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QUAL O SEU DIAGNÓSTICO?

HISTÓRIA DA DOENÇA
Menino de 11 anos de idade com pele áspera na

região facial, associada a escurecimento e perda gradual
da sobrancelha desde os três anos. Nesse período,
surgiram lesões semelhantes na região dos ombros e do
braço, associadas a prurido e xerose. Utilizou apenas
emolientes, apresentando melhora parcial da xerose e
do prurido, porém sem melhora da hiperpigmentação.
Ao exame apresentava ceratose pilar nas regiões frontal,
temporal, malar e cervical, associada a lesões eritêmato-
acastanhadas delimitadas na região facial (Figura 1).

Apresentava alopecia das sobrancelhas com pápulas
discretas, porém sem atrofia ou cicatriz no local (Figura
2). Nas regiões deltoide e tricipital havia presença de
ceratose pilar com hiperpigmentação (Figura 3). O
histopatológico (Figura 4) revelou hiperceratose
ortoceratótica, plug folicular e pigmentação
acastanhada evidente na camada basal. Na derme
papilar, havia alguns vasos dilatados, raros melanófagos
e infiltrado inflamatório perivascular superficial,
constituído por linfócitos e histiócitos. 
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FIGURA 1: Hiperpigmentação eritêmato-acastanhada associada a
ceratose pilar na região temporal

FIGURA 2: Alopecia
da sobrancelha com
lesões papulosas
discretas

FIGURA 3: Pápulas ceratósicas na região posterior do braço esquerdo

FIGURA 4: Hiperceratose ortoceratótica, plug folicular e pigmen-
tação acastanhada evidente na camada basal. Na derme papilar há
alguns vasos dilatados, raros melanófagos e infiltrado inflamatório

perivascular superficial, constituído por linfócitos e histiócitos
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COMENTÁRIO
Eritromelanose folicular faciei et colli (EFFC) é

uma doença pigmentar associada a eritema e
envolvimento do folículo piloso. Primariamente
observa-se nos adolescentes, porém acomete crianças
e adultos jovens, tendo predileção pelo sexo
masculino. A distribuição bilateral é a característica
principal, porém casos unilaterais foram relatados.?
Foi descrita em 1960 por Kitamura e colaboradores
no Japão. Possui origem desconhecida, porém um
componente hereditário (autossômico recessivo)
parece estar implicado em sua gênese.?

Clinicamente apresenta três achados
característicos: eritema demarcado, hiperpigmentação
e pápulas foliculares. A hiperpigmentação acastanhada
delimitada ocorre nas áreas pré-auriculares e maxilares
simetricamente, acometendo também as regiões
cervical e temporal. Associados à alteração pigmentar,
ocorrem eritema e pápulas foliculares.? Em alguns
casos a diascopia evidencia coloração acastanhada pela
compressão das telangiectasias, entretanto a ausência
dessas alterações vasculares não influencia no
diagnóstico da EFFC. Outra característica comum é a
alopecia nas regiões dos pelos velos, o que não ocorre
com tanta frequência nas áreas de pelos terminais,
como barba e couro cabeludo.4 Ceratose pilar
associada nos braços e ombros costuma ser
encontrada, e para alguns autores a EFFC seria uma
variante da ceratose pilar rubra.4,5

Diagnósticos diferenciais incluem atrofodermia
vermiculata, ulerythema ophryogenes, poiquilo-
dermia de Civatte e ceratose pilar.4,6,7 Atrofodermia
vermiculata é caracterizada por atrofia com aspecto
em favo de mel nas regiões malares. Ulerythema
ophryogenes apresenta eritema com alopecia, atrofia
e cicatriz envolvendo as sobrancelhas. Ambas as
condições são diferenciadas da EFFC pela presença de
atrofia e cicatriz.6 Poiquilodermia de Civatte é

observada nas mulheres de meia idade como
discromia reticulada com atrofia e eritema,
acometendo preferencialmente áreas fotoexpostas e
poupando a região submentoniana. A ausência de
pápulas foliculares associada à idade de início e à
distribuição das lesões a diferencia da EFFC. Já a
ceratose pilar da face não apresenta área de
hipercromia bem delimitada, embora eritema possa
ser visto ao redor dos folículos.

A histopatologia não é diagnóstica, porém
revela: hiperceratose, plug folicular, hipercromia
discreta da camada basal e dilatação dos vasos da
derme superficial. Os folículos pilosos são alargados,
com infiltrado inflamatório perianexial.1,3,4

O tratamento não é bem definido, entretanto
deve-se evitar exposição ao sol e outras fontes de luz
ultravioleta, além de utilizar protetor solar.? Vários
ceratolíticos tópicos são usados, incluindo creme de
ureia (10-20%), lactato de amônio a 12%, creme de
tretinoína (0,05-0,1%) e combinações com hidro-
quinona a 4%. Podem-se utilizar peelings de ácido
salicílico a 30%. Os análogos da vitamina D são uma
opção devido ao seu mecanismo regulador da
ceratinização.8 Nos casos graves utilizam-se cursos
intermitentes de isotretinoína oral. Atualmente, o
pulsed dyed laser de 595 nm é opção terapêutica para
atenuar a hiperpigmentação e o eritema.9

A EFFC é uma doença rara para alguns autores,
porém outros a consideram uma entidade sub-
diagnosticada. Devido à raridade ou ao sub-
diagnóstico, menos de 50 casos foram descritos.
Nosso caso, além de apresentar características clínico-
patológicas de EFFC, mostra ceratose pilar acentuada
nos membros superiores e ombros, o que gera
discussão se a EFFC e a ceratose pilar rubra seriam
espectro da mesma doença. �

Resumo: Eritromelanose folicular faciei et colli é uma doença rara, de origem desconhecida, caracterizada
por hiperpigmentação eritêmato-acastanhada e simétrica nas regiões frontal, temporal e malar, associada
com envolvimento do folículo piloso. É comum apresentar ceratose pilar no pescoço e nos ombros. Sua
característica clínica primária é composta pela tríade: eritema (com ou sem telangiectasias), pápulas folicu-
lares discretas e hiperpigmentação acastanhada.
Palavras-chave: Alopecia; Ceratose; Hiperpigmentação

Abstract: Erythromelanosis follicularis faciei et colli is a rare disease of unknown etiology characterized by
symmetric erythematous brownish hyperpigmentation on the frontal, malar and temporal areas associated
with involvement of the pilary follicle. It is common to present pilar keratosis on the shoulders and neck.
The three main clinical characteristics are: erythema (with or without telangiectasias), discrete follicular
papules and brownish hyperpigmentation.
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