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Caso familiar de nevo branco esponjoso oral - uma rara
condição hereditária *

Familial case of oral white sponge nevus - a rare hereditary condition

Paulo Ricardo Saquete Martins Filho1 Bernardo Ferreira Brasileiro2

Marta Rabello Piva3 Cléverson Luciano Trento4

Thiago de Santana Santos5

Resumo: O nevo branco esponjoso é uma desordem autossômica dominante, caracterizada por placas
brancas difusas, rugosas, que afetam principalmente a mucosa bucal. A condição tem um alto grau de
penetrância e expressividade variada, embora os relatos familiais sejam incomuns. Este artigo relata um
caso familiar de nevo branco esponjoso em que duas irmãs são afetadas por esta condição. 
Palavras-chave: Leucoceratose da mucosa hereditária; Mucosa bucal; Nevo

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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CASO CLÍNICO

INTRODUÇÃO
O nevo branco esponjoso (NBE) é uma desor-

dem autossômica dominante, descrita pela primeira
vez por Hyde, em 1909, e identificada formalmente
por Cannon em 1935.1,2 Clinicamente, a doença é
caracterizada pela presença de placas brancas, rugosas
e difusas na mucosa bucal.3 Em alguns pacientes,
sítios extraorais, como a membrana mucosa da cavida-
de nasal, esôfago, reto e vagina, são afetados. As mani-
festações clínicas tendem a aparecer em idade preco-
ce e as mulheres são mais afetadas do que os homens,
em uma proporção de 3:1.4 NBE tem um alto grau de
penetrância e uma variada expressividade, embora os
relatos familiais sejam incomuns.5 Este artigo apresen-

ta um caso familiar de NBE em que duas irmãs são afe-
tadas pela doença. 

RELATO DE CASO
Duas irmãs, uma de 15 e outra de 13 anos de

idade, foram atendidas, queixando-se da presença de
placas brancas assintomáticas, rugosas e difusas, de
etiologia e evolução desconhecidas, localizadas bilate-
ralmente na mucosa jugal, mucosa do lábio superior,
gengiva e superfície ventral da língua (Figuras 1A e 2A).
Uma revisão da história familiar revelou que a mãe das
adolescentes apresentava lesões similares em sua boca,
confirmadas através de exame clínico, sugerindo a pre-
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sença de uma desordem autossômica dominante. Em
nenhum dos casos, havia relato da presença das lesões
em outros sítios do corpo. A história médica revelou
não haver qualquer tipo de alteração de ordem sistê-
mica. Citologia esfoliativa foi realizada nas duas ado-
lescentes, demonstrando a presença de condensação
perinuclear eosinofílica das células epiteliais. Biópsia
incisional foi realizada na mucosa jugal e os espécimes
removidos, enviados para análise histopatológica. Para
ambos os casos, havia a presença de hiperparacerato-
se e acantose com vacuolização dos ceratinócitos nas
camadas suprabasais (Figuras 1B,C e 2B,C). Uma vez
confirmado o diagnóstico de NBE, nenhum tratamen-
to foi instituído e as pacientes continuam sob acompa-
nhamento. 

DISCUSSÃO
O NBE é considerado uma rara desordem, afe-

tando uma a cada 200.000 pessoas.6 De acordo com
alguns autores, esta condição tem sido relacionada a
mutações nos genes K4 e K13, caracterizando-se por
defeitos na maturação e descamação das células epite-
liais.5,7 Segundo Terrinoni et al.,7 a expressão do NBE
é bastante variável, bem como o tamanho das placas e

sua distribuição na mucosa bucal. Em nosso relato,
ambas as irmãs apresentaram lesões similares e com a
mesma distribuição na mucosa bucal, sugerindo que
os membros afetados da mesma família podem ter o
mesmo padrão de expressividade. 

Comumente, as lesões surgem até a adolescên-
cia, com ampla predileção pela mucosa jugal, seguida
da superfície ventral da língua, mucosa labial, rebordo
alveolar e assoalho da boca.7,8 Em nosso relato, a con-
dição foi encontrada na adolescência e a mucosa jugal
e o ventre da língua foram afetados em ambos os
casos. A ausência de dor também é uma importante
característica clínica nos pacientes com NBE.4

O diagnóstico diferencial é feito com outras
condições que se apresentam como lesões brancas na
mucosa bucal e incluem as genodermatoses e condi-
ções adquiridas, como o leucoedema, linha alba,
mucosa mordiscada, ceratose folicular, disceratose
congênita, paquioníquia congênita, hiperplasia epite-
lial focal, lúpus eritematoso discoide, pioestomatite
vegetante, leucoplasia verrucosa proliferativa, papilo-
matose oral florida, placas mucosas da sífilis, candido-
se, leucoplasia, ceratose friccional e até mesmo o car-
cinoma de células escamosas.9 Entretanto, o diagnós-
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FIGURA 1: A. Nevo branco esponjoso observado na mucosa vestibu-
lar e superfície ventral da língua, B. Citologia esfoliativa mostrando
células epiteliais com condensação perinuclear eosinofílica (colora-
ção de Papanicolau), C. Presença de hiperparaceratose e acantose
com vacuolização dos ceratinócitos nas camadas suprabasais
(Hematoxilina e eosina, 200x)

FIGURA 2: A. Nevo branco esponjoso na mucosa vestibular, B.
Citologia esfoliativa mostrando células epiteliais com condensação
perinuclear eosinofílica (coloração de Papanicolau), C. Presença de
hiperparaceratose e acantose com vacuolização dos ceratinócitos
nas camadas suprabasais (Hematoxilina e eosina, 200x)
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tico diferencial mais relevante do nevo branco espon-
joso é feito com o líquen plano de mucosa (especial-
mente as variantes reticular e em placa), uma vez que
ambas as lesões têm a mucosa jugal como sítio de pre-
dileção e se apresentam, geralmente, de forma bilate-
ral.10 Em nosso relato de caso, contudo, a hereditarie-
dade foi um fator determinante na montagem do diag-
nóstico, assim como a idade em que as pacientes se
apresentavam, já que as lesões de líquen plano usual-
mente são observadas entre a quarta e a sexta décadas
de vida. 11

Os achados histológicos são característicos, mas
não patognomônicos.9 A história familiar induz ao
diagnóstico definitivo.3 Em relação aos testes diagnós-
ticos, Messadi et al.9 afirmaram que a citologia esfolia-
tiva das células epiteliais mostra a condensação peri-
nuclear característica melhor do que os cortes histoló-
gicos. As características histológicas do NBE incluem

acantose, hiperparaceratose e vacuolização dos cerati-
nócitos nas camadas suprabasais.12 De fato, o diagnós-
tico de NBE no presente relato foi suportado por meio
da história familiar, bem como pelos achados citológi-
cos e histológicos. 

Embora nenhum tipo de tratamento seja neces-
sário para esta condição, remissões parciais têm sido
documentadas com o uso de antibióticos sistêmicos.13

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 doença é transmitida como
uma herança autossômica dominante com completa
penetrância. Em adição, nós concluímos que a história
familiar e a análise citológica e histológica são particu-
larmente necessárias para o correto diagnóstico desta
condição, evitando tratamentos desnecessários. �
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