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PO138 sindrome do nevobasocelular (SNBC) — Apresentacdo de casos

AUTORES: Coelho MAR, Cardoso LC, Miot H, Stolf HO.
INSTITUICAO: Faculdade de Medicina de Botucatu — UNESP

INTRODUGAO: A SNBC, ou Sindrome de Gorlin-Goltz, é uma genodermatose rara, de dificil reconhecimento dado
o pleomorfismo de sua expressdo. O diagndstico é clinico, associado a extensa investigagdo por imagens e exa-
mes histopatoldgicos. Ele deve ser precoce para permitir a prevengdo de neoplasias multiplas e de deformida-
des faciais e orais. Caso 1 - paciente masculino, 60 anos com inicio das manifestages aos 32 anos e diagnéstico
realizado na mesma época. Ndo apresentava histéria familiar de SNBC ou outras sindromes, nem de exposicao
ao arsénico ou radiacdo. Exame clinico: multiplos carcinomas basocelulares (CBCs) de distribui¢do predominan-
temente cefélica, no tronco e membros superiores, pits palmares, proeminéncia frontal e mandibular. A investi-
gacao radioldgica revelou cistos mandibulares e presenca de costela bifida. Foi submetido a tratamentos com ele-
trocauterizacao e curetagem, excisdo cirdrgica, criocirugia, 5-fluouracil e atualmente, estd em uso de imiquimod.
Caso 2 - paciente masculino, 50 anos, com inicio das manifestacfes aos 34 anos e diagnostico aos 49 anos. O
exame clinico evidenciava inimeros CBCs, com distribuicdo em areas fotoexpostas, pits palmares e proeminén-
cia frontal. A abordagem terapéutica compreendeu cirurgia excisional, criocirurgia e atualmente estd em uso de
acitretin 25 mg/dia. Caso 3 - paciente feminina, 60 anos, branca, foi vista inicialmente por profissional odontol6-
gico aos 13 anos de idade por malformacdes da arcada dentaria, defidos por exame histopatolégico como cistos
odontogénicos. Na segunda década de vida, apareceram multiplos CBCs, sendo feito o diagndstico de SNBC. Foi
submetida a exéreses cirlrgicas sequenciais, com dano estético significativo. Caso 4 - paciente masculino, 58
anos, branco, com inicio das manifestagcdes aos 41 anos e diagndsto realizado 3 anos depois. Foi submetido a
tratamento das lesbes com criocirurgia e excisdo cirrgica.

DiscussAo: Houve predominio de pacientes no sexo masculino (75%) e da raga branca (100%), todos com
histéria de exposigdo a radiacdo ultravioleta. Os dados clinicos mais evidentes foram a presenca de multi-
plos CBCs e os pits palmares. Achados de calcificacdo da foice e espinha bifida foram os mais encontrados.
Embora fossem pacientes com idade média superior a 50 anos, brancos e com histdria de exposicdo a radia-
¢do ultravioleta, apenas um apresentava queratoses actinicas. A idade média ao diagndstico foi de 36 anos,
guando ja estavam presentes multiplas lesGes. A modalidade terapéutica com maior freqiiéncia foi a exére-
se cirdrgica, seguida da criocirurgia, ambas com resultados estéticos pobres apds multiplas intervengdes. O
motivo da apresentacdo €é ressaltar a importancia do diagnéstico precoce possibilitando alternativas tera-
péuticas mais satisfatérias ndo apenas oncoldgica mas também esteticamente.

PO139 Ictiose Hystrix associado ao pseudoainhum

AUTORES: Suehara LY, Lazzarini R, Muller H.
INSTITUICAO: Clinica de Dermatologia da Santa Casa de Sao Paulo, SP

INTRODUGAO: A Ictiose Hystrix € uma doenca autossdmica dominante, rara, caracterizada por lesdes hiperce-
ratésicas com formas nevoides. O pseudoainhum é uma doenca adquirida ou congénita caracterizada pela
formacédo progressiva de uma banda fibrotica de constrigdo nos pododactilos que evoluem para autoam-
putacdo. Estd associado a doengas como esclerodermia, vasculites e como neste caso, a hiperceratose.
ReLATO DE Caso: L.S., 45 anos, sexo feminino, do lar, casada. Referia desde um ano de idade lesBes da pele
inicialmente eritematosas que evoluiram para placas intensamente hiperceratésicas e verrucosas, mais loca-
lizada no membro inferior direito. Ha 3 anos formacdo de uma constricdo na falange distal do terceiro
pododactilo esquerdo. Trés filhos higidos, sem histdria familiar, pais ndo consangiineos. Ao exame fisico:
dermatose localizada nos membros superiores e inferiores (mais intensa a direita) caracterizada por papu-
las de superficie verrucosa que confluem formando placas intensamente verrucosas com disposi¢do zos-
teriforme. Nas regides palmoplantares ha intensa hiperceratose. Presenga de constrigdo na falange distal do
terceiro pododactilo esquerdo. Biépsia da pele evidenciou epiderme difusamente espessada por acantose,
papilomatose e hiperceratose.

DiscussAo: A Ictiose Hystrix abrange quatro subtipos. Este caso enquadra-se o tipo de Curth-Macklin, devido ao
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comprometimento palmoplantar, lesbes nevoides e auséncia de alteracdes sistémicas. Os subtipos descritos na lite-
ratura sdo doencas autossdmicas dominantes, porém, nos diversos relatos de casos, ndo hd comprometimento de
outros membros da familia. A grande variedade de apresentaces clinicas dos pacientes dificulta a classificagdo cor-
reta, devido a uma variancia da expressividade genética. A associagdo da Ictiose Hystrix com pseudoainhum é rara.
MoTivo DA APRESENTAGAO: Raridade do caso e dificuldade de classificagéo.

PO140 Perniose familiar

AUTORES: Figueiredo HC, Barbosa ALBP, Passos TV Gontijo GT.
INSTITUICAO: Servico de Dermatologia do Hospital das Clinicas de Belo Horizonte, MG

INTRODUGAO: Perniose € relativamente frequente em paises onde o clima é frio e tmido porém, rara em nosso meio.
Caracteriza-se por edema, dor, fissuras, Ulceras e papulas eritémato-violaceas localizadas preferencialmente em areas
acrais, principalmente dorso dedos das maos e pés, nariz e pavilhdo auricular. H& predisposicéo genética e o frio e a
umidade sdo os principais desencadeantes. Diagndstico diferencial importante se faz com as lesdes acrais do IUpus
eritematoso. Sugere-se que a causa da perniose seja 0 vasoespasmo ou uma vasculite cutanea de pequeno grau. Os
achados histoldgicos principais sdo necrose de queratindcitos, edema na derme com infiltrado inflamatério superfi-
cial, profundo e periécrino composto predominantemente por células T, poucos macrofagos e raras células B.
ReLATO DE Caso: Trata-se de uma familia em que o pai e os trés filhos sdo acometidos. N&o ha histdria de con-
sanguinidade. Pai: G.R.P, 40 anos, masculino, faiodérmico, servente de pedreiro, natural de Dores de Guanhaes
- MG, residente em Ibirité - MG. Filhos: G.S.R., 18 anos, masculino; R.S.P, 15 anos, masculino; VS.R, 10 anos,
feminina. O quadro dermatoldgico é semelhante nos quatro casos, variando em intensidade: presenca de
lesdes eritémato-violaceas, algumas ceratoticas, localizadas nos pavilhdes auriculares, ponta do nariz, dorso das
articulagdes dos dedos das maos e pés. Formacgao de pseudo-ainhum nos dedos das maos e pés e cicatrizes
atréficas nas polpas digitais. Ha piora das lesGes com o frio e presenga de lividez, eritema e cianose nas maos
guando em contato com agua fria. Exames laboratoriais (quatro casos): FAN e pesquisa de crioglobulinas nega-
tivos; transaminases, LDH, CK total, aldolase e complemento normais. A.P: hiperceratose ortocerat6tica e acan-
tose irregular, degeneracao hidrdpica da basal, derme com vasos capilares dilatados associados a infiltrado infla-
matorio linfo-histiocitario superficialmente; ha incontinéncia pigmentar e discreto edema papilar.

DiscussAo: H& poucos casos da doenga relatados em paises de clima tropical como o Brasil, principalmente casos
familiares. O curso da doenga é crdnico com periodos de agudizagdo nos meses de inverno. Em nosso pais, como
ndo somos bem adaptados a temperaturas mais frias (ambientes climatizados, torneiras com agua quente), essas
agudizacdes podem ser catastroficas, ocasionando perda de fungdo das maos e pés nesses periodos.

MoTivo DA APRESENTAGAO: Raridade de caso familiar da doenca.

PO141 Atrofia de Sudek

AUTORES: Badaré MMI, Ferreira FR, Heras CAB, Di Santis EP, Mandelbaum SH.
INSTITUICAO: Servico de Dermatologia do Dr Samuel H. Mandelbaum - Taubaté, SP.

INTRODUGAO: Atrofia de Sudek ou distrofia simpatica reflexa € uma sindrome dolorosa, acompanhada ou
ndo de sintomas vasomotores, cuja fisiopatologia permanece desconhecida. Parece ocorrer uma hipersen-
sibilidade as catecolaminas, geralmente em decorréncia de traumas, doencas internas, malignidades, medi-
camentos ou idiopatica. Ocorre dor intensa, geralmente em queimacédo, e alteragdes autbnomas (edema,
hipo ou hiperidrose, alteracfes tréficas da pele, TCSC, musculos e osteoporose).

ReLAaTO DE Caso: G.V.C., 13 anos feminina, branca, bab4, natural e procedente de Lorena-SP. Ha 8 meses
apresentava edema frio eritemato-violaceo e artralgia em mao direita. Sem sintomas sistémicos. Exames
complementares: hemograma: sem alteragfes; VHS: 5; FAN: ndo reagente; FR: negativo; VDRL: negativo; Ac
anti-Scl 70: negativo; RX da méo D: osteoporose; Cintilografia 6ssea: hipercaptacdo do radiofarmaco. RX de
torax: normal; USG de abdémen: normal. Exame histopatolégico: epiderme preservada. Na derme as fibras
colagenas sdo bem distribuidas com raros histidcitos. Tratamento: calcitonina e deflazcort 6 mg/d.
DiscussAo: Trata-se de um caso de atrofia de Sudek ndo relacionado as causas mais comuns descritas na literatu-
ra (trauma, doengas internas, malignidades, uso de medicamentos), ja com sequielas irreversiveis (osteoporose).
MoTivo DA APRESENTACAO: Raridade do caso.
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PO147 sindrome de Rothmund Thomson - Relato de caso

AUTORES: Romanini JS, Ferreira FR, Andraus EM, Mantovani K, Martelotte M.
INSTITUICAO: Servi¢co de Dermatologia do Dr Samuel H. Mandelbaum - Taubaté, SP

INTRODUGAO: A sindrome citada é uma entidade rara de heranca autossémica recessiva com alteracdo no gene
RECQ4 do cromossomo 8 e até 2002 cerca de 200 casos foram reportados. As manifestacdes dermatolégicas sao
placas reticulares, atréficas, hiperpigmentadas, com telangectasias. Frequientemente acompanhada por catarata
juvenil em 52% dos casos, microfitalmia, microcdrnea, estrabismo e glaucoma. Observa-se também nariz em sela,
defeitos 6sseos congénitos, distlrbio de crescimento de cabelos, unhas e dentes, além de hipogonadismo.
HisTORIA E MANIFESTAGOES: Paciente de 24 anos do sexo masculino, natural e procedente de Taubaté.
Segundo relato do paciente, foi feito estudo genético e confirmada a doenga na E.P. de Medicina no ano de
1992, e registro n°776135. O paciente iniciou quadro dermatolégico aos 3 anos de idade, acompanhado de
hipodesenvolvimento pondero-estatural. Aos 11 anos foi submetido a cirugia de catarata do olho esquerdo.
Quabro CLinico: AlteragBes dermatoldgicas: 1. Todo tegumento: areas de hipopigmentacdo com telangec-
tasias-poiquilodermia. 2. Unhas: distrofia da lamina e ceratose subungueal. 3. Dentes: desenvolvimento
rudimentar. 4. Cabelos: finos e esparsos. Altera¢des oftalmoldgicas: HD: glaucoma do OE secundario a afa-
cia, alta miopia de ambos os olhos, exotropia sensorial do OE.

DiscussAo E ConcLusAo: Trata-se de uma genodermatose rara, com uma gama variada de manifestacdes cli-
nicas, o que torna mandatéria a avaliacdo clinica minuciosa e multidiciplinar. Esta doenca é de baixa pre-
valéncia e apresenta-se com exuberancia clinica neste caso, no qual foram avaliados e diagnosticados os
principais comemorativos que comp&em tal sindrome.

DEPARTAMENTO DE HANSENIASE

PO143 Hanseniase virchowiana mimetizando tumor de testiculo

AUTORES: Belo CCT, Vieira AFM, Belo MTCT, Lopes FG, Kaisermann M.
INSTITUICAO: Universidade Gama Filho, 72 Enfermaria da Santa Casa da Misericérdia do Rio de Janeiro, RJ.

INTRODUGAO: A hanseniase € uma doenca infecciosa cronica que afeta mais de um milhdo de pessoas em todo
o mundo. O Brasil é o segundo pais em namero de casos entre os 15 paises onde a doenca € considerada
endémica. A hanseniase virchowiana caracteriza-se por infiltracdo difusa e progressiva do tegumento e ner-
vos periféricos, podendo acometer diversos 6rgdos. O envolvimento testicular é raro e pode ocorrer como
primeira manifestacdo da doenca. Dor, esterelidade e impoténcia sdo os sintomas mais relatados.

ReLaTo DO Caso: WF.A., masculino, 34 anos, pardo, solteiro, natural do Rio de Janeiro, pedreiro. H4 um
ano notou edema de membros inferiores e ap6s seis meses aparecimento de nédulos cutaneos dolorosos,
de tamanhos variaveis, nos membros superiores e inferiores além de aumento doloroso do escroto. Refere
ainda perda ponderal de 5 kg e febre vespertina ndo aferida. Ao exame fisico apresentava massa pétrea e
dolorosa no escroto direito, epididimo direito endurecido, linfonodos palpaveis na regido inguinal direita
e nédulos subcutaneos méveis, endurecidos, dolorosos e sem sinais flogisticos nos membros superiores,
inferiores e dorso. A hip6tese diagnéstica neste momento era de seminoma. Exames Complementares:
Hemograma: Hm-4 milhdes/mm, Hb-9,3 g%, Ht-31%, série branca e plaquetas normais; bioquimica e pro-
vas funcionais hepaticas-normais; sorologia anti-HIV negativa; EPF - Ascaris lumbricoides e Strongiloides
stercoralis; Alfafetoproteina - 2,81 ng/ml; Beta Gonadotrofina Coribénica - 0,00 Ul/ml; USG do escroto - pre-
senca de ndédulo homogéneo no polo superior do hemiescroto direito medindo 5,2 x 2,8x 2,3 cm.
Epididimo direito com ecogenicidade reduzida. Bidpsia de ganglio inguinal direito: hanseniase vir-
chowiana. Paciente iniciou tratamento com PQT-MB.

DiscussiAo: O testiculo pode ser acometido no curso ou nos episédios reacionais da hanseniase virchowiana. As
manifestacdes clinicas mais comumente descritas sdo dor, impoténcia, esterelidade, atrofia testicular e orquite.
Nosso paciente apresentava massa pétrea proxima ao testiculo e nédulos subcutaneos sugerindo neoplasia tes-
ticular com implante cutaneo. A avaliagao histopatolégica foi fundamental para elucidacdo diagndstica.
JusTIFicaTIVA: Os autores justificam a apresentacdo deste trabalho, pois se trata de uma forma atipica de
apresentacdo clinica da hanseniase virchowiana.
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