CARTAS - CASO CLiNICO

Diagnostico de pseudoxantoma L)
elastico em paciente com
les6es cutaneas discretas™ ™

Prezado Editor,

0 pseudoxantoma elastico (PXE) é doenca metabdlica gené-
tica autossOmica recessiva caracterizada por calcificacao
aberrante com fragmentacao de fibras elasticas na derme,
retina e tdnica intima das artérias.” Os autores apresentam
o caso de uma paciente com alteracdes oculares e sinais
cutaneos discretos como forma inicial de PXE, confirmado
por histologia da pele.

Paciente do sexo feminino, de 33 anos, tinha historia de
lapus eritematoso sistémico e foi encaminhada para exame
de fundoscopia, que revelou estrias angioides associadas a
diminuicao do brilho foveolar e alteracoes pigmentares difu-
sas denominadas ‘‘peau d’orange’’ ou ‘‘casca de laranja’’
(fig. 1). O exame fisico revelou duas papulas esbranquicadas
medindo 2mm na prega cervical lateral (fig. 2). A paci-
ente era normotensa, com pulsos periféricos simétricos
presentes. Os valores de calcio, fosforo e perfil lipidico
estavam normais. A histopatologia das lesdes cervicais reve-
lou fibras elasticas dérmicas espessadas e fragmentadas. A
coloracdo de Von Kossa foi positiva para deposicao de cal-
cio nas fibras elasticas (fig. 3), confirmando o diagnostico de
PXE.

A prevaléncia de PXE varia entre 1/25.000 e 1/100.000
individuos, com predominancia no sexo feminino. E cau-

sada por mutagao no gene ABCC6, localizado no cromossomo
16, que codifica a proteina de transporte transmembrana
MRP6.% A fisiopatologia envolve niveis reduzidos do fator
de antimineralizagcdo pirofosfato inorganico (PPi), home-
ostase do calcio extracelular disfuncional e mineralizacao
ectopica de tecidos ricos em fibras elasticas. Ha hete-
rogeneidade fenotipica consideravel que poderia explicar
o diagnostico tardio do quadro clinico apresentado neste
trabalho.?

Embora, em geral, os achados cutaneos representem o
primeiro sinal clinico, eles geralmente sdo sutis e nao sao
evidentes até a segunda ou terceira décadas.> O primeiro
sinal cutaneo sao papulas pequenas, discretas e amarela-
das na face lateral do pescoco, axilas, fossas antecubitais
e popliteas. Essas papulas coalescem para formar placas
de aparéncia ondulada e inelastica.”® Apesar da aparéncia
indcua dessas lesdes cutaneas, elas podem indicar envol-
vimento ocular e vascular significante. Subsequentemente,
esta associado a pele redundante nas dobras, geralmente
nas axilas e virilhas.* Em alguns pacientes com estrias angi-
oides, a biopsia de pele axilar saudavel ou tecido cicatricial
pode revelar a histopatologia caracteristica do PXE.* A
microscopia eletronica da pele revela depdsitos minerais
volumosos que desorganizam e fragmentam as fibras elas-
ticas na derme média.?

As primeiras alteracdes visiveis na fundoscopia sao irre-
gularidades pigmentares com aspecto de ‘‘peau d’orange’’,
que tipicamente precedem as estrias angioides em um a
oito anos. As estrias angioides originam-se no disco optico
e irradiam-se para fora como linhas irregulares cinza-

Figura 1

Retinografia do olho direito. Notar a aparéncia de ‘‘peau d’orange’’ do fundo desde a porcdo temporal até a macula

(seta) e estrias angioides pouco visiveis irradiando-se para fora do disco optico, dando a aparéncia de ‘‘teia de aranha’’ (ponta de
seta). A angiofluoresceinografia do olho esquerdo mostrou estrias angioides de contorno hiperfluorescente irradiando-se do nervo

optico até a porcdo média periférica (seta).
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Figura 2

(A) Area cutanea cérvico-lateral esquerda com duas papulas esbranquicadas, quase imperceptiveis, medindo 2mm de

diametro, assinalada entre as marcacdes com lapis azul (setas). (B) Dermatoscopia de uma das papulas esbranquicadas assinalada

entre as marcacdes com lapis azul.

Figura 3

(A) Epiderme sem alteracdes, derme com fibras elasticas fragmentadas, espessadas e basofilicas (Hematoxilina & eosina,

40 x ). (B) Coloracao de Von Kossa positiva para deposicao de calcio nas fibras elasticas (Von Kossa, 40 x ).

-acastanhadas, e a histopatologia mostra fragmentacao
da membrana de Bruch que se apresenta calcificada e
espessada. Estas alteracdes predispéem a neovascularizacao
secundaria da coroide, com o consequente risco de hemor-
ragia e cegueira nos estagios tardios da doenca.’ Embora
altamente especificas, estrias angioides também foram rela-
tadas em pacientes com hemoglobinopatias, doenca de
Paget e sindrome de Ehler-Danlos.?

As manifestacdes de envolvimento vascular incluem
perda de pulsos periféricos, claudicacdo, hipertensao,
infarto do miocardio e acidente vascular encefalico
isquémico ou hemorragico. Esses achados refletem a
mineralizacdo das camadas média e intima de artérias de
pequeno e médio calibre.??

Este caso € descrito em decorréncia de sua apresentacao
clinica incomum e para destacar a importancia das

alteragoes cutaneas na confirmacao diagnodstica desta enti-
dade.
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Tinea profunda nodular n
generalizada causadapor
Trichophyton rubrum em

paciente imunossuprimido™-**

Prezado Editor,

Descreve-se o caso de um paciente do sexo masculino, de 65
anos, com nodulos subcutaneos disseminados, com prurido
intenso ha um ano (fig. 1). Ele apresentava histéria de dia-
betes mellitus, hipertensao arterial, doenca renal cronica
ha varios anos e penfigoide bolhoso (PB) ha dois anos. Glico-
corticoide sistémico (prednisona oral 25mg, 2x /dia) havia
sido prescrito para tratar o PB por mais de um ano.

Apds a hospitalizacdo, a dosagem de glucana flngica foi
de 213 pg/mL (valor normal <60 pg/mL), o que indicou a
presenca de infeccao flngica profunda. Entretanto, a hemo-
cultura para fungos foi negativa, e ndao foi demonstrada
linfadenopatia na ultrassonografia. A histopatologia mostrou
hiperplasia epidérmica, abscesso dérmico e infiltracdo de

DOI referente ao artigo:

https://doi.org/10.1016/j.abd.2021.08.018

* Como citar este artigo: Li W, Lu K, Cai S, Lao L. Generalized
nodular tinea profunda in an immunosuppressed patient caused by
Trichophyton rubrum. An Bras Dermatol. 2023;98:544-6.

“* Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, The
Second Affiliated Hospital, Zhejiang University School of Medicine,
Hangzhou, China.

neutrofilos, linfocitos, células epitelioides e células gigan-
tes multinucleadas dispersas (fig. 2A). Hifas intracelulares
foram observadas em células multinucleadas no granuloma
(fig. 2B). Aamostra de pele também foi enviada para sequen-
ciamento utilizando Next Generation Sequencing (NGS) para
identificar o patogeno. O NGS detectou sequéncias de
nucleotidios de Trichophyton rubrum (taxa de cobertura:
0,0199%) no DNA extraido da amostra de pele. Considerando
as manifestacdes clinicas do paciente, a histopatologia
e as leituras de sequenciamento notavelmente altas em
comparacao com o controle negativo, chegou-se ao diag-
nostico de tinea profunda nodular generalizada causada por
Trichophyton rubrum. Terapia antiflingica oral foi iniciada,
com 250 mg/dia de terbinafina, e os nddulos desapareceram
completamente apos trés meses.

Trichophyton rubrum geralmente causa dermatomicose
superficial, como tinha das maos e dos pés e corporal.
Porém, em pouquissimos casos, T. rubrum penetra na derme
e no tecido subcutaneo, causando tinea profunda, também
chamada de dermatofitose profunda.' A tinea profunda é
caracterizada pela extensdo da infeccdo por dermatofitos
além da area perifolicular, as vezes envolvendo linfonodos.?
A maioria dos pacientes com tinea profunda apresenta
imunodeficiéncia inata ou adquirida, incluindo desnutricao,
diabetes, leucemia, linfoma, sindrome da imunodeficién-
cia adquirida (AIDS), transplante de érgaos sélidos e doenca
renal crénica.?

No presente caso, diabetes mellitus, doenca renal cro-
nica e o tratamento sistémico com glicocorticoide para
PB inibiram o sistema imunologico inato e adquirido do
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