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Doenca de Dowling-Degos: apresentacao clinica e

histopatoldgica classica
Dowling-Degos disease: classic clinical and histopathological presentation
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Resumo: A doenca de Dowling-Degos ¢ uma genodermatose rara que consiste numa desordem pigmen-
tar reticulada. Caracteriza-se pela presenca de miculas hiperpigmentadas nas regioes flexurais com dis-
tribuicao em rede; lesoes tipo comedao no dorso e na regiao cervical; e cicatrizes cribriformes na face,
particularmente periorais. Apresentamos um caso de um paciente de 51 anos, masculino, com lesoes
tipo macrocomedoes, cicatrizes cribriformes, cistos e maculas hipercromicas no dorso, térax anterior,
axilas, pescoco, regiao genital e face. Relatava ter dois filhos, trés irmaos e o pai com quadro semelhan-
te. As bidpsias de pele foram caracteristicas da doenca de Dowling-Degos, mostrando dilatacao folicular,
epiderme digitiforme, com areas de aspecto de “chifre de veado” e focos de hiperpigmentacao da cama-
da basal.
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Abstract: Dowling-Degos disease (DDD) is a rare genetic disease of the skin (reticulate pigmented ano-
maly), clinically characterized by flexural brown pigmented reticulate macules, comedo-like papules on
the back, neck and pitted perioral or facial scars. We present the case of a 51 year-old man with macro-
comedo-like lesions, pitted scars, cysts, hyperpigmented macules in his back, chest, axillae, neck, groin
and face. The patient reported having two children, three brothers and a father with a similar condition.
The histopathology of the skin biopsies was very characteristic of Dowling-Degos disease, showing dila-
ted follicular, fingerlike projections called rete ridges (dermal pegs), with thinning of the suprapapilla-
ry plates, resulting in an "antler-like" pattern and increased pigmentation of the basal layer.
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INTRODUCAO

As anomalias de hiperpigmentacao reticulada
foram inicialmente distinguidas da acantose nigrican-
te por Dowling e Freudenthal em 1938, sendo criada
a designacao de doenca de Dowling-Degos (DDD) em
1978 por Wilson-Jones e Grice.'

O aparecimento da doenca se da geralmente na
terceira ou quarta década de vida, sendo uma geno-
dermatose rara, de transmissao autossOmica domi-
nante, com penetrancia variavel. E também referida

Recebido em 01.08.2010.

Aprovado pelo Conselho Editorial e aceito para publicacdo em 31.08.2010.

como a “doenca dos pontos pretos” (dark dot disea-
se — DDD).? Acomete predominantemente mulheres
numa propor¢ao de 2:1 e nao tem predilecio por
raca.’ Recentemente foi relatada a mutacio no gene da
queratina 5 (KRT5) em um estudo envolvendo seis
pessoas acometidas pela doenga e pertencentes a
duas familias distintas, destacando a importincia da
queratina 5 na adesao celular e no transporte e na
transferéncia de melanossomos."
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A doenga é caracterizada pela hiperpigmenta-
cao de aspecto reticulado adquirida, que se inicia nas
axilas e virilhas e depois envolve outras dareas de
dobras, podendo acometer, mais raramente, punho,
regiao do oco antecubital e popliteo, face, couro cabe-
ludo, bolsa escrotal e vulva.' Alguns pacientes quei-
xam-se de prurido nas madculas. Essas lesdes nao
variam com a exposi¢ao solar. Podem ser vistas tam-
bém lesbes enegrecidas tipo comediao na face, no
dorso e nas mesmas dreas anteriormente descritas,’
bem como lesoes tipo cicatriz cribriforme acneiforme
periorais, sem historia pregressa de acne. Outras
caracteristicas podem estar presentes, como retardo
mental e cisto pilar.” A doenca nio apresenta fenéme-
nos inflamatérios na sua evolucio benigna, porém é
profundamente inestética.’

A avaliagao histopatolégica, juntamente com o
quadro clinico, sao bem caracteristicos da doenca e
permitem o diagndstico conclusivo.

RELATO DO CASO

Paciente de 51 anos, masculino, natural do Rio
de Janeiro, queixava-se de papulas no dorso, pescoco,
axilas e genitdlia, que drenavam exsudato seroso,
purulento e sero-hemorragico, com resolugao espon-
tanea e recorréncias desde a infincia e com piora nos
altimos trés anos (Figuras 1 e 2). Relatou quadro cli-
nico semelhante no pai, ja falecido, nos trés irmaos e
em dois de seus filhos, nao sendo possivel a avaliacao
clinica de seus familiares, por diferentes motivos.

Foram realizadas biopsias de trés diferentes
tipos de lesoes: da macula hipercromica da axila, do
macrocomedao e da cicatriz cribriforme do dorso,
todas basicamente apresentando o mesmo achado his-
topatolégico. Observou-se hiperqueratose folicular,

FIGURA 1: Lesoes
tipo comedoes e
madculas hiperpig-
mentadas no dorso
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FIGURA 2: Miculas
hiperpigmentadas e
cistos na axila

com dilatacao do 6stio e digitacao da epiderme subja-
cente em direcao a derme, além de hiperpigmentacao
da camada basal (Figuras 3, 4 e 5). Na bi6psia da cica-
triz cribriforme também foram observados pseudocis-
tos (Figura 5). O quadro clinico-histopatoldgico é con-
clusivo da doenca de Dowling-Degos.

DISCUSSAO

DDD ¢ uma genodermatose de inicio tardio,
em geral na idade adulta, com o surgimento de
maculas hiperpigmentadas com aumento progressi-
vo da pigmentacido. Acomete, inicialmente, axilas e
virilhas e, mais tardiamente, regioes interglitea e
inframamaria, pescoco e tronco. Pode ser relatado
prurido nas dobras. Com o tempo, também apare-
cem lesoes tipo comedoes no dorso e pescoco, cica-
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FIGURA 4: Exame histopatoldgico de lesao tipo macrocomedao.
Observa-se hiperqueratose, dilatagao folicular e epiderme com
aspecto de “chifre de veado” (HE, 10x)

trizes cribriformes periorais e cistos foliculares.' A
associacao com hidrosadenite supurativa, acne inver-
sa e queratoacantomas multiplos tem sido descrita,
talvez porque a doenca de Dowling-Degos provoque
um defeito na proliferacio epitelial pilossebicea.”®
No caso do nosso paciente, as lesoes se instalaram a
partir da idade pré-puberal.

A histopatologia da DDD consiste em moderada
hiperqueratose ou ortoqueratose, afinamento do epi-
télio suprapapilar, alongamento das papilas com
hiperpigmentacio da camada basal. Essas prolifera-
coes filiformes da epiderme tém aspecto de “chifre de
veado” e geralmente envolvem o foliculo com plug
folicular. Pode-se observar ainda um infiltrado linfo-

S
FIGURA 5: Exame histopatologico de cicatriz cribriforme. Observa-
se hiperqueratose folicular, com dilatacao do 6stio e digitacio da
epiderme subjacente em direcio a derme, além de hiperpigmenta-

cao da camada basal e pseudocistos (HE, 10x)

histiocitario perivascular na derme papilar e pseudo-
cistos corneos. Esses achados foram encontrados em
todas as bidpsias realizadas no nosso paciente. A colo-
racao para S-100 geralmente nio mostra aumento do
nimero de melandcitos, revelando que a pigmenta-
¢ao nao advém de um aumento da densidade dessas
células.' Nao foi possivel a realizacio desse exame.

Alguns autores referem a acropigmentagio de
Kitamura, a doenca de Harber e a doenga de Galli-
Galli como diagndsticos diferenciais da DDD.*’

A acropigmentacao reticulada de Kitamura é
uma doenca autossOmica dominante esporadica de
origem desconhecida. Predomina no Japao, mas foi
observada no mundo todo. As caracteristicas clinicas
sao maculas atréficas hiperpigmentadas no dorso das
maos e dos pés, de aparecimento na infincia. As
lesdes escurecem com o tempo, piorando com a expo-
sicao solar. Além disso, podemos encontrar depres-
soes nas palmas e plantas e no dorso das falanges.*’

A doenca de Harber caracteriza-se por uma
erupc¢ao facial fotossensivel tipo rosacea que se
desenvolve na adolescéncia, com posterior surgimen-
to de papulas queratdsicas tipo queratoses seborrei-
cas, comedoes, cicatrizes cribriformes e hiperpigmen-
tagao reticulada do tronco, extremidades proximais e
axilas.”

A doenga de Galli-Galli é uma variante acantoli-
tica da doenga de Dowling-Degos com apresentacao
dos 15 aos 56 anos de idade.” O mecanismo de acan-
tolise é desconhecido; no entanto, autores postulam
que seja resultado da perda da estabilidade celular
epidérmica em decorréncia do defeito da queratina 5.
O quadro clinico é caracterizado pela presenga de
hiperpigmentacao das flexuras associada a prurido,
podendo haver papulas eritémato-escamosas nesses
locais, além do tronco e das extremidades proximais.
A histopatologia se assemelha a da DDD, porém com
focos de acantélise. Outro diagnostico diferencial com
a doenca de Galli-Galli seria a epidermoélise bolhosa
com pigmentagao moteada, contudo essa doenga pos-
sui outras caracteristicas adicionais, como bolhas e
hiperqueratose palmoplantar. O tratamento geral-
mente consiste em esteroides tépicos e retinoides
tépicos, com pouco sucesso. "’

A DDD também deve ser diferenciada da acan-
tose nigricante, na qual também ha predilecio por
areas de dobras, porém com desenvolvimento de pla-
cas aveludadas. Na histopatologia existe menor alon-
gamento das papilas, sem envolvimento folicular.
Pacientes com neurofibromatose também podem
apresentar lesoes efélide-similes nas axilas, mas essa
doenca € facilmente distinguivel da DDD.’?

Nao ha qualquer outro exame complementar
para o auxilio no diagnéstico da DDD, a nao ser
exame histopatolégico tipico associado ao quadro
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clinico compativel, conforme encontrado no caso
descrito.

Os tratamentos sao de resultado insatisfatorio,

podendo ser empregada hidroquinona tépica, treti-
noina, adapaleno e corticosteroides, além de laser
Er:-YAG." A isotretinoina seria uma opc¢io, ji que se
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