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Caso para diagnóstico. Placas
eritêmato-descamativas e
hiperceratóticas
disseminadas�,��

Prezado  Editor,

Paciente  de  4 anos,  sexo  masculino,  procedente  de zona
rural,  apresentava  placas  eritêmato-descamativas  disse-
minadas,  algumas  com  crostas  espessas  aderidas  e  de
aspecto  vegetante,  desde  os 3 anos  (figs.  1 e  2).  Não  havia
deterioração  do  estado  geral ou  histórico  familiar  relevante.
A  mãe  relatava  múltiplas  internações  prévias  em  razão  de
pericardite,  pneumonia  e  infecções  cutâneas,  além  de epi-
sódios  de  candidíase  oral  e genital.

Exames  micológicos  diretos  das  lesões  cutâneas  do
tronco  e couro  cabeludo  revelaram  a  presença  de hifas,
pseudo-hifas  e  leveduras  ---  posteriormente  identifica-
das  como  Microsporum  gypseum  e  Candida  albicans  por
espectrometria  de  massa  MALDI-TOF  (Matrix-Assisted  Laser

Desorption/Ionization  Time-of-Flight).  A biopsia  cutânea
revelou  acantose  irregular,  espongiose,  ceratocrosta  e
edema  dérmico,  além  de  inúmeras  hifas  e esporos  restri-
tos  ao  estrato  córneo  (fig. 3). Análise  do  genoma  identificou
rara  mutação em  heterozigose  no  éxon 7  do gene trans-
dutor  de  sinal  e  ativador  de  transcrição-1  (STAT1; variante
c.501A→C;  p.Gln167His).

Qual  o seu diagnóstico?

a) Síndrome  da  imunodeficiência  adquirida  (AIDS).
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b) Imunodeficiência  combinada  grave  (SCID).
c)  Candidíase  mucocutânea  crônica  (CMCC).
d) Síndrome  de hiper-IgE  (HIES).

Discussão

O diagnóstico  de candidíase  mucocutânea  crônica  (CMCC)
por  mutação do  gene  STAT1, além  da  dermatofitose  extensa,
foi  estabelecido  com  base  na  correlação  clínico-laboratorial.
Exames  complementares,  incluindo  Coombs  indireto,  função
tireoidiana,  sorologia  para  anti-HIV  I e  II, autoanticorpos,
dosagem  de imunoglobulinas  e  imunofenotipagem  de lin-
fócitos,  foram  normais.  Fluconazol  oral  foi  iniciado,  com
regressão  parcial  das lesões  (fig.  4).

A  CMCC  configura  um  grupo  heterogêneo  de síndromes
raras  caracterizadas  por infecções persistentes  e  não  inva-
sivas  da  pele,  unhas  e  mucosas  por  Candida  spp.,  causadas
por  defeitos  imunológicos  primários.1 Mutações de STAT1  do
tipo  ganho  de função estão  subjacentes  à forma  autossômica
dominante  da  doença e  resultam  em  respostas  defeituosas
das  células  Th1  e  Th17,  caracterizadas  por produção redu-
zida  de interferon-�,  interleucina  (IL) 17  e  IL-22  ---  citocinas
cruciais  para  a  defesa antifúngica  da  pele  e  mucosas.2---4 Que
seja  do nosso  conhecimento,  este  é  o primeiro  relato  em
que  a variante  detectada  é  documentada  em  associação  com
CMCC.

Tipicamente,  nessa  forma  da  doença,  surgem  placas
eritêmato-descamativas  ou  crostosas,  hiperceratóticas  e
generalizadas  antes  dos  5 anos  de idade,  por  vezes  acompa-
nhadas  de  paroníquia,  hiperceratose  e  distrofia  ungueais.  A
mucosa  oral  é  a  mais  frequentemente  acometida,  embora  as
mucosas  esofágica,  genital e  laríngea  possam  ser  afetadas.
Além  da  infecção crônica  por  Candida, há  também  maior  sus-
cetibilidade  a infecções por  dermatófitos  e  bactérias.  Ainda,
metade  dos  pacientes  tem  hipotireoidismo,  doença inflama-
tória  intestinal  ou  citopenias  autoimunes  associadas.5,6

Análise  de genes  relevantes,  como  STAT1,  AIRE  e  CARD9,
configura  o único  teste  laboratorial  definitivo  para  o  diag-
nóstico  da  CMCC.  Outras  imunodeficiências,  incluindo  SCID,
HIES  e  AIDS,  podem  resultar  em  candidíase  crônica,  mas
quase  invariavelmente  cursam  com  infecções  invasivas  por
Candida  e  características  clínico-laboratoriais  adicionais.
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Figura  1  Placas  eritêmato-descamativas  com  bordas  bem  delimitadas  e crostas  espessas  aderidas  na  face  (A)  e tronco  (B)

Figura  2  Crostas  espessas  de  aspecto  vegetante  sobre  placa  eritematosa  ocupando  todo  o  membro  inferior  direito  (A ---  B)

Na  SCID,  distúrbios  graves  no  desenvolvimento  e  na  função
das  células  T,  B e,  por  vezes,  natural  killer resultam
em  déficit  de  crescimento,  diarreia  crônica  e  infecções
graves  recorrentes  por  patógenos  virais  comuns  (como
vírus  sincicial  respiratório,  adenovírus  e  citomegalovírus)
e  germes  oportunistas  ---  que,  em  geral,  levam  à morte
ainda  no  primeiro  ano de  vida. A HIES,  por sua vez,  é  carac-
terizada  por  eczema  generalizado  persistente,  abscessos
estafilocócicos  profundos,  infecções  por Aspergillus,
características  dimórficas  e  fraturas  recorrentes,  além
de níveis  elevados  de  IgE,  eosinofilia  e  mutação no
gene  STAT3.  Por  fim,  a AIDS se diferencia  da  CMCC
pela  sorologia  positiva  para  HIV,  contagem  redu-
zida  de  células  T CD4+ e  ocorrência  de  infecções
oportunistas.6,7

O  tratamento  da  CMCC  envolve  controle  das infecções e
manejo  dos  distúrbios  endócrinos  e  autoimunes  associados.
A  infecção por Candida  pode  ser  controlada  com uso prolon-
gado  de antifúngicos  azólicos,  preferencialmente  fluconazol
100-200  mg/dia.  Outras  terapias  foram  descritas  em  rela-
tos isolados  para  controle  do  distúrbio  imunológico,  como
transplante  de timo  e  de  células  hematopoéticas.8 Recen-
temente,  alguns  estudos têm  mostrado  bom  controle  da
doença com  uso  de inibidores  de JAK,  incluindo  ruxolitinibe
e  baracitinibe.9,10

Suporte financeiro

Nenhum.
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Figura  3  (A)  Observa-se  acantose  irregular,  espongiose  e ceratocrosta,  além  de  edema  dérmico  com  áreas  de borramento  da
junção dermo-epidérmica  (Hematoxilina  &  eosina,  100 ×  ).  (B)  Presença  de  inúmeras  hifas  e esporos  na  camada  córnea  (ácido
periódico de  Schiff,  400  ×  )

Figura  4  Regressão  parcial  das  lesões  cutâneas.  (A)  Aspecto  do  membro  inferior  direito  antes  do  tratamento.  (B)  Membro  inferior
direito, quatro  semanas  depois  do  início  de  fluconazol
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Caso para diagnóstico.
Comprometimento incomum da
face  por erupção papulosa
assintomática�,��

Prezado  Editor,

Paciente  do  sexo  feminino,  44  anos,  com  histórico  médico  de
lesões  cutâneas  assintomáticas  cobrindo  a face e  as  orelhas.
As  lesões  iniciaram-se  na puberdade,  com número  crescente
desde  então.  Havia  sido tratada  para  acne  com  retinoides
tópicos,  antibióticos  e  isotretinoína  oral, sem  melhora.  O
exame  físico  mostrou  numerosas  pápulas  lisas  distintas  (1-
3  mm)  da  cor  da  pele  concentradas  nas  regiões  bucinadoras  e
nos  pavilhões  auriculares  (fig.  1A-C).  Não  havia  história  fami-
liar  de  lesões  semelhantes.  Biopsia  por  punch  de  uma  pápula
na região  bucinadora  esquerda  foi  realizada.  A amostra  foi
encaminhada  para  exame  histopatológico  (fig.  2).

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.08.011

� Como citar este artigo: Peñaloza Daguer DE,  Kowalczuk A, Cavi-
edes MP, Mazzuoccolo LD. Case for diagnosis. Unusual involvement
of asymptomatic facial papular eruption: eruptive vellus hair cysts.
An Bras Dermatol. 2023;98:694---6.

�� Trabalho realizado no Italian Hospital of Buenos Aires, Caba,
Argentina.

Qual é o  seu diagnóstico?

a. Erupção acneiforme
b.  Esteatocistoma  múltiplo
c.  Cistos  epidérmicos
d.  Cistos  velos  eruptivos

Discussão

Após  correlacionar  os achados  clínicos  e  histopatológicos,
foi  estabelecido  o  diagnóstico  de cistos  velos  eruptivos  com
envolvimento  facial.

Os  cistos  velos  eruptivos  são anormalidade  folicular
benigna  rara  do desenvolvimento  dos  folículos  pilosos  velos,
descritos  pela  primeira  vez  por Esterly  et al.  em  1977.1

São  mais  comumente  vistos  em  crianças, adolescentes  ou
adultos  jovens  e afetam  igualmente  os  sexos  e  etnias.  Os
cistos  velos  eruptivos  podem  ser esporádicos  ou  herdados
(padrão  autossômico  dominante).  Além disso,  foram  descri-
tas  mutações no  gene que  codifica  a  queratina  17.1,2

Clinicamente,  os  cistos  velos  eruptivos  geralmente  são
observados  como  pápulas  foliculares  assintomáticas  lisas,  da
cor  da  pele  a levemente  hiperpigmentadas,  medindo  de  1 a
4  mm  de  diâmetro,  com  superfície  umbilicada  centralmente,
geralmente  afetando  tórax,  abdome  e membros.3,4

O  envolvimento  facial  por cistos  velos  eruptivos  é  inco-
mum.  Tem  sido  descrito  como lesões maculares,  papulosas,
normocrômicas  ou  eritematosas,  hiperpigmentares,  nevus
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