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Caso para diagnéstico
Case for diagnosis
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HISTORIA DA DOENCA

Homem de 23 anos notou o surgimento de
“carocos” no pescoco ha cinco anos, com aumento
progressivo no ndmero dessas lesdes nas regioes
intero-superior do térax e inguinal, algumas
evoluindo para lesoes eritematosas com drenagem de
conteddo amarelado e com odor forte. Negava
sintomas sistémicos. Antecedentes: negava lesoes
semelhantes em familiares. Ao exame apresentava
les6es papulo-nodulares de 0,5 a 2,0 cm, de coloracao
amarelada ou da cor da pele, principalmente na
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FIGURA 1: LesOes papulo-nodulares, da cor da pele ou
de tom amarelado, de 0,5 a 2,0 cm, localizadas no
pescoco e na regido dntero-superior do térax

FIGURA 3: Parede cistica revestida por um epitélio pavi-
mentoso estratificado tipico, cuja camada coérnea
mostra aspecto ondulado, refringente e fortemente
eosinofilico. Essas caracteristicas sio observadas nos
ductos das glindulas sebiaceas (HE, 1.000x)
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porg¢io antero-superior do térax, regido cervical
lateral (Figura 1) e regido inguinal bilateral. Exame
histopatolégico de fragmento de pele retirado da
regiao anterior do térax demonstrava a presenga de
formacgao cistica na derme com glindula sebacea em
sua parede (Figura 2) e revestida por epitélio
pavimentoso estratificado tipico cuja camada cérnea
mostrava aspecto ondulado, refringente e fortemente
eosinofilico (Figura 3). Exames laboratoriais sem
alteragoes.

FIGURA 2: A.

-~ Formagao cistica
' localizada na
derme (HE, 40x);
B. Formacao
cistica com
glindula sebicea
na parede

(HE, 100x)
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COMENTARIOS

Esteatocistoma multiplo (EM) é um raro
transtorno genético que se caracteriza por multiplos
cistos dérmicos de tamanho varidvel e assintomaticos."*’
Sua etiopatogenia permanece obscura, porém existem
varias teorias para sua origem, tais como: os EMs sao
resultados de cistos sebiaceos de retencao; tém natureza
nevoide ou hamartomatosa; ou sio uma variedade de
cisto dermoide.”

As lesoes sio comumente encontradas na regido do
tronco e nas extremidades proximais, embora outros
locais também sejam descritos, como axilas, vulva, regiao
central do torax e regido inguinal (comum em mulheres).’
Em outras regioes, como face e couro cabeludo, as lesoes
sd0 raramente encontradas.” Apresentam um crescimento
lento e um contetdo que pode ser liquido ou cremoso.'
Embora a maioria das lesdes sejam assintomadticas,
algumas delas podem inflamar e supurar.’

Os diagnodsticos diferenciais incluem virias
doengas: acne conglobata ou nddulo-cistica,
hidroadenite supurativa, cisto dermoide, milia, cisto
piloso, cisto mixoide e pseudofoliculite da barba."

A doenga comeca na adolescéncia ou no inicio da
idade adulta e incide igualmente em ambos 0s sexos.
Tem carater autossOmico dominante, embora varios
casos esporadicos tenham sido descritos."? Tem sido
associada com paroniquia congénita tipo 2, liquen plano
hipertréfico, hidroadenite supurativa, acroceratose
verruciforme e hipo-hidrose."’

A mutacdo da queratina 17, uma proteina
encontrada em diversas estruturas epiteliais, tais como
leito ungueal, foliculos pilosos e glindulas sebaceas, tem
sido implicada na génese do esteatocistoma familiar,
bem como da paroniquia congénita tipo 2. Nos casos

esporddicos nao foi encontrada essa mutacio, o que
sugere um cariter multifatorial dessa doenca.”

Histologicamente, os esteatocistomas siao cistos
dérmicos revestidos por epitélio pavimentoso
estratificado tipico, cuja camada cOrnea mostra aspecto
ondulado, refringente e fortemente eosinofilico.
Glandulas sebiceas geralmente estio presentes na parede
do cisto e pelos podem ocorrer em sua cavidade."*

As opcoes de tratamento sSA0 escassas € poucas
tém um resultado satisfatorio."”” Embora essa condigio
ndo represente uma ameaga a saude do individuo,
frequentemente é um problema cosmético, justificando
assim o tratamento. A aspira¢io por agulha proporciona
uma diminui¢io do tamanho das lesdes, entretanto o
resultado persiste apenas por alguns meses.” A excisao
cirargica, realizada por varias técnicas, também ¢é
descrita.' Injecio de corticoide intralesional e incisio
com drenagem siao boas opgoOes para as lesoes
inflamadas.” A isotretinoina é conhecida por possuir
propriedades anti-inflamatérias e por esse motivo ¢é
indicada para as lesoes supuradas, porém com recidivas
em alguns casos.”” A associacio de isotretinoina e
crioterapia em lesdes ndo supuradas mostrou boa
resposta clinica e cosmética. A crioterapia e a
dermabrasio também podem ser utilizadas, mas
mostraram resultados limitados, além de deixarem
cicatriz residual.” O uso do laser de CO, é uma técnica
ideal para o tratamento de lesdes multiplas e/ou
localizadas em areas esteticamente importantes, como a
face, por nao necessitar de anestesia, tratar as lesdes em
sessio Unica e ser um procedimento minimamente
invasivo, apresentando cura rdpida, bons resultados
estéticos e baixa porcentagem de recidivas." a

Resumo: Esteatocistoma multiplo é um raro transtorno genético autossdmico dominante que se caracteriza por mualtiplos cistos dér-
micos de tamanho variavel e assintomaticos. Descreve-se o caso de um paciente do sexo masculino, de 23 anos, com quadro clinico e

evolutivo tipicos dessa desordem.
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Abstract: Steatocystoma multiplex is a rare genetic disorder, autosomal dominant, that is characterized by multiple asympto-
matic dermal cysts which vary in size. It is described here the case of a 23 year-old male patient with a typical clinical and evo-

lutional progression of this disease.
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