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HISTÓRIA DA DOENÇA
Mulher parda, 74 anos, multípara (Gesta10;

Para10), há 16 anos com lesão de pele no abdômen,
ocasionalmente pruriginosa. Ao exame físico, apre-
sentava duas placas periumbilicais de limites irregula-
res, coloração amarelada e aspecto reticular, de apro-
ximadamente cinco a 6cm de diâmetro, com áreas
constituídas por pápulas eritêmato-ceratósicas
(Figura 1). Ausência de outras lesões no restante do
tegumento. Hipertensão arterial há 21 anos, em uso
de captopril e AAS. Diabetes melito tipo 2, insulino-
dependente há 18 anos. 

Ao exame histopatológico da placa supra-

umbilical, observa-se derme reticular com fibras con-
juntivas basofílicas (calcificadas) e irregulares em
grande número (Figura 2), além de área de hiperpla-
sia epidérmica, com eliminação de fibras elásticas
através de canal repleto de ceratina e restos de célu-
las inflamatórias (Figura 3).

COMENTÁRIOS
O pseudoxantoma elástico perfurante perium-

bilical (PEPP) é defeito adquirido e localizado do
tecido elástico, que ocorre na região periumbilical
geralmente de mulheres multíparas, especialmente
da raça negra, por volta da quinta década de vida.1,2

É também conhecido por elastose calcificante perfu-
rante, sendo caracterizado clinicamente por placas
amareladas de superfície irregular e consistência
frouxa, bem circunscritas, arredondadas ou de
aspecto reticulado, cujo diâmetro varia de dois a
15cm, com pápulas ceratósicas dispersas em sua
superfície.1-4 A princípio são assintomáticas ou leve-
mente pruriginosas e evoluem por meses ou anos.
Com a resolução, deixam área hiperpigmentada com
centro irregular, grosseiro e inelástico. Durante a
fase de “perfuração”, um material necrótico prove-
niente da derme pode ser extraído mediante com-
pressão de lesões individuais.1 Estresse mecânico
tem sido sugerido como importante fator na patogê-
nese desse distúrbio, uma vez que o PEPP é observa-
do predominantemente em mulheres multíparas,
em pacientes com ascite grave ou com história de
cirurgia abdominal, e em indivíduos com predispo-
sição genética para pseudoxantoma elástico.1,2
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FIGURA 1: Duas placas com limites irregulares, coloração 
amarelada e aspecto reticular ao redor do umbigo, com diâmetro

entre cinco e 6cm, área papulosa eritêmato-ceratósica e linear 
na região infra-umbilical
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Também foi relatado em pacientes com insuficiência
renal crônica dependentes de diálise, sugerindo que
o metabolismo anormal de cálcio e fosfato poderia
ser fator predisponente para o desenvolvimento da
doença.1,3 Histologicamente, o PEPP se caracteriza
pela presença de fibras elásticas basofílicas, calcifica-
das e irregulares na derme reticular que são elimina-
das através da epiderme.2 Alguns sugeriram enqua-
drá-lo como uma forma cutânea localizada do pseu-
doxantoma elástico, que seria adquirido e não apre-
sentaria comprometimento sistêmico.1,3,4 O pseudo-
xantoma elástico clássico (PXE) é distúrbio hereditá-
rio do tecido elástico com heterogeneidade genéti-
ca, caracterizado por degeneração e calcificação das
fibras elásticas nos sistemas ocular, cutâneo e car-
diovascular.3,5

O diagnóstico diferencial clínico deve conside-
rar o granuloma anular, o líquen simples crônico, o
líquen plano, a sarcoidose e a estria gravídica. Histo-

logicamente, o PEPP poderia ser indistinguível do
pseudoxantoma elástico clássico, não fosse a elimi-
nação transepidérmica de fibras elásticas anormais
no PEPP e a localização preferencial do PXE nas
dobras do pescoço e axilas, que adquirem o aspecto
de “pele de galinha”. A elastose perfurante serpigino-
sa pode ser diferenciada pela configuração anular,
serpiginosa ou policíclica das lesões, com localização
preferencial no pescoço ou nos membros superiores,
além do fato de as fibras elásticas alteradas e elimina-
das pela epiderme não serem calcificadas. Além
disso, devem-se considerar outras dermatoses “per-
furantes” na diagnose diferencial histológica, como o
granuloma anular perfurante, a foliculite perfurante
e a doença de Kyrle. 

Várias modalidades terapêuticas têm sido pro-
postas para a PEPP, como corticóides locais e sistêmi-
cos, nitrogênio líquido, tretinoína e luz ultravioleta,
entre outros,4 havendo relato de casos que tiveram
resolução espontânea.1 �

FIGURA 2: Fibras conjuntivas basofílicas, calcificadas e irregulares
na derme reticular (HE, 100x)

FIGURA 3: A: corte histológico da área papulosa, notando-se hiper-
plasia epidérmica com tampão ceratósico, infiltrado inflamatório
mononuclear e fibras conjuntivas alteradas na derme superficial e
média (HE, 100x); B: fibras elásticas irregulares na derme e interi-

or da epiderme, em processo de eliminação (Weigert, 100x)
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Prezado(a) colega,
A seção “Qual o seu Diagnóstico?” procura apresentar casos clínicos que possam vir a questionar o

diagnóstico final da doença. Se você tem algum artigo que se enquadre nesta seção, contribua com os
Anais Brasileiros de Dermatologia, enviando-o para o nosso endereço:
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Resumo: Pseudoxantoma elástico perfurante periumbilical é distúrbio adquirido do tecido
elástico, que acomete mulheres multíparas. Apresenta-se um caso dessa condição em mulher
de 74 anos (G10, P10) mostrando placa amarelada de aspecto reticular com áreas constituí-
das por pápulas eritêmato-ceratósicas. A histologia demonstra derme reticular com fibras con-
juntivas basofílicas e irregulares, além de área de hiperplasia epidérmica, com eliminação de
fibras elásticas através de canal repleto de ceratina.
Palavras-chave: Paridade; Pseudoxantoma elástico; Umbigo

Abstract: Periumbilical perforating pseudoxanthoma elasticum is an acquired disorder of
the elastic tissue found most frequently in multiparous women. A case of this condition is
reported for a 74 year-old woman (G10, P10) showing yellow, reticulated plaque with
erithematous and keratotic papules. Histology shows reticular dermis with irregular
basophilic conjunctive fibers, as well as epidermal hyperplasia and elastic fibers elimina-
tion through keratotic channels.
Keywords: Parity; Pseudoxanthoma Elasticum; Umbilicus
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