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Resumo: FUNDAMENTOS: A hipomelanose macular progressiva é uma dermatose comum em diferentes conti-
nentes. Sua causa ¢ desconhecida e os tratamentos propostos sao pouco eficazes.

OBJETIVOS: Determinar aspectos epidemiolégicos da hipomelanose macular progressiva em pacientes atendidos
num setor de fototerapia, no periodo de 1997 a 2008, e avaliar a resposta terapéutica com PUVA ou UVBNB.
M£ToDpOos: Foram avaliados 84 pacientes com Hipomelanose Macular Progressiva. Apos 16 sessoes de fototerapia,
a resposta terapéutica foi definida: I=inalterado, MD=melhora discreta(< 50% de repigmentacio), MM=melho-
ra moderada(50-79%), MI=melhora intensa(80-99%) e C=cura(100%). Ap6és um tempo minimo de trés meses,
pacientes com cura ou MI foram contatados por telefone para avaliar a manutencao do resultado terapéutico.
Resurapos: Predominaram mulheres (79%) e a cor branca. A idade minima de aparecimento da Hipomelanose
Macular Progressiva foi de 13 anos e a maxima de 36 anos. Fototerapia com PUVA foi indicada em 27 pacientes
e UVBNB em 57. Estatisticamente, nao houve diferenca significante entre o tratamento com PUVA e UVBNB (teste
de Fisher P>0.05). A maioria (81%) dos pacientes obteve 50% ou mais de repigmentacao e 65% tiveram cura ou
MI. Entretanto, 72% apresentaram recorréncia das lesoes.

CoNcLusAo: A auséncia de pacientes, com mais de 40 anos, sugere que a Hipomelanose Macular Progressiva seja uma
doenca autolimitada. Tanto PUVA como UVB NB sao opg¢oes terapéuticas, porém nao impedem a recidiva da doenga.
Palavras-chave: Fototerapia; Terapéutica; Transtornos da pigmentagao

Abstract: BACKGROUND: Progressive macular hypomelanosis is a common dermatosis in various continents. Its cause
is unknown and proposed treatments have had little effect.
OgpjecTives: To determine epidemiological aspects of progressive macular hypomelanosis in patients referred to a
phototherapy clinic between 1997 and 2008 and to evaluate therapeutic response to PUVA (psoralen + UVA) pho-
tochemotherapy or narrowband UVB phototherapy.
MetHODS: Eighty-four patients with progressive macular hypomelanosis were evaluated. After 16 phototherapy ses-
sions, therapeutic response was classified as: unchanged, slightly improved (<50% of repigmentation), moderately
improved (50-79% of repigmentation), much improved (80-99%) or cured (100%). After a minimum of three
months, patients whose response was classified as cured or much improved were contacted by telephone to evalu-
ate the persistence of the therapeutic response. Resurrs: Most of the patients were women (79%) and white (85%).
Age at onset of progressive macular hypomelanosis ranged from 13 to 36 years. PUVA was prescribed for 27 patients
and narrowband UVB phototherapy for 57. No significant difference was found between the outcomes obtained
with PUVA and those obtained with narrowband UVB phototherapy (Fisher’s exact test; p<0.05). The majority of
patients (81%) had 50% or more repigmentation, with 65% being classified as cured or much improved.
Nevertheless, there was a recurrence of the lesions in 72% of patients.
Concrusions: The fact that no patients were over 40 years of age suggests that progressive macular hypomelanosis
is a self-limiting disease. Both PUVA and narrowband UVB are effective therapeutic options; however, they do not
prevent recurrence of the disease.
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INTRODUCAO

A Hipomelanose Macular Progressiva (HMP) foi
descrita, pela primeira vez, por Guillet e cols em 1980,
como uma desordem da pigmentagcao em pacientes
com mistura racial (negroides e caucasoides), residen-
tes na Franga e originarios do Caribe francés. ' Ainda
na década de 80, a doenga foi relatada em outros pai-
ses, nao relacionada a mistura racial e com diferentes
nomenclaturas como: hipomelanose macular con-
fluente progressiva, cutis trunci variata, hipomelano-
se numular do tronco. "*

E uma dermatose comum em diferentes conti-
nentes, tais como: Africa, Europa, Asia e Américas. No
Brasil, nio ha dados epidemiolégicos sobre esta der-
matose. Trabalhos publicados descrevem uma maior
prevaléncia no sexo feminino (7:1), em adolescentes e
adultos jovens, com pele tipo 2 a 4 de Fitzpatrick. "

Clinicamente, caracteriza-se por maculas numu-
lares mal definidas, hipopigmentadas, confluentes, de
localizacao simétrica, em areas seborreicas, geralmen-
te no tronco posterior € anterior €, mais raramente, no
pescogco e partes proximais das extremidades. As
lesdbes sao assintomadticas e nao ha precedentes de
lesao inflamatoria.

A sua patogénese ainda ¢é incerta. Alguns autores
sugerem a ac¢io de uma subespécie do Propioni-
bacterium acnes, na fisiopatologia do quadro. **

Os tratamentos propostos, descritos na literatu-
ra, sao: fototerapia (PUVA, UVA ou UVB narrow band),
peroxido de benzoila 5 % e clindamicina 1% topicos.
Ha relato do uso de doxiciclina via oral. "**

A evolucao e o prognostico da HMP ainda nao
estao bem estabelecidos. Alguns autores acreditam no
desaparecimento espontineo das les6es até 10 anos,
ap6s o inicio do quadro. *’

Os objetivos deste trabalho foram determinar
os aspectos epidemiologicos da HMP em pacientes
atendidos num setor de fototerapia, durante o perio-
do de 1997 a 2008, na cidade de Sao Paulo, Brasil e
avaliar a resposta terapéutica desta dermatose a foto-
terapia (PUVA ou UVB NB).

CASUISTICA E METODOS

Foram avaliados retrospectivamente os pron-
tudrios de 84 pacientes, com diagnostico clinico de
HMP, tratados com fototerapia (PUVA sistémico ou
UVB narrow band), no periodo de 1997 a 2008,
numa clinica particular de Fototerapia.

Coletaram-se os dados epidemioldgicos refe-
rentes a cor, sexo, idade, ao inicio das lesoes e locali-
zacao da dermatose, a partir de questionarios-padrao
aplicados a todos os pacientes, antes do inicio da foto-
terapia.

Até o ano de 2002, os pacientes foram assistidos
com PUVA (8-MOP 0.4 mg/kg/dose) e, a partir de

An Bras Dermatol. 2010;85(5):621-4.

entdo, quando houve evidéncia na literatura de trata-
mentos de diversas patologias com UVB narrow
band, passou-se a utilizar este comprimento de onda
ultravioleta. Estabeleceu-se a dose inicial de radiacao,
levando-se em consideracao o fototipo de cada
paciente e aumentada gradativamente, conforme a
resposta terapéutica e presenca de efeitos colaterais.

A frequéncia das sessoes era de duas por sema-
na e a resposta terapéutica foi avaliada na 162 sessio
de tratamento. Em todos os casos, nao foi associado
outra terapéutica.

Definiu-se a intensidade da resposta terapéuti-
ca, segundo o grau de clareamento das lesoes: I=inal-
terado (sem resposta), MD=melhora discreta (até
50% de repigmentag¢io), MM=melhora moderada (50-
79% de repigmentagio), MI=melhora intensa (80-
99% de repigmentagao) e C=controle/cura (100% de
repigmentagao).

Aqueles que abandonaram o tratamento, antes
da 16" sessio, foram excluidos dos dados da avaliacao
da resposta terapéutica. Apés um tempo minimo de
trés meses, ao serem considerados com cura ou
melhora intensa do quadro clinico, os pacientes foram
contatados por telefone para avaliar a manutenc¢ao ou
nao dos resultados obtidos com a fototerapia.

Utilizou-se o teste de Fisher para comparar a
resposta ao tratamento com PUVA e UVB NB.

RESULTADOS

Dos 84 pacientes avaliados, 66 (79%) eram
mulheres e 18(21%) homens. Em relagio a cor, 71
(85%) eram brancos e 13 (15%) nao brancos. A idade
minima ao aparecimento da doenga foi de 13 anos,
mixima de 36 anos com média de 20.83 anos (desvio
padrio 5.01).

Referente a idade de inicio do quadro clinico,
39 pacientes adquiriram a doenca, na faixa etdria de
10-19 anos, 40 entre 20- 29 anos e cinco pacientes
referiram inicio da doenga com 30 anos ou mais. A
mediana do tempo de evolugio até a procura do
médico foi de 3 anos (amplitude interquartilica de 3),
com minimo de 1 e maximo de 19 anos.

Quanto ao tipo de fototerapia, indicou-se PUVA
em 27 pacientes e UVB NB em 57 pacientes.
Excluindo-se 0s que nao completaram o nudmero
determinado de sessdes (16 sessoes), realizou-se
PUVA em 20 e UVB NB em 37 pacientes.

Os resultados da resposta terapéutica dos 57
pacientes, tratados com fototerapia (PUVA ou UVB
NB), encontram-se expostos na tabela 1. Para os dois
tipos de tratamento, 22(39%) tiveram cura clinica,
15(26%) e obtiveram melhora intensa: nove (16%)
melhora moderada, oito (14%) melhora discreta e trés
(5%) mantiveram quadro clinico inalterado.
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TaBirA 1: Hipomelanose macular progressiva: resposta ao tratamento com fototerapia

Resposta ao tratamento Fototerapia PUVA (n) Fototerapia UVB NB(n) Total n/%
Cura 8 14 22 39
Melhora Intensa 3 12 15 26
Melhora Moderada 5 4 9 16
Melhora Discreta 2 6 8 14
Inalterado 2 1 3 5
Total 20 37 57 100

Cura = clareamento de 100%;

Melhora Intensa = clareamento de 80 a 99%;
Melhora Moderada = clareamento de 50 a 79%;
Melhora Discreta = clareamento de até 50%;
Inalterado = sem resposta.

Observou-se a melhora clinica acima de 50% em 46
pacientes (81%) e melhora acima de 80% em 37
pacientes (65%).

Na tabela 2, agruparam-se os pacientes com res-
posta terapéutica inferior a 50% e aqueles com respos-
ta igual ou superior a 50%, de acordo com o tipo de
tratamento realizado. A andlise estatistica, que com-
parou estes dois grupos, relacionando a resposta tera-
péutica e ao tipo de tratamento (PUVA ou UVB NB),
nao mostrou diferenga estatisticamente significante
(teste de Fisher p>0.05).

Entre os 37 pacientes com C ou MI do quadro
clinico, realizou-se o contato telefénico em 25 pacien-
tes, sendo 14/22 com C e 11/ 16 com MI. No grupo de
pacientes com C, apenas quatro referiram auséncia de
lesoes e os outros 10 relataram recidiva do quadro cli-
nico. Entre aqueles com MI, trés pacientes referiram
ao desaparecimento das lesbes e oito apresentavam
les6es de HMP. No total, sete (28%) dos pacientes con-
tatados mantinham cura clinica das lesoes (Tabela 3).
Devido ao pequeno nimero de pacientes contatados,
nao foi possivel observar diferencas na evolucao, con-
siderando o tipo de tratamento realizado.

DISCUSSAO

A prevaléncia da HMP ainda permanece desco-
nhecida, embora pareca ser uma doenca comum em
nosso meio. Poucos dados epidemiolégicos sio
encontrados na literatura brasileira.

Nossa casuistica demonstrou predominio do
sexo feminino (79% dos casos) € uma maior frequéncia
da dermatose na cor branca. Os dados referentes a cor

e ao sexo sao condizentes com os da literatura mun-
dial. Com relacao a cor, os casos estudados mostraram
que a HPM pode ocorrer em qualquer cor € nao
houve influéncia da mistura de ragas.

A menor idade referida ao aparecimento da
dermatose foi a de 13 anos e a maior foi a de 36 anos.
Apenas cinco pacientes (6%) tinham idade entre 30 e
36 anos, na época do surgimento do quadro. Como ja
descrito, nestes casos, a HPM predominou em adoles-
centes e adultos jovens. A auséncia da pacientes na
faixa etdria superior a 40 anos sugere a HPM ser uma
doenca autolimitada, como ja referido em outros tra-
balhos "**.

Demonstrou-se também que o tempo de evolu-
¢ao da doenca foi muito variavel (1 a 19 anos).

Com relacdo ao tratamento, a fototerapia mos-
trou-se uma boa opcao terapéutica para esta dermato-
se, com mais de 80% dos pacientes apresentando uma
melhora clinica - superior a 50% na 162 sessio (Tabela
1). Em 39% houve controle total das lesoes e em 26%
melhora entre 80 e 99% do quadro clinico. Vale ressal-
tar que muitos pacientes do grupo(que apresentou
MI) continuaram o tratamento com mais de 16 ses-
soes e apresentaram controle total do quadro clinico,
o que pode ser confirmado, ap6s contato telefénico
em que trés pacientes com MI, referiram ainda cura
do quadro clinico.

Comparando a resposta clinica entre os grupos
tratados com PUVA e UVB NB, levando-se em conside-
racao resposta clinica maior ou menor de 50%, nao
houve diferenga estatisticamente significante entre os
dois grupos (Tabela 2). Assim tanto PUVA como UVB

TABELA 2: Hipomelanose macular progressiva: comparagao entre a resposta ao tratamento com PUVA e UVB NB

Resposta ao tratamento Fototerapia PUVA (n) Fototerapia UVB NB (n) Total (n)
=50% de controle 16 30 46
< 50% de controle 4 7 11
Total 20 37 57

Teste de Fisher p=0,5910.
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TABELA 3: Hipomelanose macular progressiva: Evolugao dos pacientes com controle do quadro clinico = 80%,
ap6s minimo de trés meses do tratamento com fototerapia

Resposta ao tratamento Cura (n) Melhora intensa (n) Total (n)/%
=50% de controle 16 30 46
< 50% de controle 4 7 11
Total 20 37 57
Cura = clareamento de 100%;
Melhora Intensa = clareamento de 80 a 99%.
NB sao uma opg¢ao terapéutica para a HPM. Pela faci- CONCLUSAO

lidade e menores efeitos colaterais, sugere-se a UVB
NB, como primeira opg¢ao. No entanto, entre oOs
pacientes contatados ap6s um tempo do tratamento
efetuado, apenas 28% mantinham controle do quadro
clinico (Tabela 3).

Estes dados demonstram que a fototerapia é
efetiva para o controle da HPM, porém de modo tem-
porario, com recidiva do quadro clinico, ap6s o térmi-
no do tratamento.
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