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Mimetizando urticaria: caso de
sindrome de Schnitzler™

updates

Prezado Editor,

A sindrome de Schnitzler (SS) é doenca rara, com aproxi-
madamente 350 casos relatados na literatura, caracterizada
por dermatose urticariforme neutrofilica e gamopatia mono-
clonal (IgM em mais de 90% dos casos), associada a sinais
clinicos e biologicos de inflamagéo.'* Em 2013, Lipsker, Sch-
nitzler e outros especialistas se reuniram e propuseram os
critérios diagnodsticos de Strasbourg, que sdao amplamente
utilizados atualmente para diagnosticar SS (tabela 1)."“ Este
relato de caso descreve um paciente com quadro clinico e
diagnostico laboratorial da SS no Brasil.

Paciente masculino, de 67 anos, apresentou-se ao
Departamento de Dermatologia com lesbes pruriginosas
recorrentes, nao dolorosas, semelhantes a urticaria nas
extremidades e no tronco (fig. 1). As lesdes desaparece-
ram em 24 horas sem deixar hiperpigmentacao acinzentada.
O paciente apresentava febre intermitente de até 39°C,
artralgia generalizada e cansaco. Os episodios inflamato-
rios duravam de dois a cinco dias, com comprometimento
geral acentuado. O paciente sofreu episodios de intensi-
dade variavel quase mensalmente nos ultimos 15 anos. A
histopatologia da pele lesionada mostrou infiltrado de célu-
las polimorfonucleares perivascular e intersticial, descrito
como consistente com o diagnostico de lesao urticariforme
e compativel com SS (fig. 2).

As investigacOes laboratoriais revelaram leucocitose
(até 21.000mm?3, ref. 4.000-11.600mm3), velocidade de
hemossedimentacao (VHS) elevada (120 mm/h; 0~20 mm/h)
e niveis aumentados de imunoglobulina (Ig)M (2.550 mg/dL;
46~260mg/dL) em eletroforese de proteinas séricas (fig. 3).
Na cintilografia dssea havia leve assimetria de captacdo nas
tibias, um pouco maior a esquerda. Foi realizada biopsia
de medula 6ssea com estudo citogenético negativo para
doencas linfoproliferativas. Com base nesses achados clini-
cos e laboratoriais, o paciente foi diagnosticado com SS.

O tratamento foi iniciado com corticosteroides em altas
doses, anti-inflamatoérios ndao esteroides (AINEs) e anti-
-histaminicos, com remissao parcial dos sintomas.

Existem alguns casos relatados na América Latina e, em
geral, sdo subdiagnosticados, apesar dos critérios diagndsti-
cos bem estabelecidos. Sua patogénese é desconhecida.’

A principal complicacdo € uma neoplasia maligna hema-
tologica, que pode ocorrer em cerca de 10% a 20%
dos pacientes.”® Além da urticaria crénica espontanea,
outros diagnosticos diferenciais devem ser considerados
(tabela 2).”

Atualmente, para pacientes com proteina C-reativa
(PCR) <3mg/dL, as opc¢des de tratamento incluem moni-
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Tabela 1 Critérios diagndsticos de Strasbourg para sin-
drome de Schnitzler

Critérios obrigatorios
Erupcéo urticariforme cronica e
IgM ou IgG monoclonal
Critérios menores
Febre recorrente?
Achados objetivos de remodelacao 6ssea anormal com ou
sem dor dssea”
Infiltrado dérmico neutrofilico na histopatologia da pele®
Leucocitose e/ou PCR elevada“
Diagnéstico definitivo se
Dois critérios obrigatorios e pelo menos dois critérios
menores se for IgM e trés critérios menores se for 1gG
Diagnéstico provavel se
Dois critérios obrigatorios e pelo menos um critério
menor se for IgM e dois critérios menores se for IgG

@ Deve ser> 38°C e nao explicada de outra maneira. Ocorre
geralmente - mas nao é obrigatorio - junto com a erupcao
cutanea.

b Conforme avaliado por cintilografia dssea, ressonancia mag-
nética ou elevacao da fosfatase alcalina ossea.

¢ Corresponde geralmente a entidade descrita como

‘*dermatose urticariforme neutrofilica’’; auséncia de necrose
fibrinoide e edema dérmico significante.
d Neutréfilos > 10.000 mm?3 e/ou PCR> 3mg/dL.

Figura 1  Lesoes urticariformes no tronco e braco esquerdo.

toramento, colchicina, AINEs e hidroxicloroquina.”? Os
corticosteroides tiveram efeito moderado e a terapia anti-
-histaminica nao teve efeito.® De acordo com Simon et al.,
a eficacia da colchicina é de apenas 25%, mas com base na
relacao risco/beneficio, a colchicina é recomendada como
tratamento de primeira escolha.’ Os especialistas recomen-
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CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 2

Células inflamatorias ao redor dos vasos dérmicos superficiais que incluiam neutrofilos (A, Hematoxilina & eosina, 100 x)

também observadas no espaco intersticial entre as fibras de colageno (B, Hematoxilina & eosina, 400 x ).

N
e —

Figura3  Aumento dos niveis de imunoglobulina M no teste de
eletroforese de proteinas séricas.

dam o uso de anakinra (bloqueador de IL-1) em pacientes
mais sintomaticos, como aqueles com VHS e niveis de PCR
acima do limite superior do normal (PCR >3 mg/dL).’

O tratamento com corticosteroides, AINEs e anti-
-histaminicos é sintomatico e insatisfatério.” Anakinra
(neutralizante de IL-1) é o medicamento de escolha.
O efeito de inibicdo da IL-1 gerou novas expectativas,
mas atualmente nao ha anakinra disponivel no Brasil.
Um medicamento alternativo poderia ser o canaquinu-
mabe, anticorpo monoclonal humano anti-IL-13 que visa a
neutralizacdo da sinalizacdo de 18."°

Essa sindrome rara e debilitante deve ser considerada
em pacientes que apresentam urticaria cronica associada a
sinais de inflamacéao sistémica. O tratamento precoce pode
melhorar a qualidade de vida do paciente e o prognostico
da doenca.

Tabela 2
Schnitzler

Diagndsticos diferenciais da sindrome de

Doencas autoimunes
Doenca de Still do adulto (AOSD)
LUpus eritematoso sistémico
Deficiéncia adquirida do inibidor da esterase C1
Doencas hematologicas
Gamopatia monoclonal de significado indeterminado
(MGUS)
Sindrome POEMS (polineuropatia, organomegalia,
endocrinopatia, gamopatia monoclonal e alteracées
cutaneas)
Macroglobulinemia de Waldenstrom
Linfomas
Mieloma multiplo
Sindromes autoinflamatorias hereditdrias
Sindromes associadas a criopirina (CAPS):
Urticaria familiar ao frio
Sindrome de Muckle-Wells
Sindrome neuroldgica, cutanea e articular cronica
infantil (CINCA)
Doencas infecciosas
Hepatite Be C
Meningococcemia cronica
Outros
Urticaria espontanea cronica
Vasculite urticariforme hipocomplementémica
Urticaria de pressao tardia
Crioglobulinemia
Sindrome de Behcet
Mastocitose

CAPS, sindromes associadas a criopirina; CINCA, sindrome
neuroldgica, cutdnea e articular crénica infantil IgM, imunoglo-
bulina M; IgG, imunoglobulina G; IL-1, interleucina-1; IL-1-RA,
antagonista do receptor de interleucina-1; MGUS, gamopatia
monoclonal de significado indeterminado; POEMS, polineuropa-
tia, organomegalia, endocrinopatia, gamopatia monoclonal e
alteragdes cutaneas; TNF, fator de necrose tumoral.

Suporte financeiro

Nenhum.
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Pioderma gangrenoso
desencadeado por
secuquinumabe em paciente
com pustulose
palmoplantar’™**

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 35 anos, apresentava multiplas
pustulas recorrentes afetando regides palmares e planta-

DOI do artigo original:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2023.06.012
* Como citar este artigo: Wang H, Sun J. Pyoderma gangrenosum
triggered by secukinumab in a patient with palmoplantar pustulosis.
An Bras Dermatol. 2024;99:969-72.
*¥ Trabalho realizado no Peking University First Hospital, Pequim,
China.

res havia mais de um ano (fig. 1A). Nao havia queixa de
acne, placas ceratdticas ou manifestacoes osteoarticulares.
A histopatologia de biopsia de pele retirada da palma da
mao mostrou colecdo de neutrofilos na epiderme espon-
giotica (fig. 1B-C). Portanto, foi feito o diagndstico de
pustulose palmoplantar (PPP). Como ela nao tolerava os
efeitos colaterais dos medicamentos sistémicos convencio-
nais, secuquinumabe foi escolhido como terapia alternativa.
As lesGes pustulosas nas regides palmo-plantares quase cica-
trizaram apos trés meses de tratamento (secuquinumabe
300 mg por semana durante cinco semanas, seguido de secu-
quinumabe 300mg por més, fig. 1D). Entretanto, lesdes
eruptivas dolorosas apareceram na parte inferior das per-
nas apos seis doses de secuquinumabe. As lesdes ulceraram
e aumentaram rapidamente apds a sétima dose do medi-
camento. Febre ou outros sintomas sistémicos estavam
ausentes. A paciente tinha historia de cardiopatia reumatica
com funcao cardiaca normal havia dez anos, controlada com
4mg de metilprednisolona todos os dias. Nao havia historia
de doenca inflamatoria intestinal.
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