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Sindrome em Questao

A / *
Vocé conhece esta sindrome?
Do you know this syndrome?

Roberto Rheingantz da Cunha Filho'

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 70 anos, em
quem, a partir da terceira década de vida, surgiram
papulas em forma de domo, assintomaticas, cor da
pele ou esbranquigadas, de tamanhos nao uniformes,
localizadas na face, no pescoco e tronco superior
(Figura 1). Nas axilas e no dorso ha papulas pedicu-
ladas castanho-claras ou cor da pele — acrocérdons
(Figura 2). Antecedentes moérbidos: carcinomas baso-
celulares tratados com exérese com margens de segu-
rancga. Tabagista dos 18 anos aos 32 anos de idade, 10
cigarros por dia. Historia de “bolhas de enfizema” e
pneumotoérax espontineo ha 38 anos. Nao ha outros
achados na histéria e no exame clinico. Sete biopsias

* R 2 B n -_t'v_bu\:;l o :
Ficura 1: Multiplas lesoes papulosas brancacentas ou cor da pele
no terco superior do corpo: cabeca, pescogo e tronco superior
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foram realizadas sendo encontrados dois tipos de
tumores no exame anatomopatologico: fibrofoliculo-
mas — tumor com foliculo dilatado e proliferagio da
parede epitelial, formacio de cordbdes de células
anastomosadas em estroma frouxo (Figura 3). Outro
tumor foi fibroma perifolicular — epitélio folicular em
estroma proeminente (Figura 4). Lesao axilar foi exci-
sada — histologia de acrocérdon.

A tomografia computadorizada do plano da
cartilagem tiredide até o assoalho pélvico mostrou:
cistos e multiplas bolhas de enfizema em ambos os
pulmoes, calcificacao pleural e lesao nodular residual
a direita — lado em que refere pneumotérax — com

FIGURA 2: Presenca de acrocordons na regido axilar
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FIGURA 3: Foliculo hiperplasico, dilatado, com plugging de
queratina e proliferacao de sua parede epitelial formando cordoes
entre uma proliferagio relativamente bem delimitada de tecido
conjuntivo frouxo. Os cordoes anastomosam-se e localizam-se
também junto a glandula sebacea (HE, 100x)

conteudo cilcico (Figura 5), e doenca diverticular no
sigmoide. Exames de laboratério sem particularida-
des. O paciente negou-se a realizar colonoscopia ou
estudo contrastado do intestino.

Referiu que o pai, trés irmaos € uma irma tam-
bém tinham lesdes semelhantes no rosto, sendo os
mais afetados ele proprio e o pai. Eram 11 irmaos,
um falecido por tumores disseminados na pele (nao
pigmentados), que nao soube especificar. A irma afe-
tada tinha 80 anos e apresentava lesoes semelhantes
que iniciaram apds os 30 anos de idade (Figura 6) Os
exames anatomopatoldgicos demonstraram fibromas

FIGURA 5: Tomografia: cistos, bolhas de enfisema e espessamento
pleural com calcificagao grosseira residual no pulmao direito
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FIGURA 4: Fibroma perifolicular: foliculo central dilatado e
proliferacao concéntrica de finas fibras colagenas (HE, 160x)

perifoliculares. Nao apresentava outras alteracoes cli-
nicas, laboratoriais ou de imagem. O manejo tem
sido a orientacio e o acompanhamento médico com
énfase para possiveis enfermidades associadas.

COMENTARIOS

Em 1977, o dermatologista Birt, o patologista
Hogg e o médico internista Dubé descreveram a
sindrome que leva seus nomes, caracterizada por
erupg¢ao de tumores na face, no pescogo e tronco
superior, com heranca autossdOmica dominante.' As
lesdes sao fibrofoliculomas, tricodiscomas e acro-

FIGURA 6:
Paciente 2:
multiplas
papulas cor
da pele e
brancacentas
no rosto



Vocé conhece esta sindrome?

cérdons. Essa descricao estava associada com can-
cer de tiredide. Ao longo dos ultimos 28 anos, des-
cobriram-se novas e mais frequentes associagoes,
caracteristicas histopatolégicas e mutagoes genéti-
cas da sindrome.

Esses trés tumores do tecido conjuntivo peri-
folicular siao indistinguiveis clinicamente, apresen-
tam-se como papulas lisas, cor da pele ou réseas e
quase sempre assintomdticas.” Quanto aos aspectos
histolégicos, ha duas consideragoes: fibrofoliculoma
¢ o tumor mais freqiente, segundo as evidéncias
disponiveis; hia controvérsias em relagio a existén-
cia desses trés tipos de tumores, pois ha possibilida-
de de serem apenas interpretagoes diferentes de
uma mesma lesao conforme o corte histolégico ado-
tado. Schulz e Hartschuh’ demonstraram que fibro-
foliculomas e fibromas perifoliculares representam
a mesma lesao, porém por planos de seccao diferen-
tes. O corte horizontal da a interpretagao de fibro-
ma perifolicular, e o corte vertical, de fibrofoliculo-
ma. Collins e cols.*demonstraram, mediante imuno-
histoquimica, que fibrofoliculoma e tricodiscoma
possuem a mesma origem, e as diferencas morfolo-
gicas sao sutis.

Ja foram descritos tricodiscomas maultiplos
familiares,” fibrofoliculomas multiplos familiares,’
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fibromas perifoliculares familiares,” associagio de
fibrofoliculoma, tricodiscoma e fibroma perifolicular.’

A associagao inicial com carcinoma de tiredi-
de foi descrita apenas no original de Birt-Hogg-
Dubé. As ligacbes mais consistentes sio com neo-
plasia de rim e pneumotérax espontineo.”"’
Estudo recente indicou risco relativo de nove vezes
de neoplasia de rim e até 50 vezes de pneumotorax
espontineo, sendo influenciado pela idade mais
avancada do paciente.' Existem relatos com neo-
plasia enddcrina multipla tipo I1,” carcinoma baso-
celular,” polipose intestinal,””” bolhas de enfise-
ma," cistos pulmonares,” oncocitoma de paroéti-
da,” nevo do tecido conjuntivo, lipoma, angiolipo-
ma e adenoma de pardtida.” O paciente em ques-
tdo tem associagoes ja descritas na literatura: pneu-
motérax, cistos e bolhas de enfisema, e carcinoma
basocelular.

Identificaram-se mutagées no gene 17pl1.2
que resultam na produc¢ao de uma proteina anormal,
a foliculina, encontrada em pele, pulmoes e rins. Isso
podera explicar as associacoes observadas. '’

O tratamento pode ser realizado com YAG
laser, laser de CO, e eletrocauterizacao com resulta-
dos irregulares." Aconselhamento genético e contro-
le clinico dos pacientes sio essenciais. u
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