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DERMATOPATOLOGIA

Doença de Dowling-Degos: apresentação clínica e 
histopatológica clássica *

Dowling-Degos disease: classic clinical and histopathological presentation
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Resumo: A doença de Dowling-Degos é uma genodermatose rara que consiste numa desordem pigmen-
tar reticulada. Caracteriza-se pela presença de máculas hiperpigmentadas nas regiões flexurais com dis-
tribuição em rede; lesões tipo comedão no dorso e na região cervical; e cicatrizes cribriformes na face,
particularmente periorais. Apresentamos um caso de um paciente de 51 anos, masculino, com lesões
tipo macrocomedões, cicatrizes cribriformes, cistos e máculas hipercrômicas no dorso, tórax anterior,
axilas, pescoço, região genital e face. Relatava ter dois filhos, três irmãos e o pai com quadro semelhan-
te. As biópsias de pele foram características da doença de Dowling-Degos, mostrando dilatação folicular,
epiderme digitiforme, com áreas de aspecto de “chifre de veado” e focos de hiperpigmentação 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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INTRODUÇÃO
As anomalias de hiperpigmentação reticulada

foram inicialmente distinguidas da acantose nigrican-
te por Dowling e Freudenthal em 1938, sendo criada
a designação de doença de Dowling-Degos (DDD) em
1978 por Wilson-Jones e Grice.1

O aparecimento da doença se dá geralmente na
terceira ou quarta década de vida, sendo uma geno-
dermatose rara, de transmissão autossômica domi-
nante, com penetrância variável. É também referida

como a “doença dos pontos pretos” (dark dot disea-
se – DDD).2 Acomete predominantemente mulheres
numa proporção de 2:1 e não tem predileção por
raça.3 Recentemente foi relatada a mutação no gene da
queratina 5 (KRT5) em um estudo envolvendo seis
pessoas acometidas pela doença e pertencentes a
duas famílias distintas, destacando a importância da
queratina 5 na adesão celular e no transporte e na
transferência de melanossomos.4
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A doença é caracterizada pela hiperpigmenta-
ção de aspecto reticulado adquirida, que se inicia nas
axilas e virilhas e depois envolve outras áreas de
dobras, podendo acometer, mais raramente, punho,
região do oco antecubital e poplíteo, face, couro cabe-
ludo, bolsa escrotal e vulva.1 Alguns pacientes quei-
xam-se de prurido nas máculas. Essas lesões não
variam com a exposição solar. Podem ser vistas tam-
bém lesões enegrecidas tipo comedão na face, no
dorso e nas mesmas áreas anteriormente descritas,3

bem como lesões tipo cicatriz cribriforme acneiforme
periorais, sem história pregressa de acne. Outras
características podem estar presentes, como retardo
mental e cisto pilar.2 A doença não apresenta fenôme-
nos inflamatórios na sua evolução benigna, porém é
profundamente inestética.3

A avaliação histopatológica, juntamente com o
quadro clínico, são bem característicos da doença e
permitem o diagnóstico conclusivo.

RELATO DO CASO
Paciente de 51 anos, masculino, natural do Rio

de Janeiro, queixava-se de pápulas no dorso, pescoço,
axilas e genitália, que drenavam exsudato seroso,
purulento e sero-hemorrágico, com resolução espon-
tânea e recorrências desde a infância e com piora nos
últimos três anos (Figuras 1 e 2). Relatou quadro clí-
nico semelhante no pai, já falecido, nos três irmãos e
em dois de seus filhos, não sendo possível a avaliação
clínica de seus familiares, por diferentes motivos. 

Foram realizadas biópsias de três diferentes
tipos de lesões: da mácula hipercrômica da axila, do
macrocomedão e da cicatriz cribriforme do dorso,
todas basicamente apresentando o mesmo achado his-
topatológico. Observou-se hiperqueratose folicular,

com dilatação do óstio e digitação da epiderme subja-
cente em direção à derme, além de hiperpigmentação
da camada basal (Figuras 3, 4 e 5). Na biópsia da cica-
triz cribriforme também foram observados pseudocis-
tos (Figura 5). O quadro clínico-histopatológico é con-
clusivo da doença de Dowling-Degos. 

DISCUSSÃO
DDD é uma genodermatose de início tardio,

em geral na idade adulta, com o surgimento de
máculas hiperpigmentadas com aumento progressi-
vo da pigmentação. Acomete, inicialmente, axilas e
virilhas e, mais tardiamente, regiões interglútea e
inframamária, pescoço e tronco. Pode ser relatado
prurido nas dobras. Com o tempo, também apare-
cem lesões tipo comedões no dorso e pescoço, cica-

FIGURA 1: Lesões
tipo comedões e
máculas hiperpig-
mentadas no dorso

FIGURA 2: Máculas
hiperpigmentadas e
cistos na axila

FIGURA 3:
Exame histopa-
tológico de
mácula da
axila. Observa-
se hiperquera-
tose folicular,
com dilatação
do óstio e digi-
tação da epi-
derme subja-
cente em dire-
ção à derme,
além de hiper-
pigmentação
da camada
basal (HE,
10x)
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trizes cribriformes periorais e cistos foliculares.1 A
associação com hidrosadenite supurativa, acne inver-
sa e queratoacantomas múltiplos tem sido descrita,
talvez porque a doença de Dowling-Degos provoque
um defeito na proliferação epitelial pilossebácea.5,6

No caso do nosso paciente, as lesões 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
hiperpigmentação da camada basal. Essas prolifera-
ções filiformes da epiderme têm aspecto de “chifre de
veado” e geralmente envolvem o folículo com plug
folicular. Pode-se observar ainda um infiltrado linfo-

histiocitário perivascular na derme papilar e pseudo-
cistos córneos. Esses achados foram encontrados em
todas as biópsias realizadas no nosso paciente. A colo-
ração para S-100 geralmente não mostra aumento do
número de melanócitos, revelando que a pigmenta-
ção não advém de um aumento da densidade dessas
células.1 Não foi possível a realização desse exame.

Alguns autores referem a acropigmentação de
Kitamura, a doença de Harber e a doença de Galli-
Galli como diagnósticos diferenciais da DDD.2,5

A acropigmentação reticulada de Kitamura é
uma doença autossômica dominante esporádica de
origem desconhecida. Predomina no Japão, mas foi
observada no mundo todo. As características clínicas
são máculas atróficas hiperpigmentadas no dorso das
mãos e dos pés, de aparecimento na infância. As
lesões escurecem com o tempo, piorando com a expo-
sição solar. Além disso, podemos encontrar depres-
sões nas palmas e plantas e no dorso das falanges.2,5

A doença de Harber caracteriza-se por uma
erupção facial fotossensível tipo rosácea que se
desenvolve na adolescência, com posterior surgimen-
to de pápulas queratósicas tipo queratoses seborrei-
cas, comedões, cicatrizes cribriformes e hiperpigmen-
tação reticulada do tronco, extremidades proximais e
axilas.7,8

A doença de Galli-Galli é uma variante acantolí-
tica da doença de Dowling-Degos com apresentação
dos 15 aos 56 anos de idade.9 O mecanismo de acan-
tólise é desconhecido; no entanto, autores postulam
que seja resultado da perda da estabilidade celular
epidérmica em decorrência do defeito da queratina 5.
O quadro clínico é caracterizado pela presença de
hiperpigmentação das flexuras associada a prurido,
podendo haver pápulas eritêmato-escamosas nesses
locais, além do tronco e das extremidades proximais.
A histopatologia se assemelha à da DDD, porém com
focos de acantólise. Outro diagnóstico diferencial com
a doença de Galli-Galli seria a epidermólise bolhosa
com pigmentação moteada, contudo essa doença pos-
sui outras características adicionais, como bolhas e
hiperqueratose palmoplantar. O tratamento geral-
mente consiste em esteroides tópicos e retinoides
tópicos, com pouco sucesso.10

A DDD também deve ser diferenciada da acan-
tose nigricante, na qual também há predileção por
áreas 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 lesões efélide-símiles nas axilas, mas essa
doença é facilmente distinguível da DDD.3

Não há qualquer outro exame complementar
para o auxílio no diagnóstico da DDD, a não ser
exame histopatológico típico associado ao quadro

FIGURA 4: Exame histopatológico de lesão tipo macrocomedão.
Observa-se hiperqueratose, dilatação folicular e epiderme com

aspecto de “chifre de veado” (HE, 10x)

FIGURA 5: Exame histopatológico de cicatriz cribriforme. Observa-
se hiperqueratose folicular, com dilatação do óstio e digitação da

epiderme subjacente em direção à derme, além de hiperpigmenta-
ção da camada basal e pseudocistos (HE, 10x)
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clínico compatível, conforme encontrado no caso
descrito.

Os tratamentos são de resultado insatisfatório,
podendo ser empregada hidroquinona tópica, treti-
noína, adapaleno e corticosteroides, além de laser
Er:YAG.11 A isotretinoína seria uma opção, já que se

trata de alteração da queratinização. Na literatura
encontramos relato de três pacientes tratados com 20
mg/dia de isotretinoína oral e tópica, entretanto o tra-
tamento foi ineficaz e a terapia oral foi suspensa, man-
tendo-se somente o retinoide tópico.12,13 ❑
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