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Nevo da epidermdlise bolhosa: aspectos clinicos,
dermatoscopicos e histolédgicos em um caso de portador

da forma distréfica recessiva’
Epidermolysis bullosa nevi: clinical, dermatoscopical and histological
features in a case of recessive dystrofic form
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Resumo: As lesdes melanociticas adquiridas podem apresentar aspecto clinico nao-usual em pacientes
portadores de epidermolise bolhosa hereditaria. Essas lesoes sio conhecidas como “nevos EB” e, muitas
vezes, constituem um desafio diagndstico ao dermatologista por apresentarem caracteristicas clinicas,
dermatoscopicas e histopatolégicas semelhantes as encontradas no melanoma. Nao sao exclusivas de
nenhuma forma de epidermolise bolhosa e tém sua frequéncia aumentada na infincia. Relata-se o caso
de um doente do sexo masculino, de 6 meses de idade, portador da forma distréfica recessiva da doenga,
com lesao pigmentada de rapido crescimento na coxa esquerda. Optou-se por seguimento clinico da
lesao, considerando que os aspectos clinicos, dermatoscopicos e histoldgicos eram compativeis com a
descri¢ao de outros casos de nevo EB previamente descritos.
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Abstract: Acquired melanocytic lesions may present unusual clinical features in all forms of hereditary
epidermolysis bullosa. These lesions are known as "EB nevi", and often pose a diagnostic challenge for
dermatologists given their resemblance - clinically, dermoscopically and histologically - to melanoma.
The lesions have been reported in all types of hereditary EB, most of them in childhood. We report the
case of a 6-month-old boy suffering from recessive dystrophic epidermolysis bullosa (RDEB) that pre-
sented as a large pigmented lesion on his left thigh. We decided to monitor the lesion closely since we
considered that the clinical and pathological aspects of the lesion were compatible with the description
of other previously reported cases of EB nevi.
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INTRODUCAO

As epidermolises bolhosas hereditarias com-
preendem um grupo de doengas caracterizadas por
fragilidade cutanea, podendo também acometer
mucosas e outros 6rgaos do corpo. Sao transmitidas
geneticamente, apresentando graus varidveis de seve-
ridade. Pequenos traumatismos podem levar a forma-
cao de bolhas e exulceragoes. As EB distroficas sao
causadas por mutagoes no gene que codifica o colage-
no VII e o modo de transmissao pode ser autossOmi-
co dominante ou recessivo. Sao divididas em 3 gran-
des subtipos: 1) EB distrofica dominante, 2) EB distro-
fica recessiva tipo Hallopeau-Siemens, 3) EB distrofica
recessiva nao-Hallopeau Siemens.

Em 2001, Bauer et al propuseram o termo
‘nevo EB’ para as lesdes melanociticas que se apre-
sentavam em pacientes portadores de epidermolise
bolhosa.' Estas lesoes sio encontradas em todos os
tipos de EB e sua importincia clinica se da pelo fato
de compartilharem caracteristicas clinicas, dermatos-
copicas e histopatolégicas, muitas vezes semelhantes
as do melanoma cutineo. No entanto, nesse estudo
prospectivo de seguimento por 20 anos de 86 casos
de epidermolise bolhosa, nao foi evidenciado surgi-
mento de nenhum caso de melanoma.

RELATO DE CASO

Doente do sexo masculino, de 6 meses de
idade, branco, portador de epidermolise bolhosa dis-
trofica recessiva. O diagnostico de EB foi realizado por
meio da histéria familiar, caracteristicas clinicas e do
imuno-mapeamento, utilizando-se anticorpos mono-
clonais contra o antigeno do penfigoide bolhoso,
laminina, coldgeno IV e colageno VII.

Desde o nascimento, apresentava bolhas por
todo o corpo, com acometimento também da mucosa
oral. Aos 4 meses de vida, a mae notou surgimento de
lesao pigmentada no joelho esquerdo, de rapido cres-
cimento. A lesio era assimétrica, de bordas irregula-
res, com colora¢cao que variava entre varios tons de
marrom a negro, medindo 14 x 7 cm (Figuras 1A e
1B).

Aos 5 meses de idade, a lesio havia crescido,
estendendo-se até a panturrilha esquerda, medindo
14 x 11 cm. Ao exame clinico, notava-se assimetria do
nevo, com bordas irregulares em padrao semelhante
aos pseudopodes visualizados ao exame dermatosco-
pico (Figura 2A), além da presenca de varios tons de
marrom a negro.

A dermatoscopia, foi evidenciada lesio pigmen-
tada melanocitica, com presencga de estrias radiais, véu
cinza-azulado, glébulos negros e marrons e imagens
semelhantes a pseudopodes (Figura 2B). Tais achados
sao encontrados, em frequéncia variavel, em lesoes
cutaneas de melanoma maligno.
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FiGURA 1: A. Nevo da epidermdlise bolhosa em portador da forma
distrofica recessiva; B. Aspecto clinico e evolutivo da lesao pig-
mentada no membro inferior esquerdo

Foram realizadas bi6psias de diferentes pontos
da lesao em distintas ocasioes. Os exames histopato-
légicos mostraram presenca de clivagem subepidér-
mica e melandcitos atipicos, tanto isolados quanto
dispostos em ninhos ao longo da jun¢ao dermo-epi-
dérmica, ocasionalmente dispostos também na epi-
derme. Na derme, nao foram vistos melandcitos, ape-
nas melan6fagos. Devido a intensa pigmentacao de
algumas amostras, as laminas foram submetidas a um
preparado de peréxido de hidrogénio, de forma que
passaram a ser evidentes melandcitos atipicos
(Figuras 3 e 4).

Devido ao tamanho extenso do nevo, a recusa
de tratamento cirargico pelos pais do paciente e
baseados em descricbes na literatura do comporta-
mento biolégico de outros nevos EB, optamos pelo
seguimento clinico e histopatolégico estrito da lesao
pigmentada. Em um ano de seguimento, pudemos
notar a diminuicao importante da extensao da lesao.
ApoOs 4 anos de acompanhamento, outras modifica-
¢Oes da lesao nao ocorreram e a crianga permanece
em bom estado geral.

DISCUSSAO

O nevo EB foi descrito primeiramente por
Bauer et al? em 2001, como nevos melanociticos
adquiridos em pacientes portadores de todas as for-
mas de epidermolise bolhosa hereditiria. Nao ha pre-
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FIGURA 2: A. Detalhe da lesao pigmentada e do exame dermatos-
copico; B. O mesmo aspecto, semelhante a pseudopodes, pode
ser visualizado ao exame clinico e a dermatoscopia

dilecao por sexo, mas a incidéncia de nevo EB é maior
nas criancas acometidas com idade média de 7 e 11
anos, para portadores da forma distréfica recessiva e
simples, respectivamente.”’ As lesbes parecem ter
maior ocorréncia nos locais de pele que sofrem mais
traumatismos, com formagio frequente de bolhas,
cicatrizes e milia.

Estas lesoes tém surgimento abrupto e tendem
a crescer rapidamente, causando muitas vezes confu-
sao diagnodstica com os melanomas cutaneos. Sao tam-
bém, geralmente, lesoes irregulares, de coloragao
variegada e, ocasionalmente, apresentam lesoes satéli-
tes secundarias ao nevo EB primdrio. Os aspectos der-
matoscopicos e histopatolégicos apresentam alguns
critérios semelhantes aos do melanoma, mas hoje ja
estd bem estabelecido que tais critérios, quando pre-
sentes no nevo EB, si0 uma excecao para o diagnosti-
co de malignidade.*

Postula-se que a formacao crénica de bolhas na
epidermoélise bolhosa provoque um processo inflama-
tério e/ou fibrose que alteraria os melandcitos. Ainda
nio se conhecem ao certo os mecanismos que levam a
essa ativagao anormal dos melandcitos. Nesse contex-
to, algumas teorias foram aventadas: 1) Com a forma-
¢ao da bolha na EB, a interrupg¢ao dos melandcitos nos

FIGURA 3: Ao menor aumento, sdo visualizados ninhos de
melandcitos atipicos na epiderme

sitios de clivagem funcionaria como um fenémeno de
Koebner, levando entio a estimulacao da producao de
melanocitos de forma atipica, 2) A formagao da bolha
na EB poderia causar a disseminagao dos melandcitos
ja presentes na pele que, pela agio de citocinas infla-
matorias liberadas no processo de reparacao, prolifera-
riam, levando ao surgimento do nevo EB.>

O nevo EB poderia ser explicado como uma
colisio entre uma doenca inflamatéria e uma lesao
pigmentada, que resulta em uma expressao atipica de
nevo. Assim como o nevo EB, outras situacoes podem
gerar nevos aparentemente atipicos, como no liquen
escleroso e atroéfico, coexistindo com nevos melanoci-
ticos.” H4 também um paralelismo com casos de eri-
tema polimorfo ou Sindrome de Stevens-Johnson, em
que nevos de inicio abrupto surgem apo6s a melhora
do quadro cutineo inflamatério inicial.®

FIGURA 4: Presenca de melandcitos atipicos em um maior aumento
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Alguns autores preconizam o seguimento
semestral de nevos EB, com realizacbes de bidpsias
das areas mais pigmentadas quando os critérios der-
matoscopicos forem bastante significantes.” Nio é
preconizada a exérese profilatica do nevo, visto que
sdo pacientes com fragilidade cutianea e dificuldades
para cicatrizagao da pele.

Esta bem estabelecido que doencas inflamato-
rias cronicas que evoluem com cicatrizes, como as
epidermolises bolhosas, tém risco aumentado de sur-
gimento de carcinoma epidermoide." Alguns relatos
sugerem que ha risco maior para o desenvolvimento
de melanoma na epidermolise bolhosa distréfica
recessiva, porém, nao existem casos bem documenta-
dos na literatura, ao contrario da associagao com car-
cinoma epidermoide."
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