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Gémeos monozigobticos afetados m
pela sindrome SAPHO™ **

Prezado Editor,

Gémeos monozigdticos de 15 anos, nascidos de pais nao
consanguineos, apresentaram historia de cinco meses de
lesdes ulcerativas acneiformes graves e dolorosas na face,
regidao dorsal e torax. O paciente 1 relatou dor esternal
e lombar acentuada, enquanto o paciente 2, apenas dor
lombar de pequena intensidade. Além disso, a mae estava
preocupada com a rapida perda ponderal de ambos. Os
registros médicos revelaram um histérico de um ano de
acne moderada e nddulos recorrentes nas axilas e viri-
lhas. O histoérico familiar de acne e doenca articular era
negativo. Ambos tinham nodulos inflamatérios, comedoes,
pustulas, bem como Ulceras hemorragicas dolorosas com
crostas aderentes na regiao dorsal, térax e regiao occipi-
tal (fig. 1). Foram observados multiplos nddulos e fistulas
nas areas inguinal e axilar. Com base nos achados clini-
cos dos gémeos, foi feito diagndstico preliminar de acne
fulminante (AF) em combinacdo com hidradenite supura-
tiva (HS), e foi iniciada terapia com corticosteroides orais
(prednisona 0,7 mg/kg/dia) em combinacao com clindami-
cina topica para as lesdes inguinais e axilares, a ser aplicada
uma vez ao dia. Apds duas semanas de tratamento, as
lesdes ulcerativas melhoraram; por isso a prednisona foi
reduzida em 5mg a cada sete dias para cada gémeo. As
investigacées laboratoriais mostraram aumento da veloci-
dade de hemossedimentacao e da proteina C-reativa no dois
pacientes. No entanto, a contagem completa e diferencial
de células sanguineas, fosfatase alcalina, calcio, fosfato e
anticorpos antinucleares, fator reumatoide, anticorpo anti-
peptideo citrulinado ciclico estavam dentro dos niveis de
normalidade. Em virtude da dor no peito e na regiao dorsal
e do aumento do marcador inflamatoério, os pacientes foram
encaminhados para os departamentos de Reumatologia e
Radiologia. A ressonancia magnética (RM) do paciente 1 mos-
trou intensidade de sinal alterada na articulacao sacro-iliaca
esquerda e no arco posterior da quarta costela a direita,
enquanto para paciente 2, a RM destacou intensidade de
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sinal alterada na articulacdo sacro-iliaca esquerda (fig. 2).
A evidéncia de sacroileite em ambos levou ao diagndstico
de sindrome de sinovite-acne-pustulose-hiperostose-osteite
(SAPHO). Tratamento com adalimumabe, medicamento que
tem como alvo o fator de necrose tumoral (TNF)-alfa, na
dose de 40mg a cada 14 dias, juntamente com zolendro-
nato e prednisona oral, foi iniciado. Apos seis meses, houve
melhora acentuada nas lesoes de acne e HS (fig. 3) e des-
conforto 6sseo nao foi mais relatado. Além disso, o nivel
dos marcadores de inflamacao sistémica normalizou e ambos
apresentaram ganho ponderal.

Apesar da remissdao da sindrome SAPHO no dois irméaos,
a natureza cronica da HS exigiu abordagem de trata-
mento direcionada. Como o adalimumabe é um dos poucos
tratamentos aprovados para HS, decidiu-se continuar a
administracdao a longo prazo. Consultas de seguimento
dermatologico-reumatoldgico sdao agendadas a cada seis
meses.

A sindrome SAPHO ¢é doenca rara, afetando 1 em cada
10.000 caucasianos.' Embora sua patogénese seja desconhe-
cida, recentemente foi sugerido que seja autoinflamatoria.
Entretanto, uma combinacao de fatores hereditarios, infec-
ciosos e imunoldgicos pode contribuir para o inicio e o
desenvolvimento da doenca.” O diagnostico da sindrome
SAPHO é baseado na historia, clinica e achados obtidos
por investigacbes de imagem. Atualmente, ndao ha con-
senso universal entre os pesquisadores sobre os critérios
diagnosticos.® Os principais diagndsticos diferenciais para a
sindrome SAPHO incluem osteite infecciosa, osteomielite,
neoplasias malignas e outros disturbios 6sseos e articulares.
As articulacoes esternocostais e esternoclaviculares e o liga-
mento costoclavicular sao os mais envolvidos. As imagens
radiograficas podem mostrar alteracdes Osseas hiperosto-
ticas, lesoes esclerdticas, osteolise, reacao periosteal e
lesdes osteoproliferativas envolvendo énteses.® Dermato-
ses acneiformes e neutrofilicas sdao os principais achados
para o diagnodstico da sindrome SAPHO. Notavelmente, até
60% das manifestacdes dermatologicas sdo pustulose pal-
moplantar e 25% dos pacientes, principalmente homens,
apresentam acne nodulocistica moderada a grave. Outras
condicoes relacionadas, como HS, doenca de Sneddon-
-Wilkinson, sindrome de Sweet e pioderma gangrenoso, sao
menos comuns. Aproximadamente 10% dos portadores da
sindrome SAPHO apresentam sintomas como febre e fadiga.’
Marcadores de inflamacao elevados, leucocitose e anemia
leve podem estar presentes nos resultados laboratoriais. O
tratamento da sindrome SAPHO é necessario para o alivio dos
sintomas e prevencao de complicagdes futuras, como com-
prometimento da funcao dssea e articular. As estratégias de
tratamento geralmente sao baseadas em evidéncias de rela-
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CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 1  Na apresentacdo clinica, tanto o paciente 1 (A-B) quanto o paciente 2 (C) apresentaram lesdes acneiformes ulcerativas
no torax, levando ao diagndstico de acne fulminante.

Figura 2  Paciente 1: Imagens de ressonancia magnética de inversao-recuperacdo com tau curto (STIR do inglés Short Tau Inversion
Recovery; esquerda) do torax revelando sinais de hiperintensidade nodular na regiao cutaneo-subcutanea afetando a parede toracica
anterior, bem como a regido dorsal (A); sinal de hiperintensidade do arco posterior da quarta costela a direita devido a edema da
medula, mas sem edema dos tecidos moles circundantes (B). Imagens de corpo inteiro ponderadas em difusao coronal com supressao
do sinal de fundo (DWIBS, do inglés Diffusion-Weighted Whole-Body Imaging with Background Body Signal Suppression; direita)
demonstrando aumento do sinal em multiplas alteracdes subcutaneas na regiao dorsal do paciente (C); sinal de hiperintensidade
focal na articulacao sacro-iliaca esquerda (D).

Figura 3  ApOs seis meses, o paciente 1 (A-B) e o paciente 2 (C) apresentaram cicatrizes atroficas no torax e na regiao dorsal.

na auséncia de doenca axial, enquanto os inibidores de
TNF sao preferidos para entesite grave e doenca axial.

tos de casos e podem variar dependendo das manifestacoes
da doenca no paciente; isso ocorre principalmente porque

ensaios clinicos ndo foram conduzidos devido a sua rari-
dade. Um medicamento anti-inflamatodrio nao esteroidal e
glicocorticoides de curto prazo fornecem alivio osteoarti-
cular inicial. O metotrexato pode tratar artrite periférica

Para pacientes que apresentam manifestacdes osteoarticu-
lares e cutaneas na sindrome SAPHO, os profissionais de
saude podem considerar diversas abordagens, como retinoi-
des orais para pustulose palmoplantar e acne. Opgoes viaveis
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para casos desafiadores incluem terapia com bifosfonatos,
inibicao da interleucina (IL)-17, inibicao da IL-1, inibicao da
IL-12/23 e inibicdo da Janus quinase.® A resposta dos pacien-
tes gémeos do presente relato ao adalimumabe corresponde
a literatura existente que documenta sua eficacia para a sin-
drome SAPHO. Este relato é Gnico em virtude da ocorréncia
simultanea e rara de AF e HS em gémeos monozigbticos como
parte da sindrome SAPHO.
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Doenca de Paget mamaria
pigmentada: desafio
diagnéstico™ **

Prezado Editor,

A doenca de Paget mamaria é tipo raro de adenocarcinoma,
intimamente associado ao cancer de mama.' A doenca de
Paget mamaria pigmentada (DPMP) é variante incomum
da doenca de Paget que pode mimetizar o melanoma cli-
nica, dermatoscépica e histopatologicamente em virtude
da presenca do pigmento melanina.” O presente relato
descreve um caso de DPMP com achados dermatoscopi-

DOI do artigo original:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2024.03.007
* Como citar este artigo: Unal E, Akay BN, Giindogan G. Pigmented
mammary Paget disease: a diagnostic challenge. An Bras Dermatol.
2025;100:185-8.
*¥ Trabalho realizado no Kayseri City Education and Research Hos-
pital, Kayseri, Turquia.

cos simulando melanoma e doenca de Bowen (DB), porém
com a histopatologia elucidando o diagnéstico de forma
clara.

Paciente do sexo feminino, de 45 anos, foi admitida
no ambulatério com lesdo cutanea eritematosa, de expan-
sao lenta, assintomatica, com algumas areas pigmentadas
no mamilo esquerdo ha um ano. Ao exame dermatolo-
gico, foi obervada placa eritémato-acastanhada de 3 x 3cm
na aréola esquerda com mamilo achatado. A placa exi-
bia aspecto de crescimento centrifugo, assimetria, bordas
irregulares e focos de descamacdo (fig. 1A). A dermatos-
copia revelou aspecto confuso, com numerosos indicios de
melanoma, incluindo area branca-rosada sem estrutura,
linhas brancas centrais e linhas radiais marrons segmenta-
res. Havia também pontos marrom-acinzentados dispostos
em linhas e vasos pontilhados em linhas em algumas areas,
fibras de tecido aderentes e erosoes superficiais que sao
caracteristicas da DB (fig. 1 B-D). Embora os achados cli-
nicos e dermatoscopicos fossem inconclusivos, sugeriam
doenca de Paget pigmentada, melanoma e DB pigmentada
no diagndstico diferencial. O exame histopatoldgico em
biopsia incisional areolar revelou epitélio glandular com
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