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Poroceratose superficial disseminada num doente com
colangiocarcinoma: manifestacao paraneoplasica?
Disseminated superficial porokeratosis in a patient with cholangiocarcinoma:

a paraneoplastic manifestation?
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Resumo: As poroceratoses compreendem um grupo de doengas da queratinizagao epidérmica, hereditarias
ou adquiridas, caracterizadas histologicamente pela presenga de lamela cornoide. A variante clinica desig-
nada por poroceratose superficial disseminada tem sido descrita na literatura, associada a estados de
imunossupressao, como transplantacio de 6rgaos, terapéuticas imunossupressoras e infeccoes. A sua asso-
ciacio a neoplasias sélidas foi raramente descrita na literatura, estando publicados apenas 5 casos.
Descrevemos o caso clinico de um paciente que desenvolveu, subitamente, lesbes de poroceratose superfi-
cial disseminada, concomitantemente ao diagndstico de um colangiocarcinoma.
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Abstract: Porokeratosis refers to a group of hereditary or acquired disorders of epidermal keratinization
and is characterized histologically by the presence of a cornoid lamella. The clinical variant referred to as
disseminated superficial porokeratosis has been described in the literature in association with immuno-
suppressive conditions that include organ transplant, infections and immunosuppressive treatments. The
association of disseminated superficial porokeratosis with solid organ malignancies has seldom been
described, only 5 such cases having been published. The present report refers to a patient with lesions of
disseminated superficial porokeratosis of sudden onset shortly before diagnosis of a cholangiocarcinoma.
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INTRODUCAO

As poroceratoses constituem um grupo de A poroceratose superficial disseminada (PSD)
doengas, hereditarias ou adquiridas, caracterizadas tem sido descrita em associagio com estados de
por alteragio da queratinizagio epidérmica. imunossupressio, como transplantes de o6rgaos,
Manifestam-se clinicamente por lesdes anulares de terapéuticas imunossupressoras, infeccoes e
bordo hiperqueratésico e centro atrofico e neoplasias hematopoiéticas.”> No entanto, a sua
histologicamente pela presenga de lamela cornoide. associacao a neoplasias solidas é rara estando

Foram reconhecidas seis variantes clinicas': 1) descritos na literatura apenas 5 casos."*
poroceratose de Mibelli; 2) poroceratose superficial E descrito o caso clinico de um doente que
disseminada; 3) poroceratose actinica superficial desenvolveu, subitamente, lesdes de poroceratose
disseminada; 4) poroceratose palmo-plantar superficial disseminada, quando do diagnéstico de
disseminada; 5) poroceratose linear e 6) poroceratose colangiocarcinoma e considerada a hipdotese de se
punctata. tratar de uma manifestagao paraneoplasica.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino de 80 anos, com
histéria de cardiopatia isquémica e hipertensao
essencial, internado por colangiocarcinoma em
estadio avancado, de diagnodstico recente, cerca de 2
semanas, altura em que desenvolveu dor abdominal e
ictericia.

Durante a hospitalizagao, foi referenciado ao
Servico de Dermatologia para avaliacio de lesoes
cutineas, ligeiramente pruriginosas, distribuidas por
todo o tegumento cutineo, que haviam surgido de
forma subita e disseminada, cerca de 1 més antes do
aparecimento dos sinais e sintomas relacionados com
a neoplasia.

Ao exame fisico, observavam-se multiplas
papulas e placas eritemato-acastanhadas, redondas,
bem delimitadas, de bordo ligeiramente elevado e
hiperqueratdsico, de centro atréfico, envolvendo
areas foto-expostas e nio foto-expostas (Figura 1).

O exame histopatolégico do bordo queratésico
da lesao demonstrou a presenca de lamela cornoide e
queratinécitos disqueratdsicos, compativel com o
diagnostico de poroceratose (Figura 2).

Gragas ao estagio avancado da neoplasia, foi
realizado apenas tratamento paliativo, com drenagem
biliar transhepatica percutinea, tendo-se observado
progressao da dermatose até o doente falecer,
passados 2 meses.

DISCUSSAO

Acredita-se que o desenvolvimento de lesoes de
poroceratose dependa da interac¢io de factores
genéticos e exodgenos, resultando na expansao
periférica de um clone mutante de queratindcitos.

A poroceratose superficial disseminada tem
sido descrita associada a estados de imunossupressao,

FIGURA 1: LesOes de poroceratose superficial disseminada
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queratinécitos disqueratdsicos

como transplantes de Orgaos, terapéuticas com
imunossupressores, infeccoes e neoplasias
hematopoiéticas®® que funcionariam como fatores
desencadeantes em  doentes geneticamente
susceptiveis.

O aparecimento subito de lesdbes de PSD,
durante o desenvolvimento de neoplasias sélidas é
raro, estando publicados 3 casos, em doentes com
carcinoma hepatocelular,* um com
colangiocarcinoma’ e outro com adenocarcinoma
ovarico.® Neste Gltimo caso, observou-se um curso
paralelo com a neoplasia, com resolugio das lesoes
cutaneas com o tratamento cirdrgico da neoplasia
subjacente, enquanto, nos outros casos, observou- se
progressao da dermatose com a evolugio da
neoplasia.

O gene p53, e sobretudo a sua sobre-expressao,
tem sido implicado na patogénese de varias
neoplasias solidas.”® Estudos recentes revelam a
importincia deste gene na oncogénese do carcinoma
hepatocelular, colangiocarcinoma e adenocarcinoma
ovirico.”" Foi, ainda, demonstrada a sobre-expressio
do gene p53 nos queratinécitos sub e adjacentes a
lamela cornoide de lesbes de poroceratose,
resultando numa apoptose precoce e anormal,
diferenciagio destas células, sugerindo a sua
implicacio na patogénese destas lesdes.'”"

Assim, acredita-se que alteracoes imunologicas
e de citotoxicidade, induzidas pelo tumor, afetem a
biologia dos queratinécitos, promovendo o
desenvolvimento e proliferacaio de um clone mutante,
originando lesées de poroceratose, em doentes
geneticamente susceptiveis.

A aparente relacio temporal entre o
aparecimento das les6es de PSD e o desenvolvimento
do colangiocarcinoma, observada neste caso clinico, o
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conhecido papel do gene p53 (especialmente a sua
sobre-expressio), na onco e patogénese do
colangiocarcinoma e a demonstracio da sobre-
expressao do gene p53 em queratindcitos de lesoes
de poroceratose, além da auséncia de outros fatores
desencadeantes, sugerem uma natureza
paraneoplasica desta doenca cutinea.
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