimento da febre
reumatica, observada em varios pafses a partir de 1985 ¢
traduzida pelo aumento do ntmero de casos da doenga ¢
pela maior gravidade de suas manifestagoes clinicas. Esse
aumento no nimero de casos de PAN cutinea parece ser
proveniente, em especial, de casuisticas de paises como a
India, onde as complicagdes pos-estreptocécicas, como
a febre reumdtica, ainda constituem importantes problemas
de satde®. Kiss ez al.») acrescentam ainda que os resulta-
dos observados por eles e os resultados das varias séries
da literatura sugerem participagio etioldgica importante
do EBHGA na PAN cutinea da infincia, sendo possivel
que esta correlagdo seja ainda mais estreita, especialmente
quando se considera que a sensibilidade da ASLO para
o diagnéstico da infecgdo estreptococica recente nao ul-
trapassa valores de 80% para infec¢oes de orofaringe ¢ de
60% para as infecgdes de pele e que este é, praticamente, o
tnico exame utilizado nas varias séries para o diagnostico
de infecgdo estreptococica®.

A evolugio da PAN cutinea é habitualmente benigna,
contrariamente a da PAN sistémica, que geralmente ¢ mor-
tal em dois anos na auséncia de tratamento™. A poliarterite
cutdnea tem um curso varidvel com freqiientes recidivas ¢
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remissdo apos terapéutica sintomatica ou espontinea, di-
ficultando a avalia¢do do tratamento®®. As manifestagcoes
extracutaneas podem surgir até 20 anos apds o apareci-
mento dos nédulos, o que implica seguimento prolongado
deste tipo de doente™®. E muito importante avaliar esses
pacientes cuidadosamente para excluir envolvimento sisté-
mico, ndo somente na primeira consulta, mas, também, na
continuidade do seguimento.

O diagnostico diferencial com as outras vasculites, assim
como com a PAN sistémica, nem sempre ¢ ficil. A presenga
de ndédulos cutineos ocorre em outras vasculites, como
na doenga de Churg-Strauss (30%)*?%, na PAN sistémica
(28%)**® na doenga de Wegener (14%)*?®, na doenga de
Takayasu (10%)*?* e também na artrite reumato6ide(*>¥

Apesar de ndo haver séries prospectivas placebo-con-
troladas, duplo cego, para avaliar a terapia, o progndstico
benigno da PAN cuténea justifica o tratamento conservador
que poderia ser iniciado com baixas doses de sulfassalazi-
na, antiinflamatoérios nao-esteréides, colchicina, dapsona,
pentoxifilina ou salicilato, que podem induzir remissdo ou
aliviar os sintomas ou sinais da doenga®*®. Os imunossu-
pressores sio usados somente nas formas mais graves'®.
O tratamento com antibiético pode ser necessirio em pa-
cientes com infec¢des estreptocdcicas ou outras infecgoes
documentadas. Se nio houver resposta, doses baixas ou
moderadas de corticoides e /ou metotrexato semanalmente
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