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Epidermodisplasia verruciforme: apresentação clínica com
variadas formas de lesões*
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Resumo: Epidermodisplasia verruciforme é uma genodermatose rara caracterizada por infecção dissem-
inada por HPV, de caráter recessivo, com casos ligados ao cromossoma X. É caracterizada clinicamente
por lesões maculares hipo ou hiperpigmentadas, lesões pitiríase versicolor like, verrugas planas e desen-
volvimento precoce de carcinomas cutâneos. Descreve-se um caso de paciente com quadro clínico exu-
berante, apresentando todas as formas de lesões desta doença, inclusive presença de carcinoma
espinocelular agressivo na face. 
Palavras-chave: Carcinoma de células escamosas; Ceratose actínica; Epidermodisplasia verruciforme;
Verrugas

Abstract: Epidermodysplasia verruciformis is a rare inherited skin disorder spread by HPV, with cases
linked to chromosome X. It is characterized by hypo- or hyper-pigmented macular lesions, pityriasis ver-
sicolor-like lesions and an early tendency to develop skin malignancies. We present a case of epider-
modysplasia verruciformis with a variety of lesions such as multiple plane warts, pityriasis versicolor-like
lesions and aggressive squamous cell carcinoma on the face. 
Keywords: Carcinoma, squamous cell; Keratosis, actinic; Epidermodysplasia verruciformis; Warts
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CASO CLÍNICO

INTRODUÇÃO
Epidermodisplasia verruciforme é uma afecção

rara, primeiramente descrita por Lewandowski e Lutz
em 1922, caracterizada por susceptibilidade a infec-
ções por papiloma vírus humano (HPV) betapapiloma-
vírus (HPVs, 5, 8, 9, 12, 14, 15, 17, 19-25). É uma geno-
dermatose rara, autossômica recessiva, com casos liga-
dos ao cromossoma X.1,2 Acredita-se que a susceptibili-
dade seja devido a defeito da imunidade celular.3,4

O exame histopatológico mostra ceratinócitos com
citoplasma amplo e acinzentado e nucleo picnótico.2

Há susceptibilidade anormal à infecção por
diversos tipos de HPV, o que não ocorre habitualmen-
te em indivíduos imunocompetentes. Acredita-se que
isso decorra da inibição seletiva da resposta imune de
linfócitos T frente à infecção pelo HPV, provavelmente
por defeito na apresentação dos antígenos virais na
superfície dos ceratinócitos.2,5,6

O quadro clínico é geralmente iniciado na
infância ou na puberdade, com lesões semelhantes a
verrugas planas, máculas ou pápulas eritematosas
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e/ou hipocrômicas, pitiríase versicolor like e até cera-
tose actínica like, acometendo toda a superfície cutâ-
nea e o períneo.4

As lesões podem tornar-se malignas em aproxi-
madamente 30% dos casos, mais comumente entre a
terceira e a quarta décadas de vida, principalmente
em áreas fotoexpostas, sendo o carcinoma espinoce-
lular o tipo mais frequente, podendo ser agressivo,
inclusive com metástases.1,2,4,5

Descreve-se caso de Epidermodisplasia verruci-
forme em paciente feminina de 35 anos de idade, com
quadro clínico exuberante, lesões polimórficas e pre-
sença de carcinoma espinocelular na face.

RELATO DO CASO
Paciente feminina, 35 anos, com queixa, desde

a infância, de apresentar lesões de pele. Realizou
diversas cirurgias para retirada de carcinomas espino-
celulares na face e membros superiores durante os
últimos 10 anos. Há 3 anos, iniciou com tumoração
na região mandibular direita, com aumento de tama-
nho. Procurou Serviço de Cabeça e Pescoço, sendo
diagnosticado carcinoma espinocelular por meio de
biópsia. Foi realizada exérese com maxilectomia
esquerda. História de consanguinidade entre os pais
(primos de primeiro grau) e de mãe com quadro clí-
nico semelhante. Ao exame dermatológico, apresenta-
va múltiplas lesões disseminadas, algumas em placas
levemente descamativas e hipocrômicas no dorso,
placas normocrômicas planas nos dorsos das mãos,
placas eritematosas com bordas definidas no colo e
abdome e lesões de ceratose actínica na face (Figuras
1, 2, 3 e 4). Sorologia para HIV negativa. Realizada

biópsia de duas lesões de pele distintas (uma amostra
da placa de mão e outra da placa do dorso), que
demonstrou epiderme acantótica com hiperceratose
em toda a espessura da epiderme, áreas permeadas
por células com núcleos de tamanho moderado e cito-
polasma anfófilo com pequenos grânulos (Figuras 5 e
6). Derme preservada. Quadro clínico e histológico
compatível com Epidermodisplasia verruciforme.
Paciente está em uso de retinoides orais, fotoproteção
e acompanhamento no Ambulatório de Dermatologia.

DISCUSSÃO 
A Epidermodisplasia verruciforme é uma geno-

dermatose caracterizada por infecção disseminada por
HPV, sendo considerada o primeiro modelo de carci-
nogênese induzida por vírus no homem.2,4

FIGURA 1:
Lesões eritê-
mato-desca-
mativas,
pitiríase 
versicolor like
no dorso

FIGURA 2: Lesões de verruga plana nas mãos

FIGURA 3: Placas eritematosas com pouca descamação, algumas
acastanhadas no tronco e membros superiores
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Há alterações imunológicas nos portadores
desta doença, sobretudo na imunidade celular.1,6,7 Esta
deficiência parece ser local e específica, o que deter-
mina a geração de várias citocinas que impedem que
o sistema imune reconheça o HPV.2,3,7

Não há preferência por sexo ou raça, podendo
ser esporádica ou familiar.3 É considerada como de
herança autossômica recessiva, embora existam relatos
de possível herança ligada ao X.2,4 No caso clínico rela-
tado, há história de consanguinidade entre os pais da
paciente e mãe acometida com a mesma doença.

A doença, geralmente, tem início na infância. As
apresentações são polimórficas, em geral iniciando-se

com lesões semelhantes a verrugas planas, no dorso
das mãos.4,7,8 Podem surgir máculas e placas hipocrô-
micas, que lembram pitiríase versicolor e lesões seme-
lhantes à ceratose actínica.2,7

A Epidermodisplasia verruciforme pode apresen-
tar-se somente com verrugas planas, associadas aos HPV
não-oncogênicos 3 e/ou 10, denominada de “forma
benigna”, ou expressar-se por lesões polimorfas com
tendência à malignização, associada a múltiplos HPVs (-
alguns oncogênicos, mais comumente 5 e 8), a “forma
maligna”.2,6,9 A presença inicial de verrugas planas,
seguida pelo aparecimento do polimorfismo caracterís-
tico da forma maligna, define a “forma mista”.2,9

A paciente em questão apresentava um quadro
clínico com polimorfismo intenso, com a presença de
todos os tipos de lesões descritas para a
Epidermodisplasia verruciforme, inclusive a transfor-
mação maligna para carcinoma espinocelular pouco
diferenciado na face, caracterizando a “forma maligna”
da doença.

A Epidermodisplasia verruciforme é considera-
da uma condição pré-neoplásica, visto que em 30-50%
dos casos ocorre transformação maligna das lesões,
geralmente em áreas fotoexpostas.2,5,7-10

As opções de tratamento da Epidermodisplasia
verruciforme são limitadas, não existindo, até o
momento, tratamento específico. O tratamento visa
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FIGURA 4:
Lesões de 
ceratose
actínica na
face

FIGURA 5: Anatomopatológico de lesão de mão - Epiderme acantóti-
ca exibindo queratinócitos com citoplasma azulado relacionados à
infecção pelo HPV, típicos da Epidermodisplasia verruciforme.
Hematoxilina-eosina aumento de 200x 

FIGURA 6: A - Anatomopatológico de CEC da face - À esquerda, epi-
derme ulcerada mostrando queratinócitos intensamente atípicos e
diceratósicos por toda a sua espessura e invadindo a derme super-
ficial. Hematoxilina-eosina aumento de 100x
B - Detalhe da lesão mostrando queratinócitos com citoplasma azu-
lado, próprios da Epidermodisplasia verruciforme com pleomorfis-
mo celular. Hematoxilina-eosina aumento de 400x

A

B
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principalmente a impedir a progressão de lesões
benignas para malignidade. Deve-se orientar a foto-
proteção desde a infância. O uso de derivados de vita-
mina A é descrito e recomendado.1,2,4 O uso de cimeti-
dina apresentou bons resultados e poucos efeitos
colaterais.1,11 Os retinoides orais têm sido utilizados no
tratamento de EV, mas seus efeitos são, na maioria das
vezes, reversíveis após a descontinuação do tratamen-
to. Estes medicamentos podem exercer vários efeitos

benéficos, incluindo ação antiviral e antiproliferativa
das células tumorais.6,9,11-15 Interferons têm sido utiliza-
dos de forma eficaz para o tratamento de verrugas em
EV, por seu mecanismo de ação antiviral e pela capaci-
dade de inibir o crescimento de células malignas e de
estimular a natural killer e células T.6,12,13 Aos pacientes,
deve-se indicar aconselhamento genético e acompa-
nhamento dermatológico frequente.1,2,4 �

12. Majewski S, Jablonska S. Epidermodysplasia verruciformis as a model of human
papillomavirus - induced genetic cancer of the skin. Arch Dermatol. 
1995;131:1312-8.

13.  Iraji F, Faghihi G. Epidermodysplasia verruciformis: association with isolated IgM 
deficiency and response to treatment with acitretin. Clin Exp Dermatol. 2000;25:41-3.

14. Gubinelli E, Posteraro P, Cocuroccia B. Epidermodysplasia verruciformis with 
multiple mucosal carcinomas treated with pegylated interferon alfa and acitretin. 
J Dermatolog Treat. 2003;14:184-8.

15. Gül U, Kiliç A, Gönül M, Cakmak SK, Bayis SS.  Clinical aspects of epidermodys-
plasia verruciformis and review of the literature. Int J Dermatol. 2007;46:1069-72.

An Bras Dermatol. 2011;86(4Supl1):S57-60.


