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Qual o seu diagnodstico?

Caso para diagnostico’
Case for diagnosis

Fernanda H. M. de Souza’
Mauricio Shigueru Sato’

HISTORIA DA DOENCA

Mulher parda, 74 anos, multipara (GestalO;
Paral0), hi 16 anos com lesio de pele no abdémen,
ocasionalmente pruriginosa. Ao exame fisico, apre-
sentava duas placas periumbilicais de limites irregula-
res, coloracao amarelada e aspecto reticular, de apro-
ximadamente cinco a 6cm de didmetro, com dareas
constituidas por pdapulas eritémato-ceratdsicas
(Figura 1). Auséncia de outras lesdes no restante do
tegumento. Hipertensao arterial ha 21 anos, em uso
de captopril e AAS. Diabetes melito tipo 2, insulino-
dependente ha 18 anos.

Ao exame histopatolégico da placa supra-

iy

FIGURA 1: Duas placas com limites irregulares, coloracio
amarelada e aspecto reticular ao redor do umbigo, com didmetro
entre cinco e 6¢cm, drea papulosa eritémato-ceratésica e linear
na regiao infra-umbilical
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umbilical, observa-se derme reticular com fibras con-
juntivas basofilicas (calcificadas) e irregulares em
grande numero (Figura 2), além de area de hiperpla-
sia epidérmica, com eliminacio de fibras elasticas
através de canal repleto de ceratina e restos de célu-
las inflamatérias (Figura 3).

COMENTARIOS

O pseudoxantoma elastico perfurante perium-
bilical (PEPP) é defeito adquirido e localizado do
tecido eldstico, que ocorre na regiao periumbilical
geralmente de mulheres multiparas, especialmente
da raca negra, por volta da quinta década de vida."?
E também conhecido por elastose calcificante perfu-
rante, sendo caracterizado clinicamente por placas
amareladas de superficie irregular e consisténcia
frouxa, bem circunscritas, arredondadas ou de
aspecto reticulado, cujo didmetro varia de dois a
15cm, com papulas ceratésicas dispersas em sua
superficie."" A principio sdo assintomiticas ou leve-
mente pruriginosas e evoluem por meses ou anos.
Com a resolucido, deixam area hiperpigmentada com
centro irregular, grosseiro e ineldstico. Durante a
fase de “perfuracao”, um material necrético prove-
niente da derme pode ser extraido mediante com-
pressio de lesoes individuais.' Estresse mecinico
tem sido sugerido como importante fator na patoge-
nese desse disturbio, uma vez que o PEPP é observa-
do predominantemente em mulheres multiparas,
em pacientes com ascite grave ou com histéria de
cirurgia abdominal, e em individuos com predispo-
sicio genética para pseudoxantoma eldstico."”
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FIGURA 2: Fibras conjuntivas basofilicas, calcificadas e irregulares
na derme reticular (HE, 100x)

Também foi relatado em pacientes com insuficiéncia
renal cronica dependentes de didlise, sugerindo que
o metabolismo anormal de calcio e fosfato poderia
ser fator predisponente para o desenvolvimento da
doenga."” Histologicamente, o PEPP se caracteriza
pela presenca de fibras elasticas basofilicas, calcifica-
das e irregulares na derme reticular que sao elimina-
das através da epiderme.’ Alguns sugeriram enqua-
dra-lo como uma forma cutinea localizada do pseu-
doxantoma elastico, que seria adquirido e nao apre-
sentaria comprometimento sistémico."”” O pseudo-
xantoma elastico cldssico (PXE) ¢é disturbio heredita-
rio do tecido eldstico com heterogeneidade genéti-
ca, caracterizado por degeneraciao e calcificacao das
fibras eldsticas nos sistemas ocular, cutineo e car-
diovascular.”’

O diagnostico diferencial clinico deve conside-
rar o granuloma anular, o liquen simples crénico, o
liquen plano, a sarcoidose e a estria gravidica. Histo-
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FIGURA 3: A: corte histologico da area papulosa, notando-se hiper-

plasia epidérmica com tampao ceratosico, infiltrado inflamatério

mononuclear e fibras conjuntivas alteradas na derme superficial e

média (HE, 100x); B: fibras eldsticas irregulares na derme e interi-
or da epiderme, em processo de eliminacao (Weigert, 100x)

logicamente, o PEPP poderia ser indistinguivel do
pseudoxantoma elastico cldssico, nao fosse a elimi-
nagao transepidérmica de fibras elasticas anormais
no PEPP e a localizagao preferencial do PXE nas
dobras do pescocgo e axilas, que adquirem o aspecto
de “pele de galinha”. A elastose perfurante serpigino-
sa pode ser diferenciada pela configuracio anular,
serpiginosa ou policiclica das les6es, com localizacao
preferencial no pescoco ou nos membros superiores,
além do fato de as fibras elasticas alteradas e elimina-
das pela epiderme nio serem calcificadas. Além
disso, devem-se considerar outras dermatoses “per-
furantes” na diagnose diferencial histolégica, como o
granuloma anular perfurante, a foliculite perfurante
e a doenca de Kyrle.

Varias modalidades terapéuticas tém sido pro-
postas para a PEPP, como corticéides locais e sistémi-
cos, nitrogénio liquido, tretinoina e luz ultravioleta,
entre outros,’ havendo relato de casos que tiveram
resolucgio espontinea.’' a



Caso para diagnéstico

Resumo: Pseudoxantoma elastico perfurante periumbilical é distirbio adquirido do tecido
elastico, que acomete mulheres multiparas. Apresenta-se um caso dessa condicio em mulher
de 74 anos (G10, P10) mostrando placa amarelada de aspecto reticular com dreas constitui-
das por papulas eritémato-ceratosicas. A histologia demonstra derme reticular com fibras con-
juntivas basofilicas e irregulares, além de area de hiperplasia epidérmica, com eliminagao de
fibras elasticas através de canal repleto de ceratina.

Palavras-chave: Paridade; Pseudoxantoma elastico; 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
basophbilic conjunctive fibers, as well as epidermal hyperplasia and elastic fibers elimina-
tion through keratotic channels.
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Prezado(a) colega,

A secao “Qual o seu Diagnostico?” procura apresentar casos clinicos que possam vir a questionar o
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diagnostico final da doenca. Se vocé tem algum artigo que se enquadre nesta secdo, contribua com os
Anais Brasileiros de Dermatologia, enviando-o para o nosso endereco:
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