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Caso para diagnostico. Placas n
eritémato-descamativas e
hiperceratoticas

disseminadas™ "™

Prezado Editor,

Paciente de 4 anos, sexo masculino, procedente de zona
rural, apresentava placas eritémato-descamativas disse-
minadas, algumas com crostas espessas aderidas e de
aspecto vegetante, desde os 3 anos (figs. 1 e 2). Nao havia
deterioracao do estado geral ou histérico familiar relevante.
A mae relatava mdltiplas internacdes prévias em razao de
pericardite, pneumonia e infeccdes cutaneas, além de epi-
sodios de candidiase oral e genital.

Exames micologicos diretos das lesdes cutaneas do
tronco e couro cabeludo revelaram a presenca 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/lonization Time-of-Flight). A biopsia cutanea
revelou acantose irregular, espongiose, ceratocrosta e
edema dérmico, além de inumeras hifas e esporos restri-
tos ao estrato corneo (fig. 3). Analise do genoma identificou
rara mutacao em heterozigose no éxon 7 do gene trans-
dutor de sinal e ativador de transcricao-1 (STATT; variante
¢.501A—C; p.Gln167His).

Qual o seu diagnostico?

a) Sindrome da imunodeficiéncia adquirida (AIDS).
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HB, Ladeira AN. Case for diagnosis. Disseminated erythematous and
scaly plaques: chronic mucocutaneous candidiasis. An Bras Derma-
tol. 2023;98:691-4.
** Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Hospi-
tal Infantil Jodo Paulo Il e do Hospital Eduardo de Menezes, Belo
Horizonte, MG, Brasil.

b) Imunodeficiéncia combinada grave (SCID).
c) Candidiase mucocutanea cronica (CMCC).
d) Sindrome de hiper-IgE (HIES).

Discussao

O diagnostico de candidiase mucocutanea cronica (CMCC)
por mutacao do gene STAT1, além da dermatofitose extensa,
foi estabelecido com base na correlacao clinico-laboratorial.
Exames complementares, incluindo Coombs indireto, funcao
tireoidiana, sorologia para anti-HIV | e Il, autoanticorpos,
dosagem de imunoglobulinas e imunofenotipagem de lin-
focitos, foram normais. Fluconazol oral foi iniciado, com
regressao parcial das lesoes (fig. 4).

A CMCC configura um grupo heterogéneo de sindromes
raras caracterizadas por infeccdes persistentes e nao inva-
sivas da pele, unhas e mucosas por Candida spp., causadas
por defeitos imunoldgicos primarios.” Mutacdes de STAT1 do
tipo ganho de funcao estao subjacentes a forma autossémica
dominante da doenca e resultam em respostas defeituosas
das células Th1 e Th17, caracterizadas por producao redu-
zida de interferon-v, interleucina (IL) 17 e IL-22 - citocinas
cruciais para a defesa antif(ingica da pele e mucosas.”* Que
seja do nosso conhecimento, este é o primeiro relato em
que a variante detectada é documentada em associacao com
CMCC.

Tipicamente, nessa forma da doenca, surgem placas
eritémato-descamativas ou crostosas, hiperceratéticas e
generalizadas antes dos 5 anos de idade, por vezes acompa-
nhadas de paroniquia, hiperceratose e distrofia ungueais. A
mucosa oral é a mais frequentemente acometida, embora as
mucosas esofagica, genital e laringea possam ser afetadas.
Além da infeccdo cronica por Candida, ha também maior sus-
cetibilidade a infeccoes por dermatofitos e bactérias. Ainda,
metade dos pacientes tem hipotireoidismo, doenca inflama-
toria intestinal ou citopenias autoimunes associadas.>®

Analise de genes relevantes, como STAT1, AIRE e CARDY,
configura o Unico teste laboratorial definitivo para o diag-
nostico da CMCC. Outras imunodeficiéncias, incluindo SCID,
HIES e AIDS, podem resultar em candidiase cronica, mas
quase invariavelmente cursam com infeccoes invasivas por
Candida e caracteristicas clinico-laboratoriais adicionais.

691


https://doi.org/
http://www.abd.org
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.abdp.2023.05.015&domain=pdf
https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.11.003
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0030
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0035
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
http://refhub.elsevier.com/S2666-2752(23)00136-4/sbref0040
https://orcid.org/0000-0002-4647-9323
https://orcid.org/0000-0002-2478-9849
https://orcid.org/0000-0001-8771-4206
https://orcid.org/0000-0002-1688-4379
https://orcid.org/0000-0002-8390-2573
mailto:toishi@fmu.ac.jp
https://doi.org/10.1016/j.abdp.2023.05.013
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.abdp.2023.05.015&domain=pdf
https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.08.013

CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 1

Placas eritémato-descamativas com bordas bem delimitadas e crostas espessas aderidas na face (A) e tronco (B)

Figura 2

Na SCID, disturbios graves no desenvolvimento e na funcéo
das células T, B e, por vezes, natural killer resultam
em déficit de crescimento, diarreia cronica e infeccoes
graves recorrentes por patogenos virais comuns (como
virus sincicial respiratoério, adenovirus e citomegalovirus)
e germes oportunistas - que, em geral, levam a morte
ainda no primeiro ano de vida. A HIES, por sua vez, é carac-
terizada por eczema generalizado persistente, abscessos
estafilococicos profundos, infeccdes por Aspergillus,
caracteristicas dimorficas e fraturas recorrentes, além
de niveis elevados de IgE, eosinofilia e mutagao no
gene STAT3. Por fim, a AIDS se diferencia da CMCC
pela sorologia positiva para HIV, contagem redu-
zida de células T CD4* e ocorréncia de infecgoes
oportunistas.®’

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

O tratamento da CMCC envolve controle das infeccées e
manejo dos distirbios enddcrinos e autoimunes associados.
A infeccao por Candida pode ser controlada com uso prolon-
gado de antifingicos azélicos, preferencialmente fluconazol
100-200 mg/dia. Outras terapias foram descritas em rela-
tos isolados para controle do disturbio imunoldgico, como
transplante de timo e de células hematopoéticas.® Recen-
temente, alguns estudos tém mostrado bom controle da
doenca com uso de inibidores de JAK, incluindo ruxolitinibe
e baracitinibe.? 0

Suporte financeiro

Nenhum.
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Figura 3

(A) Observa-se acantose irregular, espongiose e ceratocrosta, além de edema dérmico com areas de borramento da

juncdo dermo-epidérmica (Hematoxilina & eosina, 100 x ). (B) Presenca de inUmeras hifas e esporos na camada coérnea (acido

periodico de Schiff, 400 x )

Figura4 Regressao parcial das lesdes cutaneas. (A) Aspecto do membro inferior direito antes do tratamento. (B) Membro inferior

direito, quatro semanas depois do inicio de fluconazol
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Caso para diagnostico.
Comprometimento incomum da
face por erupc¢ao papulosa
assintomatica™ **

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 44 anos, com historico médico de
lesoes cutaneas assintomaticas cobrindo a face e as orelhas.
As lesoes iniciaram-se na puberdade, com nUmero crescente
desde entao. Havia sido tratada para acne com retinoides
topicos, antibidticos e isotretinoina oral, sem melhora. O
exame fisico mostrou numerosas papulas lisas distintas (1-
3 mm) da cor da pele concentradas nas regides bucinadoras e
nos pavilhdes auriculares (fig. 1A-C). Nao havia histéria fami-
liar de lesbes semelhantes. Biopsia por punch de uma papula
na regiao bucinadora esquerda foi realizada. A amostra foi
encaminhada para exame histopatoldgico (fig. 2).

DOI referente ao artigo:

https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.08.011

* Como citar este artigo: Pefialoza 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 diagnéstico?

Erupcao acneiforme
Esteatocistoma multiplo
Cistos epidérmicos
Cistos velos eruptivos

apooe

Discussao

Apos correlacionar os achados clinicos e histopatologicos,
foi estabelecido o diagnostico de cistos velos eruptivos com
envolvimento facial.

Os cistos velos eruptivos sao anormalidade folicular
benigna rara do desenvolvimento dos foliculos pilosos velos,
descritos pela primeira vez por Esterly et al. em 1977."
Sao mais comumente vistos em criancas, adolescentes ou
adultos jovens e afetam igualmente os sexos e etnias. Os
cistos velos eruptivos podem ser esporadicos ou herdados
(padrao autossomico dominante). Além disso, foram descri-
tas mutacées no gene que codifica a queratina 17."2

Clinicamente, os cistos velos eruptivos geralmente sao
observados como papulas foliculares assintomaticas lisas, da
cor da pele a levemente hiperpigmentadas, medindo de 1 a
4 mm de didmetro, com superficie umbilicada centralmente,
geralmente afetando térax, abdome e membros.**

0 envolvimento facial por cistos velos eruptivos € inco-
mum. Tem sido descrito como lesdes maculares, papulosas,
normocromicas ou eritematosas, hiperpigmentares, nevus
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