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Julgamos de nosso dever contribuir com um modesto
tributo para a casufstica desta dermatose que até hoje, sem
davida, se considera, em geral, como rara, pelo menos nas
circunstidncias em que o nosso caso se oferece,

Dentro das nossas limitadas possibilidades apenas tive-
mos a pretensido, alids legitima, de apresentar a observagio
dum doente portador desta curiosa dermatose e actualmen-
te internado no nosso Servicgo.

Faremos previamente algumas consideragbes gerais so-
bre o assunto que nos propomos tratar.
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HISTORIA. SINONIMIA

A primeira observacio desta dermatose foi-nos dada em
1869 por Nettleship, (1) que lhe chamou Urticaria crénica.

Kapost, (2) no seu Tratado de Patologia Cutanea, diz
que esta «variedade de urticdria»n foi descrita por Sangster
(1878) com o nome muito justo de Urticaria pigmentar ou
pigmentosa, a qual, a partir dessa época, foi principalmente
observada em Inglaterra por Tilbury Fox, Colcolt Fox,
Cavafy, Crocker, etc.

Besnier e Doyon citam as designacées dadas por va-
rios autores, e ja ao tempo abandonadas, tais como : xan-
thelasmoidea (Fox), urticiria persistente (Goodhart e
Pick), eritema permanente (Baker), etc. ; nessa época era
corrente a designacdo de urticaria pigmentada, titulo que
encontramos no respectivo artigo do Tratado de Brocq. (3)

Porém, Besnier e Doyon preferiam a terminologia de
Sangster — Urticaria pigmentar ou pigmentosa.

Adiante veremos qual o significado actual da urticaria
pigmentada, que durante tanto tempo andou confundida
com a dermatose que nos ocupa, e da qual hoje se consi-
dera independente.

De facto, Darier, (4) no seu Précis, diz que a designacdo
de Urticdria pigmentar ndo é feliz, porque permite a confu-
sdo com a urticdria pigmentada ; além disso, ndo considera
aquela como uma variedade de urticiria, mas sim como

(1) «Brit. Med. Journ.». T. II, 1869.

(2) «Pathologie et traitement des maladies de la peaun (trad.
e anot. de Moriz Kaposi), 1801.

(3) «Traitement des maladies de la peau». 18g2.

(4) «Précis de Dermatologie». 1928,



uma dermatose crénica cuja histologia a liga aos tumores
por retencdo.

Gastou (5) também diz que o termo de Urticaria pig-
mentar ndo € uma boa designacdo.

Jausion afirma que esta afec¢do s6 tem de comum com a
urticaria verdadeira o nome, de resto impréprio. Pautrier e
Woringer (6) também concordam que o termo ndo é ade-
quado, mais ainda por um outro motivo : — o facto de a
pigmentacdo ser um fenémeno secundario, acessorio.

Joltrain (7) diz que se deve reservar o termo de urticaria
pigmentada apenas para os casos em que é evidente o ele-
mento urticariano primordial e procurar outra designacdo
para a Urticdria pigmentar, dermatose com origem, as-
pecto e evolucdo diferentes — por exemplo, a de Doenca
d: Nettleship, pelo menos provisoriamente, enquanto nio
chegarmos ao conhecimento exacto da sua patogenia.

Limito-me apenas a citar aqui alguns dos autores que ja
tém empregado esta 1ltima designacdo nas suas descricges :
Fraser e Richter, (8) Hudelo, Dumet, Cailliau e Boissau,
(9), Gastou, Touraine, etc.

No entanto, devemos dizer que o nome cldssico de Urti-
caria pigmentar é ainda hoje aquele que mais freqiiente-
mente se encontra na bibliografia.

DEFINICAO

Em fins do século passado, Kaposi, Brocq, Perrin, (10)
etc., consideravam classicamente esta dermatose como uma
afec¢do das mais raras, caracterizada por erupgdes suces-
sivas, com saliéncias urticariadas, vermelhas ou rosadas,

(5) «Nouvelle pratique dermatologiquen. T. VII, 1036.

(6) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». N.o 2,
1938.

(7) «Les urticairesn. 1930.

(8) «Archives of Dermatol. and Syphilol.n. N.° 4, 1928.

(9) «Bull. de la Soc. Frang. de Dermat. et de Syph.»n. N.o 4,
1927.

(10) «Pratique Dermatologique», T. IV, 1900,
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acompanhadas de prurido. Depois eram substituidas por
maculas salientes ou planas, cor de castanha mais ou me-
nos acentuada, ou de camurca, podendo ocupar todo o te-
gumento.

A afeccdo comecava na infancia, entre os primeiros dias
e os primeiros dois ou trés meses da vida, persistindo mui-
tos anos sem perturbar o estado geral.

Note-se que, ja em 1891, Besnier e Doyon afirmavam
que, embora a doenca fosse peculiar a primeira infancia,
também se revelava no adulto, pois julgavam ji ter obser-
vado, até entio, dois casos néste.

FREQUENCIA. ETIOLOGIA

Segundo os antigos trabalhos publicados sébre o assunto,
tratar-se-ia duma afeccdo congénita, talvez hereditiria, s6-
brevindo desde tenra idade, (quinze dias a trés meses ap6s
o nascimentn), as vezes tardiamente no adolescente, mais
raramente no adulto.

Até entdo fora cldssico ensinar que a doenca comecava,
em geral, pouco tempo apés o nascimento, que passado o
primeiro ano era excepcional (Perrin (11) considerava-a
apandgio da infincia) e que s6 se haviam encontrado até
entdo trés ou quatro casos no adulto ; néste era portanto
excessivamente rara.

Darier, (12) em 1905, foi talvez o primeiro a mostrar que
esta dermatose podia aparecer no adulto e durar indefini-
damente, em vez de terminar sempre passados alguns anos
(8 a T0) por apagamento progressivo e desapari¢io com-
pleta das méculas, como até entdo se dizia.

Desde essa data até hoje tém sido publicados alguns casos
com inicio no adulto, e ainda recentemente, em Janeiro do
ano passado, Pautrier e Woringer (13) diziam que a Urtici-
ria pigmentar estava na ordem do dia.

(xx) Log: ‘cit.
(rz) Loc. cit.
(13) «Ann. de Derm. et de Syph.»n. N.¢ 4, 1005.



R LI

No entanto, ainda em 1937, Nicolas e Rousset, (14) Gaté
e Michel, (15) afirmavam que a afeccdo é pouco fregiiente,
duma relativa raridade mesmo na_crianga.

Segundo Touraine, Solente e Renault (16) (1933) as
observacoes desta afeccdo sio ainda bastante raras.

Porém, Camus e Melchior (17) vido ainda mais longe ao
apresentarem um caso numa doente de 31 anos, dizendo ser
o primeiro que observaram no decurso duma pritica de dez
anos (1g932).

Pautrier e Fernet (18) afirmam ainda que a Urticaria
pigmentar é uma doenca tdo pouco vulgar, que todos os
casos que se encontrem, mesmo na sua forma normal, me-
receriam ser estudados e publicados. Alids, com mais forte
razdo, quando apresentem na sua sintomatologia ou na sua
evolucdo qualquer particularidade interessante, mas sobre-
tudo quando a sua aparicdo se faca apds a adolescéncia.

Note-se que nessa época (1909) ainda muitos autores
admitiam exclusivamente a Urticdria pigmentar como uma
afeccdo que comecava sempre na mais tenra idade.

Para éstes, o desenvolvimento tardio da erupcio seria
clinicamente suficiente para fazer rejeitar o diagndstico de
Urticdria pigmentar.

Sé mais tarde se verificou que ndo era bem assim, nédo se
podendo ser tdo exclusivista.

Estas opiniées e muitas outras que poderiamos transcre-
ver de numerosos autores, se a tanto ndo se opuzesse o li-
mitado espaco de que dispomos, demonstram bem a rari-
dade desta afeccdo, sébretudo quando comeca na idade
adulta.

Vejamos agora o que nos dizem algumas estatisticas
acérca da data da aparicio da dermatose :

Graham Little (19) reiiniu 154 casos desta afeccdo, 14 dos

(x3) Loc. cit.’

(14) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». N.° 7.
1929.

(16) Id., id. N.° 7, 1934.

(r7):1d., id. N.°9, 1933.

(18) Id., id. N.* 7, 1932.

(19) «Ann. de Derm. et de Syph.n. N.2 8, 1906.
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quais eram pessoais ; em 70 % o inicio deu-se antes do fim
do primeiro ano, e s6 em 14 % apds os I3 anos.

Outras estatisticas de vdrios autores, citados por Tou-
raine e Renault, (20) num trabalho em que apresentaram
mais um caso excepcional de Urticiria pigmentar num ho-
mem de 44 anos, doente ha 18, mostram bem que um dos
caracteres clinicos da afec¢do é a sua predileccio pela pri-
meira infincia, e que apés a puberdade, e mais ainda no
adulto, os casos tornam-se raros : Assim, por exemplo,
Hannay em 286 casos encontra : 67 9, na infancia, 8 9, dos
15 aos 25 anos, 5,9 % dos 25 aos 35 anos, 5 % dos 35 aos
45 anos, e apenas 2,79 % ap6s 0s 45 anos.

Blumer teiiniu 83 casos, dos quais 56 na infincia
(67 %); Finnerud da-nos 139 em 286 (48 %).

Fraser e Richter (21) (1928) ddo-nos, de-certo, uma ex-
cepgdo no seu trabalho sbbre 11 casos de Doenca de Net-
tleship, sete dos quais tinham comecado no adulto.

Afinal s6 Pautrier, Diss e Walter (22) chegam a conclu-
soes manifestamente opostas : num trabalho publicado em
1928 acérca dum doente de 64 anos, portador desta afec-
¢do desde os 50, insurgem-se contra a afirmacdo geral de
que os casos com inicio tardio sdo excepcionais.

Dizem que a opinido cldssica ndo lhes parece justificada
porque todos os casos de Urticaria pigmentar observados na
sua clinica desde 1919, eram de inicio tardio. Além disso,
citam ainda no seu artigo uma estatistica de Schaefer que,
na verdade, se adapta bem ao seu modo de ver : em 81
casos, 32 9, tinham comecado no 1.° ano, 8,6 % entre o
2.° ano e a puberdade, e 46 9%, apés a puberdade.

Por dltimo citaremos a opinido de Christine (23) emitida
no seu trabalho em que apresenta um caso desta dermatose
num homem de 30 anos, e no qual diz que o termo de Urti-
caria pigmentar s6 deve ser reservado as formas que come-

(20) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.»n. N.° g,
1934.

(21) Loc. cit.

(22) «Bull. de la Soc. Frang. de Dermat. et de Svph.n. N.o 4,
1328,

(23) «Vener. i Dermat.» (Moscou). N.° 1, 1930.
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¢aram na primeira infincia ; as outras, sobrevindas numa
idade mais avancada, tendo o aspecto de erup¢io macu-
losa pigmentada, desde que ndo provoquem perturbagdes
subjectivas, devem ter a designa¢io de urticaria crénica
com pigmentac¢io. Veremos que a maioria dos autores nao
concorda com semelhante afirmacio.

A Urticaria pigmentar ndo tem predilec¢io por qualquer
dos sexos (Elliot, Morris, Galloway, Joseph) ; szzundo
Graham Little, (24) esta afeccdo é, sem divida, mais fre-
qiiente nas racas brancas do que nas morenas, e ndo estd em
relagdo com outras anomalias da pigmentacdo, tais como os
naevi. Este ultimo autor também nos diz que a influéncia

da hereditariedade é pouco acentuada : —cita o seu caso
pessoal — mai, filha e prima —; o de Darier — trés
irmdos — ; e o de Beatty — dois irmdos.

Quanto a Etiologia—diziam-nos Besnier e Doyon (1891):
«fica no estado de problema». Darier afirmava (1905): (25)
«Aparece-nos tio misteriosa quanto possivel». Um dos seis
casos que éste ultimo autor entio apresentou, poder-se-ia
talvez atribuir a irritacGes cutineas repetidas (o doente,
que tinha 56 anos, abusava hd 15 anos de fricgdes com luva
dz crina ; além disso, cérca de dois meses antes de ter apa-
recido a erupcdo, tomava dois banhos sulfurosos por se-
mana).

Darier também diz que foi invocada a acgdo hipotética
de perturbagbes nervosas mais ou menos vagas : 0 Nervosis-
mo, a emotividade e mesmo uma emoc¢do viva, um terror.

Tratando-se de criangas muito novas, foi na mai que se
apontou essa nervosidade anormal. Assim, entre os seis
casos ja referidos, Darier cita trés que dizem respeito a
irmdos cujas idades oscilam entre g e 13 anos, e que diz
serem de origem eminentemente nervosa. De facto, antes e
depois de nascerem, a mai apresentou acidentes de histeria
franca ; a pele era duma sensibilidade pouco vulgar as
irritagdes e aos medicamentos externos. O pai também era
muito nervoso e sofria de enxaquecas.

Finalmente, ainda num outro caso, refere a influéncia

(z4) Loe. cit.
{25) Loc. cit.
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possivel de auto-intoxicacdes de origem digestiva ou hepa-
tica. Diz que de todas as circunstancias etiolbgicas possiveis
é nesta tltima ordem de causas (modificagdes mérbidas das
fermentagoes intestinais e perturbacdes da funciao hepatica)
que encontra o elemento mais vezes representado nos seus
doentes.

Em 1923, Simon e Dralez (26) apresentaram um caso de
Urticdria pigmentar num homem de 52 anos, que praticava
excessos alcodlicos e no qual a erupgdo apareceu pouco
tempo apés o doente ter sofrido fenémenos digestivos e
uma ictericia que os autores relacionam retrospectivamente
com uma febre tiféide anterior.

Dizem que a natureza da doenca ainda fica bastante mis-
teriosa, mas que a observacdo do seu doente é favoravel &
hipétese etiologica de Darier.

Porém, nésse mesmo ano, e a proposito da discussio dum
caso de Urticéria pigmentar apresentado por Lortat-Jacob e
Legrain (27) numa doente de 27 anos, cujo exame era abso-
lutamente negativo sob todos os pontos de vista (apenas
existia uma moderada eosinofilia sangiiinea-6 9%,) Darier
declara que, quanto a etiologia desta afeccdo, os seus pon-
tos de vista acérca das relagbes com uma auto-intoxicagdo
digestiva e uma insuficiéncia hepatica ndo foram até entdo
confirmados.

No entanto, ainda em 1927, Caussade e Watrin (28) li-
gam o seu caso, observado numa mulher de 38 anos, a per-
turbagoes digestivas.

Nicolas e Rousset, (29) num caso descrito num homem de
55 anos notam um «hepatismo certon (xanthelasma palpe-
bral, sub-icterfcia conjuntival, dor & palpagio da regiio
vesicular).

Ainda recentemente, em 1935, Sézary e Horowitz (30),

(26) Loe. c.

(27) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». N.° 2
e 3 de 1g923.

(zB)Eld., id SNt go8.

(29) Loc. cit.

(30) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». N.2 8
1935.
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ac apresentarem um caso de Urticaria pigmentar em dois
gémeos, continuam a afirmar que a sua etiologia estd mal
determinada.

Ligam o seu caso a uma origem naevica, como sustenta-
ram numerosos autores ([adassohn, Bruno Bloch, Torok,
etc.).

Tém sido apontadas intimeras hipdteses etiolégicas e ape-
nas citaremos, de passagem, as seguintes :

Para Jacquet a afeccdo seria consecutiva, na crianga, a
uma intoxicacdo da mai (morfinomania, cocainomania), a
afeccoes febris, choque moral, nervosismo, etc. Devemos
ainda citar o caso de [eanselme e Touwraine, (31) numa
crianga de 20 meses cuja mdi, durante o periodo de ama-
mentagdo, tomava 4 a 5 chdvenas de café por dia. Porém é
impossivel estabelecer qualquer certeza.

Também se pode atribuir a uma hereditariedade patolo-
gica : tuberculose, sifilis, etc.

Igualmente se invocaram vérias intoxicagoes.

Deve ainda citar-se o caso de Touraine e Renault, (32)
ne qual a erupcio apareceu 40 dias ap6s uma injecgdo de
soro anti-tetdnico.

Faltam esclarecimentos etiologicos sobre éste assunto.

A Urticaria pigmentar foi notada apés a varicela (Wol-
dert, C. Fox); a ictericia (Balzer), a vacinac¢io; — e nos fi-
lhos dos nevropatas (Wickam).

No caso descrito por Bizzozero (33) em IQII, numa
crianca de 4 anos, a dermatose sofrera um agravamento no
decurso duma pneumonia.

Depois veremos as modernas ideas de [eanselme e Tou-
raine sbbre o assunto.

Poderemos ainda preguntar se, no inicio, nido se produ-
zirdA uma alteragao das glindulas de secrecdo interna, de
origem congénita e hereditaria.

Em suma, tal como hd 70 anos, podemos hoje afirmar
que ndo existe qualquer base etiolégica certa desta derma-

(31) Id., id. N.° 9, 1913.
(32) Loc. cit.
(33) «Ann, de Derm. et de Syph.». N.° 7, 19711.
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tose ; deixdmos apontadas as intimeras e variadas hipéteses
que tém sido postas sobre o assunto no decorrer dos anos ¢
que, afinal, bem demonstram a relativa ignorincia em que
ainda estamos s6bre a etiologia da afec¢do que nos ocupa.

DESCRICAO CLINICA

Segundo os antigos autores, a doencga era caracterizada
pelos seguintes elementos :

1.° — Prurido e urticdria inicial ;

2.° — Crises congestivas, muitas vezes com vesiculagio «
adenopatias ;

3.° — Erupgdo pigmentar persistente.

Assim, por exemplo, segundo Brocq, Perrin, Besnier e
Doyon, a evolugio da doenca far-se-ia nos trés periodos se-
guintes : — de incremento, de estado e de declinio — .
assim respectivamente caracterizados :

— Periodo de incremento . — Comeca poucos dias apés o
nascimento, mais freqiientemente nos dois ou trés primeiros
meses da vida, e dura cérca de um ano. Aparscem papulas
urticarianas, rosadas, inicialmente muito pruriginosas, pri-
meiro no tronco e que se estendem passadas semanas a ca-
beca e aos membros. Surgem em crises sucessivas com der-
mografismo e persisténcia da urticaria. Passados dias apa-
recem manchas castanhas, salientes, maculosas, isoladas,
em grupos ou em toalhas.

— Periodo de estado . — Tem uma duracdo de 2 a 5
anos, durante os quais jd ndo se formam novas placas, mas
sébrevém crises congestivas, sébretudo freqlientes no ve-
rio, embora os fendmenos urticarianos diminuam.

As crises congestivas acompanham-se muitas vezes de
acidentes vesiculosos ou bolhosos que, por vezes, infectam
secundariamente, devido A coceira ; entdo, muitas vezes,
aparecem adenopatias.

O aspecto da erup¢io é entdo caracterizado por placas
castanhas, pigmentadas, levemente salientes, dando a pele
um aspecto tigrino, mosqueado.

As placas tornam-se cada vez mais salientes, e adquirem
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cores variadas : café com leite claro, castanho-camurca,
etc. Sdo arredondadas, ovéides, irregulares, em nimero
maior no tronco do que nas extremidades, podendo ser con-
fluentes.

A cor, as dimensodes e a forma variam muito, consoante a
localizagdo.

A vitro-pressio desaparece o estado congestivo, mas a
pigmentacdo persiste.

A superficie das manchas a epiderme é lisa e unida, bri-
lhante ; & palpa¢do dd uma sensagdo de moleza.

Na face e no couro cabeludo os elementos sio pequenos,
lenticulares, de cor amarela palida ou rosa amarelada.

No pescoco as manchas sido; alongadas paralelamente as
pregas.

Véem-se muitas vezes na mucosa bucal manchas de colo-
ragdo amarela palida.

No corpo, em torno das manchas mais abundantes, ao
lado de placas redondas, salientes, volumosas, existem se-
menteiras de elementos pigmentados, mais pequenos ; o
conjunto da erupcio da perfeitamente o aspecto de sifili-
des.

O estado geral mantém-se sempre bom.

— Periodo de declinio : — Dura alguns anos (8 a 10),
no decurso dos quais as manchas vdo desaparecendo pro-
gressivamente até se extinguirem ; a desapari¢do comega a
fazer-se pelas extremidades, segundo Raymond (34).

Pelo que deixamos apontado facilmente se vé como esta
antiga descricdo se adapta bem ao processo a que actual-
mente chamamos urticdria pigmentada, que nessa época
ainda andava confundida com a Urticdria pigmentar. No-
te-se que s6 Brocq é que dé & descrigdo feita no seu Tra-
tado o titulo de urticdria pigmentada.

Este autor distingue trés formas :

— Forma mnodular, na qual predominam as placas sa-
lientes (corresponde ao xanthelasmoidea de Tilbury Fox) ;

(34) These. Paris, 1888.




— e

— Forma maculosa, em que sio mais numerosas as pla-
cas puramente maculosas e planas (Cavafy) ;

]

— Forma mixta, que é a mais freqiiente (Raymond).

Mais tarde Graham Little (35) aponta os mesmos tipos
eruptivos, mas diz que o maculoso é o mais comum. No en-
tanto declara que nem sempre é facil afirmar que a erupcdo
seja puramente maculosa. Classifica como tais «as lesoes
que ndo se podem reconhecer s6 pelo tacto com os olhos
fechadosy.

Darier, em 1905, (36) foi um dos primeiros que nos deu
uma descricdo exacta da Urticaria pigmentar, dizendo que
esta dermatose é caracterizada clinicamente por manchas ou
papulas geralmente pouco salientes, de coloragdo bistre ou
fulva, cujo tamanho varia entre uma cabeca de alfinete e
uma unha ; estdo distribuidas pelos tegumentos em nimero
variavel, de algumas dezenas a muitas centenas, ocupando
sobretudo o tronco e os membros, mas por vezes também a
cabeca e as extremidades.

O sinal patognoménico consiste na propriedade que as
suas manchas tém de se congestionarem, se tumefazerem,
de endurecerem, tornando-se francamente urticarianas sob a
influéncia duma friccdo enérgica ou duma picada com uma
ponta romba.,

Segundo Darier, a pesquisa déste sinal é considerdvel,
evitando muitos erros de diagndstico diferencial (com o
psoriase, o lichen, as sifilides e até com as tuberculides),
que entdo se cometiam ; mais tarde passou a ser conhecido,
com muita justica, pela designacdo de sinal de Darier.

A afeccdo pode persistir indefinidamente com os mesmos
caracteres, pouco mais ou menos, qualquer que seja a ida-
de do individuo na data do inicio da doenga (caso apresen-
tado por Darter numa mulher na qual a dermatose per-
sistia hd qudsi 50 anos) ; as vezes, é familiar. Segundo
Touraine e Renault, (37) a longa duracdo é um dos carac-
teres habituais da afecgio.

(35) Loc. cit.
(36) Loc. cit.
(37) Loc. cit.
(38) Loc. cit,
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Apontou-se nos doentes a existéncia de dermografismo ;
porém, segundo Darier, éste nio é vulgar, tratando-se tal-
vez apenas duma simples coincidéncia (ésse sinal faltava
efectivamente nos seis casos que apresentou em 1905).

Umas vezes a erupcdo esta sujeita a crises congestivas
com prurido, espontineas ou devidas a transpiragio ;
outras vezes, as crises urticarianas espontdneas faltam fre-
qiientemente no periodo de estado da doenca e, s6 por ésse
facto, ela toma uma marcha térpida que pode tornar des-
conhecida a sua existéncia a um exame superficial.

Segundo Graham Little (38) a distribuicio da erupcdo
ndo estd sujeita a qualquer regra, sendo disseminada e assi-
métrica ; por vezes, nem as extremidades nem a face sio
poupadas ; o prurido é moderado ou nulo.

O nimero das maculas é muito varidvel, podendo chegar
a ocupar mais espaco do que a pele si ; aparecem em horas
e duram anos, indefinidamente.

Porém contesta a opinido de Darier, afirmando que o
dermografismo é habitual, devendo distinguir-se da con-
gestio ou da tumefaccdo das placas pigmentadas sob a
influéncia das irritacoes.

Em 1930 Zamakhovsky (30) apresentou um caso de Urti-
caria pigmentar da pele e da mucosa bucal num rapaz de
14 anos, doente desde a idade de 6 semanas ; ndo havia
prurido.

O interesse déste caso reside na combinagio de Urticaria
pigmentar da pele e das mucosas, que é duma raridade tal
que ndo se encontrou até entdo nenhum semelhante descrito
na literatura.

Por outro lado, mostra a independéncia das manchas
pigmentares e do pigmento na mucosa ; de facto, encon-
trou nesta uma auséncia total de pigmento e uma grande
quantidade de mastzellen.

Por ésse motivo, o autor é de opinido que a Urticaria
pigmentar pode existir sem pigmentacdo, sendo néste caso
a coloracdo do foco condicionada apenas pela presenca dos
mastzellen.

[39) «Roussky Vestnik Dermatologuiin. N.° 1, 1030,
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Stmon e Bralez (40) apontaram em 1923 um caso de Ur-
ticdria pigmentar num adulto, no qual certos elementos
apresentavam o centro menos pigmentado do que a peri-
feria e com aspecto atréfico.

J4 em 1892 Hallopeau (41) havia citado vérios casos de
Urticdria pigmentar com «cicatrizesy.

Na realidade, segundo o texto do autor e as moldagens
dos doentes, ndo parece tratar-se de verdadeiras cicatrizes :
tem-se antes a impressio duma atrofia cutinea.

Seja como for, tal aspecto é bastante raro e bem mere-
ceu que os autores chamassem a atencdo para éle.

Em 1636 Sézary, Caroli e Horowilz (42) apresentaram
um doente de 37 anos com Urticaria pigmentar, no qual,
além do fenémeno da urticaria provocada sobre as lesdes,
se revelava um dermografismo nitido em pele si.

Pensaram entio que aquele seria também devido a pre-

senca de mastocitos. Para isso fizeram uma biopsia em
pele normal, a qual mostrou efectivamente a presenca de
mastocitos em quantidade moderada, é verdade, mas ndo
inferior & que se constata na maioria dos casos de Urticd-
ria pigmentar banal.
" Frisaram a importincia desta constatagdo, que merece
ser apoutada, dizendo que, se tal facto fosse constante,
explicaria enfim a patogenia do dermografismo — fené-
meno cuja natureza ainda é por enquanto completamente
desconhecida.

Na discussdo déste caso, Civatte contestou a veracidade

-da hipotese dos autores, declarando que procurou uma vez

a presenca de mastocitos na urticdria ficticia, ndo os en-
contrando ; de resto isso foi confirmado pela leitura de va-
rias descrigdes.

Fica portanto convencido de que a presenca dos mast-
zellen ndo tem relacdo com o fenémeno da urticaria provo-
cada, devendo atribuir-se a Urticaria pigmentar, onde, sem
duvida, o infiltrado ndo se limita estritamente aos aglome-

(40) Loc. cit.
(41) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». Maio 1892,
(42) Id., id. N.° 1, 1936.
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rados que correspondem as manchas visiveis no exame cli-
nico.

Passado pouco tempo, Sézary (43) voltou a insistir no
assunto, rebatendo a opinido de Civatte ; disse ndo estar
convencido que ela possa de algum modo invalidar a hipé-
tese referida. Com efeito, voltou a constatar em dois outros
casos de dermografismo o aumento nitido do nimero de
mastocitos na derme.

Para poder estabelecer um termo de comparacdo entre os
varios casos, lembrou-se de estudar primeiro o nimero de
mastocitos numa pele normal ndo dermografica. Para tal
empregou um processo de contagem feito em campos mi-
croscopicos sempre centrados por um capilar sangiiineo
(com efeito, sabe-se que os mastocitos se encontram sobre-
tudo em térno dos capilares). Avaliou entio o nimero
dessas células que se encontram na regido dérmica vizinha
das cristas epidérmicas e observou um ntmero médio de
0,8 mastocitos por campo (contagem em grupos de seis
campos com objectiva 6 e ocular IT).

Procedeu depois da mesma forma em trés individuos com
dermografismo, tendo encontrado valores que oscilayvam
entre 3,5 € 5.

Portanto estas constatacdes vinham apoiar a hipétese de
Sézary e colaboradores, mostrande que o nimero de mas-
tocitos dérmicos estd notavelmente aumentado no dermo-
grafismo. Entdo, de acérdo com estas interessantes investi-
gagbes, poder-se-ia facilmente admitir que a fricgdo da pele
rica em mastocitos pode, tanto no dermografismo, como na
Urticdria pigmentar, como ainda nos mastocitomas, libertar
uma substdncia contida no protoplasma dessas células, em
relagio a qual a pele reage com a producio dum edema
agudo.

Em contagens ulteriores, feitas noutros doentes, encon-
traram o numero méaximo de g mastocitos por campo num
caso de dermografismo ¢ de 13 numa lesio com a estrutura
cldssica de Urticdria pigmentar e apresentando o fenémeno
da urticdria provocada. Na pele si déste doente, onde ndo

(43) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.n. N.° 2,
1936,



[
|
|

— 17 —

havia dermografismo, encontraram os autores 3,5 masto-
citos por campo, ntimero que ja anteriormente tinham no-
tado em individuos com dermografismo.

A-pesar disso, ndo acham que esta constatacdo seja su-
ficiente para infirmar a sua hipétese, visto que, regra ge-
ral, o nimero de mastocitos nos dermogréficos é mais ele-

“vado.

Aquele ntimero de 3,5 marcaria talvez o limite entre o
que é compativel com reaccoes normais da pele a pressdo 2
aquele a partir do qual o dermografismo se pode observar.

Concebe-se muito bem que, consoante a susceptibilidade
prépria a cada individuo, 3,5 mastocitos sejam ou ndo su-
ficientes para provocar o dermografismo .

ANATOMIA PATOLOGICA

Constata-se geralmente a integridade da epiderme, ape-
nas por vezes adelgacada no seu conjunto ou hiper-queraté-
sica.

As lesoes apresentam dois elementos dominantes : o in-
fillrado, composto principalmente por mastzellen, e a
pigmentacdo cutdnea em quantidade anormal.

Em 1905 Darier (44) afirmava que as manchas da Urti-
caria pigmentar tinham uma estrutura patognoménica :
encontra-se na derme, abaixo do corpo papilar, um infil-
trado composto na maioria por mastzellen ; a confluéncia
déstes parecia ser maior nos casos antigos do que nos ele-
mentos de apari¢do recente ; no entanto ndo afirmava que
isso fosse a regra.

O outro elemento consiste num depdsito de pigmento,
quer na camada basal da epiderme, quer nas células fusi-
formes e estreladas que semeiam em pequeno ntimero o
corpo papilar e o préprio infiltrado.

A pele vizinha das manchas é normal ; no entanto, con-
tém mastzellen em propor¢io um pouco superior a habi-
tual.

Portanto, vemos que os mastzellen constituem um ele-

(44) Loc. cit.
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mento obrigatério do infiltrado celular desta dermatose, en-
contrando-se especialmente em térno dos vasos e por vezes
das glandulas sudoriparas e dos seus canais excretores.

Ainda em 1931, Roederer e Woringer (45) continuavam a
considerar os infiltrados de mastzellen como patognoméni-
cos da Urticaria pigmentar.

Hudelo e Cailliau, (46) no seu estudo acérca do tecido
reticulo-endotelial, descrevem os mastzellen, também deno-
minados mastocitos, labrocitos, células de Ehrlich-Unna,
como células livres de qualquer conexdo, mdveis, arredon-
dadas, ovalares ou irregulares, por vezes angulosas ou eri-
cadas de prolongamentos afilados, de saliéncias que pare-
cem corresponder a prolongamentos rotos. Ocupam as
malhas da rede formada no tecido conjuntivo-vascular dé:-
mico por um outro tipo celular do infiltrado — o dos clas-
matocitos de Ranvier. Encontram-se ai comprimidos e
agrupados em ndédulos.

O seu protoplasma, corado pelos azuis basicos (azul poli-
crémico de Unna, tionina, azul de toluidina, pancrémio de
Pappenheim, etc.), mostra-se carregado de granulagdes
baséfilas com a propriedade de darem uma reaccdo meta-
cromdtica com aqueles corantes (coloragao violeta-aver-
melhada) ; umas sio volumosas, outras finamente poeiren-
tas. O seu nicleo é pequeno, arredondado ou ovalar.

Estas células parecem ser originadas por libertagio da
rede dos clasmatocitos por ruptura dos filamentos de liga-
¢do ; como prova disso ficam os prolongamentos irregulares
que ericam um grande nimero de mastocitos. Estes vdo
rareando na derme média e profunda, onde entdo ja a réde
fibrilhar é que predomina.

Os mastocitos fazem parte do sistema reticulo-endotelial
de Aschoff, onde constituem uma parte dos elementos mé-
veis, a qual estd entregue um papel fisiolégico preponde-
rante — o transporte de materiais (absorvidos sob a forma
de finas granulagoes) para a cadeia das células fixas (cir-
culacdo trans-lacunar).

(45) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.n. N.° o,

I931.
(46) «Ann, de Derm. et de Syph.». N.° 1-3, 1928,
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Aquela propriedade foi chamada por Oberling — coloi-
dopexia — e é comum a todas as células do vasto sistema
reticulo-endotelial do organismo (células de Kupffer do fi-
gado, células reticulares e endoteliais do baco e dos gan-
glios, células endotélio-vasculares da supra-renal, etc.).

Sio dotadas de mobilidade lenta, diferente dos rdpidos
movimentos amiboides dos leucocitos.

Ao contrdrio dos histiocitos e dos linfocitos s6 entram
em geral com uma fraca propor¢do na constituicdo dos in-
filtrados. '

Nio costumam ser ai proporcionalmente mais numerosos
do que na derme si. Conservam o tamanho, as formas e as
reacgoes corantes dos mastocitos normais.

Porém, a Urticdria pigmentar constitue o tinico caso em
que elés sio muito mais numerosos, € talvez com uma es-
trutura um pouco diferente, ou pelo menos uma fragilidade
maior.

Na referida afecgdo formam, por assim dizer, quési que o
tinico elemento do infiltrado ; as outras células sdo em ni-
mero infimo.

Porém, ao passo que na derme normal os mastocitos s
se reconhecem com as coloracées especiais ja apontadas, na
Urticaria pigmentar basta apenas uma coloragio banal
para se revelarem : por exemplo com a hematoxilina-eosina
vé-se-lhes um protoplasma volumoso e muito opaco, bas-
tante diferente do das células vizinhas, de c6r rosada, com
nticleo violeta-escuro, geralmente regular.

As vezes os mastocitos parecem ndo conter granulacoes
metacromaticas, reconhecendo-se entio pela sua forma e
pelo seu citoplasma opaco que lhes d4 um aspecto de his-
tiocitos anormais,

Portanto, parece que as granulagoes dos mastocitos da
Urticdria pigmentar sio instiveis ou, pelo menos, frageis, e
que desaparecem por momentos, como se a funcdo que
elas asseguram se esgotasse sob certas influéncias. Estes
eclipses ndo estdo nitidamente em relacio com o eretismo
dos elementos maculosos da Urticiria pigmentar : em cer-
tas méculas tornadas salientes pela irritacdo mecinica os
mastocitos podem, ou nio, apresentar granulacoes.

Como j4a se disse, a densidade do infiltrado dos mastoci-
tos atinge o seu maximo no tecido conjuntivo sub-papilar, o
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qual estd por vezes edemaciado e com os seus feixes um
tanto dissociados e mesmo rarefeitos.

Segundo Unna, que nos deu a primeira descricio deta-
lhada das alteragdes histolégicas da Urticdria pigmentar, as
lesdes eram anatdmicamente caracterizadas pelo chamado
«tumor de mastzellen», isto é, por um infiltrado formado
exclusivamente por mastocitos de grande volume, compri-
midos uns contra os outros, deformados pela pressio reci-
proca, dispostos em colunas ou em grupos separados pelo
conjuntivo preé-existente.

Estes grupos exerceriam sobre a epiderme uma pressio
tal, que lhe rectificaria o limite inferior por apagamento das
papilas.

No «tumor de mastzellenn faltariam completamente ele-
mentos doutra natureza.

Estas constatactes foram entdo necessariamente confir-
madas por numerosos autores, alguns dos quais, de acoérdo
com Unna, estabeleceram nessa época as duas condicdes
essenciais para o diagnéstico da Urticdria pigmentar : apa-
ri¢do da doenca na primeira infancia, e presenca do «tumor
de mastzellenn com o seu quadro caracteristico.

Mais tarde, Quinquaud, (47) Nicolle e outros autores, es-
tabeleceram que a caracteristica da Urticiria pigmentosa
ndo é a riqueza em mastzellen, visto éstes poderem ser
igualmente numerosos noutras inflamacdes cutineas créni-
cas que nada tém que ver com a Urticria pigmentar, nas
quais representam um elemento acessério e nio tnico da
lesdo, mas sim a sua presen¢a exclusiva e em niimero con-
sideravel no tecido.

Por outro lado, Raymond, (48) Dubois-Havenith, Rona,
etc., apresentaram entdo casos em que a dermatose havia
aparecido numa idade mais avangada, mostrando no exa-
me microscépico mastzellen mais ou menos numerosos,
nao ja dispostos em tumores, mas em ordem disseminada.
Deram-lhes varias designagdes : urticaria cum pigmenta-
tione (Raymond, Dubois-Havenith, Rona, etc.), doenca

(47) «Ann. de Derm. et de Syph.». 1893.
(48) Loc. cit.
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pigmentada urticante (Quinquaud), urticiria perstans
pigmentar (Joseph).

Blumer, que estudou difusamente os limites que se de-
vem dar a esta afecgio, propds uma classificagio baseada
exclusivamente no estudo histolégico.

Nio admite a existéncia de sintomas clinicos que permi-
tam fazer uma distingdo desta doenca em virias formas,
mas sustenta que ela é possivel pelo exame microscopico.
Segundo ésse autor, o «tumor de mastzellen» nio depende,
como diz Bdumer, da reproducgdo das erupgdes urticarianas
sempre no mesmo ponto, isto é, da continua renovacio das
causas que produziram a grande acumulacio de mastzel-
len, mas é devida e esta estritamente ligada a idade pre-
coce em que a doenca comegou.

A reforcar a sua tese faz notar que, no caso tipico de
Unna, se encontra o «tumor de mastzellen» nas lesdes desde
o seu inicio, e que fica invaridvel em todos os periodos da
doenca, mesmo depois de as crises urticarianas terem ces-
sado ha muito tempo.

Pelo contrario, nos casos tipo Rona, Dubois-Havenith
(com inicio mais tardio) os mastzellen tém sempre a dispo-
sicdo disseminada durante toda a duracio da doenca, mes-
mo apés numerosas crises urticarianas, isto é, segundo Bdu-
mer, quando as condigdes seriam mais favordveis a maior
acumulacdo de mastzellen.

Mas nem todos os autores sdo dessa opinido. Por exem-
plo, Graham Little nalguns dos casos de Urticaria pigmen-
tar que estudou, notou o «tumor de mastzellen» ; noutros
encontrou formas de passagem entre éste dltimo e o tipo
disseminado.

Ainda num outro caso encontrou ambas as modalidades
em varios cortes.

Bizzozero (49) chegou as seguintes conclusdes, obtidas
nos estudos anatomo-patolégicos praticados nesta afeccdo
(tanto pessoais como doutros autores) :

1.* — «o «tumor de mastzellenn tanto pode existir na
forma com infcio precoce como na tardia ;

(49) Loc. cit.
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2.* — existem formas com inicio precoce que ndo apre-
sentam o «tumor de mastzellen», estando éstes dissemina-
dos ;

3.* — nas formas precoces entre os grupos de mastzellen
podem encontrar-se outros elementos (neutréfilos, eosiné-
filos, etc.), em nimero varidvel, de modo que ji ndo se
pode falar de verdadeiro «tumor de mastzellenn, pois falta
um dos seus principais caracteres—a presenca exclusiva de
mastzellen ;

4.* — o «tumor de mastzellenn pode encontrar-se no
mesmo elemento ao lado de mastzellen disseminados ;

5. — tanto na forma com inicio precoce como nas for-
mas tardias, os mastzellen podem tomar uma disposicao
que marca um tipo de passagem entre o «tumor de mast-
zellen» e a forma disseminada.

Portanto, o que deixamos exposto ji é suficiente para
tirar qualquer fundamento a uma distin¢do nitida da afec-
¢do em varios tipos.

Quando muito, pode afirmar-se que, nas formas com
inicio tardio, os mastzellen tendem a dispor-se em ordem
disseminada, sendo ai geralmente menos numerosos do que
nas formas precoces ; nestas os mastzellen sio quasi sem-
pre mais numerosos, tendendo a agrupar-se em aglomera-
dos compactos. Porém, tal facto de modo algum constitue
uma regra absoluta, nio havendo portanto razdo suficiente
para separar variedades distintas néste tipo mérbido.

Segundo a opinido de Bizzozero, (50) na constituicdo do
infiltrado, além da parte mais importante, formada, sem
davida, por mastzellen, entrariam mais os seguintes ele-
mentos :

1.° — Células conjuntivas : — constituem com os mast-
zellen uma parte considerdvel do infiltrado ; aqui sio muito
mais numerosas do que costumam ser normalmente. Apre-
sentam-se em geral fusiformes ou estreladas, com dois ou
mais prolongamentos, com nucleos vesiculosos de rede cro-
matica evidente. Outras, pelo contririo, tém menos proto-

(50) Loc. cit.
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plasma, ¢ o niicleo é uniformemente corado, assemelhan-
do-se muito as vulgares células fixas do conjuntivo.

Nos pontos onde o infiltrado é menos denso tém uma ten-
déncia especial para se acumularem ao longo dos vasos
sangiiineos.

2.° — Fosindfilos : — sdo muito numerosos no infiltrado,
chegando em certos pontos a ser quasi em nimero igual ao
dos mastzellen.

3.° — Neutrdfilos : — sdo muito menos numerosos, em
geral mesmo relativamente raros. Unna considerava até a
sua auséncia como constante nas lesdes da Urticaria pig-
mentar clédssica.

Na opinido de Fraser e Richier, parece que os mastoci-
tos s6 se véem na Urticdria pigmentar em certas fases da
sua evolucdo. De resto, ndo constituiriam um sinal patogno-
ménico da afeccdo, visto também se encontrarem com
grande abundancia em certos casos de queratose arsenical.
Portanto, a sua presenca s6 teria valor diagnoéstico quando
corroborada pelo aspecto clinico. Quanto a sua natureza,
concordam que os mastocitos tissulares sejam células con-
juntivas diferenciadas ; exceptuando a sua granulagio,
nada tém que ver com os granulocitos baséfilos do sangue.

De facto, nos vertebrados superiores constituem duas
variedades de células absolutamente distintas ; a prova
disso é que o seu nucleo é muito diferente : é simples, re-
dondo ou oval como o dos baséfilos sangiiineos. Ao con-
trario déstes, nunca apresentam mitoses tal como os histio-
citos dos quais parecem derivar, como ja se disse.

De resto, nunca se constata basofilia sangiiinea e, nos
cortes, ndo se vé migra¢do através das paredes dos capi-
lares. A acumulacio dos mastocitos em volta déstes (ja
apontada) pode explicar-se por uma quimiotaxia positiva,
ou pela presenca, nesta situacio, de condigdes favordveis ao
seu desenvolvimento. Pautrier, Diss e Walter (51) encontra-
ram no exame histolégico um caso tipico de Urticdria pig-
mentar com tumor mastocitirio num adulto. Aqui os mas-
tocitos apresentavam a particularidade de chegarem até ao

(51) Loc. cit.
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contacto da epiderme. Verificaram entdo que numerosos
mastocitos situados nésse ponto emitem expansoes carre-
gadas de granulacdes baséfilas e metacromaticas, que se
dirigem para a epiderme. Aquelas param, em geral, ao
contacto da epiderme, ao passo que a expansio celular
que os contém, continua nitidamente para o interior da
camada basal da epiderme. Porém, em certos pontos, obser-
varam que as granulagdes metacrométicas continuam o seu
caminho na expansdo protopldsmica, chegando assim a epi-
derme.

Portanto, conseguiram constatar granula¢des metacroma-
ticas nalgumas células basilares de tipo Langerhans.

Inversamente também puderam encontrar nos mastoci-
tos dérmicos granulacbes de pigmento meldnico, as quais
sdo elaboradas na epiderme. Chegam assim a conclusio da
existéncia duma verdadeira permuta entre os mastocitos
dérmicos e as células pigmentogéneas da epiderme, o que
mostra um novo exemplo de permutas dermo-epidérmicas.

Jadassohn (52) nos seus estudos acérca da histologia da
Urticaria pigmentar, observou a diferenca existente no infil-
trado entre uma pépula irritada de Urticiria pigmentar e
uma ndo irritada. Chegou as seguintes conclusoes :

Na lesdo ndo irritada havia um forte infiltrado dérmico
composto por linfocitos, células conjuntivas e numerosos
mastzellen, mas com auséncia quasi total de granulocitos.

Na pépula irritada também existia um infiltrado idén-
tico, mas ao lado das células acima mencionadas, encon-
travam-se numerosos polinucleares, intra- e péri-vascula-
res, entre os quais muitos eosindfilos.

O autor faz assim ressaltar o valor da analogia que existe
histologicamente entre a estrutura da pdpula da Urticdria
pigmentar e a da pdpula urticariana banal.

Passemos agora ao estudo do outro elemento constituinte
das lesoes anadtomo-patolégicas da Urticaria pigmentar — a
hiper-pigmentacdo.

Como sabemos, em determinadas células da epiderme e

(52) «Archiv. fur Dermat. und Syph.n. Vol. CLXVII, 1933.
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da derme existem normalmente granulagées de pigmento, o
qual desempenha um papel muito importante na coloragio
do tegumento. Trata-se da substincia chamada melanina,
sobre cuja composicio quimica ainda ndo estamos comple-
tamente seguros.

E um pigmento enddgeno, isto é, elaborado pelo préprio
tegumento.

Qualquer que seja a sua quantidade, o pigmento meli-
nico aparece-nos sempre sob a mesma forma : finas granu-
lagGes castanhas, dispersas ou comprimidas no citoplasma
das células da camada germinativa da epiderme de reves-
timento da pele e das mucosas ; muitas vezes também se
encontra nalgumas células da derme (corpo papilar), em-
bora em muito menor quantidade e apenas se a epiderme
subjacente é fortemente pigmentada.

Numa pele muito pigmentada pode observar-se a mela-
nina bastante acima, na camada de Malpighi, mas vai di-
minuindo cada vez mais, sendo raro que se encontre ainda
nas camadas superficiais da epiderme (mesmo apés a im-
pregnacdo pela prata). Isso prova que a melanina se mo-
difica ou se destroi em parte talvez, antes de ser eliminada
para o exterior. Porém nem toda a melanina tem ésse des-
tino ; é provavel que uma parte seja reabsorvida da epi-
derme para o interior, — e assim se explicaria a sua pre-
senca nos histiocitos dérmicos (melanéforos).

Quanto a origem da melanina, conhece-se a teoria de
Bruno Bloch que faz nascer o pigmento principalmente na
epiderme, nas células basais (melanoblastos), as quais ddo
uma reac¢do dopa-positiva.

Isso significa que contém um cromogénio a que Bruno
Bloch chamou dopa, o qual, sendo oxidado por um fer-
mento — a dopa-oxidase — se transforma assim em pig-
mento.

Segundo a opinido de Graham Little, o pigmento que se
encontra nas lesdes da UrticAria pigmentar, é muito varia-
vel em quantidade, e a sua abundéncia nio corresponde in-
teiramente a dos mastzellen no mesmo ponto, nem também
a colora¢do aparente da pele, a qual estd sbbretudo em re-
lacio com a abundédncia dos mastzellen, que constituem a
caracteristica constante da Urticiria pigmentar.
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Touraine, Solente ¢ Renault (53) encontraram no exame
histolégico dum caso de Urticaria pigmentar, as células da
camada basal bastante carregadas, em certos pontos, de
granulagdes pigmentares, visiveis tanto nos cortes corados
com hematoxilina-eosina como com o azul policrémico de
Unna ; porém ndo se deixam impregnar pelo ferrocianeto
de potassio. Ficou, portanto, demonstrado que nido se tra-
tava duma hemosiderina.

Numa observagdo doutro caso encontraram abundante
pigmento ndo somente na camada basal, mas também nas
de Malpighi.

Finalmente h4a poucos anos comecaram a ser apresenta-
dos, sbbretudo pelos dermatologistas franceses, casos de
Urticaria pigmentar com uma particularidade especial — a
de ndo comportarem pigmentagdo.

O seu diagnéstico era feito pelos sinais clinicos e confir-
mado apenas pela presenca do infiltrado de mastzellen ti-
picos no exame histolégico.

Com efeito, em 1935, Sézary, Leféuvre e Chauvillon (54)
apresentaram um caso de forma nio pigmentada de Urti-
caria pigmentar, ao qual deram o titulo de «Urticaria pig-
mentar sem pigmentacfion. Confessam que a designacio da
dermatose parece imprépria no seu caso, mesmo até no
adjectivo ; porém nenhuma outra das designacbes conheci-
das lhes satisfez mais.

Clinicamente as leses cutineas consistiam em pequenos
tumores rosados, lembrando hidradenomas eruptivos, dis-
seminados, e tornados urticarianos sob a ac¢do mecinica
do atrito.

Os referidos dermatologistas frisaram o interesse da sua
observacdo pelo facto de terem notado que a pigmentagdo
nio constituia a lesio importante desta dermatose, como
julgavam certos autores (por exemplo Tdrdk) ; o infiltrado
de mastzellen é que da aqui a lesdo primordial.

Acentuam os autores que, nos casos de Urticaria pigmen-
tar cldssica, o excesso de melanina nio provém necessiria-

(53) Loc. cit.
(54) «Bull. de la Soc. Frang. de Derm. et de Syph.». N.° 2,

1935.
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mente da presenga dos mastzellen, como por vezes se tem
afirmado.

Emitem entdo a opinido que a Urticiria pigmentar pa-
rece ser um naevus de mastzellen.

Na discussdo déste caso, Cailliau citon também um outro
caso idéntico que apresentou com Hudelo, e concorda que a
Urticdria pigmentar é caracterizada anatomicamente pela
abundincia dos mastzellen elaborados em excesso pelo te-
cido reticulo-endotelial manifestamente lesado na Urtica-
ria pigmentar.

No ano seguinte, Sézary (agora com Caroli e Horo-
witz), (55) apresentou mais um caso idéntico, também num
adulto. Dizem tratar-se duma afecgdo que se pode ligar a
Urticdria pigmentar, mas que é notavel por duas particula-
ridades : por um lado a grande abundéincia e a disposi¢io
qudsi tumoral dos mastocitos, e por outro, o fraco grdu e a
disposi¢do parcelar da pigmentagio, que s6 existe na epi-
derme em face dos aglomerados de mastocitos e que, clini-
camente, é inaprecidvel.

Também concordam que o termo de «Urticaria pigmen-
tar sem pigmentacao» é incorrecto, mas é-o por necessidade
no estado actual da nomenclatura dermatolégica.

Na discussdo déste caso, Cl. Simon insurgiu-se contra a
tendéncia que ha por vezes em conceder demasiada impor-
tincia a histologia na definicdo das lesbes dermatoldgicas ,
dai resultaram horriveis denominagdes, tais como a de
«Urticaria pigmentar sem pigmentacdon e outras ainda.

Thibaut concordou em absoluto e reforcou a oposi¢io de
Simon, dizendo que a terminologia dermatolégica deve an-
tes assentar no aspecto macroscépico das lesges.

Porém, em 1936, Sézary voltou de novo a agitar o assun-
to, a proposito da nosologia da Urticiria pigmentar. Re-
futa entdo a opinido de Cl. Simon e Thibaut, afirmando,
de novo, que o exame histolégico lhe parece tdo impor-
tante como o clinico para denominar e classificar uma der-
matose.

No entanto, agora ji reconhece que a expressio de «Ur-
ticdria pigmentar sem pigmentacdo» nido merece ser con-

(55) Loc. cit.
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servada, porque contém uma contradi¢io nos seus termos,
a qual impressiona logo a primeira vista.

Propde a sua substituicdo pelo nome mais correcto de
mastocitoma, — denominag¢do que lhe parece legitima e
histologicamente exacta — pois em ambos os seus casos
havia aglomerados dérmicos, muito densos, de mastocitos.

Pautrier e Woringer acham plausivel que, nos individuos
com uma pigmentogénese reduzida, as mdaculas da Urtici-
ria pigmentar poderdo ter uma cor rosada desprovida de
pigmento.

Em suma, segundo Gastou, (56) as caracteristicas das le-
soes anatomo-patoldgicas essenciais da Urticaria pigmentar
sdo as seguintes :

1.*) — Dilatacdo dos capilares da camada superficial da
derme, com tumefac¢do do endotélio ;

2.") — Pigmentacdo por aglomerados de pigmento em
torno dos vasos das papilas e das camadas inferiores da
rede de Malpighi ;

3.") — Infiltrado dérmico de mastocitos em tdérno dos
vasos e por vezes das glindulas sudoriparas.

NATUREZA E PATOGENIA

Podemos desde ja dizer que a natureza e a origem desta
dermatose nos sdo actualmente quési tio desconhecidas
como no século passado.

Reportando-nos as anotacoes de Besnier e Doyon na sua
traducdo do Tratado de Moriz Kaposi, (57) vejamos o que
aqueles autores escreveram nessa época (1801) a tal res-
peito :

«A sua natureza (da Urticiria pigmentar) estd ainda
por determinar ; estio bem estabelecidos os caracteres
angio-neurdticos, os fenémenos distréficos, determinaram-
-se os varios elementos hematicos ou pigmentares que lhe

(56) Loc. cit
(57) Loc. cit.
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sdo caracteristicos, notou-se a presenca dos mastzellen de
Ehrlich-Unna, constataram-se as adenopatias, mas nada se
sabe sobre a existéncia ou auséncia dum agente especifico
causador das lesdes.

Provisoriamente a afec¢do pode ser classificada nos eri-
temas angio-neuréticos tipo urticariado persistente, com-
preendendo um grupo de dermatoses tréficas de origem
provavelmente centraln.

Em 1905, Darier continuava a afirmar que a natureza da
dermatose permanecia completamente obscura.

Se, consoante a maioria dos autores, a doenca de Neftles-
hip é, pela sua evolugdo, urticariana, nem todos os que a
estudaram sdo da mesma opinido.

Tilbury Fox apresentou um caso que aproximava do
xanthelasma, e por isso lhe chamou xanthelasmoidea ;
admitia a existéncia dum depdsito de substincia cor de
camurca na pele, sobretudo em volta dos foliculos pilesos e
das glandulas sebaceas.

Para Thin, que encontrou nesta afeccio lesGes andlogas
as do lipus no primeiro periodo, tratar-se-ia duma escrofu-
lodermia — opinido que ndo foi geralmente aceite.

Para Unna, a irritacdo (?) nervosa actuaria sobre os
géinglios periféricos e determinaria uma hiper-excitabilidade
vaso-motora e a distrofia da derme (caracterizada pelos
mastzellen). Seria uma lesdo de evolucido e de nutricio do
tecido conjuntivo, com distrofia e formacio de células espe-
ciais. Em resumo : perturbacdo de enervagio, angio-neu-
rose e trofo-neurose.

Pode afirmar-se que a variedade de hipéteses patogénicas
emitidas para a Urticiria pigmentar é incomensuravel e
quasi em numero igual ao dos autores que estudaram esta
dermatose ; afinal ainda hoje nenhuma delas se encontra
assente em definitivo, e por isso nos limitamos a passar
rapidamente em revista mais as seguintes :

Estado neoformativo aproximando-se dos xanthomas
(Tilbury Fox, Darier, etc.) ou dos naevi (Graham Little,
Jadassohn e Nobl, Torok, etc.) ; estado toxémico (Gil-
christ) ;' intoxicacdo de origem digestiva ou hepdtica (Da-
rier) ; insuficiéncia supra-renal com perturbag¢des pigmen-
tares por hipotonia simpatica (Morini, etc.).
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Finalmente nos tltimos anos, Jeanselme e Touraine
orientaram a questdo para uma via nova, estabelecendo a
hipétese patogénica, que tem tido bastantes adeptos, de
que a Urticaria pigmentar se relacionaria com as pseudo-
-leucémias, sdbretudo mieléides — e dessa forma ndo fize-
ram mais do que retomar as ideias de Bizzozero e de
Graham Little.

Em reférco da sua teoria, os autores invocam os seguin-
tes argumentos :

Nalguns casos a Urticaria pigmentar aparecen apés in-
fecgbes que provocam facilmente uma reacgio mieléide :
vacina (Graham Little, Pick, Lazansky) ; varicela (Wol-
dert, Colcott Fox) ; sarampo (Cutler).

Nota-se muitas vezes uma hiperplasia dos 6rgios hema-
topoiéticos : poli-adenopatias periféricas (Bizzozero, Pick,
etc.) que seriam constantes para Graham Litile, espleno-
megdalia (Jeanselme e Touraine, etc.), hipertrofia do timo
no tipo infantil (Hollander).

Notaram-se alteracOes sangiiineas, mas sdo geralmente
bastante discretas : fragilidade globular (Jeanselme e Tou-
raine) ; aumento da calcémia e da clorémia (Paramore).
A férmula sangiiinea estd habitualmente desviada, as vezes
em reaccdo linféide (Reiss, etc.) ; mais vezes em reacgio
mieldide (Bizzozero, Cassar, etc.), acompanhando-se esta
tltima de esplenomegilia.

Portanto, em certas condi¢des, a Urticaria pigmentar po-
deria ser considerada como uma pseudo-leucémia, uma re-
vivescéncia local do tecido hematopoiético cutineo, cuja
prova histolégica residiria no infiltrado dérmico por mast-
zellen.

De resto, os autores lembram que o seu conceito quadra
bem com as investigaces de Hudelo e Cailliau, (58) os
quais consideram a Urticaria pigmentar como uma «lesio
proveniente das perturbacdes nas trocas tissularesy do sis-
tema reticulo-endotelial e traduzindo-se por uma elabora-
cdo super-abundante de mastzellen ; como sabemos, éstes

(58) Loc. cit,
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sdo células de ordem histidide, destacadas da rede dos clas-
matocitos por contraccio e mobilizagdo, nada tendo que
ver com os polinucleares baséfilos do sangue.

Weissenbach (59) também é desta opinido, pois coloca a
Doenca de Nettleship no grupo das hematodermias e, mais
especialmente, no sub-grupo das reac¢des do tecido reticu-
lo-endotelial.

Porém, esta maneira de ver ndo é incompativel com
outras hipéteses. Com efeito, as’ alteragdes pseudo-leucé-
micas por perturbagdes da hemopoiese podem encontrar a
sua explicacio e origem numa causa téxica ou infecciosa
(Segré). Entio as perturbacdes digestivas ou hepaticas
precedentes desempenhariam um papel predisponente de
primeira ordem, diminuindo a actividade da fun¢io anti-
-téxica do figado.

Finalmente, depois de apresentadas todas estas hipote-
ses tdo numerosas quio variadas podemos, como conclusio
déste capitulo, transcrever a seguinte frase de Tourai-
ne . «a patogenia desta curiosa afec¢do continua obs-
curap.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A Urticaria pigmentar apresenta um certo ntimero de
caracteres especiais ; segundo os antigos autores (Bizzo-
zero, (60) por exemplo), teriamos a favor do seu diagnés-
tico os sinais cardinais seguintes :

I) — Cér pigmentar das lesoes ;

IT) — Prurido ;

IIT) — Aparic¢do da doenca nos primeiros meses ou anos
da vida ;

IV) — Principalmente a rubefaccdo, a tumefacgio e o
aspecto bem distintamente urticariano que as lesdes tomam
apo6s a fricgéo.

(59) u«Traité de Dermatologie clinique et thérapeutiquen. T, II,
fasc. 2.
(60) Loc. cit,
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Outros autores ainda acrescentaram mais os seguintes
sinais : ]

— Duragao até 8 a 10 anos, as vezes mais ;

— Possivel generalizagdo a todo o tegumento, inclusivé
a cavidade bucal ;

— Sob o ponto de vista histolégico : a presenca cons-
tante e especial de mastzellen.

Gastow (1) apresenta-nos o seguinte plano de diagnéstico
diferencial da Urticaria pigmentar :

— 1.°) — Com as urticirias simples e as afec¢des urti-
carianas ;
— 2.°) — Com as afecgdes cutineas pigmentares.

A primeira rubrica nio se justifica em absoluto, visto
termos partido do principio de que a Doenca de Nettleship
nido era uma urticiria, mas antes uma dermatose crénica
especial que ndo tem com aquela qualquer parentesco no-
solégico.

Nessa primeira parte Gastou faz entido o diagnédstico di-
ferencial com as numerosas variedades do sindroma urtica-
riano. Destas apenas consideraremos a urticdria pigmenta-
da, que durante muito tempo andou indevidamente con-
fundida com a Doenca de Nettleship.

A urticaria pigmentada é uma forma de urticiria que
deve o seu nome a circunstincia de se formarem depésitos
de pigmento castanho, de natureza hemdtica, apds a desa-
paricdo das pédpulas urticarianas.

E também uma forma rara, e o seu inicio s6 se observou
nas criancas. Apresenta essencialmente uma forma crénica,
sendo pruriginosa, mas ndo em demasia ; pode aparecer
sob a forma bolhosa.

Nio evidencia o fenémeno da urticiria provocada (sinal
de Darier), e s6 por tal facto ja se pode fazer o diagnos-
tico diferencial com a Urticdria pigmentar.

Por outro lado, os seus caracteres histolégicos sio dife-
rentes, ndo apresentando mastzellen no infiltrado.

Darier considera-a como uma urticaria hemorragica que
deixa madculas pigmentadas ; portanto, aqui a urticdria é
primitiva e a pigmenta¢do secundaria.
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Passando agora a segunda das mencionadas rubricas, a
qual constitui o diagnéstico diferencial propriamente dito,
temos entdo a considerar as principais afeccdes cutdneas
com marcha pigmentar. Entre estas devem mencionar-se
como tendo algumas semelhancas com a Urticaria pigmen-
tar as seguintes :

— O eritema polimorfo que se caracteriza por placas iso-
ladas ou agrupadas, de coloragio vermelha-violdcea ou li-
vida, desaparecendo por vezes passados dias, deixando
uma pigmentacdo mais ou menos duradoura.

Os elementos eruptivos, simétricos, agrupam-se em toérno
das articulagGes, sendo abundantes nas extremidades e ra-
ros ou pouco confluentes no tronco.

—O xanthoma e o xanthelasma podem acompanhar-se de
lesdes hepaticas : ictericia, hepatomegalia ; é freqiiente a
glicosuria.

A cor de camurca dos tegumentos lembra muito vaga-
mente a da pigmentacdo da Urticdria pigmentar, mas trata-
-se exclusivamente duma afecgdo do adulto.

— A xeroderma pigmentosum, descrita por Kaposi em
1870, apresenta manchas eritematosas, pigmentacdo, atro-
fia e retraccdo cutinea, acompanhando-se de tumores e
ulceragbes e podendo provocar a morte passades anos.

Finalmente resta apenas mencionar outras dermatoses
que apenas tém uma analogia afastada com a Urticaria pig-
mentar :

— Certos naevi pigmentares ;

— Virias manifestacdes do prurigo ;

— O cloasma, as efelides, o lentigo ;

— As toxidermias : medicamentosas (antipirina, arséni-
co) ; parasitdrias, addisoniana, etc. ;

— O psorfase sob certas formas ;

— O lichen plano, em geral localizado ;

— Certos acidentes da lepra, no periodo em que as lesdes
sdo quasi exclusivamente eritematosas, podem apresentar
algumas analogias com a Urticaria pigmentar.

Sdo simétricas, lembrando as formas cldssicas das man-
chas eritematosas ; a pigmentacdo sucede-se as méculas,
mas a sensibilidade cutinea estd quési sempre caracteristi-
camente alterada. Além disso, a evolugdo da doenga é tal
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que nio permite que a confusio persista durante muito
tempo ; ndo obstante hd ainda o recurso aos meios labora-
toriais (pesquisa do bacilo de Hansen, serologia, etc.).

— A sifilis também pode dar pigmentacdes, como é bem
conhecido.

No decurso dos acidentes secundarios é susceptivel de de-
terminar formas especiais que podem simular todas as der-
matoses ; porém, o prurido é excepcional.

Além disso, as sifilides pigmentares s6 muito raramente
serdo generalizadas ; em geral aparecem no pescogo, cons-
tituindo o bem conhecido e caracteristico «colar de Venusy.

Ha ainda a considerar as sifilides tercidrias cujas cicatri-
zes fiquem eventualmente pigmentadas.

Como indicacOes necessdrias para o diagnéstico diferen-
cial, temos ainda a anamnese, a coloragio vermelha-aco-
breada das eflorescéncias, o toque freqiiente das mucosas e
o3 exames laboratoriais.

— Enfim as tuberculides, cuja generalizacdo nunca atin-
ge a da Urticdria pigmentar, e nem sempre apresentam a
coloracdo pigmentada desta tltima.

—— A titulo de curiosidade, resta ainda mencionar as urti-
carias pigmentares caldricas, bem conhecidas dos antigos
autores,

Com efeito sabe-se que a aplicacdo de recipientes quentes
sobre a pele faz aparecer uma série de manchas pigmenta-
res, arredondadas, com intervalos de pele sa.

Sdo caracteristicas e levam muito tempo a desaparecer.
Louste e Lévy-Franckel mostraram que estas pigmentagdes
caléricas sObrevém geralmente nas mulheres apés a meno-
pausa ou entdo nas que apresentam disfuncionamentos en-
ddcrinos.

Além dos elementos de diagnostico diferencial ja apon-
tados a propésito de cada uma das afeccOes desta segunda
rubrica, temos finalmente a mencionar um sinal muito im-
portante cuja negatividade é comum a todas elas : é o feno-
meno da urticdria provecada (sinal de Darier) que é so-
mente potognomoénico da Urticaria pigmentar, como ja
atrds ficou indicado.
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PROGNOSTICO

Em regra é benigno, mantendo-se um bom estado geral,
e fazendo-se normalmente o desenvolvimento da crianga,
quando a doenca comeca nessa idade precoce.

No entanto, ainda hoje nos encontramos impotentes pe-
rante a evolugdo desta dermatose, cuja marcha nao pode-
mos deter, tanto pela ignordncia em que estamos sbbre a
sua origem, como pelo desconhecimento do respectivo tra-
tamento causal.

CASO CLINICO PESSOAL

J. S., de 55 anos de idade, solteiro, servente do Arsenal de Ma-
rinha, natural de Lisboa e aqui residente. Deu baixa a éste Ser-
vigo (S. 10, S. 1) em 3r-IIl-1939.

Anamnese

Doenga actual : — Refere o doente que, no inverno de 1936,
(portanto hd cérca de dois anos e meio) lhe comegaram apare-
cendo umas manchas escuras no dorso e ante-bragos, bastante pru-
riginosas, tornando-se salientes e vermelhas apds a coceira.

O prurido ndo aumentava na cama, nem sob a acgao dos ba-
nhos (frios ou quentes), nem de qualquer alimento em especial.

Passados alguns meses, notou que as manchas se haviam gene-
ralizado a todo o corpo, poupando apenas a face, as mdos, os
orgios genitais e os pés. Ultimamente, ndo tém aparecido novos
elementos, mas nio desapareceu nenhum.

Notou que o prurido aumentava nos equindcios e bem assim
que as manchas se «irritavam» quando bebia maior quantidade
de vinho, tornando-se vermelhas, mesmo sem cogar.

Actualmente ainda subsiste algum prurido no dorso, nas per-
nas e nos punhos, mas ji é menos intenso do que no inicio da
doenca,

Histdria pregressa : — Teve furunculose aos 21 anos. Hd 3 anos
teve uma enteropatia febril, que o reteve na cama durante cérca
de dois meses (febre tifoide?). Nega outras doengas anteriores,
nomeadamente as venéreas.

Hiébitos alcodlicos muito carregados : confessa que «desde os
2z anos consumia diariamente cérca de 2z litros de vinho tinto,
dos quais 7 decilitros a cada refei¢io ; além disso bebia com fre-
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qiiéncia meio decilitro de aguardente qudsi todos os dias em je-
jum». Refere que hd oito anos deixou de beber aguardente, porque
«lhe fazia mal aos intestinosy.

Tabagismo moderado.

Queixa-se de diminuicdo da acuidade visual.

Por vezes sente cansago e dispneia de esforgo ; outras vezes tem
lipotimias, mesmo deitado.

Anorexia habitual.

Quasi todos os dias tinha, em jejum, vdémitos, constituidos por
um liquido amarelado muito 4dcido, os quais ndo voltaram a re-
petir-se com tanta freqiiéncia, desde que estd internado. Tambdém
refere que, quando come carne, sente mal-estar gdstrico, com
dores que s6 aliviam apds o vomito.

Salivagdo abundante e sensagdo qudsi permanente de side.

Queixa-se de hemorrdidas, que sangram durante a defecacio.

Ha alguns anos comegou a notar dores e falta de forga nas per-
nas e tremor nas mdos, as quais estio sempre frias e roxas, mesmo
no verio. De manhi, quando se dirigia para o emprégo, as pernas
fraquejavam-lhe freqiientemente, tendo que se apoiar para ndo
cair. O doente dificilmente fornece informacgdes sébre factos re-
motos, cuja evocagiao é lenta, acabando, em geral, por dizer que
ndo se recorda.

Antecedentes familiares:—Pai falecido (com tuberculose?) antes
de o doente ter nascido. Mii falecida hd dez anos (na idade de 83)
com uma neoplasia cuja localizagdo ignora. Um irmdo mais velho
falecido em Africa, por causa que desconhece ; nio tem mais ir-
mios. Nio tem descendentes.

Observagao do doente

Exame objectivo : — Individuo regularmente constituido, com
sofrivel estado geral, aparentando idade superior & que realmente
tem ; apirético, Péso : 61 quilos ; altura 1™,65.

Facies potatorum nitido, com as caracteristicas telangectasias.

Dentes mal cuidados ; incisivos com implantagio irregular ; es-
tomatite generalizada, mas moderada.

Ndo se observam pigmentagdes anormais na mucosa bucal.

Ligeira sub-ictericia conjuntival.

Gerontoxon bilateral.

Amigdalas normais.

Faringite granulosa,
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Tdrax :— Fracamente revestido de partes moles, simétrico, equi-

movel.
Respiragao de tipo costal inferior, com 22 excursoes por minuto.
Pulmdes : — Apenas se regista de anormal um certo griu de

enfisema bilateral, e roncos dispersos por ambos os campos pul-
MOonAares,

Coragdo e vasos ! — Area cardfaca de forma e dimensdes sen-
sivelmente normais. Tons cardiacos impuros, um tanto ensurde-
cidos, em especial na ponta, sem ruidos adventicios.

Pulso : —Ritmico, pouco amplo, com mediocre recurréncia ;
72 pulsagdes por minuto.

Artérias periféricas moles.

Tensdo arterial : Mx. — 15; Md, — 11; Mn.—8; I. O. — 4

(Pachon).

Sistema linfdtico : — Palpa-se um ginglio sub-maxilar do lado
esquerdo, duro, mdvel, indolor, com as dimensées duma azeitona
pequena.

Nédo se palpam ginglios cervicais, nem axilares, nem epitro-
cleanos,

Em especial & direita, palpam-se alguns ginglios inguinais, du-
ros, roligos, indolores, com o tamanho médio duma améndoa pe-
quena.

Abddmen : — Paniculo adiposo pouco desenvolvido ; um tanto
timpanizado, flicido, sem defesa nem derrames, dcixando depri-
mir-se facilmente a palpagio, a qual desperta dor nio muito
intensa no epigastro e na regiao vesicular ; nas restantes regides ¢
indolor. Nao apresenta redes venosas visiveis.

Bago : — Nao se palpa.

Figado : — Limite superior da macicez no V espago inter-costal;
altura desta na linha para-esternal — ro°m.

O bordo inferior, que s6 ¢ palpdvel para dentro da linha ma-
milar, pouco excede o rebordo costal, e mostra-se um tanto do-
loroso a palpagio, muito duro e cortante, dando um ressalto ni-

tido.
Orgdos genitais : — Nada de anormal a registar.
Sistema nervoso : — Motilidade — normal ; sensibilidade — in-

tacta em todas as suas modalidades. Hd apenas a registar uma
acentuada hiperestesia 4 compressio dos troncos nervosos e das
massas musculares da face anterior das coxas, provocando uma
pronta reac¢io dolorosa ao doente.

Reflexos plantares e cremasterianos — normais ; reflexos abdo-
minais — normais a direita, um tanto debilitados a esquerda.



puy -

Reflexos aquilianos — normais ; reflexos patelares — vivos, mui-
to especialmente a direita.
Reflexos pupilares — bastante preguigosos a luz.
Acentuado tremor digital, ndo intencional, de oscilagdes curtas
muito rapidas (especialmente em jejum).
Nao ha trémulo lingual nem palpebral.
Nas méos nota-se uma cianose muito acentuada das regides dor-
sais, a qual desaparece a compressao digital segundo o tipo de
obturador diafragmdtico, dando lugar a uma cOr anémica.

o

Exame das lesées culdneas

Observa-se uma erupcio de maculas pigmentadas, por assim di-
zer generalizada a todo o tegumento, desde os maléolos até ao pes-
cogo ; s estio poupados os pés, as mdos, a face, o escroto e o
pénis. Os elementos sio tio abundantes no tronco, ventre, bragos
e face de flexao dos ante-bragos que qudsi confluem deixando
minimos intervalos de pele si ; depois vio rareando para as coxas
e pernas, onde por vezes entram em contacto formando reticulo.
Todo o tegumento do doente se encontra absolutamente manchado,
dando o aspecto classicamente descrito de pele de leopardo (fig. 1).
O tegumento mostra-se um tanto séco, mas ndo apresenta crostas,
nem cicatrizes, nem escamas, nem vestigios de lesdes de coceira.

Em repouso, os elementos sio constituidos por maculas pigmen-
tares, planas, cor de castanha mais ou menos escura, geralmente
isoladas, umas redondas, outras ovalares, lenticulares, com contor-
nos irregulares, distribuidas sem qualquer ordem. A palpagio nio
apresentam qualquer vestigio de infiltrado.

A irritagdo, quer de elementos isolados, com a ponta dum obje-
cto rombo, quer dum sector cutineo por uma fricgio enérgica,
determina, cérca de 30 segundos depois, uma intensa tumefacgio
urticariana das mdculas, com halo eritematoso em térno, a qual
chega a durar 60 minutos nesta tltima hipétese ; nio provoca
prurido (fig. 2).

Fazendo entdo a vitro-pressio dos elementos assim irritados,
nota-se que o eritema desaparece, mas a pigmentacio persiste.

Nas regides de pele sa também se consegue provocar um dermo-
grafismo ripido e acentuado. Mesmo no abdémen, apés a palpa-
¢io, bastou esta para que a pele ficasse eritematosa.
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EXAMES LABORATORIAIS

Urinas :

Nada de anormal a registar.
Prova da galactose : normal.
Sangue :
Reacgbes de Wassermann e Kahn — negativas,
Glicémia — ofT,11 9.
Reacgdo de Van den Bergh : — directa — negativa ; indirecta
— omsr 2 97 - indice ictérico — 4.
Exame cromo-citométrico : —

Fig. 1
Gl6bulos rubros — 4.300.000.
Hemoglobina — 84 9.
Valor globular — 0,97.
Glébulos brancos — 5.700.
Neutrdfilos — 59,2,
Eosinofilos — §,8. Basdfilos — o,
Linfocitos — 28. Monocitos — 4.

FFezes ; — Nio se encontraram ovos nem parasitas.
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Biopsia. Exame histolégico

Na regido escapular direita, onde ainda se nota actualmente a
respectiva cicatriz, fez-se a biopsia duma macula pigmentada, em
repouso (ndo irritada artificialmente por qualquer processo).

Os cortes foram corados pela hematoxilina-eosina e pelo azul
policromico de Unna.

Fig. 2

Nas preparacoes observam-se com nitidez as duas lesoes andtomo-
-patologicas caracteristicas da Urticaria pigmentar :

O infiltrado dérmico de mastocitos e a soObrecarga pigmentar
epidérmica.

Com fraca ampliagdo observa-se na derme sub-papilar um infil-
trado, ndo muito abundante, composto por células ovalares disper-



sas nuns pontos, pada.s noutros, e dispondo-se também em
torno dos vasos e das glandulas sudoriparas (fig. 3).

Com grande ampliagdo e nas preparagoes coradas pelo azul po-
licrémico de Unna, verifica-se que o infiltrado € principalmente
composto por células com protoplasma abundante e opaco, car-
regado de numerosas granulagoes cor de purpura, e com um nicleo
pequeno, arredondado ou ovalar — sdo mastzellen (fig. 4).

Fig. 3

As papilas conservam-se inalterdveis na sua forma, mesmo nos
pontos onde o infiltrado é relativamente mais denso.

Nio hd alteragdes vasculares nem dos anexos da pele.

Com qualquer dos métodos de coloragido observa-se ainda, quer
com a pequena, quer com a média ampliacio, que as células da ca-
mada basal e, um pouco também, as células das camadas de Mal-
pighi estdo carregadas de abundantes granulagbes pigmentadas,
bem visiveis.
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Além disso também se nota perfeitamente que a camada cérnea
se encontra salpicada por pequenos tragos g&m&, lembrando o
aspecto dos cortes tratados pelo 4cido désmico, o qual, como se
sabe, poe assim em destaque a gordura contida nas células cérneas
que o corte deixou intactas. Ambos os aspectos nos parecem com-
pardveis ; porém aqui ndo se empregou qualquer reaccao ou arti-

Fig. 4

ficio ; podemos, pois, afirmar que se trata também da presenca
anormal de pigmento nessa zona, onde habitualmente niao costuma
existir.

Pretendemos muito em especial chamar a aten¢io para éste
curioso aspecto andtomo-patolégico que, talvez, jao esteja des-
crito ; porém confessamos que ndo encontrimos esta alteragio ex-
pressamente citada nas publicactes consultadas sébre o assunto.
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* SUMARIO

Homem de 55 anos, sem passado patolégico aprecidvel,
que pratica excessos alcodlicos hd cérca de 30, apresentan-
do lesOes sométicas inegaveis de alcoolismo crénico.

Ha dois anos e meio, alguns meses apés uma enteropa-
tia febril cuja determina¢do retrospectiva nao pudemos
precisar, viu iniciar-se uma dermatose pigmentar que a
observacdo clinica, corroborada pelo exame histolégico, nos
mostra ser um caso indiscutivel de Urticdria pigmentar.

CONCLUSOES

O doente apresenta numerosos e insofismdveis estigmas
somaticos de alcoolismo crénico ; com éste se podem rela-
cionar : o tremor digital, as alteracdes dos reflexos, as
_parestesias e a diminui¢do subjectiva da férga muscular nos
membros inferiores, as perturbactes vaso-motoras da face
. (tdo caracteristicas) e as das maos, a relativa amnésia, as
perturbacoes digestivas (pituita matinal, vomitos alimenta-
res, séde, salivacdo, inapeténcia, etc.).

Além disso ficimos com a impressio de que o seu figado
sz encontrava clinicamente lesado (diminui¢do de volume,
aumento de consisténcia e de sensibilidade a palpacao, sub-
-ictericia conjuntival, etc.), muito embora ndo existisse uma
manifesta insuficiéncia funcional, a qual, de resto, sé é
aprecidvel pelas respectivas provas laboratoriais quando as
lesdes ja sio muito extensas.

Nido encontramos, pois hepatomegilia, como alids tam-
bém ndo existiam esplenomegilia nem adenopatias apre-
ciaveis dos ganglios periféricos ; exceptuam-se os inguinais,
cuja hipertrofia podemos relacionar com qualquer processo
local remoto, de natureza que ndo conseguimos determinar
actualmente com precisio.

Finalmente o nosso doente apresenta-nos alteragdes san-
giiineas que ndo sio, de facto, para desprezar : leucopénia
absoluta com neutropénia, eosinofilia acentuada e ligeira
linfocitose relativas.

Porém sé por éste facto poderiamos incluir o nosso caso
na hipétese patogénica de Jeanselme e Touraine, conside-
rando-o ligado as pseudo-leucémias ?

Parece-nos bem que ndo.




E indubitivel que o organismo do nosso doente se en-
contra profundamente impregnado pela acgdo téxica do
alcool, o qual ji lhe deve ter tocado, inclusivamente a
glandula hepatica, como clinicamente se demonstra pela
esclerose existente, e muito embora ndo possamos demons-
trar que exista uma insuficiéncia funcional nitida, nio nos
custa no entanto a admitir que esteja ai a principal causa
da dermatose.

Portanto, néste caso especial, inclinamo-nos mais es-
pontineamente para a hipétese patogénica de Darier, que
nos parece ser aqui a mais plausivel.

Em suma, a nossa observacio ndo nos traz qualquer no-
¢do nova no que respeita a etiologia e & natureza da Urtica-
ria pigmentar, as quais, no nosso doente, continuam a ser
tdo obscuras como nos casos anteriormente descritos ; ndo
obstante, parece-nos apresentar algumas particularidades
interessantes : — o inicio na idade adulta (que ainda hoje
continua a ser um facto digno de registo), a generalizacdo,
abundancia e confluéncia das lesdes, sem que provoquem
um prurido intenso, pelo menos actualmente, e por fim,
muito em especial, a notdvel acumulagio de pigmento na
camada cérnea — quanto a nos, facto insélito na nosologia
desta dermatose.

Cumpre-nos deixar aqui consignados todos os agradeci-
mentos aos nossos imprescindiveis colaboradores
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mentos como na preciosa orientacio que nos forneceu.

Depois ao sr. Dias Amado, assistente da Faculdade de
Medicina, pela espléndida colaboracio na parte andtomo-
-patoldgica, executada no Instituto de Histologia ;

Finalmente ao sr. Salazar Leite, assistente dos Servigos
de andlises clinicas, o qual empenhou toda a sua boa von-
tade na contribuicdo laboratorial que quis dar a éste mo-
desto artigo.
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