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RESUMO - As doencas perfurantes caracterizam-se por eliminagéo transepidérmica de queratina ou de componen-
tes do tecido conjuntivo dérmico. A dermatose perfurante adquirida atinge sobretudo doentes com diabetes mellitus
(DM) e insuficiéncia renal crénica (IRC), especialmente sob didlise.

Um doente do sexo masculino de 86 anos de idade, com antecedentes de DM2, é observado com multiplas lesées pru-
riginosas, papulosas e papulo-nodulares, de coloragéo eritemato-violdcea, com crosta central. As lesées localizavam-se
a ambos os membros inferiores e tinham 2 meses de evolucdo. A bidpsia realizada mostrou solucdo de continuidade
epidérmica preenchida por material fibroso e células picnéticas, com eliminagéo de feixes de fibras de colagénio verti-
calizadas (colorag@o de Van-Gieson). O doente foi medicado com retinéide tépico, com melhoria das lesées cuténeas.

PALAVRAS-CHAVE - Doencas da pele; Dermatoses perfurantes.

- Dermatology Quiz

PAPULO-NODULES LOCATED TO BOTH LOWER EXTREMITIES

ABSTRACT - Perforating diseases are characterized by transepidermal elimination of degenerated material, including
collagen or elastic fibers. Acquired perforating dermatosis affects patients with diabetes mellitus or renal disease, es-
pecially under dialysis.

An 86-year-old diabetic patient presents with very pruritic erythematous-violaceus papules and papulo-nodules, with
a central crust. Lesions were evoluting for 2 months and were located to both lower extremities. The biopsy revealed
a depression with fibrinous material and picnotic cells. Van-Gieson coloration showed elimination of vertical collagen
bundles. The patient was treated with topical retinoid, with complete resolution.
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CASO CLiNICO

Um doente do sexo masculino de 86 anos recorre &
consulta por elementos papulosos e papulo-nodulares
de coloragdo eritemato-violdcea, com escamo-crosta
central e restos de aparente hiperqueratose em elimi-
nacdo. As lesdes eram simétricas, localizadas de forma
extensa a ambos os membros inferiores, estendendo-se
desde o dorso dos pés até ao terco médio das coxas
(Fig. 1). O doente referia queixas de prurido intenso. As
evoluiam desde hd 2 meses e havia |4 sido efectuado
tratamento com dermocorticéide de poténcia elevada
por um periodo de 3 semanas, sem melhoria.

Como antecedentes pessoais relevantes destacava-
-se hipertensé@o arterial, diabetes mellitus tipo 2 néo
insulinotratada com mais de 10 anos de evolugéo e hi-
pertrofia benigna da préstata.

Analiticamente havia apenas elevacdo da creatinina
1,5mg/dl (N <0.9md/dl). O restante estudo analitico
ndo revelou alteragdes e a serologia para HCV foi ne-
gativa.

Foi realizada biépsia incisional que revelou de-
pressdo com solucdo de continuidade da epiderme
preenchida por queratina, restos de material fibroso
fragmentado e células picnéticas. Os limites laterais da
solucdo de continuidade eram bem demarcados, com
fundo rectilineo. Havia infilirado inflamatério de poli-
nucleares e fibras de colagénio com eixo maior verti-
calizado que se prolongavam pela epiderme (Fig. 2).
Foi efectuada da colorag@o adicional com coloracéo
de Verhoeff-van Gieson que evidenciou a eliminagéo
transepidérmica de feixes de fibras de colagénio verti-
calizadas (Fig. 3).

Foi feito o diagnéstico de dermatose perfurante
adquirida, e o doente foi medicado com isotretinoina
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Fig 2 - Pdpulas e papulo-nédulos eritematosos, com
escamo-crosta central aderente, localizados a ambos os
membros inferiores.

0.1% solugdo cuténea id. Houve resolucdo total das le-
sbes apds 2 meses de tratamento, sem recorréncia ao
final de um ano de tratamento.
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Fig 2 - A - Depressdo da epiderme com solucdo de con-
tinuidade preenchida por rolhdo de material queratésico e
infiltrado inflamatério com células picndticas e restos nuclea-
res (H&E, 10x) B - Pormenor do limite lateral da depresséo
com fundo rectilineo, com infilirado inflamatério de polimor-
fonucleares, células picndticas e fibras de colagénio com
eixo maior vertficalizado. A epiderme estd ausente na base

da depressdao (H&E, 200x).

DISCUSSAO

As doencas perfurantes caracterizam-se por elimina-
¢Go transepidérmica de queratina ou de componentes
do tecido conjuntivo dérmico alterado. Segundo alguns
autores existem 4 tipos cldssicos de dermatoses perfu-
rantes: elastosis perforans serpiginosa, colagenose per-
furante reactiva, foliculite perfurante e doenca de Kyrle.
A classificagéo nas diferentes patologias é feita con-
soante o tipo de disrupgéo da epiderme e a natureza
do material eliminado’3. No entanto, segundo Rapini,
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Fig 3 - Coloracdo de Verhoeff-van Gieson — eliminacéo
de fibras de colagénio verticalizadas na base da ulceracdo
(H&E, 10x e 200x).

existem apenas 3 tipos major de dermatoses perfuran-
tes: elastosis perforans serpiginosa, colagenose perfu-
rante reactiva e dermatose perfurante adquirida®.

A elastosis perforans serpiginosa é uma doencga rara
gue se inicia na infancia, estando em 40% dos casos
associada a outras doengas genéticas como o Sindro-
me de Down, Sindrome de Ehlers-Danlos, osteogénese
imperfeita, Sindrome de Marfan, entre outras*. As le-
sées de EPS sdo pdpulas queratésicas, com configura-
¢Go anular ou serpinginosa, localizadas & face lateral
do pescoco, face, MS e outras dreas flexurais. Histolo-
gicamente caracteriza-se pela eliminacdo transepidér-
mica de fibras eldsticas®.

A colagenose perfurante reactiva é uma doenca fa-
miliar rara que se manifesta na infancia. Caracteriza-
-se por pdpulas eritematosas umbilicadas com tampéo
queratdsico central aderente localizadas aos membros
superiores e maos. A eliminacdo é, no entanto, de fi-
bras de colagénio alteradas’-24.

No caso da foliculite perfurante (FP) observam-se
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pdpulas foliculares eritematosas, observando-se his-
tologicamente perfuragdo infundibular e eliminagao
de componentes foliculares necréticos, associados
ou ndo a eliminacdo de fibras de colagénio ou fibras
eldsticas. Rapini defende que esta ndo é uma entida-
de especifica, podendo tratar-se apenas de foliculites
com ruptura folicular”.

A doenca de Kyrle é uma entidade controversa,
permanecendo a duvida se se trata de uma entida-
de distinta ou de um subtipo da dermatose perfurante
adquirida’24,

A dermatose perfurante adquirida (DPA) é uma
doenca rara que engloba as dermatoses perfurantes
gue surgem em individuos de idade adulta com patolo-
gias sistémicas associadas. Pode adquirir aspectos cli-
nicos e histolégicos diversos, muitas vezes semelhantes
aos dos subtipos cléssicos. Apesar de a etiologia néo
ser ainda clara, hé factores (como o prurido, fenémeno
de Koebner e localizacdo das lesées a éreas sujeitas a
traumatismo) que sustentam que o tfrauma superficial e
a microvasculopatia possam ter um papel importante
na patogénese da DPA'3,

Clinicamente manifesta-se por pépulas ou nédulos
firmes (2-10mm), muitas vezes umbilicados, com tam-
péo central queratdsico. H&, na maioria dos casos, pru-
rido associado, bem como fenémeno de Koebnerd. O
numero de lesdes é varidvel, sendo a localizagdo mais
frequente a superficie extensora dos membros inferio-
res. Pode também haver lesées a nivel dos membros
superiores, tronco e cabega'.

O estudo histolégico é também heterogéneo, com
eliminagéo transepidérmica de fibras de colagénio, fi-
bras eldsticas e queratina em graus e proporgéo va-
ridveis'. As coloracdes de Voerhoeff van-Gieson e
tricrémio de Masson tornam-se Uteis na distingdo do
material em eliminagéo. A coloragdo de Voerhoeff van-
-Gieson torna-se a colorag@o mais Util j@ que permite a
distincgo entre fibras eldsticas (que coram de negro) e
colagénio (que coram de vermelho).

A DPA ocorre classicamente em doentes com insufi-
ciéncia renal crénica (IRC), especialmente em progra-
ma de didlise, e diabetes mellitus. No entanto, jé foi
sido descrita em associag@o a outras patologias como
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neoplasias, doencas hepdticas (nomeadamente HCYV,
HBV, esteatohepatite), doengas endécrinas (hipotiroidis-
mo, hiperparatiroidismo), SIDA, tuberculose ganglio-
nar, aspergilose pulmonar, neurodermatite, dermatite
atdpica e sarcoptose' 2.

O tratamento é muitas vezes insatisfatério. O
controlo do prurido torna-se essencial, ndo sé na
melhoria da qualidade de vida, mas também no con-
trolo das lesées cutéineas, considerando que o acto de
cogar estd directamente envolvido no aparecimento de
novas lesdes.

De entre as opgdes possiveis destacam-se corticdi-
des tépicos e sistémicos, retindides tépicos e orais, anti-
bidticos e metotrexato. A fototerapia (nbUVB ou PUVA)
é uma alternativa Gtil nos doentes com IRC, melhoran-
do significativamente o prurido®. Existem também rela-
tos de resposta & utilizag@o de alopurinol no tratamento
desta entidade?.

Os autores pretendem relembrar esta patologia rara
cujo diagnéstico diferencial com outras patologias que
cursam com pépulas e nédulos se torna, por vezes,
complexo. Reitera-se também a importéncia da histo-
patologia para fazer o diagnéstico definitivo e a des-
trinca entre as restantes dermatoses perfurantes.
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