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Renan Rangel Bonamigo 1 Fernanda Razera 2

Gislaine Silveira Olm 3

Resumo: Os autores apresentam uma revisão das dermatoses neutrofílicas que possuem grande reper-
cussão à saúde dos pacientes: síndrome de Sweet, pioderma gangrenoso, doença de Behçet e urticá-
ria neutrofílica. São discutidos, baseados nos resultados e conclusões de estudos relevantes publica-
dos recentemente e na experiência dos autores, os principais aspectos clínicos, as importantes altera-
ções histopatológicas e as opções para o manejo.
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Abstract: The authors present a review of neutrophilic dermatoses that have great impact on the
health of patients: Sweet syndrome, pyoderma gangrenosum, Behçet's disease and neutrophilic urti-
caria. Major clinical aspects, histopathological changes and management options are discussed based
on the results and conclusions of relevant studies recently published and on the authors' experience.
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EDUCAÇÃO MÉDICA CONTINUADA

INTRODUÇÃO
As dermatoses neutrofílicas constituem um

grupo heterogêneo de doenças que podem cursar
com comprometimento cutâneo localizado, cutâneo
generalizado e sistêmico. 

Algumas merecem grande atenção, em função
da importante sintomatologia e do conceito de doen-
ça reativa ou marcadora de outros processos patológi-
cos, principalmente os neoplásicos. Em comum a
todas, há uma desordem de estímulos e proliferação
dos neutrófilos, traduzida por infiltração celular cutâ-
nea. O diagnóstico clínico, muitas vezes com caracte-
rísticas típicas, preferencialmente deve ser confirma-

do por histopatologia (ainda que não haja padrões
patognomônicos); sendo o manejo realizado de acor-
do com a doença, gravidade e contexto subjacente.

Serão abordados, em duas partes, os principais
aspectos clínicos, histopatológicos e de manejo das
seguintes doenças: síndrome de Sweet, pioderma gan-
grenoso, doença de Behçet e urticária neutrofílica
(parte 1); dermatose pustular subcórnea, pustulose
palmo-plantar, acrodermatite contínua de Hallopeau,
pustulose exantemática generalizada aguda, acropus-
tulose infantil e outras pustuloses (parte 2).
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FIGURA 1: Síndrome de Sweet: lesões anulares, com formação de
pseudovesículas, na face
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SÍNDROME DE SWEET
Também denominada dermatose neutrofílica

aguda febril, a síndrome de Sweet (SS) é caracterizada
por uma variedade de sintomas, achados clínicos e
histológicos que incluem febre, neutrofilia, lesões
cutâneas eritematosas e dolorosas, infiltrado neutrofí-
lico difuso na derme, e reposta rápida a terapia com
corticoesteróides.1,2

Apesar da descrição original ser atribuída ao Dr.
Robert Douglas Sweet (1964),3 os seus critérios diag-
nósticos foram propostos por Su e Liu (1986),4 e pos-
teriormente revisados e modificados por Von den
Driesch (1994).5

A patogênese permanece incompletamente
conhecida. A associação com infecções, doenças auto-
imunes, neoplasias e medicações sugere uma reação
de hipersensibilidade. Autoanticorpos circulantes,
citoquinas, dentrócitos dérmicos, sorotipos do HLA,
complexos imunes e mecanismos leucotáticos têm
sido sugeridos como fatores que contribuem para
patogênese desta síndrome. As citoquinas parecem ter
um papel etiológico importante no desenvolvimento
das lesões e dos sintomas da SS. Fator estimulador da
colônia de granulócitos, fator estimulador da colônia
de macrófagos, interferon-gama, interleucina-1, inter-
leucina-3, interleucina-6, interleucina-8 são potenciais
canditadas.6 Níveis séricos elevados de IL-1, IL-2 e  
γ-IFN, mas não de IL-4, sugerem que a expressão de
citoquinas do tipo TH1 possa estar envolvida na pato-
gênese desta síndrome.7 Embora tenha sido demons-
trado um aumento da frequencia de HLA-BW54 em
pacientes Japoneses com SS8, a análise dos antígenos
HLA na população caucasiana não evidenciou associa-
ção entre a esta síndrome e determinados antígenos
HLA-ABC.9

Quadro clínico, aspectos histopatológicos e
avaliação complementar

A variante clássica ou idiopática afeta mais
mulheres, sendo que o episódio inicial ocorre entre
os 30 a 50 anos de idade. Quando associada à malig-
nidade, afeta igualmente homens e mulheres.1,6 Os
casos pediátricos representam apenas 8% do total, afe-
tando igualmente ambos os sexos.10,11

O quadro clínico é caracterizado por lesões
pápulo-nodulares, dolorosas, de coloração eritemato-
sa e/ou violácea. Podem ter aparência pseudovesiculo-
sa (secundária ao edema pronunciado na derme supe-
rior) (Figura 1). Lesões bolhosas ou ulceradas são
mais comuns na forma associada à malignidade.6,11

Localizam-se principalmente nas extremidades supe-
riores, face e pescoço de maneira assimétrica.1,2 Esta
síndrome também pode se apresentar como uma der-
matose pustulosa, caracterizada por pústulas sobre
base eritematosa ou como pústulas no topo das pápu-

las.6 A "dermatose neutrofílica do dorso das mãos" tem
sido considerada uma variante localizada da síndrome
de Sweet.12,13 A forma subcutânea apresenta lesões que
geralmente se apresentam como nódulos subcutâ-
neos, dolorosos, eritematosos localizados nas extre-
midades, semelhantes ao eritema nodoso.6

A febre, geralmente acima de 38oC, é o sinal
mais comum, podendo preceder as lesões ou ocorrer
simultaneamente.1,6 O comprometimento da mucosa
oral, manifestando-se como lesões ulceradas, é mais
freqüente nos casos associados a doenças hematológi-
cas. Manifestações oculares (conjuntivite, episclerite e
iridociclite) podem ser a apresentação inicial da sín-
drome.1 Artralgia ou artrite ocorre em 33% a 62% dos
casos, geralmente com envolvimento assimétrico
oligo ou poliarticular das extremidades superiores ou
inferiores.11,14 Manifestações extracutâneas mais raras
incluem: comprometimento pulmonar, neurológico,
cardíaco, hepático, renal, ósseo e pancreático.1,11

De acordo com as características clínicas de sua
ocorrência, a SS pode ser classificada em idiopática ou
clássica, associada à malignidade ou induzida por dro-
gas (Quadro 1).1,6

Diversas condições têm sido associadas à sín-
drome de Sweet. Aproximadamente 10 a 20% dos
casos estão relacionados a neoplasias.15 Malignidades
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Quadro 1: Síndrome de Sweet: formas clínicas e etiologia

Clássica ou idiopática - Infecção trato respiratório superior
- Infecção trato gastro-intestinal
- Doença inflamatória intestinal
- Gestação

Associada à malignidade Relação temporal do surgimento lesões tanto com 
diagnóstico de uma neoplasia inesperada ou com 
recorrência do tumor

Induzida por drogas Antibióticos: 
- nitrofurantoína
- sulfametoxazol/trimetoprim 
- minociclina
- ofloxacina
- quinopristina/dalfopristina
- norfloxacina
Anticonvulsivantes
- carbamazepina
- diazepam
Anti-hipertensivos
- hidralazina
Anti-retrovirais
- abacavir
Antipisicóticos
- clozapina
Anticoncepcionais
- estradiol/levonorgestrel
- levonorgestrel- sistema liberação uterina
Antiinflamatórios
- diclofenaco
- celebicox
Antineoplásicos
- bortezomibe
- lenalidomida
- mesilato de imatiniba
Citoquinas 
- fator estimulador colônia granulócitos 
- fator estimulador colônia macrófagos
Diuréticos
- Furosemida
Hormônio Anti-tiroidiano
- Propiltiuracil
Retinóides
- tretinoína

Fonte adaptada: Cohen & Kurzrock,1 Cohen6

hematológicas correspondem a mais de 85% dos
casos, sendo a leucemia mielóide aguda a mais fre-
quente.16,17 Os tumores sólidos mais comuns são os
carcinomas do trato genito-urinário, de mama e do
trato gastro-intestinal 1,10

Os principais quadros infecciosos associados a
esta síndrome são do trato respiratório superior
(streptocóccica) e gastro-intestinal (salmonelose e
yersiniose). Outros agentes infecciosos menos fre-
qüentes, porém já citados, incluem: Staphylococcus,

micocabtérias, citomegalovírus, vírus da imunodefi-
ciência adquirida humana (HIV), vírus da hepatite A, B
e C e vacinação.1,11

Doença inflamatória intestinal, doença de
Behçet, eritema nodoso, artrite reumatóide, sarcoido-
se, policondrite recalcitrante, doença de Graves,
tireoidite de Hashimoto também são relacionados à
síndrome de Sweet.1

O fator estimulador da colônia de granulócitos
é a medicação mais associada a esta síndrome. Outras
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medicações relacionadas ao aparecimento da síndro-
me de Sweet estão listadas no quadro 1.1,11

A histopatologia é caracterizada por infiltrado
neutrofílico dérmico denso e difuso na derme. O infil-
trado pode ser perivascular com leucocitoclasia e frag-
mentação dos núcleos dos neutrófilos, mas não há
vasculite verdadeira.10 Ocasionalmente a epiderme
apresenta espongiose, ocorrendo à formação de vesí-
culas subepidérmicas quando o edema é intenso.16,17

Recentemente descrita, a SS histiocitóide apresenta
achados clínicos idênticos a SS típica, mas o que dife-
rencia esta variante é o infiltrado celular inflamatório
dérmico composto por células mielóides imaturas. 18

Achados laboratoriais sugestivos de SS incluem
leucocitose periférica com neutrofilia e elevação da
velocidade de sedimentação eritrocitária ou da proteí-
na C-reativa. Particularmente, nos casos em que a sín-
drome de Sweet está associada à malignidade, leuco-
penia, anemia e trombocitopenia têm sido relatadas.11

Os critérios diagnósticos da SS clássica e induzi-
da por drogas estão apresentados no quadro 2, o qual
foi elaborado a partir de síntese da literatura.5,19

A morfologia das lesões da SS pode mimetizar
várias doenças mucocutâneas e sistêmicas. O diagnósti-
co diferencial inclui doenças inflamatórias (linfangite,
paniculite, pioderma gangrenoso e tromboflebite)
infecciosas (sepse bacteriana, celulite, erisipela, infec-
ção herpes simples, hanseníase, esporotricose, sífilis,
tuberculose, infecção vírus varicela-zoster e exantema
viral), neoplasias (cloroma, leucemia cutis, linfoma,
tumor metastático), eritemas reativos (eritema multifor-
me, eritema nodoso e urticária), vasculite (eritema ele-
vatum diuntinum, vasculite leucocitoclástica e poliar-
terite nodosa), outras doenças dermatológicas (acne,
eritema acral, farmacodermia, xantomas eruptivos, gra-
nuloma facial e halogenoderma) e outras doenças sistê-
micas (doença de Behçet, síndrome bypass intestinal,
dermatomiosite, lupus eritematoso, erupção pustular
da colite ulcerativa, febre familial do Mediterrâneo e
erupção vesicular associada à doença hepatobiliar).1,6

A dermatose neutrofílica recorrente crônica tem
sido descrita como uma possível variante das dermato-
ses neutrofílicas. Nos casos relatados, os pacientes
apresentavam doença com curso crônico e recorrente,
ausência de sintomas sistêmicos e achados histopato-
lógicos semelhantes aos da síndrome de Sweet.20

Manejo
Sem intervenção terapêutica, as lesões podem

persistir por semanas ou até meses. Melhora das
lesões em pacientes com a síndrome associada à neo-
plasia ou a drogas pode ocorrer após tratamento da
neoplasia relacionada à dermatose ou após a suspen-
são da droga causadora.2

Em lesões localizadas, pode-se utilizar corticoes-

teróides tópicos de alta potência ou corticoesteróide
intralesional.2,6 Corticoesteróides sistêmicos são o tra-
tamento de escolha para a maioria dos casos.
Manifestações cutâneas e extracutâneas tendem a
melhorar nas primeiras 72 horas do início da terapia.11

Prednisona pode ser utilizada na dosagem inicial de 30
a 60 mg dia ou o que corresponder a 0,5 a 1,5 mg/Kg;
com posterior redução gradual.6 Iodeto de potássio em
comprimidos (900mg/dia) ou solução saturada e col-
chicina (1.5mg/dia) também são considerados agentes
de primeira linha. Terapias sistêmicas de segunda linha
incluem a indometacina (50-150mg/dia), clofazemina
(100-200mg/dia), dapsona (100-200mg/dia) e ciclospo-
rina (2-4mg/Kg dia).1,2,6,11 Outras medicações descritas
incluem o uso de doxiciclina, metronidazol, interfe-
ron-α, etretinato, clorambucil, ciclofosfamida, meto-
trexate, etanercept, infliximab e talidomida.6

Pode ocorrer recorrência da síndrome e a dura-
ção do período de remissão é variável. Ressurgimento
das lesões em casos associados à malignidade pode
indicar recidiva da neoplasia.1,6,16

PIODERMA GANGRENOSO
Em 1908 Louis Brocq descreveu uma série de

pacientes com lesões cutâneas que seriam denomina-
das, posteriormente, de pioderma gangrenoso.21

Fagedenismo geométrico, dermatite gangreno-
sa e pioderma fagedênico são termos sinônimos com
valor histórico para o Pioderma Gangrenoso (PG), que
é definido como uma doença inflamatória e neutrofí-
lica, que geralmente evolui para ulcerações cutâneas e
comprometimento sistêmico, estando associada ao
fenômeno patérgico em muitos casos e a doenças sis-
têmicas entre 30-70% dos casos. 21-23

Pioderma Gangrenoso é considerado uma dis-
crasia neutrofílica. Inicialmente, seguindo um contex-
to que provoque uma reação no sistema imunológico
(de origem diversa) que resulte na liberação da inter-
leucina –1 beta por células linfocitárias, ocorre um
expansão clonal de linfócitos T. A esta expansão celu-
lar, segue-se outra, de células neutrofílicas. Aportes de
neutrófilos ocorrem na derme, acometendo áreas
extensas da região afetada. As lesões pustulosas verifi-
cadas no início dos casos de pioderma gangrenoso
correspondem, ao acúmulo de neutrófilos.24

O conjunto de células inflamatórias, em ativida-
de anormal, ocasiona a liberação de quantidades ele-
vadas de metaloproteinases da matriz -9 e -10, além
do fator de necrose tumoral alfa. Tais mediadores oca-
sionam a ulceração inicial e são responsáveis pelo
progressivo aumento da mesma.25

Por outro lado, verificam-se quantidades
modestas de metaloproteinases da matriz -1 e -26 nas
bordas das lesões, o que desfavorece o processo de
cicatrização.25
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QUADRO 2: Critérios Diagnósticos da síndrome de Sweet

SÍNDROME DE SWEET CLÁSSICA 
Critérios Maiores

1. Início abrupto de placas ou nódulos eritematosos dolorosos
2. Achados histopatológicos de infiltrado neutrofílico denso, sem evidência de vasculite leucocitoclástica

Critérios Menores
3. Febre > 38oC
4. Associação com malignidade visceral ou hematológica, doença inflamatória ou gestação, ou precedida de 
infecção do trato respiratório superior, infecção gastro-intestinal ou vacinação
5. Excelente resposta ao tratamento com corticoesteróides sistêmicos ou iodeto de potássio
6. Anormalidades exames laboratoriais na apresentação (três de quatro): velocidade de sedimentação eritrocitária 
> 20mm/Hr; proteína C-reativa elevada; leucócitos >8.000, com >70% de neutrófilos.
A presença de ambos os critérios maiores (1 e 2) e dois dos critérios menores (3,4,5 e 6) é necessária para se 
estabelecer o diagnóstico de síndrome de Sweet clássica.

Síndrome de Sweet induzida por Drogas
A. Início abrupto de placas ou nódulos eritematosos dolorosos
B. Achados histopatológicos de infiltrado neutrofílico denso sem evidência de vasculite leucocitoclástica
C. Febre > 38?C
D.Relação temporal entre o uso da medicação e a apresentação clínica ou recorrência com readministração
E. Desaparecimento das lesões após a suspensão da droga ou tratamento com corticoesteróides sistêmicos
Todos os cinco critérios são necessários para o diagnóstico de síndrome de Sweet induzida por drogas.

A patergia é um fenômeno que ocorre em apro-
ximadamente 30% dos pacientes com PG. Caracteriza-
se pelo surgimento de lesão cutânea idêntica clínica e
histopatologicamente à doença original, sendo erite-
mato-papulosa, por vezes pustular e com formação de
pequena úlcera, após traumatismo dérmico, o qual
pode ser de pequena monta, como a inserção de agu-
lha fina para punção venosa, por exemplo, ou mesmo
após cirurgias de qualquer porte, como lesões surgin-
do de feridas operatórias. Também é devido ao fenô-
meno patérgico a ocorrência de exuberantes agrava-
mentos de lesões pré-existentes. Isto é comum quan-
do são realizados desbridamentos de lesões interpre-
tadas como de origem bacteriana.23,26,27

A reatividade imunológica anormal e a reação
de auto-anticorpos contra antígenos comuns encon-
trados na pele, no trato gastrointestinal e nas articula-
ções seria uma explicação básica para a interpretação
da sintomatologia de alguns pacientes.28

O pioderma gangrenoso inserido na síndrome
PAPA (artrite piogênica, pioderma gangrenoso e
acne) tem sido considerado como integrante das
dermatoses auto-inflamatórias. Estas são desordens
imunes, mas não auto-imunes (não há altos títulos
ou presença de auto-anticorpos e não há especifici-
dade de antígeno estimulador). Ocorre uma disfun-
ção primária do sistema imunitário inato e, na ori-
gem, há alterações genéticas e protéicas. Em
comum, ocorrem ativação de neutrófilos e/ou
monócitos e macrófagos, com processos inflamató-
rios e apoptose. 

Além do PAPA, são exemplos de doenças auto-
inflamatórias: síndrome periódica associadas às crio-
pirinas, febre familiar do Mediterrâneo, osteomielite
multifocal crônica recorrente, síndrome periódica
associada ao receptor do fator de necrose tumoal alfa,
deficiência de mevalonatoquinase. As alterações gené-
ticas da síndrome PAPA ocorrem no cromossoma 15,
gene PSTPIP 1/CD2BP1, com a presença da mutação
E250Q.28, 29

Quadro clínico, aspectos histopatológicos e
avaliação complementar

O PG possui um discreto predomínio feminino,
é mais comum entre 20-60 anos, mas ocorre em crian-
ças em 4% das vezes.23,30,31

Clinicamente apresenta-se como uma lesão pápu-
lo-pustulosa, com conteúdo hemorrágico eventual e
rápida progressão para ulceração, com níveis variáveis
de extensão de profundidade, podendo acometer ten-
dões e/ou músculos. As bordas são elevadas, bem deli-
mitadas, eritêmato-violáceas e subminadas (derivadas
do processo inflamatório necrotizante)(Figura 2).23,26,27,30-32

Há uma ampla variabilidade clínica, porém
morfologicamente a classificação do PG é a seguinte:
a) pustuloso, b) ulcerado, c) vésico-bolhoso, d) vege-
tante-verrucoso. Em geral, há o predomínio de uma
das formas clínicas que podem coexistir no mesmo
paciente. A forma ulcerativa pode ser relacionada
principalmente com doenças intestinais inflamatórias,
artrite, gamopatia monoclonal e malignidades, a forma
bolhosa está mais associada às doenças hematológi-
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FIGURA 3: Lesão
de PG com
necrose, ulce-
ração e bordas
subminadas 

FIGURA 2: Placa
tipo fagedenismo
geométrico com
transudato
hemorrágico

cas, (Figura 3) a forma pustulosa generalizada às
doenças intestinais inflamatórias (Figura 4). A forma
vegetante, a mais rara e também conhecida como
superficial granulomatosa, dificilmente possui relação
com doenças sistêmicas (excetuando um risco para
uma associação com doença renal crônica) e seu
manejo terapêutico é reconhecido como o menos
complexo.23,32,33

Além da variabilidade clínica levar à classifica-
ção acima, o PG possui como descrição espectral alter-
nativa, o quadro clássico (lesão pápulo-pustulosa ini-
cial que ulcera e forma as bordas subminadas) e as
seguintes variantes: 34-38

Periostomal: a doença ocorre após a formação
de uma ostomia (em menos de 1% dos osteomizados).
Em geral, o PG está associado à doença intestinal infla-
matória (doença de Crohn e retocolite ulcerativa).34-37

Pioestomatite vegetante: é um quadro que apre-
senta erupção pustulosa que afeta a mucosa oral, com
múltiplas e pequenas lesões superficiais, friáveis,
sendo algumas consideradas verdadeiros abscessos.
São reconhecidamentes associadas às doenças intesti-
nais inflamatórias.38

Atípico (ou bolhoso): lesões bolhosas (mais fre-
qüentemente nas extremidades inferiores) e sintomas
constitucionais são as características desta variante, a
qual está relacionada com doenças hematológicas
e/ou malignas.39

Em 30% dos pacientes, as lesões são múltiplas e
dor é o principal sintoma, ainda que alguns não refi-
ram sintomatologia específica.40

A localização das lesões é variável, havendo uma
topografia preferencial: extremidades inferiores, abdô-

men, extremidades superiores, mamas, glúteos, genitá-
lia e face. Nas crianças as localizações mais verificadas
são a região de cabeça e pescoço e o períneo. 26,27,30-32,40

As manifestações clínicas extra-cutâneas mais
comuns estão localizadas nos pulmões, articulações e
trato digestivo e são devidas ao processo inflamatório
generalizado. O envolvimento pulmonar pode levar
ao surgimento de derrame pleural, nódulos, cavita-
ções, pneumonite bronquiolar e abscesso. Outras alte-
rações são encontradas nos olhos (escleroceratite
necrotizante), fígado (hepatites, granulomas), baço,
ossos, medula óssea (alterações de hemáceas, leucóci-
tos e plaquetas).26,27,32,40-44

O desfecho para o óbito pode ocorrer, ainda
que seja raro. Em geral, ocorre em pacientes com
doenças graves associadas. Além da própria doença de
base, as infecções secundárias nas ulcerações e a
sepse constituem-se na principal causa de óbitos, mas
a insuficiência respiratória e morbidades pela terapêu-
tica também são importantes.26,27,32,40,41

As principais doenças e/ou contextos clínicos
descritos relacionados ao Pioderma Gangrenoso estão
listadas no quadro 3.44-56

Atualmente, pode ser considerado um subtipo
específico de pioderma gangrenoso, o PG Pós-Cirúrgico
(PGPC), o qual possui o imprescindível fenômeno da
patergia. No PGPC, após um período de aparência habi-
tual (entre 4 dias e 6 semanas), a ferida operatória apre-
senta muitas pequenas deiscências, as quais geralmente
coalescem para grandes áreas de ulceração em processo
que vai além da ferida operatória. O tecido de granula-
ção é praticamente inexistente e a dor é inconstante.
Pode afetar qualquer sítio anatômico; se na mama, o



Dermatoses neutrofílicas – Parte I 17

An Bras Dermatol. 2011;86(1):11-27.

QUADRO 3: Doenças associadas ao pioderma gangrenoso

� Doença intestinal inflamatória:26,27,45-48 colite ulcerativa, doença de Crohn, colite colagenosa; 

� Artrite reumatóide;26,27,41 Doenças linfoproliferativas e mieloproliferativas:26,27,32,41,49-51 leucemias (mielocíticas), 
linfomas, síndromes mielodisplásicas, policitemia vera;Paraproteinemias;41 Gamopatias;39,41,52 Arterite de Takayasu;53

Granulomatose de Wegener;39,41 Infecções pelo vírus da hepatite C e da hepatite B;54 Uso de interferon e ribavirina na
hepatite C;54 Disfibrinogenemia;55 Outros: insuficiência renal; diabetes mellitus, d. de Graves, gestação 32,93,41,56

FIGURA 4: Pioderma gangrenoso: lesões papulo-pustulosas

mamilo é poupado (Figura 5). O tratamento local e o
uso de antibióticos não resultam em melhora e a dramá-
tica resposta ao imunomodulador é a regra.57,58

Os achados histopatológicos são inespecíficos,
mas podem ser importantes na definição de determi-
nados casos. Inicialmente há uma infiltração neutro-
fílica (com ou sem participação linfocítica), que fre-
qüentemente ocorre de forma difusa na derme e
envolve estruturas foliculares. Há graus variados de
dano vascular, mas geralmente sem necrose fibrinói-
de. Vasculites focais são observadas em lesões com-
pletamente desenvolvidas, aparentemente um fenô-
meno secundário. O infiltrado tende a localizar-se
em níveis de profundos da derme. Um processo
inflamatório misto e áreas de necrose são observados
em lesões completamente desenvolvidas O envolvi-
mento da derme reticular e do subcutâneo podem
apresentar infiltrado mononuclear e reações granu-
lomatosas.59, 60

A imunofluorescência direta pode ser positiva
para vários marcadores (não havendo especificidades),
principalmente nas adjacências dos vasos dérmicos.59, 60

Na avaliação complementar de um paciente com
PG, é importante considerar a possibilidade de uma
doença subjacente, investigando suspeitas específicas. 

De forma geral, se após a anamnese e o exame
físico não houver evidências para uma doença associa-
da, os exames complementares devem incluir: hemo-

grama, plaquetas, velocidade de hemossedimentação,
provas de função renal / hepática, provas de coagula-
ção, eletroforese de proteínas, fator reumatóide, anti-
corpos citoplasmáticos antineutrofílicos (pANCA e
cANCA), radiografia do tórax e ecografia abdominal,
exames direto e culturais para bactérias, micobactérias
e fungos (preferencialmente de material de biópsia
cutânea).

Se a avaliação complementar não evidenciar
alterações, exames adicionais podem ser importantes,
entre os principais estão: hemoculturas, crioglobuli-
nas criaglutininas, criofibrinogênio, sorologias para
hepatites e HIV, sorologia para sífilis, estudos tomo-
gráficos, estudos vasculares e aspirado/biópsia de
medula óssea.

O diagnóstico diferencial do PG deve ser reali-
zado com doenças importantes, a maioria das quais
evoluem para úlceras cutâneas:59,60 infecções cutâneas
bacterianas (foliculite, furunculose, carbúnculo, ecti-
ma, celulite gangrenosa, fasciíte necrotizante), doen-
ças sexualmente transmissíveis (sífilis, donovanose,
cancróide), micobacterioses, acidentes com animais e
picadas de inseto, leishmaniose, micoses profundas
(esporotricose, cripotococose, paracocidioidomicose,
cromomicose, mucormicose, histoplasmose, infecção
por Rhyzopus e aspergilose), amebíase, herpes sim-
ples, vasculites de pequenos vasos, granulomatose de
Wegener, poliaterterite nodosa, eritema multiforme,

FIGURA 5: Pioderma gangrenoso pós-cirúrgico



18 Bonamigo RR, Razera F, Olm GS

An Bras Dermatol. 2011;86(1):11-27.

psoríase pustulosa, pustuloses farmacodérmicas,
doenças bolhosas auto-imunes, úlceras venosas, úlce-
ras arteriais, síndrome antifosfolipídios, trombopatias
específicas, síndrome de Sweet, doença de Behçet,
calcifilaxia, psicodermatoses, neoplasias cutâneas pri-
márias e metastáticas

Manejo
São há poucos ensaios clínicos e não há um esque-

ma terapêutico universalmente aceito como primaz. 
Os corticoesteróides sistêmicos (prednisona ou

prednisolona) entre 0,5-1 mg/kg ao dia, via oral, a
ciclosporina em doses de 5mg/kg/dia e o tacrolimus
0,1% em uso tópico, são os medicamentos que reú-
nem as maiores evidências históricas e recomenda-
ções científicas atuais para o tratamento do PG.61

É considerada como uma das chaves para o
diagnóstico do PG, a resposta dramática ao tratamen-
to com corticoesteróide ou imunossupressores.

Há outras opções, com graus variados de evidên-
cias e recomendações, mas que podem ser úteis: corti-
coesteróide tópico, preferencialmente de média a alta
potência,61 acetonida de triancinolona (10mg/ml, intra-
lesional, nas bordas da lesão),62 cromoglicato tópico
(nas úlceras),63 tacrolimus (0,15 mg/kg/d),64-66 ciclospori-
na intralesional (35 mg),67 azatioprina (100-150 mg/d),68

prednisona / prednisolona oral (40-100 mg/dia),69

metilprednisolona em pulsoterapia,70 ciclosporina
oral,71 metotrexate (15 mg/semana),72 clofazimina (100-
300 mg/d),73,74 dapsona (100-300 mg/d),75 colchicina (1
mg/d),76 talidomida (100-400 mg/d),77 clorambucil (2-4
mg/d),78 micofenolato mofetil (1-2,5 g/d),79 minociclina
(100-200 mg/d),80 sulfassalazina (1 g- 4 g/d),68 ciclofosfa-
mida (50-100 mg/d ou 500 mg m2,5-7 pulsos entre 1-4
meses),81 anticoagulantes,55 aferese de granulócitos,82

mostarda nitrogenada (20 mg/100ml),83 enxertia,84

transplantes de queratinócitos,85 fator de crescimento
plaquetário,86 fator estimulador de colônias de granuló-
citos,87 oxigenioterapia hiperbárica,88 imunoglobulina
humana intravenosa,89 plamaferese.61

Podem ser citadas, também, como recentes e
promissoras aquisições para o tratamento do PG: infli-
ximab endovenoso (5mg/kg), etarnacept intramuscu-
lar (25-50 mg) e o adalimumab (40-80 mg/kg).89-91

Os antagonistas de receptores da interleucina-1
estão sendo estudados no controle das doenças auto-
inflamatórias. Eventualmente poderão ser indicados,
no futuro, para o tratamento do PG.92

É importante frisar que o uso de politerapia é
habitual e necessário no controle de determinados
casos de PG. Desta forma, esquemas utilizando, por
exemplo, corticoesteróides sistêmicos e drogas anti-
neutrofílicas são freqüentemente prescritos.

Há determinados casos que não evoluem ade-
quadamente. São pacientes que possuem formas

resistentes à terapia. Em geral são homens, possuem
idade avançada e doenças subjacentes graves. A forma
bolhosa possui um prognóstico pior.

DOENÇA DE BEHÇET
A doença de Behçet (DB), também chamada de

Adamantiades-Behçet, é uma entidade relacionada a
aspectos genéticos e geográficos, possui caráter infla-
matório e multissistêmico e apresenta comportamen-
to recidivante e crônico. Histopatogenicamente é
caracterizada por vasculite e trombos vasculares.93

A primeira descrição foi, provavelmente, reali-
zada por Hipócrates, mas foi em 1937 que o médico
e professor de dermatologista turco Hulusi Behçet a
nominou de uma síndrome de etiologia desconheci-
da que constituía de úlceras orais recorrentes, úlce-
ras genitais e uveíte.94,95 Nas décadas seguintes à des-
crição original, foram citadas como manifestações da
doença alterações articulares, vasculares, gastroin-
testinais, cardiopulomonares, neurológicas e psi-
quiátricas.93,96

Há espaços a serem preenchidos na compreen-
são completa da complexa etiopatogênese da DB. A
maior freqüência da doença entre populações do
Mediterrâneo e o encontro de um risco elevado entre
os portadores de HLA-B51, conferem à doença uma
particularidade genética-geográfica.97

Anormalidades imunológicas são encontradas
em pacientes com DB, como a presença de complexos
imunes. Porém, o conjunto de todas as alterações
encontradas na doença não é explicado pela presença
destes imunocomplexos. Há descrição de diminuição
de células CD3 e elevação das células tipo natural kil-
ler, mas a sua atividade está reduzida, possivelmente
por influência dos níveis elevados de PGE2. Não há
elevação do número de células B, mas é possível que
haja uma hiperfunção das mesmas.98,99

Sem comprovação definitiva, também houve
proposição quanto a um possível mecanismo patogê-
nico da DB envolvendo estímulos antigênicos bacte-
rianos (em particular Streptoccocus sangius) e/ou
virais (em particular do Herpesvirus simplex) em
paciente predisposto.98,99

De fato, realmente, há produção de proteínas
de choque quente (elevação de anticorpos IgA contra
proteínas de choque quente de 65 Kda) e quimiotaxia
neutrofílica a partir de hiperfunção linfocítica. 

Moléculas de adesão leucocitária (L-selectina,
Mac-1 e CD44) são expressas nos leucócitos periféri-
cos e podem participar das ações quimiotáticas leuco-
citárias e das adesões (as adesões neutrofílicas ao
endotélio estão elevadas, sendo que há elevação da
ICAM-1). O estímulo às células mononucleares indu-
zem à liberação de fator de necrose tumoral e inter-
leucina-1,-6 e -8.98,99
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FIGURA 6: Doença de Behçet: úlcera aftóide na mucosa oral

Pacientes com manifestações neurológicas pos-
suem elevação da IL-6 e a elevação acentuada da IL-2
está presente no pacientes com uveoretinite. Níveis de
IL-10 correlacionam-se com o grau de atividade da
doença. 98,99

As lesões da DB possuem seu potencial fibrino-
lítico diminuído, atestado pela diminuição dos níveis
circulantes de do fator XII e pelo prolongamento do
tempo de lise da euglobina.98,99

Anticorpos anti-células endoteliais estão presen-
tes nos pacientes com DB, exercendo uma papel
importante na patogênese. O dano endotelial ocasiona
alterações oxidativas e liberação de radicais livres.
Auto-anticorpos contra lipoproteínas de baixa-densida-
de podem ser co-fator para dano endotelial. A diminui-
ção da síntese da prostaciclina e a elevação do trombo-
xane B2 e prostaglandinas podem contribuir para a
formação de trombose no curso da DB. Alterações
esporádicas da proteína S e da fibrinólise estão relacio-
nadas com as manifestações trombóticas da doença.
Elevação plasmática da endotelina-1 (ET-1) encontrada
nos pacientes com DB em atividade pode ser resultan-
te da síntese aumentada pelo endotélio danificado. A
trombomodulina (TM), uma glicoproteína de superfí-
cie celular do endotélio, possui níveis muito elevados
em todos os pacientes com DB e está relacionada com
a patogênese da vasculopatia. É especulado que as ate-
rogênicas lipoproteínas poderiam contribuir para o
processo de trombogênese da DB.98,99

Quadro clínico, alterações histopatolóigicas
e avaliação complementar 

A DB é endêmica no leste do Mediterrâneo e no
países do leste e oriente médio. A prevalência mais
elevada é encontrada na Turquia (80-370 casos
/100.000 indivíduos), com ocorrências familiares.97

Outros dados disponíveis quanto às prevalências: 13.5
to 20 / 100.000 indivíduos no Japão, Coréia do Sul,
China, Irã, Iraque, e Arábia Saudita. A prevalência é
significativamente menor em países do norte europeu
e nos Estados Unidos da América.98,99

Ocorre mais comumente em homens, mas nos
países do norte europeu é mais freqüente em mulhe-
res. A faixa etária com predomínio para o início da
doença está entre os 20 e 40 anos, sendo rara na
infância. Suas formas mais agressivas são percebidas
em adultos jovens.100,101

A DB é reconhecida como uma doença comple-
xa, multissistêmica, com dano vasculopático primário e
que possui ampla gama de manifestações clínicas.96,99,102

- Manifestações do tegumento cutâneo-mucoso
(Figura 6): aftas orais (mucosa jugal, língua,  gengivas,
palato) do tipo major, minor ou herpetiforme; aftas
genitais (vulva, vagina, cérvice uterino, prepúcio,
escroto, glande) semelhantes às orais (porém com

tendências serem mais profundas); cicatrizes genitais
de úlceras genitais; lesões do tipo eritema nodoso
(membros inferiores, membros superiores, face e
região cervical); erupções papulo-pustulares denomi-
nadas de pseudofoliculites; reação patérgica (reação
papulopustulosa 24-48 h após pequeno trauma pro-
duzido por puntura com agulha fina na derme), que
ocorre em aproximadamente 40% dos pacientes.
Outras manifestações cutâneas menos freqüentes são
lesões semelhantes à síndrome de Sweet, ao pioderma
gangrenoso e eritema multiforme, além de lesões pur-
púricas, bolhas hemorrágicas, ulcerações extra-geni-
tais e infartos subungueais.96,99,102

- Manifestações oftalmológicas: ocorrem em até
70-85% dos pacientes. A uveíte posterior hipopiônica é
a manifestação mais freqüente, mas também podem
ocorrer depósitos vítreos, coroidite, retinite. A diminui-
ção da acuidade visual é um importante problema. 96,99,102

- Manifestações articulares: artrite soronegativa
é o mais comum dos achados articulares. Com fre-
qüência ocorre uma sinovite monoarticular do joelho.
São descritos até 10% de espondilite anquilosante e
34% de sacroileíte.96,99,102

- Manifestações vasculares e cardíacas: trombo-
flebite superficial e profunda são as mais comuns das
alterações vasculares. Os eventos trombóticos podem
ocorrer em qualquer topografia e ocorrem em indiví-
duos sem fatores de risco, inclusive. São reportados:
pericardite, miocardiopatia, aneurisma, fibrose endo-
miocárdica, anormalidades de condução (em particu-
lar, dispersão do segmento QT). Vasculites das artérias
coronárias podem ocasionar infarto ou aneurisma e
requerem, muitas vezes, intervenção cirúrgica. Lesões
arteriais possuem risco para ruptura (especialmente
as artérias pulmonares). Os pacientes com doença car-
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díaca e atrial possuem pior prognóstico.96,99,102

- Manifestações pulmonares: são descritos
como achados pouco freqüentes, mas importantes,
derrame pleural, embolismo, aneurisma arterial pul-
monar, alterações parenquimatosas e fibrose.96,99,102

- Manifestações renais: raramente descritas, glo-
merulonefrite e amiloidose sistêmica.96,99,102

- Manifestações gastrointestinais: podem ocor-
rer lesões ulcerativas aftóides no intestino grosso, prin-
cipalmente na porção terminal do íleo e ceco, além de
estômago e intestino delgado. 96,99,102

- Manifestações neurológicas e psiquiátricas: em
aproximadamente 1% dos pacientes ocorrem manifes-
tações do sistema nervoso central. As principais são
relacionadas à menigoencefalite, vasculite com envol-
vimento de nervos periféricos, paralisias de nervos
cranianos e hemiplegia e paralisias. Tromboses e
aneurismas cerebrais podem ocorrer. Distúrbios vesti-
bulares estão descritos. Fibromialgia, cefaléia tipo
enxaqueca, ansiedade, depressão e outros distúrbios
psicológicos ocorrem no mínimo em 50% dos pacien-
tes no curso da doença. É relatado que eventos estres-
sores podem ser desencadeadores das manifestações
clínicas da doença.96,99,102

- Outras manifestações clínicas: são citadas tam-
bém, provavelmente relacionadas à vasculite e/ou
mediadores inflamatórios, os distúrbios auditivos, o
dermografismo, a epididimite, a disfunção erétil e a
amiloidose.96,99,102

Em comum, os tecidos variados acometidos
pela DB possuem vasculite e trombose. Há infiltrado
linfomononuclear perivascular e reação vascular neu-
trofílica. Lesões patérgicas revelam vasculite leucocito-
clástica ou reação vascular neutrofílica. O aspecto his-
topatológico nas lesões precoces é de reação vascular
neutrofilica, enquanto nas lesões tardias predomina o
infiltrado linfocítico perivascular.98,103

Não há testes laboratoriais específicos ou que
possam ser definitivos quanto à suspeição diagnósti-
ca. Em situações de atividade da doença, a resposta de
fase aguda é comprovada por elevação da velocidade
de hemossedimentação, proteínca C reativa, compo-
nentes do complento (C3, C4, C9), interleucina-8 e de
imunoglobulinas (IgA, IgM) e alfa 2-globulina.96-99,103

A cintilografia evidencia artrite em aproxima-
dammente 50% dos pacientes. A ressonância magnéti-
ca pode demonstrar alterações atróficas cerebrais, o
eletroencefalograma detecta ondas alfa difusas e alte-
rações angiográficas podem ser visualizadas.96-99,102,103

Os testes patérgicos positivos são observados
entre 30-40% dos pacientes, porém em países da Ásia
e Oriente Médio a maioria dos pacientes possuem esta
reação presente. A histopatologia do teste patérgico
positivo pode ser muito útil para a definição do diag-
nóstico.93,98,102,103

Para o diagnóstico, o International Study
Group of Behçet’s Disease estabeleceu os critérios
(Quadro 4), sendo um critério maior (imprescindível)
e mais 4 critérios menores (são necessários no míni-
mo mais 2 menores para completar o diagnóstico).104

Em uma nova avaliação para os Critérios
Internacionais para a Doença de Behçet (ICBD), foi
proposto um escore de 3 pontos para o diagnóstico,
considerando os seguintes critérios:105

1 ponto – aftas orais
1 ponto – manifestações cutâneas (pseudo-foli-

culite, aftas cutâneas)
1 ponto – lesões vasculares (flebite, trombose

venosa, aneurisma, trombose arterial)
1 ponto – teste de patergia positivo
2 pontos – aftas genitais
2 pontos – lesões oculares
Alternativamente, também, na tentativa de

melhorar a sensibilidade e a especificidade dos crité-
rios clássicos, o Behçet Disease Research Committee
of Japan propôs a existência de sintomas principais -
úlceras aftosas orais recorrentes, lesões cutâneas (eri-
tema nodoso, tromboflebite superficial, pápulas tipo
hipersensibilidade), lesões oculares (iridociclite ou
seqüela, uveíte posterior ou seqüela) e úlceras geni-
tais. Como sintomas adicionais haveria: artrite sem
deformidade ou esclerose, epididimite, ulcerações
gastrintestinais (ileocecais), lesões vasculares, lesões
do sistema nervoso central. A sistematização diagnós-
tica, considerando estes sintomas é a seguinte:106

- Tipos completos: 4 sintomas principais
- Tipos incompletos: 3 sintomas principais ou 2

principais e 2 adicionais ou lesões oculares típicas e
um sintoma principal ou 2 adicionais.

- Doença suspeita: sintomas principais típicos
sem preencher critérios para uma forma incompleta.

- Lesões especiais: determinadas lesões gas-
trointestinais, vasculares e do sistema nervoso central.

Segundo este Comitê, os dados laboratoriais
que podem contribuir para o diagnóstico são: testes
da patergia, prick test para vacinação por estreptoco-
co, exames que demonstrem resposta inflamatória,
positividade do HLA-B51, achados histopatológicos. 

As doenças importantes para o diagnóstico dife-
rencial são as seguintes:107

aftas e EAR (estomatite afosa recorrente), úlce-
ras por neutropenias cíclicas, infecções virais, infecção
por herpes simples,  infecção por citomegalovírus,
úlceras por outras doenças sexualmente transmissí-
veis, lupus eritematoso sistêmico, artrite reumatóide
juvenil, espondilite anquilosante, psoríase artropática,
esclerose múltipla, sarcoidose

síndrome de Sweet, doenças bolhosas auto-
imunes, líquen plano, tuberculose, yersiniose

síndrome de Reiter, síndrome de Vogt-
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QUADRO 4: Critérios diagnósticos para Doença de Behçet

Critério maior
Lesões orais recorrentes: ulcerações aftosas minor ou major ou herpetiforme 
observada pelo médico ou paciente, com recorrência mínima de 3 vezes ao ano.

Critérios menores:
Ulceração genital recorrente: ulceração aftosa ou cicatriz observada pelo médico ou paciente.
Lesões oculares: uveíte anterior, posterior ou células no vítreo sob exame de 
slit-lâmpada ou vasculite retiniana observada por oftalmologista.
Lesões cutâneas: eritema nodoso observado pelo médico ou paciente, pseudofoliculite ou lesões papulo-pustulares
ou nódulos acneiformes observadas pelo médico em pacientes pós-adolescentes na ausência de tratamento com
corticoesteróides.

Koyanagi-Harada, síndrome MAGIC (úlceras de boca e
genitais com inlamação de cartilagem), farmacoder-
mias, eritema multiforme, síndrome de Stevens-
Johnson, necrólise epidérmica tóxica, erupções acnei-
formes, pioderma gangrenoso, vasculites, doenças
intestinais inflamatórias, uveítes de outras etiologias,
neoplasias.

Manejo
A doença de Behçet pode ser tratada com medi-

camentos variados, dependendo da sua apresentação
clínica.107-109

Recomendações não-farmacológicas importan-
tes são evitar dietas muito salgadas, condimentadas e
apimentadas, evitar a ingestão de bebidas alcoólicas e
agentes de limpeza dentária ou de higienização oral
que possam ser irritantes.107-109

No manejo das lesões orais podem ser prescri-
tos anti-inflamatórios e antissépticos: soluções para
bochechos com camomila, clorhexidine 1-2%, triclosa-
no 0,1%, tetraciclina 250mg/5ml e diclofenaco 3% (em
ácido hialurônico 2,5%). Anestésicos em géis como a
lidocaína 2-5% e a mepivacaína 1,5% e o uso do amle-
xanox em pasta e ácido 5-aminosalicílico 5% em
creme, podem aliviar transitoriamente a dor. A trianci-
nolona, a dexametasona e a betametasona nos locais,
em pasta ou ungüento, podem ser úteis, além da
triancinolona intralesional supensão 40mg/ml (0,1-0,5
ml em cada lesão ou 5mg/ml). O uso de ciclosporina
em solução (100mg/ml, 5 ml três vezes ao dia) para
bochechos, do tacrolimus 0,1% em pomada e da sus-
pensão de sulcralfate são opções ao uso dos corticoes-
teróides tópicos.107-135

Para pacientes com doença extensa, com nível
de morbidade clínica maior, envolvimento sistêmico e
lesões resistentes ao tratamento tópico, o uso de dro-
gas sistêmicas torna-se fundamental, muitas vezes em
associação com o tratamento tópico.

As seguintes alternativas possuem relevante

embasamento científico para recomendação terapêu-
tica: prednisona e prednisolona (preferível para ges-
tantes) 1 mg/dia, metilprednisolona 40 mg IM por
semana (3 semanas), colchicina 1-2 mg / dia, dapsona
100-200 mg/dia, talidomida 100-300 mg/ dia, ciclospo-
rina 5-10 mg/kg/dia, azatioprina 2-2,5 mg/kg/dia, inter-
feron-alfa 6 x 106 IU 3 dias semana SC, etanercept 25
mg 2 dias/semana IM, rebamipide 300 mg/dia VO. 107-135

Com níveis de evidência inferiores aos anterio-
res, mas citados como úteis estão a sulfassalazina,
metotrexato, penicilina, minociclina, indometacina,
etretinato, ciclofosfamida, clorambucil, plamaferese,
prostaglandina E1, imunoglobulina humana intrave-
nosa, agentes anti-fator de necrose tumoral-alfa, leva-
misole, peptídeo ligado à toxina da cólera, aferese de
granulócitos e monócitos, plamaferese e anticorpo
anti-CD52. Freqüentemente, há necessidade da com-
binação entre duas drogas, na busca do melhor con-
trole da doença. É relatado o efeito sinérgico entre o
corticoesteróide sistêmico e a ciclosporina para casos
de envolvimento ocular.96,107-136

Pacientes com úlceras aftóides recorrentes gra-
ves, particularmente os que possuem história familiar
de DB, devem ser monitorados a longo prazo para a
possibilidade do surgimento de outros sinais e sinto-
mas da doença. Remissões espontâneas de sintomas
podem ocorrer.

As principais complicações que podem ocasio-
nar os piores desfechos estão localizadas no sistema
nervoso central, pulmonar, gastrointestinal e na gran-
des artérias. Além disto, a cegueira não deve ser esque-
cida como uma possível complicação importante.

O desfecho letal ocorre em até 6% dos pacien-
tes, dependendo da intensidade do envolvimento sis-
têmico. Particularmente, os homens que possuem
HLA-B51 positivo, doença grave e/ou com manifesta-
ções clinicas precoces na vida, devem ser monitorados
com muito cuidado, pois possuem prognóstico mais
reservado.
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URTICÁRIA NEUTROFÍLICA (dermatose neutrofílica
urticariana)

Descrita inicialmente em 1985 como uma
variante de urticária física em virtude da presença de
dermografismo, normocomplementenemia e imuno-
fluorescência negativa,137 a dermatose neutrofílica
urticariana ou urticária neutrofílica vem sendo sugeri-
da como uma nova doença, pertencente ao espectro
das doenças neutrofílicas, com importante associação
a doenças sistêmicas.138

A urticária neutrofílica é caracterizada, clinica-
mente, por máculas, pápulas ou placas, eritematosas,
pálidas, não pruriginosas. Estas lesões apresentam
resolução em até 24 horas.138

Os pacientes não apresentam angioedema ou
púrpura, mas pode haver dermografismo e história de
doença atópica.138-139 Entre os sintomas sistêmicos

apresentados estão a febre e a poliartrite e, no leuco-
grama, há leucocitose.138

O aumento da expressão tecidual do fator de
necrose tumoral alfa e de interleucina-3 sugerem que
estas citocinas inflamatórias estão envolvidas no influ-
xo dos neutrófilos dérmicos.140,141

O exame histopatológico da lesão cutânea
demonstra infiltrado neutrofílico, com intensa leuco-
citoclasia, mas sem vasculite e edema dérmico.137,138,140

Os pacientes com urticária neutrofílica devem
ser avaliados quanto à presença de doenças sistêmi-
cas, especialmente doença de Still, lupus eritematoso
sistêmico e síndrome de Schinzler.138

Alguns estudos com esta dermatose relacionando
os achados histopatológicos com a resposta terapêutica
demonstraram que medicamentos com ação antineutro-
fílica (como a dapsona) podem ser eficazes, com longos
períodos de remissão após sua suspensão.142,143                       �
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1. Assinale a(s) afirmação(es) correta(s) em 
relação à patogênese da síndrome de Sweet (SS):
I. Associação com infecções, doenças auto-imunes,
neoplasias e medicações sugere uma reação de hiper-
sensibilidade.
II. As citoquinas parecem ter um papel etiológico
importante.
III. Níveis elevados de IL-4 indicam que a expressão
de citoquinas do tipo TH1 possa estar envolvida.

a) Apenas a II
b) I e II
c) II e III
d) Todas

2. Em relação à epidemiologia da SS, é correto afirmar:
a) A variante clássica ou idiopática afeta igualmen-
te ambos os sexos.
b) A forma associada a malignidade afeta mais
mulheres.
c) O episódio inicial da variante clássica ou idiopá-
tica ocorre entre os 30 a 50 anos de idade.
d) Os casos pediátricos correspondem a 18% do
total. 

3. Indique a opção correta em relação às característi-
cas clínicas da SS:

a) Lesões pápulo-nodulares, de coloração eritema-
tosa e/ou violácea, localizadas principalmente nos
membros inferiores.
b) Lesões bolhosas ou ulceradas são mais frequen-
tes na variante clássica associada à infecção.
c) Febre > 38 oC é o sinal mais comum.
d) Manifestações oculares e articulares são raras.

4. Sobre a SS é correto afirmar:
a) A maioria dos casos está relacionada a neoplasias.
b) A malignidade hematológica mais frequente é a
leucemia mielóide crônica.
c) O principal quadro infeccioso associado é do
trato genito-urinário.
d) Fator estimulados da colônia de granulócitos é
a medicação mais implicada na SS induzida por
drogas. 

5. Assinale a afirmativa correta dos achados laborato-
riais da SS:

a) A histopatologia é caracterizada por infiltrado
neutrofílico dérmico denso e difuso, com vasculite
leucocitoclástica.
b) Ocorre leucocitose periférica com linfocitose. 
c) A velocidade de sedimentação eritrocitária é <

20mm/Hr e/ou a proteína C-reativa é baixa.
d) Leucopenia, anemia e trombocitopenia podem
ocorrer nos casos relacionados a malignidades. 

6. É correto afirmar em relação ao tratamento da SS:
a) Corticoesteróides sistêmicos são o tratamento
de escolha para a maioria dos casos.
b) Corticoesteróide tópico ou intralesional nunca
são utilizados.
c) Indometacina é considerada agente de primeira
linha.
d) Colchicina e iodeto de potássio são terapias de
segunda linha.

7. Os mediadores patogênicos que favorecem a expan-
são da lesão ulcerada do pioderma gangrenoso são:

a) metaloproteinase 9
b) metaloproteinase 10
c) fator de necrose tumoral
d) todos os anteriores

8. O fenômeno patérgico ocorre no pioderma gangre-
noso:

a) em todos os casos
b) em raros casos (<1%)
c) em aproximadamente 30% dos casos
d) apenas se há associação com doença linfoproli-
ferativa

9. O pioderma gangrenoso pode estar associada a
doenças auto-inflmatórias, entre elas a síndrome
PAPA, a qual cursa também com:

a) artrite piogênica, alopecia
b) artrite piogênica, acne
c) pancreatite, acne
d) pancreatite, alopecia

10. A forma clínica do pioderma gangrenoso mais fre-
qüentemente associada a doenças hematológicas é a:

a) bolhosa
b) ulcerada
c) superficial
d) vegetante

11. Em termos gerais, quanto ao pioderma gangrenoso:
a) ocorre menos frequentemente em crianças do
que em adultos
b) está principalmente associada a processos
infecciosos
c) possui evolução fatal
d) no seu manejo, necessita sempre que seja reali-
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Gabarito
Doenças sexualmente transmissíveis na gesta-

ção: uma síntese de particularidades An Bras
Dermatol. 2010;85(6):767-85.

AVISO
Caros associados, para responder ao

questionário de EMC-D, por favor, acessem ao
site dos Anais Brasileiros de Dermatologia. O
prazo para responder é de 30 dias a partir da
publicação online no link a seguir, 
www.anaisdedermatologia.org.br

zado desbridamento cirúrgico

12. Quanto aos aspectos histopatológicos do pioder-
ma gangrenoso:

a) há infiltração neutrofílica e graus variados de
vasculopatia dérmica
b) em geral há necrose fibrinóide de vasos
c) granulomas com necrose caseosa é a regra
d) a imunofluorescência direta é patognomônica

13. A doença de Behçet possui em sua histopatogêne-
se principalmente:

a) granuloma, vasculite, elastose
b) trombose, granuloma, infiltração neutrofílica
c) infiltração neutrofílica, trombose, vasculite
d) linfócitos atípicos, trombose, vasculite

14. O HLA característico da Doença de Behçet é:
a) HLA-B52
b) HLA-B51
c) HLA-Dw5
d) todos acima

15. De acordo com os critérios estabelecidos pelo
International Study Group of Behçet’s Disease e
publicados em 1990, o critério maior para o diagnós-
tico da Doença de Behçet é:

a) úlcera genital recorrente (3 ou mais episódios
ao ano)
b) uveíte recorrente (3 ou mais episódios ao ano)
c) vasculite cutânea recorrente (3 ou mais episó-
dios ao ano)
d) úlcera oral recorrente (3 ou mais episódios ao
ano)

16. . De acordo com os critérios estabelecidos pelo
Behçet Disease Research Committee of Japan e publi-
cados em 1994, qual dos seguintes quadros clínicos
possui o diagnóstico da forma completa da DB ?

a) úlcera oral, uveíte, depressão, úlcera íleo-cecal
b) úlcera genital, eritema nodoso, tromboflebite,
úlcera oral
c) uveíte, úlcera oral, úlcera genital, pseudofolicu-
lite
d) úlcera íleo-cecal, úlcera oral, uveíte, eritema
nodoso

17. Quanto ao tratamento da Doença de Behçet:
a) a sulfassalazina é a droga de primeira escolha
b) a terapia tópica é suficiente 
c)em pacientes graves a terapia pode exigir mais
de uma droga
d) nenhuma das anteriores

18. A Doença de Behçet, quanto ao prognóstico:
a) possui evolução grave sempre
b) a gravidade tende a ser maior em homens, HLA-
B51 positivos e com manifestações precoces na
vida
c) a gravidade tende a ser maior em mulheres,
HLA-B51 positivas e com manifestações precoces
na vida
d) a gravidade tende a ser maior em mulheres,
HLA-B51 positivas e com manifestações tardias na vida

19 Em relação a urticária neutrofílica podemos afirmar:
a) Há manifestações sistêmicas como febre e leu-
cocitose
b) As citocinas inflamatórias envolvidas na sua
patogênese são C3 e TNF-alfa
c) Medicações anti-neutrofílicas são uma boa
opção terapêutica
d) Todas estão corretas

20 Dentre as doenças que devem ser investigadas
relacionadas à urticária neutrofílica está:

a) Doença de Still
b) Tuberculose
c) Doenças neoplásicas
d) Nenhuma das anteriores.

1) b
2) d
3) d
4) b
5) a

6) c
7) a
8) a
9) b
10) c

11) c
12) b
13) d
14) c
15) a

16) a
17) c
18) a
19) d
20) c


