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APRESENTACAO

Dentre as esferas do conhecimento cientifico a salde é certamente um dos temas
mais amplos e mais complexos. Tal pode ser justificado pela presenca diéria desta tematica
em nossa vida. Por esta obra abordar as atualidades concernentes aos problemas e
oportunidades da salde brasileira, um dos tdépicos mais visitados em seus capitulos & — néo
obstante — o estado de pandemia em que se encontra o pais devido ao surgimento de uma
nova familia de coronavirus, o Sars-Cov-2, conhecido popularmente como Covid-19. Com
sua rapida disseminacéo, atingiu diversas regides pelo globo terrestre, causando uma série
de impactos distintos em diversas nacgoes. Se anteriormente o atendimento em salude para
a populacao no Brasil j4 estava no centro do debate popular, agora esta matéria ganhou
os holofotes da ciéncia na busca por compreender, teorizar e refletir sobre o impacto deste
cenario na vida social e na saude do ser humano.

Composto por sete volumes, este E-book apresenta diversos trabalhos académicos
que abordam os problemas e oportunidades da salde brasileira. As pesquisas foram
desenvolvidas em diversas regides do Brasil, e retratam a conjuntura dos servicos prestados
e assisténcia em saude, das pesquisas em voga por diversas universidades no pais, da
salde da mulher e cuidados e orientagdes em alimentacéo e nutricdo. O leitor encontrara
temas em evidéncia, voltados ao campo da infectologia como Covid-19, Leishmaniose,
doencas sexualmente transmissiveis, dentre outras doencas virais. Além disso, outras
ocorréncias desencadeadas pela pandemia e que ja eram pesquisas amplamente
estabelecidas pela comunidade cientifica podem se tornar palco para as leituras, a exemplo
do campo da saude mental, depressao, deméncia, dentre outros.

Espera-se que o leitor possa ampliar seus conhecimentos com as evidéncias
apresentadas no E-book, bem como possa subsidiar e fomentar seus debates académicos
cientificos e suas futuras pesquisas, mostrando o quéo importante se torna a difuséo do
conhecimento dos problemas e oportunidades da saude brasileira.

Luis Henrique Almeida Castro
Fernanda Viana de Carvalho Moreto
Thiago Teixeira Pereira
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RESUMO: A doenca de Morbihan é uma
condicdo rara que se caracteriza pelo quadro
cronico e persistente de eritema e edema firme
da face. Acredita-se que seja uma complicacéo
da rosacea e possa ocorrer em qualquer estagio
da doenga. Sdo caracteristicas dessa condi¢éo
a resposta terapéutica variavel e o alto indice de
refratariedade. E relatado o caso de um homem
com historia de rosacea e diagnéstico de doenca
de Morbihan, apresentando excelente resposta
terapéutica com a associacdo de deflazacorte
e isotretinoina oral, mas com recidiva apos
a suspensdo do corticosteroide. Sugere-se
que, em casos graves de linfedema da face,
essa associacdo seja eficaz e a suspenséao do
corticosteroide programada para ocorrer de
forma lenta e gradual.

PALAVRAS-CHAVE: Rosacea;Linfedema;
Glicocorticoides; Isotretinoina

MORBIHAN DISEASE, A THERAPEUTIC
CHALLENGE: CASE REPORT

ABSTRACT: Morbihan disease is a rare
condition and is characterized by chronic and
persistent erythema and solid edema of the face.
It is believed to be a complication of rosacea,
which may occur at any stage of the disease.
One characteristic of this condition is the
variable therapeutic response and high refractory
index. We report a case of a man with rosacea
history, diagnosed with Morbihan disease,
which showed excellent therapeutic response
with the combination of deflazacort and oral
isotretinoin, but who developed recurrence after
discontinuation of corticosteroid. We believe that,
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in severe cases of lymphedema of the face, this combination is effective and the suspension
of corticosteroid should be set slowly and gradually.
KEYWORDS: Rosacea; Lymphedema; Glucocorticoids; Isotretinoin

11 INTRODUGAO

A doenca de Morbihan é uma condi¢édo rara, pouco relatada na literatura, que
se caracteriza por quadro crbnico e recorrente de eritema e edema firme da face. O
acometimento tende a ser simétrico, localizado principalmente no ter¢o médio e superior da
face (regides malares, nariz, glabela, palpebras e fronte). A evolugédo da doenga traz como
consequéncia a deformidade dos contornos faciais e até alteracdes visuais.'

21 RELATO DE CASO

Homem de 61 anos, caucasiano, com histérico de rosacea ha 20 anos, evoluiu nos
Ultimos dois anos para edema eritematoso, indolor e de curso persistente, localizado na
face (Figura 1).

Figura 1: Eritema e edema fixos da face, com alteragcdo dos contornos faciais, além de
telangiectasias, antes de iniciar o tratamento.

O paciente se queixava de sensagao de calor na face e estava descontente com o
aspecto cosmético. Nao havia queixas visuais. Fora tratado previamente (em outro servigo)
com isotretinoina oral por seis meses, com resposta parcial durante o uso e recidiva apos
a suspensao. Exames laboratoriais estavam normais.

O exame histopatologico € mostrado na figura 2.
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Figura 2A: Epiderme preservada; derme com edema entre as fibras de colageno, vasos
dilatados com telangiectasias e infiltrado linfocitico (HE, 40X).

Figura 2B: Infiltrado linfocitico na derme com poucos plasmécitos, mastocitos e granulomas,
além de célula gigante do tipo Langhans (HE, 400x)

Foi iniciado o uso de isotretinoina (20 mg — 0,3 mg/kg) e deflazacorte (30 mg), com
excelente resposta terapéutica apés um més do uso. (Figura 3)
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Figura 3: Resposta terapéutica excelente com o uso de isotretinoina oral e deflazacorte por um
més, apresentando melhora do eritema e linfedema da face.

A isotretinoina foi mantida, e o corticosteroide foi suspenso apdés um més de uso,
ocorrendo recidiva do quadro em poucos dias. Associou-se entdo o metronidazol topico e
posteriormente o oral, mas ndo houve melhora. A dose da isotretinoina foi aumentada para
40 mg (0,5 mg/kg), sem resposta adequada. Por fim, o corticoide sistémico (deflazacorte —
30 mg/dia) foi reintroduzido e mantido com a isotretinoina (20 mg/ dia), ocorrendo melhora
importante do eritema e do linfedema da face, com proposta de retirada lenta e gradual.

31 DISCUSSAO

A doenca de Morbihan acomete adultos caucasianos de ambos os géneros e é
considerada pela maioria dos autores como uma variedade clinica ou complicacdo da
acne ou rosacea. Contudo, nédo esté claro se € uma doenca distinta, podendo ocorrer em
pacientes sem manifestacbes clinicas de rosacea.?® O termo «Morbihan» refere-se a um
distrito da Franga onde o primeiro paciente francés foi observado por Robert Degos em
1957."

Outras nomenclaturas incluem rosacea linfedematosa, edema facial persistente sélido
e morbus Morbihan.?>* O achado tipico da doenca de Morbihan € o edema néao depressivel
dos dois tercos superiores da face, sem tendéncia a regressdo esponténea.® Contudo,
pode haver edema «mole» no inicio do quadro; posteriormente, com o endurecimento
fibrotico que ocorre em razao da inflamacéao recorrente, desenvolve-se o edema soélido
tipico.2® O eritema facial € descrito como mal definido ou como manchas discretas ou
placas isoladas.? A evolugéo é inicialmente flutuante e logo se torna permanente, levando
ao desfiguramento dos contornos faciais.” Envolvimento ocular pela rosacea € comum,
principalmente na forma de blefarite e conjuntivite; linfedema das palpebras é uma

complicagao rara.®
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A causa da doenga é incerta. Presume-se que um disturbio da vascularizagédo
cuténea local e um desequilibrio entre producdo e drenagem linfatica sejam a causa
das manifestac¢des clinicas.>® Ha indicios da associagédo entre a doengca de Morbihan e
a rosicea. A vasodilatacdo e a inflamacédo crdnica que acompanham a rosacea podem
levar a destruicdo do colageno e das fibras elasticas ao redor dos vasos sanguineos na
derme, resultando no aumento da permeabilidade dos vasos e na transudacgéo de fluidos.
Com a evolugdo crénica, a obstrugdo permanente dos vasos linfaticos ou a fibrose na
derme induzida pelos mastécitos acarretam linfedema do tecido subjacente.25681° Estudos
histoquimicos e imunohistoquimicos mostram que mais de um terco dos vasos dilatados
na pele linfedematosa sé&o vasos linfaticos; recentemente, achados como o aumento na
expressao do marcador D2-40 no endotélio linfatico da pele afetada pela rosacea sugerem
que o processo de linfangiogénese esteja envolvido precocemente na patogénese da
rosacea.®

Os achados histopatologicos sdo pouco descritos na literatura, e ndo ha achados
especificos. Os descritos incluem edema na derme; vasos sanguineos dilatados; presenca
de linfocitos, neutroéfilos e histiocitos perivasculares e perifoliculares; fibrose perifolicular;
e, raramente, aumento do nimero de mastécitos.2®”° Nagasaka et al. relataram ainda a
formagé&o de granulomas adjacentes aos vasos linfaticos dilatados e a obstru¢@o do limen
por infiltrado histiocitario.2® No entanto, ha poucos relatos com o achado de granuloma
na derme. O que poderia explicar a auséncia de formacdo de granulomas na derme em
investigacOes prévias é a falta de bidpsias suficientemente profundas para confirmar o
envolvimento linfatico e a possibilidade de a doenca de Morbihan ocorrer em qualquer
estagio da rosacea.’

Outra caracteristica da doenca de Morbihan é a auséncia de manifestagdes sistémicas
e de alteragdes laboratoriais. A anamnese e 0 exame fisico completo séo importantes a fim
de excluir diagnésticos diferenciais, entre eles: lUpus eritematoso sistémico, angioedema,
dermatite actinica cronica, dermatite de contato crbnica, dermatomiosite, sarcoidose e
sindrome de Melkersson-Rosenthal.2®

N&o ha um guideline terapéutico para a doenca de Morbihan. As opgdes relatadas
na literatura para o tratamento sdo isotretinoina, antibidticos sistémicos (tetraciclinas,
minociclina, doxiciclina, metronidazol), anti-histaminicos (cetotifeno) e corticosteroides
sistémicos (prednisona, prednisolona). Também séo citadas a clofazimina e a talidomida.” A
isotretinoina oral é a terapia de primeira escolha, no entanto cerca de 20% dos pacientes
podem nao responder." Em 2014, Smith & Cohen mostraram bons resultados com o uso
isolado da isotretinoina (40mg-80mg/dia) por tempo prolongado (nove a 24 meses), sem
recorréncia documentada nos cinco pacientes tratados.? O paciente relatado ndo apresentou
melhora significativa com o uso apenas da isotretinoina. Outros artigos citam a associacao
de isotretinoina com cetotifeno ou clofazimina; prednisolona com metronidazol e cetotifeno;

doxiciclina com prednisolona, todos com resposta variavel.5”1%" Ja foi observado melhora
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clinica em pacientes em uso isolado de doxiciclina 200mg/dia por 5-12 meses, sem recidiva
segundo os autores.” N&o foi encontrada na literatura a associagcdo de deflazacorte
com isotretinoina oral, esquema utilizado neste paciente. Apesar da excelente resposta
terapéutica, houve recidiva do quadro com a suspensao do corticoide apdés um més de
uso. Os autores acreditam que em casos severos, com linfedema importante da face, como
o do presente paciente, a retirada do corticoide deva ser lenta e gradual. Procedimentos
cirurgicos, como blefaroplastia, podem ser Uteis em casos refratarios.®

A patogénese da doenca de Morbihan ainda n&o esta clara, sendo poucas as
opcoes terapéuticas disponiveis, com resultados incertos e alto indice de refratariedade.
No entanto, os autores acreditam que o diagndstico e o tratamento precoces sdo essenciais
para evitar dano linfatico irreversivel. A associacdo de deflazacorte com isotretinoina se
mostrou eficaz neste paciente, porém ele devera ser acompanhado por mais tempo para

observar possivel recidiva apds a suspenséo.
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