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sendo observada neste caso. PUVA tem um mecanismo de agdo que suprime os fatores leucotaticos epidér-
micos, supondo-se ser fator determinante para a resposta.
JusTIFicaTIvA: Doenga rara Com curso recorrente que apresentou resposta a terapia ndo convencional.

PP20  Epidermolise bolhosa distréfica pruriginosa - Relato de caso

AUTORES: Souza MJS, Unger DA, Vieira KKS, Pires CAA, Miranda MFR.
INSTITUICAO: Servigo de Dermatologia da Universidade Federal do Para — Belém, PA.

INTRODUGAO: O termo epidermolise bolhosa (EB) pruriginosa foi proposto por McGrath et al. para identifi-
car um grupo de pacientes com EB distréfica que apresentava les6es liquendides com prurido intenso, cica-
trizes hipertroficas violaceas e distrofia ungueal dos pododactilos. E uma doenga genética rara cujo padrio
de heranga ainda nédo estd bem estabelecido na literatura. A maioria dos casos descritos sdo autossdmicos
dominantes, porém existem casos autossdmicos recessivos. O defeito genético seria no gene do colageno
tipo VII, localizado no cromossomo 3, ocorrendo provavelmente a mutagdo COL7A1 120120. Esse tipo de
epidermdlise bolhosa esta descrito no On Line Mendelian Inheritance in Man como Epidermdlise bolho-
sa pré-tibial. As lesGes localizam-se na regido pré-tibial, antebragos, dorso das méos e pés, sendo as unhas
também comprometidas. Ha fragilidade cutanea, formacao de cicatrizes e prurido intenso, sendo que bol-
has e erosdes podem estar ausentes. O surgimento das lesGes geralmente ocorre na infancia ou até a ter-
ceira década de vida. Deve se feito diagnostico diferencial com liquen plano hipertréfico, prurigo nodular
e dermatite artefata. Ciclosporina, talidomida e tacrolimus topico sdo utilizados na terapéutica.
Apresentamos um caso de paciente do sexo masculino, 67 anos, ex-lavrador, paraense, procedente de
Belém, fototipo Ill, que referia prurido nas pernas héa cerca de 15 anos, evoluindo com “carocos de agua”
(SIC) e posterior descamacdo. Negou acometimento de outras partes do corpo. Fez uso de elixires sem mel-
hora. AMPF: Relata que irmao e sobrinha apresentam quadro clinico semelhante, porém estes se negaram
a comparecer ao Nosso servico para avaliagdo. Ao exame dermatoldgico apresentava placas ceratosicas acin-
zentadas de distribuicdo linear nas faces anteriores das pernas, sendo algumas escoriadas. Hiperceratose
subungueal nos pododactilos. O exame histopatolégico constatou: dermatite fibrosante do tipo cicatricial.
Exame micolégico direto das unhas: negativo. Imunofluorescéncia direta realizada: negativo para IgG, IgM,
IgA e C3. Encontra-se em uso de talidomida 200mg/dia com melhora evidente e em acompanhamento com
geneticista. Entre nés, existem raros casos descritos na literatura, o que reforca a necessidade da apresen-
tacdo deste caso, ndo so para a realizagdo de possiveis diagnésticos com para aumentar o espectro de diag-
nosticos diferenciais. O motivo da apresentacao é a raridade desta condicdo patoldgica.
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PP21  Telangiectasia Hemorréagica Hereditéria: 4cido tranexamico no
tratamento de Ulcera plantar

AUTORES: Albuquerque GC, Quinete SS, de Oliveira CR, Terra DP, Carvalho CRSC.
INSTITUICAO: Servico de Dermatologia do Hospital Central do IASER] - Rio de Janeiro, RJ

INTRODUCAO: A Telangiectasia Hemorragica Hereditaria ou Doenca de Rendu-Osler-Weber (ROW) é uma doen-
¢a autossbmica dominante caracterizada por telangiectasias ou malformagdes arteriovenosas (MAV) que afetam
0 mucocutaneo, o trato gastrointestinal, os pulmdes e o cérebro.

ReLATO DE Caso: AGM, masculino, 63 anos, negro, refere ha 9 meses sangramento diario em Ulcera na planta
do pé esquerdo. Sangramento nasal recorrente desde a infancia. Histéria de hipertenséo arterial e acidente
vascular cerebral. M&e e irma portadoras da doenca de ROW Ex-tabagista. Ao exame, apresentava telangiecta-
sias em regides palmo-plantares e orofaringe e ulceracdo de 3x2cm localizada na face plantar do halux esquer-
do, com sangramento persistente e “em jato”, sugestivo de sangramento arterial. Na endoscopia digestiva alta
havia telangiectasias em es6fago, estdbmago e duodeno. A TC cerebral evidenciou area de infarto extenso em
hemisfério direito e na angio TC havia reducao no calibre na artéria cerebral média direita. Apos tentativas de
ocluséo da Glcera por curativos compressivos, optamos pelo uso sistémico do Acido Tranexamico (dose de
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25mg/kg/dia) por 30 dias. Houve sucesso terapéutico com cicatrizagédo da lesdo e reducdo da epistaxe nasal.
DiscussAo: Classificamos como sindrome de ROW por possuir todos 4 critérios: 1) Epistaxe espontanea e
recorrente. 2) Mdltiplas telangiectasias visiveis. 3) MAV gastrointestinal, pulmonar, hepética, cerebral e
medular. 4) Historia familiar positiva (parente de 1° grau com a doenca). A incidéncia é de 1 a 5 em cada
8000 habitantes. MAV pulmonares e cerebrais sdo os principais fatores de mortalidade. A base tedrica para
atuarmos com um medicamento anti-fibrinolitico se deve a atividade fibrinolitica excessiva, localizada ape-
nas nas lesGes angiodisplésicas desta sindrome. O acido tranexamico e o acido aminocaprdico impedem a
degradacdo da fibrina, permitindo a formacgdo de coagulos apenas no local. O sucesso da terapia antifibrino-
litica na doenca ROW foi descrito para epistaxe e sangramentos dos tratos gastrointestinal e genitourinario.
MoTIvo DA APRESENTAGAO: Esta é a primeira vez que se descreve o0 uso desse tipo de medicagdo para sangra-
mento de Ulcera de perna nessa doenca. Incentivamos o uso desse medicamento para outros tipos de Ulce-
ra com sangramento ativo.

PP22 Sindrome REM associada a lUpus eritematoso sistémico e
hipotiroidismo

AUTORES: Dias ED, Schettini AP, Lima IC, Albuquerque MS, Souza IS.
INSTITUICAO: Fundagéo Alfredo da Matta — Manaus, AM

INTRODUGAO: A mucinose eritematosa reticulada € uma sindrome crénica e rara que afeta adultos jovens e de meia
idade, principalmente do sexo feminino, e ocorre raramente criancas. Clinicamente é caracterizada por méculas
eritematosas reticulares, papulas e placas localizadas em area central do térax e dorso de forma simétrica. Tem
etiologia desconhecida mas alguns estudos mostram que a luz representa um fator relevante na patogénese; esta
associada com a producdo de uma paraproteina monoclonal e hd também evidencias de influéncia hormonal.
ReLaTO Do Caso: Paciente do sexo feminino, 39 anos. H& aproximadamente um més queixando-se de lesdes
pruriginosas em membros superiores e “inchaco no corpo.

ExamE Fisico: Letargica, facies mixedematosa, apresentando em membros superiores lesdes em placas reticula-
das, eritematosas, infiltradas, endurecidas, além de edema em membros inferiores com cacifo +-+/4, abdémen
ascitico. Ausculta pulmonar murmurio vesicular fisiolégico, diminuido em bases com creptantes bilaterais, aus-
culta cardiaca: ritmo regular, em 2 tempos, bulhas normofonéticas sem sopros. Evoluiu na enfermaria com
periodos de agitacdo psicomotora e alternava periodos de diarréia e constipacao intestinal.

Exames CoMPLEMENTARES: Hemograma HTC=28, FAN- 1:5120, TSH= 31.9, T4 livre= 0,20, HIV= negativo, USG
= ascite e hepatomegalia, Endoscopia digestiva alta= Candidiase, Ecocardiograma= derrame pericardico, Rx
torax: derrame pleural bilateral, A histopatologia mostrou infiltrado linfohistiocitario perivascular, a colocardo
alcian blue mostrou presenca de grande deposito de mucina em toda a derme.

TraTAMENTO: Cloroquina 250 mg/dia, prednisona 60mg/dia, tiroxina 25 mg/dia, fluconazol 150mg/dia e furose-
mida 40mg 6/6 h com excelente resposta.

DiscussAo: Em aproximadamente 20% dos casos da sindrome REM ha associagdo com outras doengas sistémi-
cas, especialmente auto-imunes, como o lUpus eritematoso sistémico, hipotiroidismo, hipertiroidismo, diabe-
tes mellitus e purpura trombocitopénica, além de carcinomas, ndo se resumindo e portanto somente a mani-
festacBes cutdneas. O caso apresentado mostrou associacgao entre a sindrome REM e hipotiroidismo. Essa asso-
ciacdo ja foi relatada na literatura.

MoTIvo DA APRESENTAGAO: Raridade da sindrome.
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