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Você conhece esta síndrome? *

Do you know this syndrome?*

Roberto Rheingantz da Cunha Filho 1 Roberto Lopes Gervini 2 André Cartell3

Síndrome em Questão

RELATO DO CASO
Paciente do sexo masculino, 70 anos, em

quem, a partir da terceira década de vida, surgiram
pápulas em forma de domo, assintomáticas, cor da
pele ou esbranquiçadas, de tamanhos não uniformes,
localizadas na face, no pescoço e tronco superior
(Figura 1). Nas axilas e no dorso há pápulas pedicu-
ladas castanho-claras ou cor da pele – acrocórdons
(Figura 2). Antecedentes mórbidos: carcinomas baso-
celulares tratados com exérese com margens de segu-
rança. Tabagista dos 18 anos aos 32 anos de idade, 10
cigarros por dia. História de “bolhas de enfizema” e
pneumotórax espontâneo há 38 anos. Não há outros
achados na história e no exame clínico. Sete biópsias
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foram realizadas sendo encontrados dois tipos de
tumores no exame anatomopatológico: fibrofoliculo-
mas – tumor com folículo dilatado e proliferação da
parede epitelial, formação de cordões de células
anastomosadas em estroma frouxo (Figura 3). Outro
tumor foi fibroma perifolicular – epitélio folicular em
estroma proeminente (Figura 4). Lesão axilar foi exci-
sada – histologia de acrocórdon. 

A tomografia computadorizada do plano da
cartilagem tireóide até o assoalho pélvico mostrou:
cistos e múltiplas bolhas de enfizema em ambos os
pulmões, calcificação pleural e lesão nodular residual
à direita – lado em que refere pneumotórax – com

FIGURA 1: Múltiplas lesões papulosas brancacentas ou cor da pele
no terço superior do corpo: cabeça, pescoço e tronco superior

FIGURA 2: Presença de acrocórdons na região axilar
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FIGURA 6:
Paciente 2:
múltiplas
pápulas cor
da pele e
brancacentas
no rosto
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conteúdo cálcico (Figura 5), e doença diverticular no
sigmóide. Exames de laboratório sem particularida-
des. O paciente negou-se a realizar colonoscopia ou
estudo contrastado do intestino.

Referiu que o pai, três irmãos e uma irmã tam-
bém tinham lesões semelhantes no rosto, sendo os
mais afetados ele próprio e o pai. Eram 11 irmãos,
um falecido por tumores disseminados na pele (não
pigmentados), que não soube especificar. A irmã afe-
tada tinha 80 anos e apresentava lesões semelhantes
que iniciaram após os 30 anos de idade (Figura 6) Os
exames anatomopatológicos demonstraram fibromas

perifoliculares. Não apresentava outras alterações clí-
nicas, laboratoriais ou de imagem. O manejo tem
sido a orientação e o acompanhamento médico com
ênfase para possíveis enfermidades associadas.

COMENTÁRIOS
Em 1977, o dermatologista Birt, o patologista

Hogg e o médico internista Dubé descreveram a
síndrome que leva seus nomes, caracterizada por
erupção de tumores na face, no pescoço e tronco
superior, com herança autossômica dominante.1 As
lesões são fibrofoliculomas, tricodiscomas e acro-

FIGURA 3: Folículo hiperplásico, dilatado, com plugging de 
queratina e proliferação de sua parede epitelial formando cordões

entre uma proliferação relativamente bem delimitada de tecido
conjuntivo frouxo. Os cordões anastomosam-se e localizam-se

também junto à glândula sebácea (HE, 100x)

FIGURA 4: Fibroma perifolicular: folículo central dilatado e 
proliferação concêntrica de finas fibras colágenas (HE, 160x)

FIGURA 5: Tomografia: cistos, bolhas de enfisema e espessamento
pleural com calcificação grosseira residual no pulmão direito
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dos irregulares.14 Aconselhamento genético e contro-
le clínico dos pacientes são essenciais.                    �
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