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Resumo A hidradenite supurativa é uma doenca inflamatodria crénica da pele que atinge 1%
da populacao, é mais comum em mulheres jovens, obesas e tabagistas e atinge principalmente
axilas e virilhas, com formacao de pustulas, nédulos, abscessos, cicatrizes e fistulas. Recente-
mente tem sido relatada sua associagdo com outras doencas autoinflamatorias, como psoriase,
artrite psoriasica, pioderma gangrenoso, artrite piogénica e retocolite ulcerativa. Essas for-
mas associadas costumam ser resistentes ao tratamento padrdo, tem os imunobiologicos como
terapia promissora. Relata-se o caso de uma forma rara de associacdo, com apenas um caso
até entao descrito na literatura: artrite psoriasica, pioderma gangrenoso, acne e hidradenite
supurativa.
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lar da unidade pilossebacea e na resposta imune inata
desregulada.’?

A hidradenite supurativa e a acne podem ser com-
ponentes essenciais das sindromes autoinflamatorias, as
quais estao descritas: pioderma gangrenoso, acne e artrite
piogénica (PAPA), pioderma gangrenoso, acne e hidrade-
nite supurativa (PASH), pioderma gangrenoso, acne, artrite

Introducao

A hidradenite supurativa é uma doenca inflamatéria cronica
da pele com fisiopatologia baseada na oclusao folicu-
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piogénica e hidradenite supurativa (PAPASH) e pioderma gan-
grenoso, acne e espondiloartrite (PASS). Recentemente foi
adicionada ao espectro a sindrome composta de artrite pso-
riasica, pioderma gangrenoso, acne e hidradenite supurativa
(PsAPASH) e pioderma gangrenoso, acne e colite ulcerativa
(PAC).?

As sindromes autoinflamatorias sao definidas por um
sistema imune inato aberrante e auséncia de autoanticor-
pos circulantes e células-T autorreativas e acredita-se que
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Figura1 Lesoes sugestivas de hidradenite supurativa na axila:
nodulos, cicatrizes e traves de fibrose.

os episodios recorrentes de inflamagao neutrofilica sejam
mediados pela interleucina 1.# Os sintomas costumam ser
graves e podem nao responder aos tratamentos-padrao e
assim apresentar consequéncias fisicas e psicologicas devas-
tadoras para os pacientes afetados.’

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 22 anos, refere surgimento
de lesdes dolorosas em axilas havia 3 anos com posterior
disseminacao para virilha e seios. Havia um ano surgiram
lesdes de acne, além de Ulceras em membros inferiores,
e havia 3 meses apareceram lesGes escamosas em Couro
cabeludo, foi encaminhada ao nosso servico de dermatologia
do HULW. Referia ainda dores articulares em maos, punhos,
joelhos e coluna lombar com rigidez matinal de 30 minutos.

Ao exame apresentava acne Grau 2 em face; absces-
sos, fistulas e fibrose em axilas e virilhas compativeis com
hidradenite supurativa Grau lll de Hurley; placas eritema-
toescamosas em couro cabeludo sugestivas de psoriase e
pseudotinha amiantacea; e nodulos e Ulceras dolorosas puru-
lentas de bordas violaceas, salientes e subminadas em mama
esquerda sugestivas de pioderma gangrenoso (figs. 1-4).

A paciente foi medicada com solucao capilar de acido
salicilico e dipropionato de betametasona e xampu antisse-
borreico, além de clindamicina 300 mg a cada oito horas e
metformina 500 mg duas vezes ao dia.

O exame anatomo-patologico de biopsia do couro
cabeludo revelou epiderme com acantose psoriasiforme,
paraceratose, hipogranulose e microabscessos intracorneos,
derme com infiltrado inflamatério linfo-histiocitario perivas-
cular, compativel com psoriase. Ja do fragmento da mama
esquerda mostrou Ulcera cutanea com denso e difuso infil-

Figura 2  LesGes sugestivas de pioderma gangrenoso na mama
esquerda: Ulceras de bordas violaceas e subminadas.

Figura 3 LesOes eritematoescamosas no couro cabeludo
sugestivas de psoriase.

trado inflamatorio misto, com focos abscedidos, areas focais
de necrose e frequente leucocitoclasia.

Apresentou exames laboratoriais, dentre eles FAN nao
reagente, VHS 54, fator reumatoide negativo, sorologias
para hepatite B e C negativas, PPD 0 mm, radiogra-
fia de torax sem alteracdes. Pelos critérios de CASPAR,
apresentava diagnostico de artrite psoriasica (artrite peri-
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Figura 4 Lesao ulcerada cicatricial no membro inferior
esquerdo de pioderma gangrenoso.

férica, psoriase atual e fator reumatoide negativo) e foi
encaminhada ao setor de reumatologia do servico para
acompanhamento interdisciplinar.

A paciente nao respondeu ao tratamento inicial e entao
iniciou uso de adalimumabe em esquema para hidradenite
supurativa e apresentou melhoria importante do quadro
na consulta apoés 2 meses (figs. 5 e 6), comprovada pela
diminuicao da pontuacao do escore de Sartorius (nas axilas,
prévio: 55, apos 2 meses: 49).

0 esquema foi feito com 4 seringas, via subcutanea, de
adalimumabe (40 mg) na semana 0 e 2 seringas na semana 2
(fase de inducdo), seguidos de uma seringa a cada 7 dias
(fase de manutencado). A paciente segue em acompanha-
mento regular trimestral no nosso servico.

Discussao

A hidradenite supurativa é doenca inflamatoria cronica da
pele, clinicamente definida por nodulos e abscessos doloro-
sos recorrentes que levam a formacao de fistulas, nodulos
e cicatrizes. Ocorre em 1% da populacdo, € mais frequente
em mulheres e tende a resolucdo na menopausa.®

Lesdes localmente recorrentes podem ser excisadas ou
tratadas com laser. As lesdes disseminadas, no entanto,
podem ser tratadas com cirurgia radical, antibioticos topicos
ou sistémicos (tetraciclina ou clindamicina com rifam-
picina), retinoides orais, dapsona e agentes bioldgicos
(adalimumabe e infliximabe). Manejo da dor, perda de
peso, abstinéncia do tabaco e tratamento de superinfeccdes
também sao recomendacdes importantes para todos os
pacientes.”

Figura 5 Lesoes na axila esquerda apresentam melhoria do
quadro apos dois meses de uso de adalimumabe SC.

Figura 6 Lesboes na mama esquerda apresentam melhora do
quadro apos dois meses de uso de adalimumabe SC.

A hidradenite supurativa associada as sindromes autoin-
flamatorias é frequentemente grave (Hurley Il, 1ll) e ndo
responde a muitos dos tratamentos habituais.?

Devido a provavel patogénese comum que envolve a
inflamacéo induzida pela IL-1, experiéncias coletivas até o
momento indicam que as terapias direcionadas a IL-1 e TNF
representam a solucao de tratamento mais bem-sucedida a
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fim de obter remissao prolongada. Os agentes bloqueadores
do TNF, adalimumabe e infliximabe obtiveram bom con-
trole das lesdes de hidradenite supurativa e, dessa forma,
reforcam o papel de uma resposta imune inata desregulada
na patogénese da doenca.’

A sindrome autoinflamatoéria composta pela associacao
de artrite psoriasica, pioderma gangrenoso, acne e hidrade-
nite supurativa (PsAPASH) foi descrita em 2015 e nao havia
até entdo outra descricdo semelhante na literatura.” Assim
como no caso descrito, nossa paciente foi tratada com ada-
limumabe e apresenta-se em remissao da doenca.

Ainda nao foi identificada mutacao genética associada
a PsAPASH, mas as outras sindromes estdo associadas a
mutacado genética na regido codificadora de PSTPIP1, bem
como ao aumento de repeticées de CCTG na regiao pro-
motora de PSTPIP1, o que leva a sua desregulacao e
predisposicao a inflamacao neutrofilica cutanea.’

Assim, é muito importante que os dermatologistas
conhecam a hidradenite supurativa sindromica autoinfla-
matoria, inclusive lesdes tipicas de pioderma gangrenoso,
hidradenite supurativa, psoriase e acne, e achados labora-
toriais sugestivos de inflamacao sistémica para estabelecer
prevaléncia da entidade clinica e tratamento precoce.’
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