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Psoríase pustulosa linear X Nevil - Relato de caso*

Linear pustular psoriasis X ILVEN - Case report*
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Resumo: A psoríase pustulosa linear (PPL) e o nevo epidérmico verrucoso inflamatório linear
(Nevil) possuem características clínicas e histopatológicas semelhantes, o que enfatiza a
importância da tentativa de distinção entre essas duas patologias a partir de aspectos clínico
e laboratorial auxiliares. Relata-se o caso de uma mulher com 24 anos, que apresentou lesões
eritêmato-descamativas pruriginosas, com distribuição linear unilateral (lado esquerdo do
corpo). O exame clínico e os estudos histopatológicos sugeriram o diagnóstico de psoríase
pustulosa linear, com um ano de evolução e resistente à corticoterapia.
Palavras-chave: Imuno-histoquímica; Nevo; Psoríase

Abstract: Linear pustular psoriasis (LPP) and inflamamatory linear verrucous epidermal
nevus (ILVEN) possess overlapping clinical and histopathological characteristics, which
emphasizes the importance of the attempt to distinguish between these two pathologies,
based on clinical and ancillary laboratory data. Here we report the case of a 24-year-old
woman, who presented with erythematous-desquamative, pruritic lesions, with a linear
unilateral distribution (left side of the body). Clinical examination and histopathological
studies suggested the diagnosis of linear pustular psoriasis, with one year of evolution, and
resistant to steroid therapy.    
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INTRODUÇÃO
A psoríase pustulosa linear (PPL) é aceita por

alguns como entidade distinta do nevo epidérmico
verrucoso inflamatório linear (Nevil).1-3 Outros ques-
tionam sua existência, considerando os casos encon-
trados Nevil ou decorrentes de efeitos isomórficos a
partir de nevos epidérmicos preexistentes.4 A PPL é
descrita como sendo de ocorrência rara.1,2

A distinção entre PPL e Nevil é descrita na
literatura como difícil, quer seja feita clinicamen-
te, quer com bases histopatológicas, sendo,
segundo alguns autores, até impossível utilizan-
do-se apenas esses recursos. A imuno-histoquími-
ca pode ter utilidade na diferenciação entre essas
duas entidades.5,6

RELATO DO CASO
Paciente do sexo feminino, 24 anos, apresenta-

va placas eritêmato-descamativas pruriginosas na
axila esquerda há um ano, sendo medicada com cor-
ticosteróides e antifúngicos tópicos sem melhora. As
lesões progrediram para o hemitórax, abdômen e
membro superior esquerdo, e foram acompanhadas
por prurido intenso, por vezes com pústulas, não
ultrapassando a linha média. Houve piora substancial
do quadro quando tratada com 20mg de prednisona
ao dia. Procurou então este serviço, apresentando ao
exame dermatológico, na face interna de braço, axila,
mama e abdômen à esquerda, placas eritêmato-desca-
mativas centradas por pústulas, por vezes com distri-
buição linear, de dimensões variáveis e por vezes con-
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fluentes, com aumento de temperatura e dor nas
lesões (Figuras 1: A e B).

Os exames complementares realizados foram:
hemograma = 12.900 leucócitos/mm3 (sem desvio) e
velocidade de hemossedimentação= 40 mm/h (VN= 0
a 20 mm/h), estando os demais – FAN, PPF, urina I, cál-
cio, sódio, potássio, uréia, creatinina, glicemia , β-hCG,
TGO, TGP, gama-GT, FA, TP, ASLO, baciloscopia e cultu-
ra de secreção obtida das pústulas – sem alterações.

A paciente encontra-se em acompanhamento
ambulatorial, tendo feito nos últimos dois meses uso
de dapsona, na dose de 100mg/dia, obtendo melhora
gradual das lesões, mas com persistência das lesões
em disposição linear (Figuras 2: A e B e Figura 3).
Optou-se por manutenção do esquema terapêutico
por mais alguns meses, com acompanhamento clíni-
co e laboratorial. Havendo persistência das lesões
lineares, novas propostas terapêuticas serão imple-
mentadas com a concordância da paciente.

Os achados histopatológicos de biópsias reali-
zadas em mama e axila esquerdas foram compatíveis
com psoríase pustulosa (Figuras 4 e 5).

DISCUSSÃO
Em 1896, a terminologia de nevo epidérmico

verrucoso inflamatório linear (Nevil) foi proposta por
Unna.7 A partir daí, sucederam-se relatos de lesões
lineares verrucosas inflamatórias e pruriginosas.8,9 Em
1971, Altman & Mehregan4 estudaram 25 casos com-
patíveis com o diagnóstico de Nevil e propuseram cri-
térios clínicos (Quadro 1). A aparência histopatológi-
ca psoriasiforme descrita por esses autores, foi revis-
ta por Dupré & Christol,10 identificando característi-
cas histopatológicas específicas e não específicas.
Como características histopatológicas específicas

foram descritas: alternância entre hipergranulose
associada com áreas de ortoqueratose sobrejacente e
agranulose associada com áreas de paraqueratose.
Como características não específicas foram descritas:
papilomatose, acantose e infiltrado linfomonocitário
crônico perivascular e dérmico. Estes últimos acha-
dos também podem ser vistos na psoríase.
Infelizmente, os critérios clínicos e anatomopatológi-
cos propostos falham em situações em que exista
grau importante de superposição entre o Nevil e a
PPL. Achados do Nevil podem ser encontrados na
psoríase; em contrapartida, os microabscessos de
Munro tidos como critérios característicos da psoría-
se podem ser vistos ocasionalmente no Nevil e em
outras patologias.6

Sendo assim, novas tentativas foram implemen-
tadas na busca de elucidação diagnóstica. Adrian and
Baden,11 mediante análise eletroforética de proteínas
da epiderme em gel de lauril sulfato de poliacrilamida
(SLS-PAGE), demonstraram diferenças de padrões ele-
troforéticos em paciente com psoríase de difícil diag-
nóstico. Posteriormente, usando esse mesmo princí-
pio Bernhard et al.3 demonstraram, em quatro casos
de Nevil, padrões distintos do encontrado na pele nor-
mal e na psoríase. Ao se analisarem os padrões eletro-
foréticos nesses pacientes com Nevil, não foi encontra-
do um padrão único característico para este último,
demonstrando que pode existir variação caso a caso.

Em estudo imuno-histoquímico realizado por
Jong et al.6 foram também observadas diferenças
entre Nevil e psoríase. Tais diferenças foram demons-
tradas na utilização de marcadores específicos dirigi-
dos contra elastase, presente em polimorfonucleares;
contra queratina 16, presente na epiderme hiperpro-
liferativa; contra queratina 13 ausente na pele huma-
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FIGURA 1: (A) Placas eritêmato-descamativas com inúmeras pústulas,
restritas ao lado esquerdo do corpo (B) À esquerda, lesões 

lineares que se estendem da região mamária ao braço 

A B A B
FIGURA 2: Melhora das lesões após introdução da dapsona
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FIGURA 3:
Em maior
detalhe, 
placas de
aspecto zos-
teriforme 
na axila
esquerda
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na adulta; e contra queratina 10, presente nas células
epidérmicas diferenciadas. No Nevil foi identificada
diminuição relativa de polimorfonucleares neutrófi-
los, padrão focal antiqueratina 16 e distribuição
homogênea de antiqueratina 10. Na psoríase, a ocor-
rência de células elastase-positivas foi mais significati-
va, com padrão homogêneo de antiqueratina 16 e
padrão focal ou diminuído de antiqueratina 10,
demonstrando-se diferenças imuno-histoquímicas
entre essas duas entidades. Foi, aliás, discutido pelos
autores a possibilidade de que a não-resposta ao tra-
tamento antipsoriático aplicado ao Nevil seria decor-
rente da relativa ausência de polimorfonucleares neu-
trófilos encontrada neste último.

Outro estudo imuno-histoquímico mais recente,
realizado por Ginarte et al.,5 utilizou a involucrina,
pelo fato de ela representar um marcador de diferen-
ciação epidérmica, sendo um dos primeiros precurso-
res protéicos do envelope corneificado, servindo como
possível método auxiliar na distinção entre o Nevil e a
PPL. Na pele normal, a involucrina está presente na
porção superior da epiderme, incluindo a camada gra-
nulosa, enquanto na psoríase ela é detectada em níveis
mais profundos, suprabasais. No Nevil, a involucrina
está aumentada nas regiões ortoqueratósicas, mas está
deficiente em regiões de paraqueratose, diferindo do
que é observado na paraqueratose da psoríase, em que
a maioria dos queratinócitos suprabasais expressa a
involucrina.5,12,13 A diferença diagnóstica entre o Nevil e
a PPL é muito importante, pois permite melhor defini-
ção de conduta terapêutica. Enquanto na PPL é descri-
to algum grau de resposta; no Nevil, a regra coonsiste
na persistência das lesões e na resistência às mais diver-
sas modalidades terapêuticas.4

Uma possível explicação para a disposição
linear encontrada na psoríase foi sugerida por
Happle,14 ao propor que a linearidade encontrada se
deve ao fenômeno de crossing over (recombinação
cromossômica) durante etapa precoce da embriogê-
nese, com troca de material seqüencial genético em
uma célula somática, permitindo que um rearranjo
genético pudesse predispor à psoríase. Nesse contex-
to, células cutâneas derivadas dessa precursora altera-
da poderiam apresentar padrão de desenvolvimento
embriológico seguindo conformação linear, por meca-
nismo semelhante ao que ocorre com as linhas de

Blaschko.14 Além disso, entendendo a psoríase como
enfermidade de influência poligênica, para que ocorra
sua expressão é fundamental que outros fatores des-
conhecidos estejam presentes, incluindo possivelmen-
te determinantes ambientais. Ao propor esse conceito,
o autor sugere que ele possa servir como explicação
plausível para as seguintes características encontradas
na psoríase linear: (I) não-hereditariedade, (II) padrão
de distribuição linear correspondente a muitos outros
distúrbios em mosaico observados, (III) possibilidade
de coexistência entre a forma comum e a linear, (IV)
razão de as lesões psoriáticas serem mais proeminen-
tes na forma linear do que na vulgar.15

No caso descrito, os componentes favoráveis
ao diagnóstico de PPL foram: idade da paciente, dis-
tribuição unilateral e preferencial no lado esquerdo
do corpo, ausência de lesões névicas prévias, presen-
ça de outras pústulas não lineares, achados histopato-
lógicos típicos de psoríase pustulosa nas lesões linea-
res, piora com uso de corticoterapia oral e melhora
razoável com uso de dapsona.

Tendo em vista as considerações abordadas
baseadas em estudos prévios, considerou-se o exame
imuno-histoquímico, quando de fácil acesso aos mar-
cadores apropriados, importante recurso comple-

QUADRO 1: Critérios diagnósticos de Nevil segundo Altman e Mehregan

1. Idade precoce de aparecimento (75% dos casos com aparecimento antes dos cinco anos e 50% dos casos antes dos 
seis meses de vida)

2. Predominância em mulheres na proporção 4:1
3. Lado esquerdo mais comumente afetado
4. Prurido
5. Aspecto psoriasiforme
6. Persistência e resistência terapêutica
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mentar no diagnóstico diferencial entre o Nevil e a
PPL. Para esse caso entrou-se em contato com os
maiores laboratórios do país, públicos e privados
(que também têm convênio com serviços laborato-
riais no exterior), vinculados ou não com instituições
de ensino superior, na tentativa de realizar o estudo
imuno-histoquímico. Os patologistas responsáveis
pela imuno-histoquímica desses laboratórios informa-
ram que não dispunham dos marcadores específicos.
Obtiveram-se informações de que os custos envolvi-

dos na aquisição desses marcadores eram extrema-
mente altos, não se justificando tal compra apenas
como tentativa de elucidação de um único caso.

Ainda assim, julgou-se que esta apresentação
clínica e a síntese pertinente de novos métodos diag-
nósticos descritos suplantam a impossibilidade de
realização da imuno-histoquímica. A elaboração deste
relato justifica-se pela raridade diagnóstica e pela
breve revisão da literatura quanto às possibilidades
diagnósticas auxiliares.                                           �
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FIGURA 4: Dermatite psoriasiforme com pústula espongiforme 
de Kogoj (HE, 40x)

FIGURA 5: (A) Pústula espongiforme de Kogoj com polimorfonu-
cleares neutrófilos permeando os queratinócitos da superfície da

epiderme. Notam-se vasos capilares dilatados e tortuosos 
encostando na cúpula papilar. (HE, 100x) (B) Em destaque a 

pústula espongiforme de Kogoj (HE, 400x)
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