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PREFÁCIO


A terceira edição do Atlas Colorido e Texto de Dermatologia Pediátrica baseia-se em seus antecessores com novas fotografias e recomendações atuais de tratamento e controle para doenças cutâneas pediátricas. Este atlas é voltado, primeiramente, para especialistas e residentes em atenção primária e para os estudantes de Medicina; com a expectativa de fornecer um livro ilustrado de fácil leitura que ajude no diagnóstico e tratamento de distúrbios cutâneos pediátricos.


Os autores fizeram todo o possível para fornecer informações exatas referentes às entidades clínicas e terapias aprovadas para uso pediátrico no momento da publicação. No entanto, em razão das constantes mudanças na prática médica, recomenda-se que o leitor confirme as informações contidas neste livro em outras fontes.
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	ACHADOS CUTÂNEOS NO RECÉM-NASCIDO











ACHADOS CUTÂNEOS FISIOLÓGICOS NO RECÉM-NASCIDO


VÉRNIX CASEOSO




Vérnix, palavra derivada do mesmo radical de verniz, é a substância cinza-esbranquiçada que recobre a pele do recém-nascido, que é composta por células epidérmicas fetais degeneradas e secreções sebáceas.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Observado em todos os infantes.


FISIOPATOLOGIA


O vérnix caseoso desempenha um papel protetor na pele do recém-nascido, com propriedades antimicrobianas e de barreira à água.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Material caseoso aderente que seca e descama após o nascimento (Fig. 1-1).


COR Cinza a branco.


DISTRIBUIÇÃO Generalizada.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O vérnix caseoso, normalmente, é muito característico, porém, deve ser diferenciado de outros revestimentos membranosos, como no bebê colódio e no feto arlequim. Ambos os distúrbios são muito mais espessos, mais rígidos e mais secos.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Em um recém-nascido saudável, o vérnix caseoso vai se desprender em 1 a 2 semanas.


TRATAMENTO


Não é necessário tratamento. A maior parte do vérnix caseoso se desprende da pele ao nascimento. O restante do vérnix descama durante as primeiras semanas de vida.


As atuais recomendações dermatológicas em recém-nascidos são:


1.Banhos de imersão total não são recomendados até que o coto umbilical esteja completamente cicatrizado e destacado.


2.Ao nascimento, sangue e mecônio devem ser gentilmente removidos com água morna e algodão.


3.O cuidado com o cordão umbilical e/ou circuncisão varia de hospital para hospital. Os vários métodos incluem a aplicação de álcool (pincelar com álcool), antibiótico tópico (bacitracina, Polysporin® ou neosporina), pomada com sulfadiazina de prata (Silvadene®) em cada troca de fralda. Geralmente, o cordão umbilical cai em 7-14 dias.


4.Até que o sítio umbilical/de circuncisão esteja cicatrizado, recomenda-se a limpeza do bebê com algodão e água morna. Após a cicatrização dos sítios abertos, o bebê pode ser gentilmente imerso em água morna e lavado da cabeça aos pés.


5.É aconselhável evitar sabonetes perfumados e banhos de espuma. Loções de limpeza sem sabão e sem perfume são as que causam menos irritação. Estas loções devem ser utilizadas apenas nas áreas sujas e imediatamente enxaguadas.


6.Após o banho, a pele do recém-nascido deve ser seca com toques leves (não esfregada). O vérnix caseoso ainda pode estar presente e aderido por várias semanas. Cremes hidratantes tópicos, geralmente, não são recomendados.
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FIGURA 1-1 Vérnix caseoso Material gorduroso branco do vérnix caseoso em recém-nascido com apenas alguns segundos de idade. (Reproduzida com autorização do Dr. Mark Waltzman.)





CUTIS MARMORATA




Mosqueamento reticulado fisiológico da pele de recém-nascidos, de cor vermelho-azulada. É observada como uma resposta imatura fisiológica ao frio, com resultante dilatação dos capilares e pequenas veias. Os achados cutâneos, geralmente, desaparecem com o reaquecimento, e o fenômeno regride à medida que a criança fica mais velha.
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	Enquanto a cutis marmorata é essencialmente fisiológica, seu análogo em adultos, o livedo reticular, pode estar associado a doença do tecido conectivo e vasculopatias.









EPIDEMIOLOGIA


IDADE Início durante as primeiras 2-4 semanas de vida; associado à exposição ao frio.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Maior prevalência em infantes imaturos.


FISIOPATOLOGIA


Ocorre, supostamente, em decorrência da imaturidade do sistema nervoso autônomo dos recém-nascidos. Fisiologicamente normal e desaparece à medida que a criança fica mais velha.


HISTÓRIA


O mosqueamento reticulado da pele desaparece com o aquecimento.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Mosqueamento reticulado (Fig. 1-2).


COR Vermelho-azulada.


DISTRIBUIÇÃO Difusa, envolvimento simétrico do tronco e extremidades.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


A cutis marmorata é uma condição benigna e autolimitada. Pode ser confundida com cutis marmorata telangiectásica congênita (CMTC), uma condição mais grave que também pode estar presente ao nascimento, como alterações vasculares reticuladas. A CMTC é uma forma rara, crônica, reincidente e grave de doença vascular, podendo resultar em cicatrizes cutâneas permanentes.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Recidiva é rara após 1 mês de vida. Persistência além do período neonatal é um possível marcador para trissomia do 18, síndrome de Down, síndrome de Cornélia de Lange, hipotireoidismo ou CMTC e crianças com apresentações mais duradouras devem receber avaliações adicionais.


TRATAMENTO E PREVENÇÃO


Geralmente autolimitada.
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FIGURA 1-2 Cutis marmorata Mosqueamento vascular na perna de um recém-nascido saudável, que desaparece rapidamente com aquecimento.





QUEDA DE CABELO NEONATAL




Ao nascimento, o cabelo do recém-nascido encontra-se na fase anágena, ou seja, na fase de crescimento ativo, porém, dentro dos primeiros dias de vida se converte para cabelo telógeno (período de repouso antes da queda). Consequentemente, há significante queda de cabelos durante os primeiros 3 a 4 meses de vida.
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	Pais podem-se queixar que “o ato de dormir” é a causa da perda de cabelo em seu filho; a posição em que a criança dorme somente acentua a perda normal e não é a causa.









SINÔNIMO Eflúvio telógeno do neonato.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos; pode ser observado aos 3-4 meses de vida.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Até certo ponto afeta todos os infantes.


FISIOPATOLOGIA


Há três estágios no ciclo de vida capilar:


1.Anágeno (a fase de crescimento ativo que geralmente dura de 2 a 6 anos).


2.Catágeno (fase breve de degeneração que dura de 10 a 14 dias).


3.Telógeno (fase de repouso e queda que dura de 3 a 4 meses).


A qualquer momento, em um couro cabeludo normal, 89% dos fios capilares encontram-se na fase anágena, 1% na fase catágena e 10% na fase telógena. A queda de cabelos no neonato ocorre porque a maior parte do cabelo anágeno ao nascimento é simultaneamente convertida para a fase telógena nos primeiros dias de vida, resultando em queda de todo o cabelo em 3 a 4 meses.


HISTÓRIA


Durante os primeiros 3 a 6 meses de vida, haverá uma queda de cabelo fisiológica no recém-nascido. Em alguns casos, o novo cabelo é proporcional ao cabelo perdido, e o processo é quase indetectável.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Alopecia não cicatricial (Fig. 1-3).


DISTRIBUIÇÃO Difusa, envolvendo todo o couro cabeludo.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


A queda de cabelo no recém-nascido é um processo normal fisiológico, clinicamente diagnosticado por história e exame físico. A alopecia pode estar acentuada na região occipital do escalpo em razão da fricção e pela pressão de dormir em decúbito dorsal. Quando associada a crostas, descamação ou inflamação significativa, outras causas de perda de cabelo devem ser excluídas, como dermatite seborreica (crosta láctea) e tinea capitis.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Em um recém-nascido saudável, a perda de cabelo regride espontaneamente entre os 6 e 12 meses de idade.


TRATAMENTO


Nenhum tratamento é necessário. Os pais devem ser tranquilizados de que a perda de cabelo neonatal é um processo fisiológico normal e que o cabelo crescerá novamente entre 6 e 12 meses de idade sem necessidade de tratamento. Se o crescimento do cabelo não ocorre ou é irregular, alterações estruturais da haste do pelo, deficiências vitamínicas, deficiências minerais e outros processos como a alopecia areata devem ser descartados.
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FIGURA 1-3 Cabelo do recém-nascido Perda de cabelo na região occipital e do vértex do couro cabeludo em um bebê saudável com 4 meses de idade.





DISTÚRBIOS CUTÂNEOS VARIADOS DO RECÉM-NASCIDO


MILIÁRIA, RECÉM-NASCIDOS




Miliária é uma dermatose neonatal comum, resultante da retenção do suor, causada pela incompleta diferenciação da epiderme e seus anexos. A obstrução e a ruptura dos ductos sudoríparos epidérmicos manifestam-se por uma erupção vesicular.
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	Em crianças mais velhas e adultos, a miliária rubra é a forma mais comum, normalmente observada em regiões de oclusão úmida, como o dorso de um paciente acamado com febre.









SINÔNIMO Brotoeja, erupção pelo calor.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Maior nas primeiras semanas de vida.


PREVALÊNCIA Quase todos os infantes desenvolvem miliária. Mais comum em climas mais quentes, com maior propensão à transpiração.


ETIOLOGIA Anexos imaturos e tampões de queratina nos ductos écrinos resultam em uma erupção vesicular.


FISIOPATOLOGIA


Ao nascimento, a diferenciação incompleta da epiderme e de seus anexos resulta na formação de tampões ceratóticos dos ductos écrinos e subsequente ruptura da glândula sudorípara écrina no tecido circundante. Estafilococos na pele também podem ter papel no processo de oclusão.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


Miliária Cristalina (Sudamina)


TIPO Vesículas claras, puntiformes e superficiais (Fig. 1-4). Ausência de inflamação circundante.


COR Cor de pele, rosa.


DISTRIBUIÇÃO Generalizada em grupos.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Regiões intertriginosas, geralmente pescoço e axilas, ou áreas do tronco cobertas por roupas.


Miliária Rubra (Brotoeja)


TIPO Vesículas/pápulas puntiformes.


COR Eritematosa.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Partes cobertas da pele, fronte, tronco superior, regiões volares dos braços e dobras corporais.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico da miliária é feito com base na observação das lesões características. As vesículas podem ser rompidas com uma agulha fina, revelando suor aprisionado; organismos infecciosos NÃO estão presentes. Miliária rubra – e, em particular, miliária pustulosa (que inclui lesões pustulosas) – exige inspeção cuidadosa para verificar sua natureza não folicular de forma a distingui-la da foliculite. A miliária também pode ser confundida com candidíase e acne.


EXAMES LABORATORIAIS


Na miliária cristalina, as vesículas normalmente são encontradas superficialmente no estrato córneo, e cortes seriados demonstram direta comunicação com os ductos sudoríparos rompidos. Histologicamente, a miliária rubra exibe espongiose variável e formação vesicular no interior do ducto sudoríparo epidérmico.


CONTROLE


PREVENÇÃO Evitar calor e umidade excessivos. Roupas leves e/ou absorventes, banhos frios e ar condicionado ajudam a prevenir a retenção de suor.


TRATAMENTO Medidas preventivas apenas para recém-nascidos; em pacientes mais velhos, compressas úmidas frias, loções antibacterianas e cremes emolientes podem acelerar o processo de cicatrização.
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FIGURA 1-4 Miliária Vesículas superficiais, claras e puntiformes da miliária cristalina no dorso de um infante.





MÍLIA




Múltiplos cistos minúsculos de 1 a 2 mm, amarelos ou esbranquiçados, que surgem na fronte, bochechas e nariz de infantes. Estes cistos também podem estar presentes na cavidade oral, onde são denominados (pérolas de Epstein).
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	A mília secundária (mília após trauma cutâneo) pode ser observada em pacientes com doenças bolhosas como a epidermólise bolhosa









EPIDEMIOLOGIA


IDADE Todas as idades, especialmente recém-nascidos.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Até 40% dos infantes apresentam mília na pele, até 85% dos infantes possuem o correspondente intraoral (pérolas de Epstein) no palato.


ETIOLOGIA Pode estar relacionado a trauma na superfície cutânea durante o parto.


FISIOPATOLOGIA


Mília e pérolas de Epstein são causadas pela retenção cística de queratina na epiderme superficial.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Desde algumas até várias pápulas brancas puntiformes (Fig. 1-5).


TAMANHO 1 a 2 mm.


COR Amarela a branco-pérola.


DISTRIBUIÇÃO Fronte, nariz, bochechas, gengiva, palato médio (pérolas de Epstein), regiões de trauma e, raramente, no pênis.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


A mília deve ser diferenciada de molusco contagioso e hiperplasia sebácea. Geralmente, o molusco contagioso não aparece no período neonatal imediato e é caracterizado por pápulas em forma de cúpula com umbilicação central. A hiperplasia sebácea geralmente possui uma coloração mais amarelada do que branca e, em uma inspeção cuidadosa, percebe-se que é composta por minúsculos agregados de micropápulas com umbilicação central. As pérolas de Epstein podem ser diferenciadas dos cistos mucinosos intraorais por sua típica localização no palato médio e resolução espontânea.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA Minúsculos cistos epiteliais superficiais contendo queratina que se desenvolvem em conexão com o folículo pilossebáceo.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Mília e pérolas de Epstein podem sofrer esfoliação espontânea durante as primeiras semanas de vida. Raramente, mília persistente ou mília generalizada pode ser vista em associação a problemas de desenvolvimento mais graves, como, síndrome orofacial-digital, esteatocistoma múltiplo e tricodisplasia hereditária.


TRATAMENTO E PREVENÇÃO


Nenhum tratamento é necessário. Cosmeticamente, as lesões podem ser incisadas e exteriorizadas. Para lesões persistentes ou de longa duração em crianças mais velhas, os retinoides tópicos podem ser outra útil opção de tratamento.
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FIGURA 1-5 Mília Numerosas pápulas brancas puntiformes no pé de um infante prematuro.





ACNE NEONATAL




A acne neonatal é uma erupção acneiforme benigna e autolimitada que se desenvolve nos primeiros 30 dias de vida.
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	Nos casos graves, que não têm resolução espontânea, a avaliação do perfil androgênico é justificada.









SINÔNIMOS Melanose pustulosa transitória neonatal, pustulose cefálica neonatal.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Rara ao nascimento, pico entre as 2 e 4 semanas de vida.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Até 50% dos infantes.


FISIOPATOLOGIA


Alguns, talvez a maioria, destes casos estão supostamente relacionados com a presença da levedura Malassezia na pele. Aumento transitório nos andrógenos circulatórios também contribui para o aparecimento da acne neonatal.


HISTÓRIA


Múltiplas pápulas discretas se desenvolvem entre 2 a 4 semanas de idade, evoluem para pústulas e regridem espontaneamente.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Pápulas e pústulas inflamatórias; comedões são raros (Fig. 1-6).


COR Eritematosa.


DISTRIBUIÇÃO Face, couro cabeludo ?? tórax, dorso e virilha.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Eritema tóxico, candidíase e infecção estafilocócica podem ser considerados.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA Número aumentado de glândulas sebáceas e óstios pilossebáceos obstruídos com queratina resultam em ruptura e inflamação neutrofílica ou granulomatosa.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


A acne neonatal pode persistir até os 8 meses de idade. Há alguns indícios de que infantes com acne neonatal extensa possam sofrer de acne grave quando adultos.


TRATAMENTO E PREVENÇÃO


A acne neonatal geralmente regride espontaneamente. No acometimento extenso, pode-se aplicar 2 vezes ao dia um creme contendo cetoconazol a 2% ou gel com peróxido de benzoíla a 2,5%.
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FIGURA 1-6 Acne neonatal Lesões acneiformes na área zigomática de um infante.





ERITEMA TÓXICO NEONATAL




Máculas eritematosas benignas e transitórias com vesiculação central são observadas em recém-nascidos.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Relatos variam de 4,5% a 70% dos infantes a termo. Menos comum em prematuros. Pode ser um pouco mais comum em lactentes nascidos por cesariana ou de gestações multíparas.


FISIOPATOLOGIA


A causa do eritema tóxico é desconhecida. A resposta eosinofílica é sugestiva de uma reação de hipersensibilidade, porém alérgenos específicos não foram identificados.


HISTÓRIA


Surgimento de eritema macular com vesículas e pústulas centrais entre 24 e 48 horas de vida.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Máculas eritematosas de 2 a 3 cm de diâmetro com vesículas, pústulas ou pápulas centrais de 1 a 4 mm (Fig. 1-7).


COR Eritematosa.


DISTRIBUIÇÃO Tórax, dorso, face e extremidades proximais, poupando as palmas e plantas.


DIAGNÓSTICO E DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


DIAGNÓSTICO A coloração de Wright de uma vesícula revelará predominância de eosinófilos. A coloração de Gram será negativa para bactérias.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL O eritema tóxico pode ser diferenciado da miliária rubra e da melanose pustulosa transitória neonatal. As lesões do eritema tóxico geralmente são maiores do que aquelas da miliária rubra e possuem halos eritematosos mais amplos ao redor. A melanose pustulosa transitória neonatal possui predominância de neutrófilos, e não de eosinófilos, nas vesículas e, tipicamente, cicatriza com pigmentação residual. A cultura bacteriana e fúngica das lesões do eritema tóxico serão negativas, diferenciando-as das infecções bacterianas neonatais e da candidíase congênita. Outras considerações preocupantes incluem a infecção por herpes vírus e a histiocitose de células de Langerhans. Essas condições não devem ser ignoradas, podendo-se necessitar de testes virológicos e biópsia cutânea para um diagnóstico definitivo.


EXAMES LABORATORIAIS


COLORAÇÃO DE WRIGHT O esfregaço de uma vesícula com corante Wright revela numerosos eosinófilos.


COLORAÇÃO DE GRAM Negativa.


DERMATOPATOLOGIA Vesícula intraepidérmica preenchida com eosinófilos.


EXAME HEMATOLÓGICO Eosinofilia periférica de até 20% pode ser observada em alguns casos.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Lesões podem ocorrer do nascimento ao 10º dia de vida, e lesões individuais espontâneas mostram resolução em 5 dias. Há cura de todas as lesões em aproximadamente 2 semanas.


TRATAMENTO


Nenhum tratamento é necessário.
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FIGURA 1-7 Eritema tóxico neonatal Máculas eritematosas com vesículas centrais dispersas difusamente sobre todo o corpo de um recém-nascido. Um esfregaço do conteúdo de uma vesícula demonstraria uma predominância de eosinófilos.





MELANOSE PUSTULOSA TRANSITÓRIA NEONATAL




Uma condição benigna e autolimitada do recém-nascido, caracterizada pela presença de manchas eritematosas e vesicopústulas superficiais que cicatrizam com pigmentação residual.
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	Muitas vezes, particularmente em infantes pós-termo, nenhuma pústula ou vesícula permanece ao nascimento, e apenas máculas pigmentadas são encontradas.










EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos.


GÊNERO M = F.


RAÇA Mais comum em recém-nascidos negros.


PREVALÊNCIA 0,2 a 4% dos recém-nascidos.


FISIOPATOLOGIA


A fisiopatologia é desconhecida.


HISTÓRIA


Vesículas e pústulas estéreis, superficiais e idiopáticas, presentes ao nascimento, rompem em 24 a 48 horas e cicatrizam com formação de máculas pigmentadas que lentamente desaparecem após alguns meses.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Vesículas e pústulas minúsculas (Fig. 1-8), ou lesões rotas com um colarete de escamas. Geralmente, há mínimo ou nenhum eritema circundante.


COR Máculas hiperpigmentadas podem-se desenvolver no sítio de resolução das vesículas e pústulas.


DISTRIBUIÇÃO Aglomerados na face, tronco e extremidades proximais; raramente as palmas e plantas podem estar envolvidas.


DIAGNÓSTICO E DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


DIAGNÓSTICO A coloração de Wright de uma vesícula revelará predominância de neutrófilos. A coloração de Gram será negativa para bactérias.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL Inclui eritema tóxico neonatal, infecções estafilocócicas e outras infecções bacterianas, candidíase, herpes e miliária.


EXAMES LABORATORIAIS


COLORAÇÃO DE WRIGHT O esfregaço de uma vesícula com corante de Wright revela numerosos neutrófilos e, ocasionalmente, eosinófilos.


COLORAÇÃO DE GRAM Negativa.


DERMATOPATOLOGIA As lesões vesiculosas exibem vesículas intraepidérmicas preenchidas com neutrófilos. Lesões maculosas hiperpigmentadas demonstram leve hiperceratose e hiperpigmentação basal.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


As vesículas e pústulas geralmente desaparecem até o 5° dia de vida, e as máculas pigmentadas somem em 3 a 6 meses.


TRATAMENTO


Nenhum tratamento é necessário.
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FIGURA 1-8 Melanose pustulosa transitória neonatal Vesículas e pústulas em toda a extensão da perna de um infante. Observar as áreas hiperpigmentadas nos sítios de resolução das lesões. Um esfregaço do conteúdo vesicular revelaria predominância de neutrófilos.





ACROPUSTULOSE DA INFÂNCIA




Erupção pruriginosa, vesicopustulosa benigna que começa na infância e, muitas vezes, mostra evolução com melhoras e pioras, recidivando a cada poucos meses ao longo dos primeiros anos de vida. Crianças com exposição prévia à escabiose podem estar em maior risco.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Geralmente, começa no primeiro ano de vida; regride em torno dos 2 anos.


SEXO Masculino = Feminino.


RAÇA Não há predileção racial clara; Alguns estudos mostraram maior incidência da raça negra.


PREVALÊNCIA Pouco frequente.


FISIOPATOLOGIA


Não se conhece a fisiopatologia exata da acropustulose da infância. Um mecanismo postulado seria uma hipersensibilidade alérgica localizada persistente ou resposta inflamatória a um antígeno estranho. Estudos sugerem prevalência aumentada para a erupção em crianças com antecedentes de escabiose, mas não foi demonstrado nenhum vínculo fisiopatológico conclusivo. Outras teorias etiológicas incluem uma causa infecciosa atípica.


HISTÓRIA


As lesões estão, geralmente, presentes durante o primeiro ano de vida. A erupção cutânea consiste em surtos de máculas eritematosas que evoluem para vesículas e pústulas predominantemente nas palmas e plantas, bem como no dorso das mãos e pés. A erupção é pruriginosa, e os bebês podem apresentar desconforto e irritabilidade associados. As lesões podem curar espontaneamente após 1 a 2 semanas e recidivar periodicamente.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Vesículas, pústulas.


COR Rosa a esbranquiçada; hiperpigmentação residual bronzeada após resolução (Fig. 1-9).


DISTRIBUIÇÃO Palmas, plantas > dorso dos pés, dorso das mãos, extremidades.


DIAGNÓSTICO E DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


DIAGNÓSTICO História clínica e achados físicos com vesículas e pústulas confinadas nas mãos e nos pés são suficientes para fazer o diagnóstico. As raspagens de pele ou vesículas devem ser realizadas para excluir a infestação pela escabiose. A coloração de Gram e a preparação com hidróxido de potássio (KOH) devem ser negativas na acropustulose.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL O diagnóstico inclui escabiose, dermatite atópica, psoríase pustulosa, dermatite de contato, impetigo e melanose pustular neonatal transitória.


EXAMES LABORATORIAIS


COLORAÇÃO DE GRAM Negativa.


EXAME DIRETO COM KOH Negativo.


PESQUISA DE ESCABIOSE (ÓLEO MINERAL) Negativa.


DERMATOPATOLOGIA Pústulas subcórneas contendo neutrófilos e eosinófilos.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


As vesículas e as pústulas, geralmente, regridem dentro de 2 semanas, mas as erupções recorrentes podem persistir até os 2 anos. As lesões podem curar com hiperpigmentação pós-inflamatória que desaparece gradualmente durante 3 a 6 meses.


TRATAMENTO


A erupção é geralmente autolimitada. O tratamento com corticosteroides tópicos mostrou levar a melhora sintomática. Se o prurido estiver fortemente associado a erupção, os anti-histamínicos orais como a hidroxizina ou a difenidramina na hora de dormir podem ser úteis para alívio sintomático. Foram relatados casos refratários que responderam a eritromicina oral (40 mg/kg/d) e dapsona (1-2 mg/kg/d), presumivelmente por sua ação anti-inflamatória.
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FIGURA 1-9 Acropustulose da infância Vesículas eritematosas e pústulas no dorso dos pés bilateralmente. Existem áreas dispersas de hiperpigmentação de erupções anteriores.





LÚPUS ERITEMATOSO NEONATAL




O lúpus eritematoso neonatal (LEN) é uma doença autoimune incomum causada pela passagem transplacentária de anticorpos da mãe para o feto. As lesões cutâneas, geralmente, são não cicatriciais e similares àquelas do lúpus eritematoso cutâneo subagudo (LECS) em adultos. As lesões podem vir acompanhadas de defeitos de condução cardíaca, doença hepatobiliar ou distúrbios hematológicos.
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	Se um recém-nascido, supostamente, apresenta “dermatofitose difusa”, o lúpus neonatal deve ser considerado.









EPIDEMIOLOGIA


IDADE Lesões cutâneas podem estar presentes ao nascimento ou podem surgir nos primeiros meses de vida. As lesões, geralmente, persistem por várias semanas a meses, porém, normalmente, desaparecem aos 6 meses de idade. O bloqueio cardíaco, geralmente, surge durante a gestação (aproximadamente às 18 semanas da idade gestacional, porém pode ocorrer mais tarde) e normalmente é irreversível.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Desconhecida. Uma estimativa com base na incidência de bloqueio cardíaco congênito, com o LEN sendo a etiologia mais frequente aproxima a incidência de LEN a cerca de 1:20.000 nascimentos. LEN com comprometimento cutâneo ocorre em até 10% a 20% das mães com anticorpos anti-Ro e LES.


ETIOLOGIA E TRANSMISSÃO Os autoanticorpos maternos atravessam a placenta durante a gravidez e, supostamente, produzem as alterações cutâneas e sistêmicas do LEN. Muitas mães de pacientes com lúpus neonatal não possuem sintomas de doença do tecido conectivo.


FISIOPATOLOGIA


Mães de bebês com LEN possuem autoanticorpos (em 95% dos casos, as mães possuem anticorpos anti-Ro/SSA, outras podem ter anti-La/SSb ou anti-U1RNP). Estes autoanticorpos IgG atravessam a placenta da mãe para o feto e podem ser encontrados no soro do neonato. Supostamente, estes autoanticorpos estão envolvidos no desenvolvimento dos achados cutâneos e sistêmicos do LEN. As lesões cutâneas são temporárias, e sua resolução se inicia durante, ou antes, da eliminação dos autoanticorpos maternos (geralmente aos 6 meses de idade). Defeitos de condução cardíaca podem ser causados por uma interferência mediada pelos anticorpos anti-Ro/SSA dos receptores serotoninérgicos cardíacos específicos.


EXAME FÍSICO


Aproximadamente metade dos casos relatados de LEN exibiu doença cutânea, e cerca da metade exibiu bloqueio cardíaco congênito. Aproximadamente 10% apresentam doença cutânea e bloqueio cardíaco.


Achados Cutâneos


TIPO Placas descamativas, atrofia epidérmica. Geralmente, não há tecido cicatricial ou tamponamento folicular.


COR Rosa, eritematosa. Pode ser hipopigmentada.


FORMATO Redondo, elíptico ou anular.


DISTRIBUIÇÃO Frequentemente na face e couro cabeludo. As lesões podem estar concentradas nas regiões periorbitais e malares. Pode ocorrer envolvimento difuso (Fig. 1-10).


Achados Gerais


Tipicamente, a doença se apresenta com um bloqueio cardíaco completo que se inicia durante a gestação. Ocasionalmente, graus menores de anormalidade de condução estão presentes. Fibrose da junção AV (em raros casos, o nodo SA) pode resultar em bradicardia. O LEN quase sempre se apresenta com bloqueio cardíaco isolado, sem anomalias congênitas associadas. Outros achados incluem doença hepática, trombocitopenia e leucopenia.
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FIGURA 1-10 Lúpus eritematoso neonatal Placas eritematosas anulares na face de um bebê de 6 semanas de idade. A resolução das lesões cutâneas ocorreu em 6 meses.





DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL



Os achados cutâneos do recém-nascido podem ser confundidos com outras condições com placas eritematosas e descamativas, como dermatite seborreica, eczema, psoríase ou tinea. O bloqueio cardíaco pode ser detectado durante o exame obstétrico de rotina e confirmado por ultrassonografia fetal. Finalmente, o diagnóstico pode ser confirmado por estudos sorológicos.


EXAMES LABORATORIAIS


HISTOPATOLOGIA A biópsia da pele lesionada revela achados similares aos das lesões do LECS. Há degeneração vacuolar de células basais na epiderme e escasso infiltrado de células mononucleares na derme superficial. Os estudos por imunofluorescência exibem um padrão de depósito granular de IgG na junção dermoepidérmica com deposição variável de C3 e IgM.


SOROLOGIA Os soros da mãe e do bebê devem ser testados para autoanticorpos. Noventa e cinco por cento dos casos ocorrem em razão da presença de anticorpos anti-Ro/SSA. Os anticorpos anti-La/SSB também podem estar presentes, porém, quase nunca sem a presença dos anticorpos anti-Ro/SSA. Os autoanticorpos anti-U1RNP são responsáveis pelos casos de LEN que não possuem anticorpos anti-Ro/SSA presentes.


OUTROS A detecção obstétrica de frequência cardíaca fetal diminuída ou a documentação de bloqueio cardíaco por ultrassonografia podem ser encontrados tão cedo quanto em 16 semanas de gestação.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Infantes com LEN, que sobrevivem ao período neonatal, apresentam bom prognóstico e, raramente, desenvolvem doença autoimune. A taxa de mortalidade estimada é de 10%, com mortes sendo secundárias à insuficiência cardíaca intratável durante o período neonatal. Mães com bebês que desenvolvem LEN não apresentam taxa aumentada de aborto espontâneo, porém, frequentemente, desenvolvem doença autoimune, em média 5 anos após o parto. O risco de LEN em futuras gestações é de aproximadamente 25% para mães que tenham tido um filho com LEN.


Achados Cutâneos


No neonato, as lesões cutâneas do LEN são benignas e transitórias. Geralmente, essas lesões persistem por semanas a meses e regridem próximo aos 6 meses de idade, com ocasional atrofia ou hipopigmentação residual pós-inflamatória, que melhora gradualmente.


Achados Gerais


Apesar do bloqueio cardíaco completo e subsequente frequência cardíaca diminuída, há boa compensação cardíaca nos bebês com envolvimento cardíaco do LEN. Metade deles não requer qualquer tipo de tratamento, e a outra metade necessita de marca-passo. Provavelmente, em decorrência de uma doença miocárdica coexistente, apesar da inserção do marca-passo, aproximadamente 10% não respondem ao tratamento e morrem de insuficiência cardíaca intratável.


CONTROLE



Durante a Gestação


É adequada a realização de testes para autoanticorpos durante a gestação em mulheres com sintomas sugestivos da presença de autoanticorpos anti-Ro/SSA: síndrome de Sjögren, LECS, LES, artralgias, olhos secos, boca seca ou fotossensibilidade. Mulheres com partos anteriores de bebês com bloqueio cardíaco ou outros sinais/sintomas sugestivos de LEN também devem ser testadas. É importante ter em mente que 50% das mulheres com bebês com LEN são assintomáticas no parto e, de modo oposto, a maioria das mulheres com anticorpos anti-Ro/SSA terão bebês normais. Estima-se que apenas 1% a 2% das mulheres com autoanticorpos anti-Ro/SSA terão um bebê com LEN. Os fatores de risco que elevam essas porcentagens incluem um bebê prévio com LEN e mães com o diagnóstico de LES. Os testes de triagem devem incluir teste indireto de imunofluorescência para a detecção de autoanticorpos anti-Ro/SSA, anti-La/SSB e anti-U1RNP.


A triagem obstétrica para frequência cardíaca fetal diminuída também é importante e, na confirmação de bloqueio cardíaco, o feto deve ser cuidadosamente monitorado para o desenvolvimento de hidropisia fetal. A sala de parto deve ser equipada para atender um recém-nascido com possível insuficiência cardíaca. Esteroides sistêmicos e plasmaférese durante a gestação têm sido utilizados em circunstâncias potencialmente fatais. Os dados sugerem o uso de antimaláricos como a hidroxicloroquina por uma mãe com anticorpos anti-Ro durante a gravidez pode reduzir o risco de desenvolver LEN ou a gravidade da doença em recém-nascidos.


Período Neonatal


ACHADOS CUTÂNEOS A doença cutânea geralmente é benigna e autolimitada. O tratamento de suporte inclui proteção solar absoluta e uso de esteroides tópicos se ocorrer piora das lesões cutâneas. O tratamento sistêmico não é indicado.


ACHADOS GERAIS O tratamento de doença cardíaca nem sempre é indicado. Para aquelas crianças com insuficiência cardíaca causada por frequência cardíaca diminuída, o implante de marca-passo é o tratamento de escolha.


APLASIA CONGÊNITA DA CÚTIS




A aplasia congênita da cútis é um defeito congênito no couro cabeludo, caracterizado por perda localizada da epiderme, derme e, ocasionalmente, do tecido subcutâneo.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Presente ao nascimento.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Incerta; estima-se que seja 1 em 10.000 nascimentos.


ETIOLOGIA Desconhecida na maioria dos casos; observa-se que alguns casos estão relacionados com síndromes genéticas, feto papiráceo e teratógenos.


GENÉTICA A maioria dos casos é esporádica; alguns casos familiares são relatados.


FISIOPATOLOGIA


O exato mecanismo deste distúrbio é desconhecido. Há uma hipótese de que a aplasia congênita da cútis resulta do fechamento incompleto do tubo neural ou de um bloqueio embrionário do desenvolvimento cutâneo. As mutações nas vias de sinalização do ciclo celular são postuladas para serem associadas às formas genéticas da doença.


HISTÓRIA


A aplasia congênita da cútis apresenta-se como ulceração assintomática do couro cabeludo ao nascimento que regride com formação de cicatriz. As lesões desenvolvidas mais cedo na gravidez podem-se apresentar como cicatrizes membranosas ao nascimento.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Ulceração que é substituída por tecido cicatricial (Fig. 1-11). Não há presença de cabelos ou anexos cutâneos na cicatriz. Um anel de pelos longos ao redor da lesão (sinal do colar de cabelo) pode estar presente.


TAMANHO 1 a 3 cm, podendo ser maior.


FORMATO Redondo, oval ou estrelado.


NÚMERO Lesão solitária (70% dos casos), duas lesões (20% dos casos), três ou mais lesões (10% dos casos).


COR Rosa a vermelha, cicatrizando com coloração branco-acinzentada.


DISTRIBUIÇÃO Vértice, linha média (50% dos casos) ou áreas adjacentes do couro cabeludo (30%). Também pode ser vista raramente na face, tronco ou extremidades.


Achados Gerais


Geralmente, a aplasia congênita da cútis é um achado cutâneo isolado. Em raras ocasiões, pode ser encontrada com outros distúrbios do desenvolvimento, como malformações esqueléticas, cardíacas, neurológicas ou vasculares.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico da aplasia congênita da cútis é realizado por história e exame físico. Deve ser diferenciada das lesões causadas pelo uso de eletrodos de escalpo, fórceps ou outras lesões iatrogênicas ao nascimento, assim como infecção neonatal pelo vírus herpes simples. História familiar sobre lesões congênitas semelhantes deve ser pesquisada.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA A biópsia cutânea revela ausência da epiderme e anexos. Há redução na elasticidade do tecido dérmico e, em alguns casos mais profundos, inexistência da pele e tecido subcutâneo.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


O prognóstico da aplasia congênita da cútis como achado isolado é bom. Quase sempre, há resolução da ulceração com cicatriz em algumas semanas. A área cicatricial persiste como lesão assintomática para o resto da vida.


TRATAMENTO


Ao nascimento, o cuidado localizado da região ulcerada inclui:


1.Limpeza suave da área com água morna e algodão.


2.Aplicação tópica de uma fina camada de pomada antibiótica (Bactroban, bacitracina, Polysporin ou neosporina) para prevenir infecção secundária.


3.Curativo de proteção para prevenir posterior trauma à área afetada. Haverá resolução da lesão com cicatriz e, conforme a criança cresce, a cicatriz geralmente se torna imperceptível e coberta pelos cabelos.


Nos casos de aplasia congênita da cútis associada ao sinal do colar de cabelo, deve-se considerar uma avaliação para anomalias subjacentes do SNC associadas.


As opções de gerenciamento de longo prazo para a aplasia congênita da cútis são:


1.Nenhum tratamento. A área cicatricial deve ser examinada anualmente para quaisquer alterações, pois essas áreas possuem maior risco de transformação neoplásica.


2.Correção cirúrgica da área por excisão ou transplante de cabelo.
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FIGURA 1-11 Aplasia congênita da cútis Três áreas localizadas de alopecia cicatricial no vértice do couro cabeludo. Essas áreas apresentavam-se como lesões ulceradas ao nascimento e, de outra forma, são assintomáticas.





NÓDULOS NEURAIS HETEROTÓPICOS




Nódulos neurais heterotópicos referem-se a um grupo de malformações, que inclui tecido cerebral ou leptomeníngeo ectópico na derme e no subcutâneo. Essas lesões estão presentes no couro cabeludo, ao nascimento, e podem-se comunicar diretamente com o SNC.
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	Cabelo escuro e espesso, formando um anel ao redor de uma lesão no couro cabeludo, é conhecido como o sinal do colar de cabelo, sugerindo a presença de malformações subjacentes do SNC ou de tecido neural ectópico no couro cabeludo.









SINÔNIMO Meningioma cutâneo primário, encefalocele ou meningocele atrésica, resíduo neural heterotópico, cérebro cutâneo ectópico.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Presente ao nascimento.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Rara.


ETIOLOGIA Desconhecida.


FISIOPATOLOGIA


Herniação do tecido neural durante o desenvolvimento com subsequente separação é considerada a causa da maioria destas lesões. Trata-se de coleções de células embrionárias sobreviventes que supostamente foram mal direcionadas durante o desenvolvimento, podendo, assim, explicar algumas destas malformações. O tecido neural pode ser composto de tecidos leptomeníngeos, neurônios ou células gliais.


HISTÓRIA


Os nódulos neurais heterotópicos estão presentes no couro cabeludo no momento ou logo após o nascimento, persistindo após seu aparecimento. Podem-se tornar secundariamente infectados, e alguns podem inchar com o choro ou com a manobra de Valsalva.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Pápula, placa ou cisto sem cabelo (Fig. 1-12). É provável a presença de cabelo grosseiro e espesso (sinal do colar de cabelo) na região adjacente. Também pode haver nevo capilar associado. Mais de uma lesão pode estar presente.


TAMANHO 2 a 4 cm.


FORMATO Redondo.


NÚMERO Lesão solitária.


COR Cor de pele, eritematosa ou azulada.


DISTRIBUIÇÃO Região occipital e parietal do couro cabeludo, quase sempre próxima à linha média.


Achados Gerais


Normalmente, nódulos neurais heterotópicos são um achado cutâneo isolado. Entretanto, como pode haver conexão com o cérebro, uma infecção pode ser transmitida de forma retrógrada a partir da pele.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico geralmente é feito pela história e pelo exame físico. Imagem radiográfica é essencial para avaliar a conexão intracraniana. Cisto dermoide, meningocele, encefalocele, nevo, lipoma, aplasia congênita da cútis e neoplasias vasculares devem ser considerados no diagnóstico diferencial.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA A biópsia cutânea revela epiderme central delgada com colágeno dérmico circundada por espaços císticos contendo células meningoteliais. Na periferia, podem ser observados folículos pilosos espessos associados a grandes glândulas apócrinas e sebáceas.


IMAGEM Tomografia computadorizada (TC) ou ressonância magnética (RM) podem revelar extensão intracraniana.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


O prognóstico dos nódulos neurais heterotópicos é bom. Com cirurgia, o risco de infecção retrógrada futura pode ser eliminado.


TRATAMENTO


É de extrema importância a identificação da lesão como um nódulo neural heterotópico e o engajamento de um neurocirurgião ou cirurgião plástico com experiência nesta área. É essencial a coleta de imagens antes da cirurgia ou de qualquer tipo de manipulação. A excisão completa é curativa.
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FIGURA 1-12 Nódulo neural heterotópico Pápula cística ligeiramente eritematosa, com sinal do colar de cabelo ao redor.





TRÁGUS ACESSÓRIO




O trágus acessório resulta da falha da união ou fechamento adequado de um arco ou fenda branquial. Os defeitos ocorrem uni ou bilateralmente e podem apresentar anomalias faciais associadas.




SINÔNIMO Apêndice fibromatoso pré-auricular.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascido.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA 4 em 1.000.


ETIOLOGIA Pode estar relacionada com uma anomalia genética subjacente.


FISIOPATOLOGIA


O trágus acessório é causado por uma alteração primária ou secundária na fusão do arco branquial durante o desenvolvimento embrionário.


HISTÓRIA


Observado ao nascimento e persiste assintomaticamente por toda a vida. Geralmente, é um defeito congênito isolado. Raramente, pode haver outras anomalias do arco branquial associadas ou a presença de outras síndromes genéticas. A presença de apêndices pré-auriculares está associada a anomalias do trato urinário, como o refluxo vesicoureteral. O trágus acessório é uma característica da síndrome de Goldenhar, da síndrome de Treacher Collins e da síndrome VACTERL, entre outras.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Pápula pequena pedunculada (Fig. 1-13). Normalmente único; ocasionalmente múltiplo.


COR Cor de pele, de bege a marrom.


TAMANHO 1 a 7 mm.


FORMATO Lesões pedunculadas redondas a ovais.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Região pré-auricular.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial inclui cisto de inclusão epidérmica, fibroma, tumor de anexo ou lipoma.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA A biópsia cutânea ou o tecido removido exibe estroma fibroso frouxo com numerosos pelos velos e epiderme delgada sobrejacente. Cartilagem está frequentemente presente.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


O trágus acessório é geralmente assintomático, porém persiste por toda a vida, ocasionalmente tornando-se inflamado.


CONTROLE


Lesões solitárias e simples podem ser removidas logo após o nascimento ou excisadas durante a infância por razões estéticas. Alguns autores recomendam a realização de ultrassonografia do trato urinário, em virtude das potenciais associações sistêmicas.
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FIGURA 1-13 Trágus acessório Pápula cor de pele assintomática com pelo velo proeminente na região pré-auricular de uma criança saudável.







CISTO DE FENDA BRANQUIAL




Um cisto epidérmico na região cervical lateral, causado por obliteração incompleta das fendas branquiais durante o desenvolvimento embrionário.

















	[image: ]

	Cisto de fenda branquial é a etiologia mais comum de massas cervicais congênitas.









SINÔNIMO Cisto branquial, seio branquial.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascido.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Desconhecida.


ETIOLOGIA Origina-se da falha da involução da segunda ou terceira fenda branquial. Resíduos membranosos da fenda formam cistos ou seios.


GENÉTICA A maioria é esporádica, porém existem relatos clínicos de padrões de herança autossômica dominante.


FISIOPATOLOGIA


Os cistos de fenda branquial são resíduos da segunda e terceira fendas branquiais embrionárias que não regridem. Lesões similares, ductos tireoglossos e/ou seios podem ser observados mais próximos da linha média cervical.


HISTÓRIA


INÍCIO As lesões são evidentes ao nascimento ou aparecem na infância como tumorações císticas no pescoço, abaixo do músculo esternocleidomastóideo. Ocasionalmente, as lesões podem-se tornar infectadas e doloridas.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Nódulo ou pápula flutuante. Um óstio ou orifício de drenagem aberto pode ser visto na superfície da pele.


COR Cor de pele.


TAMANHO 2 a 10 mm.


DISTRIBUIÇÃO Tumorações uni ou bilaterais no pescoço, localizadas profundamente ao músculo esternocleidomastóideo (Fig. 1-14).


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Os cistos de fenda branquial podem ser confundidos com outras lesões cervicais nodulares, como cistos nos linfonodos, cistos epidérmicos ou pilares. O local e presença no nascimento podem ajudar a diferenciá-los de outras lesões cervicais.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA Na biópsia cutânea, o cisto estará revestido por epitélio escamoso estratificado.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Cistos geralmente formam seios ou fístulas, drenando muco, internamente, para a faringe, e/ou externamente, por meio da pele cervical ao longo da borda anterior do músculo esternocleidomastóideo. Os cistos e seios associados também podem-se tornar infectados.


CONTROLE


Estas lesões são benignas, porém podem ser sintomáticas, com edema e infecções recorrentes. Lesões sintomáticas podem ser cirurgicamente corrigidas.
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FIGURA 1-14 Cisto de fenda branquial Presença de um nódulo cístico assintomático unilateral no pescoço desde o nascimento.





MAMILO ACESSÓRIO




Mamilo adicional em qualquer local ao longo da linha imaginária da região média da axila até a região inguinal. Os mamilos podem aparecer uni ou bilateralmente, e com ou sem aréola.




SINÔNIMOS Mamilo extranumerário, politelia.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascido.


GÊNERO M = F, com alguns estudos relatando ligeira predominância masculina.


PREVALÊNCIA Comum.


ETIOLOGIA Defeito de desenvolvimento com persistência focal da linha do leite embrionária.


FISIOPATOLOGIA


Mamilos acessórios representam lesões persistentes, embrionárias e fetais da linha do leite.


HISTÓRIA


As lesões estão presentes ao nascimento, são assintomáticas e persistem por toda a vida.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Pápula com ou sem aréola.


COR Rosa a marrom.


TAMANHO Geralmente menor do que os mamilos em posição anatômica normal.


FORMATO Geralmente de forma redonda a oval.


DISTRIBUIÇÃO Tórax, abdome >> coxas, vulva.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Ao longo da linha da região média da maxila até a área inguinal (Fig. 1-15).


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Quando ocorre sem aréola, o mamilo pode ser erroneamente diagnosticado como nevo congênito.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA A biópsia cutânea pode revelar ductos e glândulas de lactação, achados histológicos de um mamilo normal.


DIAGNÓSTICO


O diagnóstico de um mamilo acessório pode ser feito clinicamente, especialmente se estiver presente ao longo da linha anterior do leite. Outras lesões ectopicamente posicionadas podem necessitar de biópsia para confirmação.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Mamilos acessórios estão presentes ao nascimento e persistem assintomaticamente por toda a vida. Mudanças na aparência podem ser notadas em decorrência de alterações hormonais durante a puberdade. A degeneração maligna é rara.


CONTROLE


Mamilos acessórios não necessitam de tratamento, porém devem ser monitorados, pois aqueles com tecido mamário associado podem apresentar o mesmo potencial maligno que o tecido mamário normal. A remoção cirúrgica pode ser realizada para fim diagnóstico, estético e terapêutico.
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FIGURA 1-15 Mamilo acessório Presença desde o nascimento de pápula marrom simétrica e assintomática ao longo da linha do leite no tórax.





INFECÇÕES CONGÊNITAS DO RECÉM-NASCIDO


INFECÇÃO NEONATAL PELO VÍRUS HERPES SIMPLES




A infecção neonatal causada pelo herpes simples é uma doença potencialmente fatal. O herpes neonatal apresenta amplo espectro clínico e pode ser categorizado em três padrões: infecção localizada confinada à pele, olhos ou boca; doença do SNC; e doença disseminada.
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	Muitos infantes com infecção disseminada ou do SNC causada pelo herpes neonatal não desenvolvem lesões cutâneas.









EPIDEMIOLOGIA


IDADE O herpes neonatal pode-se manifestar até 4 semanas de idade. A doença disseminada geralmente se apresenta durante a primeira semana de vida, enquanto que a infecção localizada quase sempre se manifesta mais tarde. A infecção do SNC se apresenta entre 14 e 21 dias de vida.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIAS Aproximadamente 1:3.000 a 1:10.000 nascidos vivos. Correlacionando-se com a prevalência na população de novos casos de infecção genital pelo HSV.


ETIOLOGIA 75% dos casos resultam de infecções causadas pelo vírus herpes simples tipo 2 (HSV-2), 25% resultam de infecções causadas pelo vírus herpes simples tipo 1 (HSV-1).


TRANSMISSÃO O vírus herpes simples normalmente é inoculado nas membranas mucosas do bebê durante sua passagem pelo canal do parto; porém, pode ocorrer infecção ascendente e transmissão no período perinatal pelas mãos ou boca dos cuidadores.


FISIOPATOLOGIA


A inoculação do vírus herpes simples ocorre pela via mucocutânea; infecção sistêmica pode resultar em doença limitada ao cérebro ou disseminação hematogênica difusa.


HISTÓRIA


Gestantes com herpes genital recorrente apresentam baixo risco de transmissão do HSV para seus bebês (< 5%) em razão dos anticorpos anti-HSV que atravessam a placenta e fornecem imunidade ao bebê. A maioria dos casos ocorre em mães assintomáticas com infecção primária causada pelo herpes genital, o que dificulta predizer aqueles em risco.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Lesões cutâneas se iniciam como pápulas ou máculas de 2 a 8 mm que progridem para vesículas únicas ou agrupadas que rompem deixando uma erosão ou úlcera, formando crosta e cicatriz (Fig. 1-16).


COR Rosa a eritematosa.


FORMATO Redondo a oval.


DISTRIBUIÇÃO As lesões orais frequentemente se localizam na língua, palato, gengiva, lábios e mucosa oral. As lesões oculares aparecem como erosões na conjuntiva e córnea. As lesões cutâneas ocorrem em locais de inoculação, e os eletrodos de couro cabeludo podem produzir suficiente trauma cutâneo, permitindo invasão pelo vírus herpes simples. Nos partos em apresentação cefálica, o couro cabeludo é um sítio comum para o desenvolvimento de lesões herpéticas iniciais e, de modo oposto, nos partos em apresentação pélvica, as nádegas e região perianal frequentemente manifestam as primeiras lesões. As vesículas podem-se tornar generalizadas no padrão disseminado da doença.


Achados Gerais


No início da infecção, os infantes geralmente apresentam sintomas inespecíficos, como letargia, inapetência e febre. O envolvimento do SNC é manifestado por encefalite isolada com convulsões frequentes, que são não focais em sua natureza. O envolvimento ocular é observado em 10% a 20% daqueles pacientes, sendo caracteristicamente observado entre 2 dias e 2 semanas de vida. A infecção disseminada se manifesta com irritabilidade, dificuldade respiratória, icterícia e convulsões em razão de infecção viral do cérebro, pulmões, fígado e glândulas suprarrenais.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico do herpes neonatal é feito por história e apresentação clínica e confirmado pela detecção do vírus herpes simples. O diagnóstico diferencial inclui outras doenças bolhosas do recém-nascido, como varicela congênita, impetigo bolhoso, pênfigo vulgar e outras causas de septicemia neonatal.


EXAMES LABORATORIAIS


PREPARAÇÃO DE TZANCK Esfregaços de células coletadas da base das vesículas são positivas para células gigantes multinucleadas em 60% das culturas positivas para HSV.


HISTOPATOLOGIA Vesículas intraepidérmicas produzidas por degeneração balonizante. Corpúsculos de inclusão (estruturas eosinofílicas circundadas por halo claro) são frequentemente observados no centro de núcleos aumentados e redondos de células balonizadas.
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FIGURA 1-16 Lesão congênita localizada causada pelo vírus herpes simples Vesículas agrupadas sobre base eritematosa no couro cabeludo de recém-nascido.





IMUNOFLUORESCÊNCIA DIRETA Células coletadas da base das vesículas podem ser testadas para a presença de infecção causada pelo vírus herpes simples com o uso de anticorpos monoclonais específicos contra o HSV-1 e HSV-2. A sensibilidade e a especificidade estão altamente correlacionadas com os resultados da cultura de tecidos.


SOROLOGIA A avaliação dos níveis de anticorpo no bebê é de pouco valor, pois a taxa de soropositividade para HSV-2 entre todas as mulheres em idade reprodutiva excede 20%.


CULTURA O HSV pode ser cultivado em 2 a 5 dias da obtenção das amostras infectadas de pele, garganta, conjuntiva, líquido cefalorraquidiano (LCR), sangue, urina e fezes.


REAÇÃO EM CADEIA DA POLIMERASE O DNA do vírus herpes simples pode ser detectado no LCR utilizando a reação em cadeia pela polimerase, uma técnica extremamente sensível que frequentemente é utilizada para a avaliação do LCR.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


A morbidade e mortalidade do herpes neonatal estão fortemente associadas à classificação da doença. Além disso, a doença neonatal pelo HSV-2 tem sido associada à pior evolução clínica.


INFECÇÃO LOCALIZADA Infantes tratados com infecção cutânea possuem taxa de sobrevivência de quase 100%, embora alguns tenham sofrido recidiva cutânea no primeiro ano de vida. Aproximadamente 10% manifestarão lesões herpéticas na orofaringe. Até 40% apresentarão doença ocular persistente, embora isto geralmente seja observado em crianças sofrendo de graves sequelas neurológicas (ver adiante).


INFECÇÃO DO SNC Casos não tratados apresentam taxa de mortalidade de 50%, e os casos tratados, taxa de mortalidade de 15% a 30%. O HSV-2 causa encefalite significativamente mais grave do que o HSV-1. Muitos destes casos sofrem danos neurológicos permanentes.


INFECÇÃO DISSEMINADA Estes neonatos frequentemente progridem para comprometimento cardiovascular, coagulopatia e, na ausência de terapia, 80% dos casos resultam em morte. Com a terapia antiviral, a taxa de mortalidade é reduzida para aproximadamente 25%.


CONTROLE


Em razão da variedade nas manifestações clínicas das infecções herpéticas neonatais e das graves consequências da doença não tratada, a instituição imediata da medicação antiviral tem sido recomendada para qualquer infante que apresente sinais de infecção aguda e não identificada no primeiro mês de vida, mesmo na ausência de quaisquer achados cutâneos característicos.


Terapia antiviral com a administração IV de aciclovir 60 mg/kg, dividida em 3 doses iguais e administrada a cada 8 horas durante 14 dias, na doença localizada, e 21 dias na disseminada ou no envolvimento do SNC. Na presença de acometimento ocular, a adição de aplicação tópica de gotas de trifluridina a 1% ou de vidarabina a 3% podem ser instituídas. Infantes com doença do SNC ou disseminada, que tenham sido tratados com sucesso, podem necessitar de terapia antiviral supressiva a longo prazo para prevenir recidivas subclínicas da infecção do SNC.


INFECÇÃO CONGÊNITA PELO VÍRUS VARICELA-ZÓSTER




A maioria dos infantes expostos à infecção pelo vírus varicela-zóster (VVZ) durante a gravidez é assintomática e normal. Há duas exceções: a síndrome da varicela congênita (SVC) e a varicela neonatal.


Síndrome da Varicela Congênita (SVC) Ocorre quando a mãe é infectada nas primeiras 20 semanas de gestação, ocorrendo infecção transplacentária do feto antes que a imunidade materna possa proteger o infante. Embora apenas uma pequena porcentagem de bebês nascidos de mães com infecção por VVZ antes de 20 semanas acabe sendo afetada, esta infecção adquirida resulta em sequelas fetais graves e taxa de mortalidade de até 30%.


Varicela Neonatal Ocorre quando a mãe é infectada pelo VVZ em até 3 semanas antes do parto. Visto que o infante nasce antes que os anticorpos maternos possam ser produzidos, o infante não possui imunidade e apresenta uma infecção aguda nos primeiros 12 dias de vida com pneumonite, hepatite, meningoencefalite, com taxa de mortalidade de até 20%.





EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascido.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Tanto a varicela congênita quanto a varicela neonatal são raras.


ETIOLOGIA VVZ.


TRANSMISSÃO A varicela provoca viremia materna que pode causar infecção transplacentária; infecção ascendente do canal de parto e transmissão no período perinatal também podem ocorrer.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


Síndrome da Varicela Congênita


TIPO Lesões cicatriciais, perda cutânea, contratura dos membros.


DISTRIBUIÇÃO Ocasionalmente, acometendo um dermátomo.


ACHADOS GERAIS Baixo peso ao nascimento, defeitos oculares, encefalomielite, membros hipoplásicos, microcefalia, pneumonite.


Varicela Neonatal


TIPO Progressão monomórfica de máculas, pápulas e vesículas para crosta (Fig. 1-17).


COR Eritematosa.


DISTRIBUIÇÃO Generalizada.


ACHADOS GERAIS Pneumonite, hepatite e meningoencefalite.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


HSV congênito, TORCH [toxoplasmose, outros (sífilis), rubéola, (CMV), HSV], septicemia


EXAMES LABORATORIAIS


Imunofluorescência direta (IFD), reação em cadeia pela polimerase ou biópsia de pele das lesões cutâneas podem demonstrar o VVZ. O crescimento do VVZ não pôde ser demonstrado em culturas de tecido ou de LCR em infantes com a síndrome de varicela congênita. Para confirmação dos achados, anticorpos IgG e IgM contra VVZ podem ser dosados no soro materno para determinar prévia imunidade ou infecção ativa. Os achados também podem ser confirmados pela persistência de anticorpos IgG específicos contra o VVZ no bebê com mais de 7 meses de vida (período em que qualquer anticorpo materno deveria ter desaparecido).


DIAGNÓSTICO


Com base na história de infecção materna, no aspecto clínico do recém-nascido e nos achados laboratoriais.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Infantes no útero de mães com VVZ, geralmente, são protegidos pelos anticorpos adquiridos pela placenta produzidos durante a infecção materna pelo VVZ. Portanto, a maioria dos infantes não é afetada e nasce normal. Posteriormente, estes infantes podem desenvolver manifestações incomuns de imunidade atenuada, como herpes-zóster em uma idade precoce. Estas crianças são imunocompetentes, porém foram afetadas in utero pela infecção primária causada pelo VVZ (catapora) e uma resposta imune atenuada, visto que anticorpos maternos estavam presentes para ajudar a combater a infecção. Infantes nascidos de mães que desenvolvem varicela 5 dias antes do parto a 2 dias pós-parto estão em alto risco de um curso fatal em virtude do tempo insuficiente de aquisição dos anticorpos maternos.


A síndrome de varicela congênita apresenta uma taxa de mortalidade de até 30%, porém o resultado a longo prazo pode ser bom para os pacientes sobreviventes.


O herpes-zóster em mulher grávida geralmente representa mínimo risco de sequelas para o feto.
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FIGURA 1-17 Infecção congênita pelo vírus varicela-zóster Placa eritematosa do dermátomo T5 no lado direito do corpo de um recém-nascido. (Reproduzida com autorização da Dra. Karen Wiss.)





CONTROLE


A mensuração dos níveis de anticorpos IgG-VVZ deve ser realizada em gestantes que tenham sido expostas à varicela e que não apresentem história de infecção por varicela ou vacinação. Para aquelas com história ou sorologia negativa, a administração de imunoglobulina antivaricela-zóster (VZIG) é indicada em qualquer período da gravidez.


A administração de aciclovir deve ser feita após o primeiro sinal clínico de infecção por VVZ. Para infecções pelo VVZ entre 5 dias antes e 2 dias após o parto, deve-se administrar aciclovir para as mães, além de procurar retardar o parto. Deve-se administrar VZIG e aciclovir sistêmico aos neonatos imediatamente após o parto, e os mesmos devem ser isolados e observados por 2 semanas.


BEBÊ BLUEBERRY MUFFIN




O bebê blueberry muffin é assim denominado em virtude da apresentação clínica do bebê, com pápulas e nódulos vermelhos-azulados disseminados representando ilhas de hematopoiese extramedular. O bebê blueberry muffin pode ser observado nas infecções in utero causadas por toxoplasmose, varicela, citomegalovírus (CMV), vírus da imunodeficiência humana (HIV) e rubéola.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascido.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Rara.


ETIOLOGIA Infecção materna durante a gestação e infecção transplacentária por toxoplasmose, varicela, CMV, HIV ou rubéola.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Máculas, pápulas e nódulos purpúricos (Fig. 1-18).


COR Vermelho-azulada a púrpura.


TAMANHO 2 a 8 mm em diâmetro.


FORMATO Circular a oval.


PALPAÇÃO Lesões grandes e infiltradas são palpáveis 1 a 2 mm acima da superfície cutânea.


DISTRIBUIÇÃO Generalizada.


Achados Gerais


TOXOPLASMOSE Linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, hidrocefalia, microcefalia, catarata, pneumonite, coriorretinite, convulsões.


VARICELA Ver “Infecção Congênita pelo Vírus Varicela-zóster”.


CMV Icterícia, hepatoesplenomegalia, anemia, trombocitopenia, dificuldade respiratória, convulsões e coriorretinite.


HIV Hepatoesplenomegalia, outras infecções oportunistas.


RUBÉOLA Catarata, surdez, retardo no crescimento, hepatoesplenomegalia, defeitos cardíacos e meningoencefalite.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico diferencial de um bebê blueberry muffin é feito, tipicamente, com as causas infecciosas da hematopoiese extramedular dérmica: toxoplasmose, varicela, CMV, HIV e rubéola. O diagnóstico normalmente é obtido por história materna e detecção de um dos agentes infecciosos supracitados.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA As lesões em blueberry muffin demonstram aglomerados de eritrócitos grandes nucleados e anucleados.


Toxoplasmose


DNA Detecção do DNA do parasita no líquido amniótico ou no sangue fetal.


SOROLOGIA Níveis de IgM antitoxoplasma no infante maiores que os níveis de IgM materno são diagnósticos de infecção congênita.


COLORAÇÃO DE WRIGHT OU GIEMSA Líquido cefalorraquidiano (LCR) ou linfonodo, baço, ou fígado demonstrando Toxoplasma gondii.


TELERRADIOGRAFIAS DO CRÂNIO Calcificações intracranianas difusas, pontilhadas e em forma de vírgula.


CMV


CULTURA Urina, fígado, LCR, lavado gástrico e faringe exibirão células grandes características com inclusões intranucleares e citoplasmáticas.


TC DO CRÂNIO Calcificações intracranianas podem estar presentes.


Rubéola


SOROLOGIA Níveis elevados de IgM antirrubéola em infantes ou níveis persistentes de IgG antirrubéola em infantes com mais de 6 meses de idade. Um aumento igual ou maior a 4 vezes no soro agudo e convalescente também é diagnóstico.


CULTURA O vírus pode ser isolado da nasofaringe, urina, LCR, pele, fezes ou olhos.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


TOXOPLASMOSE Infantes infectados podem ser natimortos, prematuros ou a termo. Ao nascimento, podem apresentar mal-estar, febre, erupção cutânea, linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, convulsões e coriorretinite, embora a maioria seja assintomática. O prognóstico geral é ruim, especialmente em infantes com envolvimento hepático e da medula óssea.


CMV Infantes afetados podem apresentar perda auditiva neurossensorial, retardo mental, transtornos de aprendizagem e convulsões. Prognóstico ruim, especialmente na presença de calcificações intracranianas e hidrocefalia.


RUBÉOLA A rubéola adquirida durante o primeiro trimestre de gestação pode resultar em baixo peso ao nascimento, microcefalia, retardo mental, catarata, surdez e anomalias cardíacas. A rubéola adquirida durante o segundo e o terceiro trimestres podem resultar em hepatoesplenomegalia, pneumonite, miocardite, encefalite, osteomielite ou retinopatia.
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FIGURA 1-18 Bebê Blueberry muffin Nódulos e pápulas esparsas vermelho-azuladas na face de um recém-nascido. As lesões representam os sítios de hematopoiese extramedular.





CONTROLE


TOXOPLASMOSE Administração por 30 dias ou mais de sulfadiazina (150-200 mg/kg/dia, dividido em 4 vezes ao dia) e pirimetamina (1-2 mg/kg/dia, dividido em 2 vezes ao dia). Infantes com coriorretinite ou altos níveis proteicos no LCR podem necessitar de esteroides sistêmicos.


CMV Ganciclovir pode ser utilizado para tratar retinite e os órgãos envolvidos.


RUBÉOLA Imunoglobulina administrada às gestantes expostas em até 22 horas do início pode prevenir/reduzir a infecção fetal. A rubéola neonatal requer cuidados oftalmológicos e de suporte. No entanto, infantes infectados podem excretar o vírus por um período de até 1 ano.


SÍFILIS CONGÊNITA




Infecção pré-natal causada por espiroqueta, com sinais e sintomas precoces e tardios característicos. As manifestações clínicas da sífilis congênita precoce (primeiros meses de vida) incluem anemia, febre, emagrecimento, hepatoesplenomegalia, linfadenopatia, rinite (obstrução nasal), lesões mucocutâneas (incluindo rágades: fissuras radiais e rachaduras ao redor da boca) e pseudoparalisia. Os sintomas da sífilis congênita tardia, que se manifestam após 2 anos de idade, incluem ceratite intersticial, dentes de Hutchinson (entalhe dos incisivos centrais) e surdez por lesão do oitavo nervo craniano; esses três sintomas compõem a tríade de Hutchinson. Fronte olímpica, molares em amora, nariz em sela, articulações de Clutton (tumoração dolorosa no joelho) e tíbia em lâmina de sabre também são características da sífilis congênita tardia.




SINÔNIMO Sífilis pré-natal.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Nos primeiros meses de vida e após 2 anos de idade.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA A incidência baixou a níveis insignificantes em 1959, porém, desde então, tem aumentado.


ETIOLOGIA O espiroqueta Treponema pallidum atravessa a placenta para infectar o feto.


HISTÓRIA


Neonatos com sífilis geralmente não apresentam sinais da doença ao nascimento. É comum a ocorrência das manifestações clínicas no primeiro mês de vida. Os achados cutâneos incluem máculas, pápulas, lesões papuloescamosas e vesicobolhosas. Pode ocorrer descamação difusa (Fig. 1-19). O envolvimento mucocutâneo da boca e lábios é comum. Sistemicamente há linfadenopatia, hepatoesplenomegalia e pseudoparalisia.


EXAME FÍSICO


SÍFILIS CONGÊNITA PRECOCE Sinais e sintomas aparecem nos primeiros 2 meses de vida.


Achados Cutâneos


Observados em um terço à metade dos infantes afetados. As lesões cutâneas são infecciosas.


TIPO Máculas, pápulas ou lesões papuloescamosas no corpo. Placas mucosas, placas verrucosas elevadas na mucosa anogenital ou oral.


COR Rosa brilhante a eritematosa; muda para coloração amarronzada ou cor de cobre.


TAMANHO E FORMATO Grande, redondo ou oval.


DISTRIBUIÇÃO Generalizada ou localizada em qualquer região.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Face, superfície dorsal do tronco e pernas, região da fralda, palmas e plantas.


Achados Gerais


Hepatomegalia, linfadenopatia (especialmente epitroclear), esplenomegalia, icterícia, anemia, trombocitopenia, osteocondrite e meningite. “Cordão umbilical em poste de barbeiro” espiral vermelha, branca e negra do cordão umbilical necrosado.


SÍFILIS CONGÊNITA TARDIA Sinais e sintomas aparecem após os 2 anos de idade.


Achados Cutâneos


Reações de hipersensibilidade ou cicatrizes e deformidades relacionadas com a infecção. As lesões cutâneas não são mais infecciosas.


Achados Gerais


Tríade de Hutchinson: (1) ceratite intersticial, (2) dentes de Hutchinson, (3) surdez por lesão do oitavo nervo craniano; alterações dentárias (molares em amora ou gengivas finas que progridem para úlceras necróticas), sinal de Higoumenakis (espessamento unilateral da clavícula em seu terço medial), artrite, cicatrizes lineares de Parrot (cicatrizes radiais após a resolução das rágades) e alterações oculares (coroidite, retinite e atrofia óptica).


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico da sífilis congênita pode ser feito com base em suspeita clínica e confirmado pelos resultados positivos da microscopia de campo escuro ou dos testes de fluorescência indireta para anticorpos do cordão umbilical, placenta ou lesões cutâneas, por alterações ósseas radiológicas e sorologia positiva para sífilis. Um título sorológico no recém-nascido no mínimo 4 vezes mais alto do que o da mãe é diagnóstico de sífilis congênita.


EXAMES LABORATORIAIS


MICROSCOPIA DE CAMPO ESCURO Do cordão umbilical, lesões cutâneas ou mucosas para T. pallidum.


ESTUDOS RADIOLÓGICOS para as alterações ósseas: ampliação da linha epifisária com aumento da densidade das diáfises.
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FIGURA 1-19 Sífilis neonatal Máculas cobreadas e descamação difusa na superfície plantar de um recém--nascido com sífilis secundária.





ALTERAÇÕES PLACENTÁRIAS Incluem vilosite focal, proliferação endovascular e perivascular em vasos vilosos e relativa imaturidade das vilosidades.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Relativo ao período de espiroquetemia durante a gravidez e subsequente inoculação fetal. Até os 4 meses de gestação, é comum a ocorrência de aborto espontâneo. Infecção após os 4 meses de gestação pode resultar em natimortos ou neonatos fatalmente doentes. O prognóstico com doença contraída depende do diagnóstico precoce e de tratamento correto e adequado.


CONTROLE


Tratamento sem envolvimento do SNC:


1.Penicilina G cristalina aquosa: IM 100.000-150.000 unidades/kg ou IV 50.000 unidades/kg a cada 8-12 horas por 14 dias. Bebês com mais de 4 semanas podem necessitar de doses mais altas.


2.Penicilina G procaína: IM 50.000 unidades/kg a cada 24 horas por 10-14 dias.


3.Penicilina G benzatina: IM 50.000 unidades/kg 1 dose.


Tratamento com envolvimento do SNC:


1.Penicilina G cristalina: 30.000-50.000 unidades/kg, dividida em duas ou três vezes ao dia, durante 3 semanas. Novamente, bebês com mais de 4 semanas podem necessitar de doses mais altas


2.Penicilina G procaína: 50.000 unidades/kg quatro vezes ao dia, durante 3 semanas.


CANDIDÍASE CONGÊNITA




Infecção intrauterina que se apresenta no momento do nascimento como pele eczematosa e escamosa, eritematosa, difusa ou localizada.




SINÔNIMO Monilíase.


EPIDEMIOLOGIA


IDADE Nascimento.


GÊNERO M = F.


ETIOLOGIA Organismos de Cândida, mais comumente Candida albicans, existentes na microflora da boca, GI e vaginal da mãe. Os bebês abrigam C. albicans na boca ou no trato GI e recorrentemente na pele.


OUTRAS CARACTERÍSTICAS Doenças endócrinas, distúrbios genéticos (síndrome de Down, acrodermatite enteropática, candidíase mucocutânea crônica, doença granulomatosa crônica) e distúrbios imunológicos ou antibióticos sistêmicos podem predispor um indivíduo à candidíase.


HISTÓRIA


INÍCIO Presente no nascimento ou em breve.


REVISÃO DOS SINTOMAS Normalmente não há sintomas constitucionais.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Eritema, pápulas, pústulas e descamação (Fig. 1-20).


COR Vermelha ou branca.


TAMANHO 1 a 2 mm.


DISTRIBUIÇÃO Cabeça, pescoço, tronco e extremidades. Envolvimento ocasional de unhas, palmas e plantas. Poupa a área da fralda.


SÍTIOS DE PREDILEÇÃO Áreas intertriginosas, face posterior do tronco e superfícies extensoras das extremidades.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


O diagnóstico de candidíase cutânea é baseado em suspeita clínica e confirmado por demonstração de organismos consistentes com Candida sp. A apresentação clínica é semelhante ao eritema tóxico, melanose pustulosa neonatal transitória, foliculite bacteriana, impetigo bolhoso, herpes congênito, varicela congênita, sífilis congênita ou acne neonatal. O curso da candidíase congênita pode ser progressivo, mas benigno e sem sintomas constitucionais.


EXAMES LABORATORIAIS


O exame microscópico direto das pústulas e a cultura das lesões cutâneas produzem formas de levedura.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


A candidíase congênita desaparece espontaneamente após várias semanas.


CONTROLE


Nistatina tópica e sistêmica (50.000-100.000 unidades quatro vezes ao dia) aceleram a resolução das lesões em 3 a 10 dias. Em casos mais graves, fluconazol (3-6 mg/kg VO, 1 x dia) pode ser necessário.
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FIGURA 1-20 Candidíase congênita Pápulas eritematosas difusas, pústulas e descamação em um recém--nascido com candidíase congênita.





ALTERAÇÕES DO TECIDO SUBCUTÂNEO


NECROSE DE TECIDO ADIPOSO SUBCUTÂNEO




Paniculite benigna, autolimitada, na qual o tecido adiposo subcutâneo é lesionado e torna-se inflamado, apresentando-se como placa ou nódulo firme e eritematoso no recém-nascido saudável.
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	Frequentemente, estas crianças são o produto de um longo e difícil trabalho de parto.









EPIDEMIOLOGIA


IDADE Primeiras semanas de vida.


GÊNERO M = F.


PREVALÊNCIA Rara.


ETIOLOGIA Geladura, trauma no parto, asfixia, isquemia e outros estressores neonatais podem desencadear a doença.


FISIOPATOLOGIA


O tecido adiposo dos neonatos contém mais ácidos graxos saturados, que apresentam um ponto de fusão maior do que os ácidos graxos de adultos. Uma vez que a temperatura da pele cai abaixo do ponto de fusão do tecido adiposo, ocorre cristalização com subsequente necrose e resposta inflamatória granulomatosa. Esta ocorrência pode desempenhar um papel no aumento de trauma metabólico ou físico, induzindo necrose. A fisiopatologia exata permanece em discussão.


HISTÓRIA


Nódulos únicos ou múltiplos ou placas vermelhas assintomáticas que surgem nas primeiras 2 semanas de vida e regridem espontaneamente após várias semanas.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Nódulos nitidamente endurecidos, demarcados, coalescendo em placas maiores, ocasionalmente ulceradas (Fig. 1-21).


COR Avermelhado a roxa.


PALPAÇÃO Firme à palpação.


DISTRIBUIÇÃO Bochechas, nádegas, dorso, braços ou coxas.


Achados Gerais


Raramente pode ocorrer hipercalemia com irritabilidade, vômitos, perda ponderal e deficiência de crescimento.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


A necrose do tecido adiposo subcutâneo deve ser diferenciada da celulite bacteriana, esclerema neonatal e tumores congênitos, como um sarcoma. Bebês com necrose do tecido adiposo subcutâneo geralmente possuem aparência saudável, não apresentam febre e se alimentam vigorosamente. Essas características são úteis para descartar a celulite e o esclerema neonatal.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA Focos de necrose gordurosa, geralmente com fendas em forma de agulha circundadas por inflamação granulomatosa. Áreas de calcificação podem estar presentes.


EXAME LABORATORIAL DO SANGUE Raramente pode-se encontrar hipercalcemia, normalmente por volta do período de resolução das lesões cutâneas. Hipoglicemia, trombocitopenia e hipertrigliceridemia também podem ocorrer.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


As lesões evoluem lentamente durante semanas a meses de nódulos vermelhos para coloração do tipo hematoma e, em seguida, para uma massa subcutânea dura que, geralmente, sofre resolução sem atrofia ou cicatriz resultante. No caso de hipercalcemia não tratada, podem ocorrer convulsões, arritmias cardíacas, insuficiência renal e morte.


CONTROLE


Em geral, nenhum tratamento é necessário para essas lesões autorresolutivas. Lesões flutuantes podem ser aspiradas para conforto do paciente e para minimizar a necrose epidérmica sobrejacente.


Nestes infantes, o nível de cálcio deve ser monitorado no mínimo, a cada quinze dias durante a resolução das lesões cutâneas, pois a hipercalcemia deve ser agressivamente tratada.


As lesões tendem a cicatrizar com atrofia subcutânea consistente com a evolução de outros distúrbios da gordura subcutânea.
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FIGURA 1-21 Necrose do tecido adiposo subcutâneo Nódulos subcutâneos confluentes eritematosos bem demarcados no dorso de um recém-nascido.





ESCLEREMA NEONATAL




Endurecimento difuso da pele em recém-nascidos gravemente doentes com múltiplas etiologias.




EPIDEMIOLOGIA


IDADE Recém-nascidos, os infantes prematuros são mais susceptíveis.


GÊNERO O esclerema ocorre com frequência um pouco maior em meninos.


INCIDÊNCIA Rara.


ETIOLOGIA O esclerema pode resultar de diversos insultos fisiológicos e é um sinal inespecífico de prognóstico reservado, e não de doença primária. Em 25% dos infantes afetados, a mãe encontra-se gravemente enferma durante o parto.


FISIOPATOLOGIA


O tecido adiposo de neonatos contém mais ácidos graxos saturados, que possuem maior ponto de fusão do que os ácidos graxos do adulto. Uma vez que a temperatura da pele caia abaixo do ponto de fusão da gordura, ocorre a cristalização. Colapso vascular, hipotermia e desarranjos metabólicos observados em doenças graves podem induzir a cristalização.


HISTÓRIA


Inicia-se quase sempre na primeira semana de vida em infantes gravemente enfermos com septicemia, hipoglicemia, hipotermia ou anomalias metabólicas graves.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Endurecimento e espessamento difuso da pele (Fig. 1-22).


COR Amarela a branca de aspecto mosqueado.


PALPAÇÃO Densidade pétrea, dura e fria.


DISTRIBUIÇÃO Simétrica, começando nas pernas e progredindo de forma ascendente até as nádegas e tronco.


Achados Gerais


O infante se encontra gravemente enfermo com uma condição médica subjacente, como septicemia, problemas cardíacos ou respiratórios, hipotermia ou anomalia metabólica. Os bebês são fracos, letárgicos e se alimentam pouco.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


Clinicamente, o espessamento e o endurecimento difuso da pele são característicos do esclerema. Essas alterações cutâneas são morfologicamente similares a esclerodermia, que não é observada neste contexto. O esclerema neonatal pode ser confundido com a necrose do tecido adiposo subcutâneo do recém-nascido. Diversas características distintivas incluem: (1) aparência do infante: no esclerema neonatal, o infante mostra-se gravemente enfermo; na necrose do tecido adiposo subcutâneo, o infante mostra-se notavelmente bem; (2) distribuição das lesões: no esclerema neonatal a esclerose é difusa, e na necrose do tecido adiposo subcutâneo, as lesões são localizadas; (3) morfologia das lesões: na necrose do tecido adiposo subcutâneo, geralmente há significante eritema dos nódulos, que podem ser móveis, enquanto o esclerema tende a ser mais pálido e firme.


EXAMES LABORATORIAIS


DERMATOPATOLOGIA Edema e espessamento dos septos fibrosos que circundam os lóbulos gordurosos, ocasionalmente com fendas em forma de agulha no interior de células adiposas; geralmente, há menos necrose do que o observado na necrose do tecido adiposo subcutâneo do recém-nascido.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


O prognóstico do esclerema neonatal é ruim. Quando a pele está difusamente endurecida, o infante quase sempre está muito doente, com alta morbidade e mortalidade.


TRATAMENTO E PREVENÇÃO


Monitoramento meticuloso dos infantes prematuros com controle preciso da temperatura, terapia antibiótica adequada e correção das alterações metabólicas; possivelmente, com repetidas transfusões de troca ou corticosteroides sistêmicos podem controlar e reverter o processo.
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FIGURA 1-22 Esclerema neonatal Endurecimento lenhoso difuso da coxa em um recém-nascido doente.





















	

	
SEÇÃO 2
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	DERMATITES ECZEMATOSAS











DERMATITE ATÓPICA




Dermatite atópica é um distúrbio crônico, caracterizado por xerose, prurido, placas eritematosas descamativas e espessamento da pele com acentuação dos sulcos cutâneos (liquenificação). Está, frequentemente, associada a história pessoal ou familiar de febre do feno, asma ou rinite alérgica. Pode ser dividida em três fases com base na idade do indivíduo: infantil, da criança ou pré-puberal e do adolescente.
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	Embora muitos pacientes e familiares insistam em “achar a causa”, a prática e os estudos confirmam que o enfoque no tratamento cutâneo e na preservação da função de barreira saudável é mais benéfico do que a identificação de alérgenos específicos e a modificação da dieta ou o uso de uma dieta de exclusão.









EPIDEMIOLOGIA


IDADE Início geralmente entre 2 e 12 meses de idade, e em quase todos os casos, antes dos 5 anos de idade. Aproximadamente, 80% dos casos regridem na idade adulta.


GÊNERO M = F.


INCIDÊNCIA Comum e acredita-se estar aumentando.


PREDISPOSIÇÃO HEREDITÁRIA Mais de dois terços dos pacientes apresentam história pessoal ou familiar de rinite alérgica, febre do feno ou asma. Muitas crianças com dermatite atópica desenvolvem asma e/ou febre do feno na vida adulta.


PREVALÊNCIA 10% a 15% da população infantil com significante variabilidade regional. Até 11% da população pediátrica dos EUA afetada.


FISIOPATOLOGIA


A causa da dermatite atópica é desconhecida; contudo, há múltiplos fatores que desempenham um papel no desacometimento da dermatite atópica. Certos fatores genéticos (como defeitos no gene da filagrina) podem resultar em xerose, enquanto outros podem resultar em desregulação imune. Fatores como estresse, clima, infecções, irritantes e alérgenos também parecem ser importantes em muitos pacientes. Para a maioria dos pacientes, não há um “fator desencadeante” ou “causa”, mas sim uma coleção infeliz de componentes que podem piorar a doença. Um princípio central na fisiopatologia da dermatite atópica acredita ser a interação entre a ruptura epidérmica e a inflamação mediada por células T e células de Langerhans.


HISTÓRIA


A dermatite atópica é, algumas vezes, denominada de “a coceira que erupciona”. Todos os pacientes apresentam pele seca e prurido. O ato de esfregar a pele resulta em alterações eczematosas características e um ciclo vicioso de coceira-coçadura. O prurido pode ser agravado pelo clima frio, banhos frequentes (principalmente com água quente), lã, detergente, sabonete e estresse. No entanto, a doença pode aumentar ou reduzir de modo imprevisível, o que, provavelmente, contribui com as numerosas atribuições errôneas de causas e medicamentos.


EXAME FÍSICO


Achados Cutâneos


TIPO Manchas e placas com escamas, crostas e liquenificação. As lesões geralmente são confluentes e de forma indefinida.


COR Eritematosa.


Aspectos Clínicos Especiais


Crianças atópicas podem exibir intensificação dos sulcos cutâneos palmares, pregas periorbitais atópicas (linhas de Dennie-Morgan), ceratose pilar ou dermografismo branco. As mesmas também podem desenvolver infecções herpéticas, verrugas, molusco contagioso ou dermatofitose em decorrência da função prejudicada da barreira cutânea.


DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL


A dermatite atópica pode ser confundida com dermatite seborreica, dermatite de contato, psoríase ou escabiose. Alguns distúrbios metabólicos podem-se manifestar como dermatite eczematosa e devem ser considerados no diagnóstico diferencial, incluindo acrodermatite enteropática e fenilcetonúria. Alguns distúrbios da imunidade também podem incluir dermatite atópica, como a síndrome de Wiskott-Aldrich, agamaglobulinemia ligada ao X e a síndrome de hiper-IgE (síndrome de Job).



DERMATOPATOLOGIA


As lesões agudas demonstram edema intercelular na epiderme (espongiose) com ocasional formação de vesículas e infiltrado dérmico composto, principalmente de linfócitos, com poucos eosinófilos. As lesões crônicas exibem acantose, hiperceratose e espongiose.


EXAMES LABORATORIAIS


Não são necessários exames de laboratório para fazer o diagnóstico de dermatite atópica. Os pacientes podem apresentar níveis aumentados de IgE e/ou eosinofilia. O RAST (teste de radio alergo absorção ou Radio Allergo Sorbent Test), frequentemente, é positivo para múltiplos antígenos, porém a aplicabilidade direta para a dermatite é extremamente rara.


EVOLUÇÃO CLÍNICA E PROGNÓSTICO


Dados conflitantes e grande variabilidade individual impedem um prognóstico definitivo. Porém, a maioria dos pacientes melhora significativamente próximo à idade escolar, com uma minoria necessitando de controle por toda a vida. Uma porção significante das crianças afetadas desenvolverá asma ou febre do feno na idade adulta.


CONTROLE


O tratamento tem como objetivo manter a condição sob controle e melhorar a qualidade de vida do paciente e da família, pois a dermatite atópica não tem cura. Uma abordagem em quatro pontas pode ajudar a maximizar o tratamento, focando os principais aspectos da dermatite atópica. Esta abordagem é resumida na Fig. 2-1: o tratamento tetraedro.


HIDRATAÇÃO


A melhora da hidratação é universalmente benéfica, sendo a base do tratamento para dermatite atópica. O melhor hidratante é aquele que o paciente utilizará. Embora as preparações oleosas sejam melhores, como petróleo hidratado, Aquaphor ou Eucerin®, a baixa adesão ao tratamento limita o uso em alguns pacientes. Hidratantes menos oleosos, como CeraVe, Cetaphil e Aveeno, também podem ser muito eficazes e utilizados com maior frequência ao longo do dia


A técnica de “molhar e selar” é altamente eficaz na retenção de umidade, consistindo na seguinte rotina:


1.Banhos em água morna por aproximadamente 15 minutos diários.


2.Utilização de loção de limpeza suave sem sabão, como Dove, Aveeno ou Cetaphil.


3.Secagem da pele por meio de batidas leves com uma toalha para remover a maior parte da água.


4.Enquanto a pele ainda estiver úmida, aplicação generosa do hidratante.




[image: ]

FIGURA 2-1 Tratamento tetraedro da dermatite atópica As quatro principais categorias de tratamento.






Agentes Anti-Inflamatórios


Nos casos mais leves, intensificar a hidratação geralmente é o suficiente. Porém, para uma doença mais significativa, agentes anti-inflamatórios são necessários.


É melhor evitar o uso de corticosteroides sistêmicos; embora sejam incrivelmente eficazes a curto prazo, o efeito rebote pode ser devastador, criando uma dependência de corticosteroides sistêmicos extremamente difícil de controlar.


Enquanto os corticosteroides tópicos são a base tradicional do tratamento da dermatite atópica, os inibidores tópicos de calcineurina tacrolimus e pimecrolimus possuem papel importante e bem-definido no controle desta doença.


CORTICOSTEROIDES TÓPICOS A razão mais frequente para o fracasso do tratamento é o uso de um esteroide de potência muito baixa para o sítio afetado e gravidade da doença. O medo de efeitos colaterais causados pelos corticosteroides é muito comum e não necessariamente irracional, porém deve ser reduzido pelo conhecimento de que o uso correto minimiza tais efeitos adversos ao mesmo tempo em que fornece alívio da doença. Em geral, as pomadas são preferíveis, porém, assim como os hidratantes, a adesão ao tratamento pode impor o uso de uma loção, mesmo estas sendo mais secas e até irritantes em alguns casos.
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