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’ IDENTIFICACAO
A A

Mulher, 79 anos, preta, aposentadaq, natural e residente do RJ

QUEIXA PRINCIPAL

"Pele endurecida’



MOTIVO DO
ENCAMINHAMENTO

Suspeita de
epclenabe Sistemica

HISTORIA DA DOENGCA ATUAL

Referia progressiva rigidez cutaneaq,
envolvendo face, couro cabeludo,
membros superiores e tronco ha O]
ano. E dificuldade para abrir a boca.

Aléem de perda ponderal nédo
intencional de 10 kg nesse periodo.
Negava fenémeno de Raynaud e
outras alteracgoes.



COMORBIDADES

Hipertensa (losartana, hidroclorotiazida e nifedipino);

HABITOS DE VIDA

Ex-tabagista (36 magos/ano);

Etilista:
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Aos finais de semanas;
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/@ E “nos dias de jogos do Flamengo”.



FACE

Aspecto esclerodermiforme

Hipercromia difusa

Dificil
pregueamento




TRONCO

Aspecto esclerodermiforme
Hipercromia difusa

Xerose cutdnea

Area fotoexposta







MEMBROS SUPERIORES
Aspecto esclerodermiforme
Hipercromia difusa

Xerose cutdnea

Area fotoexposta




ABDOME E COXAS
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COURO CABELUDO

Rarefagdo cap
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COURO CABELUDO
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COURO CABELUDO
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MAOS

Onicolise distal

Auséncia de ceratose subung







O NOSSO RACIOCINIO...




ALTERACOES
ESCLERODERMIFORMES

FOTOSSENSIBILIDADE

HIPERPIGMENTACAO

' ALOPECIA CICATRICIAL




ALTERACOES .
ESCLERODERMIFORMES
FOTOSSENSIBILIDADE

HIPERPIGMENTACAO
ALOPECIA CICATRICIAL

Morfeia? Esclerose s.istémico?
Paraneoplasia?

Colagenose? Fotodermatose?

Medicacodes? Deficiéncia B12? Doenca
de Addison? Hipertireoidismo?

Alopecia na esclerodermia? Outra
alopecia cicatricial associada?



Principio da
parcimonia
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AMOSTRA URINARIA

Observagdo macroscopica Luz de Wood

Paciente Controle




AMOSTRA URINARIA

1464 mcg

Aumento uroporfirina ha urina de 24 horas VR: < 35 mcg

EXAMES LABORATORIAIS

Hemograma

Funcdo renal Ureia e creatinina

Funcdo TGO, TGP, FA, GGT, bilirrubinas Anemlq. hlpOf:l:OmICCI e
hepatica microcitica

Cinética de |[Ferriting, ferro sérico, indice de
ferro saturacdo de transferrina

Sorologias Anti HIV, anti HCV, anti HBS, ~
BAG, VORL Restante s/ alteracées

Autoanticorpos FAN, anti-Scl-70,
anticentromero, anti-RNA-P3




HISTOPATOLOGIA
Ombro
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Retificacdo da
epiderme
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Espessamento
dérmico e
horizontalizagdo
das fibras
coldgenas
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HISTOPATOLOGIA
Couro cabeludo

Reducdo na
quantidade de
foliculos pilosos

|l Anexos cutdneos
 enclausurados por
| coladgeno denso

eosinofilico
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pilossebdacea
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PORFIRIA CUTANEA

TARDA (PCT)
m APRESENTACAO

;ﬁ;;%i ESCLERODERMIFORME
XN

SRR




PORFIRIAS

Doencas metabdlicas decorrentes
da deficiencia de enzimas que
formam o complexo heme

COMPLEXO HEME



BIOSSINTESE DO COMPLEXO HEME

ria Dominante ligada ao X ‘ [ ALA - sintetase

Protoporfi

pN ~

Acido -amino levulinico (ALA)

Processo complexo

Hidroximetibiliano

Porfiria Eritropoiética Congénita (PEC) l' E it e J

Uroporfirinogénio Il E— Uroporfirina lll 8 enZimas enVOIVidCIS nq Sintese

Profiria Hepatoeritropoiética (PHE) [Uroporﬁ rinogénio decarborilase |
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Coproporfiria Hereditaria (CPH) ‘ [ Coproporfirinogénio-oxidase Ac u m u Io d e po rfl I'I n CI S O u p rec u rso res
Protoporfirinogénio IX L p
Porfiria Variegata (PV) ‘ [ Protoporfirinogénio-oxidase W
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Protoporfirina IX . o . o PR
uemm } Toxicidade e manifestacdo clinica
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PORFIRIA CUTANEA TARDA
l' ALA - sintetase

Acido -amino levulinico (ALA)

‘ ALA - desidratase

Porfobilinogénio (PBG)

‘ PBG - desaminase

Hidroximetibiliano

‘ Uroporfirinogénio-sintase

Uroporfirinogénio Il = Uroporfirina I

Profiria Hepatoeritropoiética (PHE) [Uroporﬁrinogénio decarboxilase}

Profiria Cutdnea Tardia (PCT)
Coproporfirinogénio Il # Coproporfirina Il

‘ Coproporfirinogénio-oxidase

Protoporfirinogénio IX
‘ Protoporfirinogénio-oxidase
Protoporfirina IX

‘ Ferroquelatase




PORFIRIA CUTANEA TARDA

Uroporfirinogénio IlI Uroporfirina lll

Profiria Hepatoeritropoiética (PHE) e EJ

Profiria Cutanea Tardia (PCT)

Coproporfirinogénio Il = Coproporfirina lli




APRESENTAGCAO CLASSICA

Fragilidade cutdnea, Hipertricose facial e
vesiculas e bolhas hiperpigmentagdo cutédnea

Sarkany RPE, Phillips JD, Liver Int, 2024
Vieira FMJ, Martins JEC, An Bras Dermatol, 2006



FORMAS ATIPICAS

APRESENTACAO ESCLERODERMIFORME

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



Morfeia generalizada
e esclerose sistémica

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



FORMAS ATIPICAS

ALOPECIA CICATRICIAL

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



ALOPECIA CICATRICIAL

Pode ser alteracdo
inicial da doenca

Geralmente
secunddario a bolhas
NO couro cabeludo

Thomas et al,, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021
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IMPORTANCIA DA ALTA
SUSPEIGAO DIAGNOSTICA
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Acumulo de uroporfirina :

Ativacdo do complemento e quimiotaxia de neutrofilos

Sintese de colageno pelos fibroblastos
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Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021
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MAS. E A BIOPSIA DE PELE?

AJUDARIA A DIFERENCIAR DA
ESCLERODERMIA?

___________________________________________



|
| PCT |
. ESCLERODERMIFORME |

|

UM LAUDO (HE) COM DIAGNOSTICO
DE ESCLERODERMIA NAO AFASTA!

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



CONDUTAS

oldentificar os fatores desencadeantes:
oParecer para hematologia;

o Antimaldarico;

o Fotoprotecao.

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



CONDUTAS

oldentificar os fatores desencadeantes; [Pifiai deliliA®
oParecer para hematologia; |

o Antimaldarico; ...
o Fotoprotecdo. “* Terapia hormonal

“* Hemocromatose

Thomas et al,, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021




CONDUTAS

oldentificar os fatores desencadeontes;
o Parecer para hematologia;

o Antimaldrico;

o Fotoprotecdo.

Thomas et al,, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



CONDUTAS

oldentificar os fatores desencadeantes:
oParecer para hematologia;

o Antimalarico:

o Fotoprotecdo.

Atencdo a dose de

hidroxicloroquina prescrita!

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



Doses habituais de 400 mg/dia

Rapida remocdo das porfirinas dos hepatoécitos = uroporfiniria e
fotossensibilizagdo = insuficiéncia hepatica
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Baixas doses: 100 mg 2x ha semana

Excrecdo gradual liberagcdo das porfirinas para o plasma
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Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



CONDUTAS

oldentificar os fatores desencadeantes:
oParecer para hematologia;

o Antimaldarico;

o Fotoprotecao.

ULTRAVIOLET VISIBLE LIGHT INFRARED
Vacuum UV UV-C UV-B UV-A

10nm 100 nm 280 nm 315 nm 400 nm

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



PARA FICAR ATENTO

ULTRAVIOLET VISIBLE LIGHT INFRARED
Vacuum UV UV-C UV-B UV-A

10 nm 100 nm 280 nm 315 nm

Uroporfirinas sdo ativadas pela radiagdo ultravioleta e luz
visivel (pico 410nm): piora com a fototerapia

A maioria dos fotoprotetores do mercado nédo sdo suficientes,
pois hdo bloqueiam a faixa azul!

Thomas et al, Clin Exp Dermatol, 2007
Khayat et al, Ann Dermatol Venereol, 2013
Tkachenko et al, J Rheumatol, 2021



F————————

Abril/2025

Uroporfirinas
24h:
1464 mcg

VR < 35 mcg

F————————

Abril/2026

Uroporfirinas
24n:
151 mcg

VR <35 mcg



@ MOTIVOS DA APRESENTAGAO

Apresentar manifestagdio rara e néo bolhosa de PCT;

r___ﬁ

Destacar complexidade diagnéstica, reforcando que nem toda
apresentagdo esclerodermiforme é esclerodermiaq;

— e e

= T T T

Importdncia do reconhecimento precoce para manejo adequado,
prevenindo progressdo e complicagoes.

- s s e
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