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INTRODUCAO

A sindrome de Ehlers-Danlos (SED) abrange um grupo

RESUMO

Introducéo: A sindrome de Ehlers-Danlos ¢ um distarbio raro, caracterizado por anor-
malidades diversas na estrutura, sintese e secre¢ao do colageno, resultando em um quadro
clinico variado, com alteragdes cutaneas, articulares e vasculares. Procedimentos cirtrgicos
realizados nestes pacientes, muitas vezes, complicam com sangramentos de dificil controle,
deiscéncia de suturas, friabilidade dos tecidos, hematomas recorrentes e dificuldade de ci-
catrizacdo, com pobres resultados estéticos. Relato do caso: No presente relato, os autores
apresentam um caso de cervicoplastia em paciente portadora da sindrome de Ehlers-Danlos,
evidenciando seus resultados.

Descritores: Sindrome de Ehlers-Danlos. Cervicoplastia. Pseudoxantoma eléstico.

SUMMARY

Introduction: The Ehlers-Danlos syndrome is a rare disorder characterized by multiples
anomalies in collagen synthesis, structure and secretion, resulting in innumerous clinical
manifestations such as cutaneous, articular and vascular abnormalities. Surgical procedures
are often complicated by difficulty in control bleeding, wound dehiscence, tissue friability,
recurrent hematomas and problems in wound healing, leading to poor aesthetic results. Case
report: In the present report, the authors present a case of cervicoplasty in a patient with
Ehlers-Danlos syndrome, exposing their results.

Descriptors: Ehlers-Danlos syndrome. Cervicoplasty. Pseudoxanthoma elasticum.

Na fisiopatologia da SED h4a uma anormalidade na
sintese do coldgeno, com defeitos tanto neste processo
quanto na estrutura e na secre¢do dessa proteina’. As fibras

de desordens clinicas e genéticas do tecido conjuntivo,
envolvendo multiplos érgaos, pele, vasos e articulagdes'?. E
um disturbio raro, com incidéncia de 1 caso para cada 5.000
nascimentos, que afeta igualmente homens e mulheres de
todas as ragas e etnias'.

Hipocrates, em 400 a.C., foi o provavel descobridor da
doenga’. Esta ganhou nome apoés os relatos dos dermatolo-
gistas Edvard Ehlers, dinamarqués, e Henri Danlos, francés,
que em 1899 e 1908, respectivamente, apresentaram casos
de pacientes com subluxacdes de joelhos, lesdes e frouxiddes
articulares, além de hiperextensibilidade cutinea'*.

de colageno na derme podem estar desorganizadas e as
fibras elasticas apresentam irregularidades no tamanho e
na orientagao®.

Ha seis diferentes tipos de SED, cuja classificagdo foi
baseada em critérios clinicos, genéticos e bioquimicos. Os
sintomas mais comuns sdo: hiperextensibilidade cutanea,
com consequente flacidez e vulnerabilidade a traumatismos,
cicatrizagdo atréfica e hipermobilidade articular. Pode haver
também formacdo de aneurismas, hematomas e ruptura de
ligamentos articulares, complicacdes estas presentes de
acordo com o tipo>®.
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Cervicoplastia na flacidez cutanea por sindrome de Ehlers-Danlos

Nao ha cura para a sindrome; o manejo da SED envolve
basicamente suporte (psicoterapia e reabilitagdo) e prevengdo
de complicagdes®. A cirurgia plastica pode diminuir as alte-
ragOes estéticas decorrentes do excesso cutaneo.

O objetivo deste artigo ¢ relatar a correcdo cirirgica de
flacidez cervical em uma paciente com SED e fazerumabreve
revisdo de literatura.
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Figura 1 - A: corte histologico de pele normal, B: biopsia cutdnea

da paciente, demonstrando desorganizacdo difusa do coldgeno na
derme profunda (setas),

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos, casada, com queixa
de acentuada flacidez em regido cervical em evolugdo ha
10 anos. Ao exame, comprovou-se importante alteragdo
de elasticidade na referida localizacdo e em regido axilar.
Apresentava diagnostico histologico de sindrome de Ehlers-
Danlos (Figura 1).

Foi realizado tratamento cirdrgico sob anestesia local
(infiltragdo de solugdo de xilocaina® com adrenalina
1:200.000), associada a sedagdo venosa. Efetuou-se a cervi-
coplastia com incisdo retroauricular e pré-pilosa posterior,
seguida de descolamento da regido cervical até o submento,
tragdo posterior da pele, plicatura do sistema musculo-
aponeurotico superficial - platisma lateral e ressec¢do do
excesso cutaneo. A sintese foi feita em dois planos, sutura
subdérmica com fio monocryl® 4-0 e sutura externa com
mononylon® 5-0 (Figura 2). Ndo houve qualquer intercor-
réncia durante o ato operatério.

A paciente evoluiu sem complica¢des, com satisfagdo em
relagdo aos resultados (Figura 3).

Figura 3 — Pré e pos-operatorio de 8 meses.
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DISCUSSAO

As alteragdes do colageno presentes na SED conferem
uma resisténcia anormal a tragdo, gerando, além da debi-
lidade cutanea, uma fragilidade capilar importante, o que,
durante o ato cirtrgico, pode causar sangramentos de dificil
controle®’°, Embora sejam frequentes os relatos de sangra-
mentos assim caracteristicos, nesta paciente nao foi obser-
vada tal intercorréncia. Anormalidades hematoldgicas, como
alteracdes plaquetarias e em fatores de coagulagdo também
sdo reportadas®. A incidéncia de deiscéncia da sutura também
esta aumentada, levando a necessidade de uma tensdo menor
nos pontos*!°. Ha também relatos de hiperpigmentacio,
alargamento e adelgagamento da cicatriz, o que também
ndo ocorreu nessa paciente®*1°, Essas peculiaridades podem
prejudicar o resultado estético®>¢. Guerrerosantos e Dick-
sheet’, em um relato de caso semelhante, citam complicagoes
como hematomas recorrentes no pds-operatorio, deiscéncia
da incisdo retroauricular e aspecto inaceitavel desta cicatriz,
intercorréncias ndo observadas pelos autores do presente
relato.

ASED envolve diversos aspectos psicossociais, incluindo
problemas de autoestima, ansiedade e depressédo?. O proce-
dimento cirrgico se torna uma importante ferramenta no
papel de minimizar esses efeitos. Apesar das dificuldades
técnicas inerentes a sindrome, o caso relatado ndo apresentou
intercorréncias ou complicagdes e o resultado estético foi
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considerado satisfatorio pela paciente e pelo cirurgido. A
evolucdo deste caso mostra que a cirurgia, quando bem
indicada, pode ser realizada em pacientes com SED, com
bons resultados.
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