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HISTORIA DA DOENCA

Paciente do sexo masculino, 53 anos,
procedente de Porto Alegre — RS, previamente higido,
com prurido ha seis meses na regido axilar e na regiao
inguinal bilateral e um escurecimento progressivo do
tegumento cutineo, predominantemente em 4areas
flexurais, iniciado ha 20 anos. Queixava-se, também,
de lesao dolorosa no dorso do pé direito.

Relatava histéria de avd materno, mae, tia e
filha com quadro dermatolégico similar.

Ao exame dermatolégico, apresentava

hiperpigmentacao difusa na face, comedodes na face
€ no tronco, cicatrizes puntiformes e deprimidas no
dorso nasal (Figura 1) e na regiao malar bilateral e
uma lesdo cistica na regiao mandibular esquerda,
de aproximadamente
areas

Verificaram-se
hipercromicas

1,5 cm.

extensas com maculas

FIGURA 1:
Cicatrizes
deprimidas no
dorso nasal

FIGURA 2: Placa
hiperpigmentada
“aveludada” na
regiao inguinal
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confluentes e formagao de placas “aveludadas” nas
axilas e regioes inguinais (Figura 2), além de placa
acastanhada no dorso. Na face dorsal do pé direito,
apresentava placa verrucosa com aspecto tumoral
(Figura 3).

A pesquisa de fungos nas lesdes cutineas do
tronco e axilas resultou negativa. A histopatologia
cutanea da lesao na axila direita demonstrou acantose
com hiperpigmentacio da camada basal e formagao
de cistos corneos (Figura 4). A histopatologia cutinea
da lesao do dorso do pé evidenciou ceratoacantoma.
As sorologias para hepatites B e C e para o HIV foram
nao reagentes. Outros exames laboratoriais de rotina
foram normais. Instituiu-se tratamento com retinoide
tOpico em todas as areas, exceto na lesio podal, a qual
regrediu espontaneamente.

FIGURA 3: Placa
verrucosa com
aspecto tumoral
na face dorsal do
pé direito

FIGURA 4:
Acantopapilomat
ose, padrao digi-
tiforme das papi-
las dérmicas,
hiperpigmen-
tacao da camada
basal e formacao
de cistos

cérneos (HE, 25x)
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COMENTARIOS
A doenca de Dowling-Degos ¢é uma
genodermatose rara, de heranca autossOmica

dominante com penetrancia varidvel, na qual ocorre
uma mutacio do gene da citoqueratina-5."’
Caracteriza-se clinicamente por hiperpigmentagio
reticular das superficies flexurais, como pescoco,
axilas, fossas antecubitais, dreas submamarias e
virilhas. Achados adicionais incluem cicatrizes
periorais deprimidas sem histéria prévia de acne e
papulas foliculares hiperceratéticas, lembrando
comedoes, na regiao cervical e axilas. As
caracteristicas histopatologicas mais frequentemente
encontradas sao a acantopapilomatose, com papilas
dérmicas em padrao digitiforme, cistos cOrneos na
epiderme e foliculos pilosos dilatados e com
queratina, podendo ser encontrada, também, atrofia
epidérmica. Ha depdsito melanico difuso na camada
basal e melané6fagos em quantidade variavel na derme
papilar, além de infiltrado perivascular linfocitico
superficial.

A doenga ¢é associada frequentemente a outras
dermatoses, como cisto epidérmico, ceratoacantoma,
carcinoma epidermoide, abscesso, hidrosadenite,
ceratose seborreica e cisto pilonidal, muitas vezes

sendo estas o principal motivo da consulta.’

Apesar da falta de um consenso quanto a
classificacao das dermatoses pigmentares hereditarias,
recentemente admite-se que a doenca de Dowling-
Degos seja uma entidade clinicopatolégica com
variantes, incluindo a forma acantolitica, chamada de
doenga de Galli-Galli, e a forma acral, chamada de
doenca de Kitamura."*’

O presente artigo reporta o caso de paciente
com quadro clinico e histopatolégico caracteristicos
da doenca de Dowling-Degos. Além disso, chama a
aten¢ao o aparecimento da lesio verrucosa em um
dos pés apdés anos de evolucao da doenca, cujo
diagnodstico histopatologico foi de ceratoacantoma.
Esse tumor esta descrito em associagao com a doenca
de Dowling-Degos e o caso em questao ratifica esse
contexto.’

Em relacdo ao tratamento da doenca de
Dowling-Degos, as opgoes terapéuticas sao
frustrantes, com respostas pouco significativas. Uma
resposta parcial com o uso de retinoides topicos ou
acido azelaico pode ser obtida em alguns pacientes.’
Ha relatos de caso na literatura com uso tépico de
adapaleno e também com uso de laser ER:YAG como
possiveis alternativas de tratamento.®’ a

Resumo: A doenca de Dowling-Degos ¢ uma genodermatose rara, caracterizada principalmente por hiper-
pigmentagao reticular progressiva de areas flexurais. Apesar de apresentar evolucio benigna, pode estar
associada a neoplasias da pele. Além disso, as alteracOes cutaneas caracteristicas potencialmente ocasionam
prejuizo psicossocial, devido aos danos estéticos significativos. Os autores descrevem um caso dessa doenca
associado a ceratoacantoma e sintetizam os conceitos atuais sobre ela.

Palavras-chave: Ceratoacantoma; Evolucio; Hiperpigmentagao

Abstract: Dowling-Degos disease is a rare genodermatosis characterized principally by progressive reticu-
late hyperpigmentation of the flexures. Although the condition is benign, it may be associated with skin
malignancies. Furthermore, the characteristic skin changes may be psychologically and socially detrimental
to the patient as a result of the unsightliness of the condition. The present report describes a case in which
this disease was associated with a keratoacanthoma, and summarizes current concepts on this skin disorder.
Keywords: Evolution; Hyperpigmentation; Keratoacanthoma
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