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Resumo: O nevo branco esponjoso ¢ uma desordem autossdmica dominante, caracterizada por placas
brancas difusas, rugosas, que afetam principalmente a mucosa bucal. A condi¢ao tem um alto grau de
penetrancia e expressividade variada, embora os relatos familiais sejam incomuns. Este artigo relata um
caso familiar de nevo branco esponjoso em que duas irmas sao afetadas por esta condicao.
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Abstract: White sponge nevus (WSN) is an autosomal dominant skin disorder characterized by white,
corrugated and diffuse plaques mainly affecting the oral mucosa. The condition has a high penetrance
and variable expressivity, but familial reports are uncommon. This report presents a familial case of WSN

in which two sisters are affected by the disorder.
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INTRODUCAO

O nevo branco esponjoso (NBE) é uma desor-
dem autossdmica dominante, descrita pela primeira
vez por Hyde, em 1909, e identificada formalmente
por Cannon em 1935."” Clinicamente, a doenca é
caracterizada pela presenca de placas brancas, rugosas
e difusas na mucosa bucal.’ Em alguns pacientes,
sitios extraorais, como a membrana mucosa da cavida-
de nasal, esofago, reto e vagina, sao afetados. As mani-
festacoes clinicas tendem a aparecer em idade preco-
ce e as mulheres sao mais afetadas do que os homens,
em uma propor¢io de 3:1.* NBE tem um alto grau de
penetriancia e uma variada expressividade, embora os
relatos familiais sejam incomuns.’ Este artigo apresen-
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ta um caso familiar de NBE em que duas irmas sao afe-
tadas pela doenca.

RELATO DE CASO

Duas irmas, uma de 15 e outra de 13 anos de
idade, foram atendidas, queixando-se da presenga de
placas brancas assintomaticas, rugosas e difusas, de
etiologia e evolugao desconhecidas, localizadas bilate-
ralmente na mucosa jugal, mucosa do labio superior,
gengiva e superficie ventral da lingua (Figuras 1A e 2A).
Uma revisao da historia familiar revelou que a mae das
adolescentes apresentava lesoes similares em sua boca,
confirmadas através de exame clinico, sugerindo a pre-
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FIGURA 1: A. Nevo branco esponjoso observado na mucosa vestibu-
lar e superficie ventral da lingua, B. Citologia esfoliativa mostrando
células epiteliais com condensacao perinuclear eosinofilica (colora-
cao de Papanicolau), C. Presenca de hiperparaceratose e acantose
com vacuolizacdo dos ceratindcitos nas camadas suprabasais
(Hematoxilina e eosina, 200x)

senca de uma desordem autossOmica dominante. Em
nenhum dos casos, havia relato da presenca das lesoes
em outros sitios do corpo. A histéria médica revelou
nao haver qualquer tipo de alteragio de ordem sisté-
mica. Citologia esfoliativa foi realizada nas duas ado-
lescentes, demonstrando a presenca de condensagao
perinuclear eosinofilica das células epiteliais. BiOpsia
incisional foi realizada na mucosa jugal e os espécimes
removidos, enviados para analise histopatolégica. Para
ambos os casos, havia a presenca de hiperparacerato-
se e acantose com vacuolizacio dos ceratindcitos nas
camadas suprabasais (Figuras 1B,C e 2B,C). Uma vez
confirmado o diagnéstico de NBE, nenhum tratamen-
to foi instituido e as pacientes continuam sob acompa-
nhamento.

DISCUSSAO

O NBE é considerado uma rara desordem, afe-
tando uma a cada 200.000 pessoas.’ De acordo com
alguns autores, esta condicio tem sido relacionada a
mutacoes nos genes K4 e K13, caracterizando-se por
defeitos na maturacao e descamacgao das células epite-
liais.5,7 Segundo Terrinoni et al.,” a expressao do NBE
¢€ bastante variavel, bem como o tamanho das placas e
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FIGURA 2: A. Nevo branco esponjoso na mucosa vestibular, B.
Citologia esfoliativa mostrando células epiteliais com condensacao
perinuclear eosinofilica (coloracao de Papanicolau), C. Presenca de
hiperparaceratose e acantose com vacuolizacio dos ceratindcitos
nas camadas suprabasais (Hematoxilina e eosina, 200x)

sua distribui¢io na mucosa bucal. Em nosso relato,
ambas as irmas apresentaram lesoes similares e com a
mesma distribuicdo na mucosa bucal, sugerindo que
os membros afetados da mesma familia podem ter o
mesmo padriao de expressividade.

Comumente, as lesdes surgem até a adolescén-
cia, com ampla predile¢ao pela mucosa jugal, seguida
da superficie ventral da lingua, mucosa labial, rebordo
alveolar e assoalho da boca.”® Em nosso relato, a con-
dicao foi encontrada na adolescéncia e a mucosa jugal
e o ventre da lingua foram afetados em ambos os
casos. A auséncia de dor também é uma importante
caracteristica clinica nos pacientes com NBE.*

O diagnéstico diferencial é feito com outras
condicodes que se apresentam como lesOes brancas na
mucosa bucal e incluem as genodermatoses e condi-
¢oes adquiridas, como o leucoedema, linha alba,
mucosa mordiscada, ceratose folicular, disceratose
congénita, paquioniquia congénita, hiperplasia epite-
lial focal, lipus eritematoso discoide, pioestomatite
vegetante, leucoplasia verrucosa proliferativa, papilo-
matose oral florida, placas mucosas da sifilis, candido-
se, leucoplasia, ceratose friccional e até mesmo o car-
cinoma de células escamosas.” Entretanto, o diagnos-
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tico diferencial mais relevante do nevo branco espon-
joso ¢ feito com o liquen plano de mucosa (especial-
mente as variantes reticular e em placa), uma vez que
ambas as lesoes tém a mucosa jugal como sitio de pre-
dilecao e se apresentam, geralmente, de forma bilate-
ral." Em nosso relato de caso, contudo, a hereditarie-
dade foi um fator determinante na montagem do diag-
noéstico, assim como a idade em que as pacientes se
apresentavam, ja que as lesoes de liquen plano usual-
mente sio observadas entre a quarta e a sexta décadas
de vida. "

Os achados histologicos sao caracteristicos, mas
nio patognomonicos.” A histéria familiar induz ao
diagnostico definitivo.” Em relagdo aos testes diagnos-
ticos, Messadi et al.” afirmaram que a citologia esfolia-
tiva das células epiteliais mostra a condensacao peri-
nuclear caracteristica melhor do que os cortes histolo-
gicos. As caracteristicas histolégicas do NBE incluem
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acantose, hiperparaceratose e vacuolizacao dos cerati-
ndcitos nas camadas suprabasais."” De fato, o diagnoés-
tico de NBE no presente relato foi suportado por meio
da histéria familiar, bem como pelos achados citologi-
cos e histologicos.

Embora nenhum tipo de tratamento seja neces-
sario para esta condi¢do, remissoes parciais tém sido
documentadas com o uso de antibi6ticos sistémicos."
Entretanto, em nosso relato, a conduta de escolha foi
o acompanhamento das pacientes.

Em suma, o presente relato descreve um caso
familiar de NBE em que a doenga é transmitida como
uma heranca autossdmica dominante com completa
penetrancia. Em adiciao, nés concluimos que a historia
familiar e a analise citolégica e histolégica sao particu-
larmente necessarias para o correto diagnoéstico desta
condicao, evitando tratamentos desnecessarios. U
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