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ﬂdentificacéo \
v" Sexo masculino

v' Recém-nascido
v' Caucasiano

 Antecedentes Familiares
v’ Pais Jovens
v' M3e com eczema atdpico
v" Sem consanguinidade

» Gravidez (bem vigiada)

v’ 3 semanas antes do parto: gastroenterite aguda

v’ Serologias negativas, incluindo VDRL
\ v’ Ecografias sem alteracdes /




[ HISTORIA CLINICA ] ‘
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 Apresentacao Inicial:

* NASCIMENTO:
* lesbes cutaneas (“dermatose generalizada poupando a regiao

palmo-plantar e as mucosas, grosseiramente simétrica, monomotrfa, ...,
constituida por erosdes com dimensbes variando entre 2 - 4 mm de

diametro, que evoluiram para crosta serosa, acastanhada’)
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PERGUNTA 1 — QUAL DAS SEGUINTES NAO E UMA ‘
BOA HIPOTESE DIAGNOSTICA?

Hospital

Vila Franca de Xira

4 N

Infeccao por Citomegalovirus

Infeccao por Virus Varicela Zooster
Histiocitose de Células de Langerhans

Infeccéo por Candida

a kr W N PRE

Todas podem enquadrar-se no caso descrito




Table 2. Differential Diagnosis of Cutaneous Vesicles,
Bullae, and Erosions in the Neonate.

Infectious vesiculopustular dermatoses
Herpes simplex virus infection

Varicella infection

Cytomegalovirus

Candida infection

Scabies

Aspergillus infection

Bacterial infection
Group B streptococcus
Group A streptococcus
Haemophilus influenzae type B
Staphylococcus aureus
Listeria
Treponema pallidum

Pseudomonas

Noninfectious transient conditions with vesicles
and erosions

Erythema toxicum neonatorum
Transient neonatal pustular melanosis
Miliaria

Neonatal acne

Eosinophilic pustular folliculitis
Acropustulosis of infancy

Sucking blister

Trauma

Nontransient bullous dermatoses
Epidermolysis bullosa
Incontinentia pigmenti
Epidermolytic hyperkeratosis
Hyper-1gE syndrome

Herpes gestationis

Pemphigus vulgaris

Langerhans'-cell histiocytosis

Mastocytosis

N ENGL ) MED 357;13 WWW.NEJM.ORG SEPTEMBER 27, 2007




CITOMEGALOVIRUS ’
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 Uma das infec¢cbes neonatais mais comuns

 5-10% dos RN tém sintomas

« As vesiculas apresentam-se ao nascimento

« E um dos diagnosticos mais importantes a realizar nos exantemas
vesiculo-pustulosos congénitos

« (Os exames virologicos no sangue e urina sao muito sensiveis quando

realizados na primeira semana




VIRUS VARICELA ZOOSTER '
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« (Quando a mae apresentou varicela nas ultimas 2 semanas de gestacao

 Pode ter uma apresentacao congénita ou aparecer 9-15 dias depois do
aparecimento do exantema materno

« Pode cursar com envolvimento sistémico: pneumonite, sindrome de

dificuldade respiratoria, hepatite ou encefalite




CANDIDA ’
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* Infeccao fungica mais comum no recém-nascido

« A apresentacdo congénita pode manifestar-se no primeiro dia de vida
apos exposicao in utero ou durante o parto

« A maioria dos casos sao ligeiros e confinados a pele

« Diagnostico é por exame micolbégico

* Necessario exame micoldgico do sangue, LCR e urina se suspeita de

infeccéo generalizada




[EXAMES COMPLEMENTARES} ,?Spital

Vila Franca de Xira

~

Ecografia Transfontanelar 3 dias Sem alteracbes
Pesquisa de Enterovirus nas . :
fezes (PCR) 3 dias Negativo
Ecocardiograma 7 dias Sem alteracOes
Pesquisa de Herpes Simples 1 A :
e 2 e CMV nas lesbes (PCR) 1 mes Negativo
1° e 3° dia

Sem anemia
Sem parametros inflamatorios

\_ _/

Hemograma + PCR de vida
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[PERGUNTA 2 — QUAL A MELHOR CONDUTA? ] ‘
Hospital

Vila Franca de Xira

ﬁ Assumir que as lesdes estao relacionadas com a gastroenterite da @

durante a gravidez

2. Investigar melhor a historia da gravidez de modo a identificar outra causa
para as lesbes

3. Iniciar antibioterapia dupla apds colheitas para microbiologia

4. Realizar uma biopsia cutanea

5. 3 e 4 sao correctas

\_ _/




[NUM DOENTE COM EXANTEMA VESICULO-PUSTULOSO ] " l‘t I
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« Antibidticos e antivirais até exclusao de causa bacteriana ou viral

« As culturas devem ser realizadas antes de iniciar antibioterapia

 Nos RN que apresentem quadro séptico grave devem ser pesquisadas

infeccdes por bactérias, fungos e virus

\_ _/




[PAPEL DA BIOPSIA... ] ?
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Coloracéo HE — Estruturas da pele

* Imunoflurescéncia directa
« Exame Directo e KOH — Candida

« CDla e S100 — marcadores positivos na Histiocitose de Células de

Langerhans

\_ _/
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 Apresentacao Inicial:

* NASCIMENTO:

* lesbes cutaneas (“dermatose generalizada poupando a regiao

palmo-plantar e as mucosas, grosseiramente simeétrica, monomorfa, .

constituida por erosbes com dimensoes variando entre 2 - 4 mm de

diametro, que evoluiram para crosta serosa, acastanhada”)

* Pesquisa de virus herpes nas lesbes e enterovirus nas fezes:
negativa

» 1 MES DE VIDA: recidiva com cura posterior
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ﬂMESES; \

Recidiva sem cura
Deficiente progressao ponderal
Hipotonia axial e cervical ligeiras.

Bidpsia cutanea: ‘infiltracao celular intensa da derme superficial por
células mononucleadas positivas com proteina S100 e CDla,
consistentes com o diagnostico de HCL”

\_ _/
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[PERGUNTA 3 — PERANTE O DIAGNOSTICO DE HCL ] '
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. Deve iniciar-se tratamento com corticoides

. 2 e 3sao correctas

~

. Deve fazer-se uma abordagem clinica para detectar envolvimento

. Devemos encaminhar directamente para o IPO

sistemico
. Devem realizar-se exames complementares diagnosticos para

determinar o envolvimento sistémico

_/




{ HISTIOCITOSE DE CELULAS DE LANGERHANS ] Recital
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/Doenga histiocitaria rara \

« Acumulacao de células dendriticas morfologicamente semelhantes as

células de Langerhans epidérmicas em varios 0rgaos
 Incidéncia varia entre 2-9/100.000/ano
* Pico: 12 meses - 4 anos (desde o periodo neonatal até a idade adulta)
« Em 2013 passou a classificacdo segundo o numero de 0rgaos atingidos:
= Monosistémica
= Multissistémica

O envolvimento multissistémico desta doenca (cutaneo, 6sseo, pulmonar,
gastrointestinal, pituitario ou qualquer outro 6rgao), apesar de poder ser

\ clinicamente presumido, deve ser confirmado /
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PARA CLASSIFICACAO REALIZARAM-SE OS SEGUINTES

EXAMES COMPLEMENTATES

Exame Idade

Ecografia abdominal 4 meses
Tomografia computorizada torax 4 meses
Tomografia computorizada abdominal e 4 meses
pélvica

Radiografia do esqueleto 4 meses
Hemograma 4 meses
Ferritina 4 meses
Eletroforese das proteinas 4 meses

Hospital

Vila Franca de Xira

Resultado

Hepatoesplenomegalia homogénea. Estase gastrica
e episodios de refluxo gastroesofagico

Sem alteracbes

Hepatoesplenomegalia sem outras alteractes

Sem alteracbes

Hemoglobina 6,8 g/dL (|); hematocrito 18,7%;
volume globular médio 78 fL (N); hemoglobina
corpuscular média 26,6 pg (N). Plaguetas 88000/mcL

53 ng/mL (N)

Albumina 62% (N); alfa-1 globulinas 8,6% (1); alfa-2
globulinas 14,2% (1); beta-1 globulinas 7,7% (N);
beta-2 globulinas 7,7% (N); gamaglobulinas 4,9% (| ])







"PERGUNTA 4 — DOS ACHADOS DOS EXAMES
COMPLEMENTARES REALIZADOS, QUAL INDICA O q
_ENVOLVIMENTO MULTISISTEMICO DA HCL? ) Hospital

Vila Franca de Xira

4 N

. Hepato-esplenomegalia

. Anemia

1

2

3. Trombocitopenia

4. Lesao litica do cranio
)

. Todos os anteriores
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/4 MESES: \
 Recidiva sem cura

 Deficiente progressao ponderal
 Hipotonia axial e cervical

» Biopsia cutanea: ‘“infiltracdo celular intensa da derme superficial por
células mononucleadas positivas com proteina S100 e CDla,
consistentes com o diagnostico de HCL”

« Hepatoesplenomegalia,
 Leséo litica no osso parietal direito
« Anemia normocitica, normocromica e trombocitopenia

* 5 MESES:
« agravamento progressivo = faléncia multiorganica = 0Obito




r ) *
PERGUNTA 5 — QUAL DESTAS IMAGENS é

CORRESPONDE A HCL?
\ ) Hospital

Vila Franca de Xira
ﬁ A

2. B
3. C
4. D
5. Todas

\_
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ﬂ infecOes maternas sao uma causa importante de morbi-mortalidade nosm

» Apresentacéo cutanea da HCL € muito heterogénea.

A etiologia desta doenca nao esta totalmente esclarecida (multifatorial)

O Grupo de Trabalho para a Reclassificacao da Sociedade de Histiocitose
adotou um sistema baseado no numero de 6rgaos infiltrados: monossistémico e

_/

multissistémico

\-Amortalidade é reduzida excepto nas formas multissistémicas
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« Neste caso:

Diagnostico mais precoce?

Bidpsia cutanea no diagnostico € fundamental

Outros exames complementares para definir envolvimento multisistémico
Desfecho fatal inevitavel

\_ _/
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Obrigada pela Atencao!



