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Tricoepitelioma multiplo n
familiar: relato de caso
desfigurante™ ™

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 40 anos, com papulas e nodulos
normocromicos e assintomaticos na face, couro cabeludo
e dorso superior desde a puberdade que, gradualmente,
aumentaram em nimero e tamanho (fig. 1).

Referia dificuldade de conseguir emprego em virtude
das lesoes cutaneas. Negava outras comorbidades e uso de
medicacoes. Relatou que familiares apresentavam lesdes
semelhantes, porém menos extensas (fig. 2).

A dermatoscopia (fig. 1) e a histopatologia (fig. 3) foram
compativeis com tricoepiteliomas. Nao foi possivel realizar
o teste genético devido a sua indisponibilidade.

Fez-se tratamento com imiquimode 5% creme duas vezes
ao dia e tretinoina 0,5% topico a noite por seis meses, evo-
luindo com irritacao cutanea e sem melhora significante das
lesdes.

O tricoepitelioma multiplo familiar (TMF) é genoder-
matose autossomica dominante rara associada a mutacdes
genéticas nos genes de supressao tumoral e da cilindroma-
tose (CYLD) localizados, respectivamente, nos cromossomos
9p21 e 16q12-q13.1-3 Esses genes favorecem a proliferacao
e diferenciacdo das células germinativas das unida-
des pilossebaceas, possibilitando o desenvolvimento dos
tricoepiteliomas.’?

* Como citar este artigo: Nogueira TF, Carneiro SG, Wood LJ, Pegas
JR. Multiple familial trichoepithelioma: report of a disfiguring case.
An Bras Dermatol. 2024;99:459-61.

** Trabalho realizado no Servico de Dematologia, Complexo Hos-
pitalar Padre Bento de Guarulhos, Guarulhos, SP, Brasil.

O TMF acomete mais mulheres em virtude da menor
expressividade e penetrancia genética no sexo masculino.’?
Nao ha predilecao racial,® e a histéria familiar geralmente
¢ positiva.”? Manifesta-se na infancia ou adolescéncia, com
o surgimento de lesdes papulonodulares, normocréomicas ou
eritematosas, brilhantes, que acometem, principalmente,
a regido centro-facial de maneira simétrica.’”? Podem tam-
bém acometer o couro cabeludo, a regido cervical e o torax
superior.”? Ao longo dos anos, as lesdes podem aumentar em
nimero e tamanho.’?

O fenodtipo no TMF é variavel.* Enquanto ha pacien-
tes com poucas lesdes, outros apresentam mdltiplas lesoes
confluentes e deformantes.* Isso gera consequéncias esté-
ticas importantes e sofrimento psicossocial.’* Pode, ainda,
ocorrer transformacao maligna dos tricoepiteliomas em car-
cinoma tricoblastico ou basocelular, embora seja rara."?

A dermatoscopia dos tricoepiteliomas exibe vasos arbo-
riformes pequenos de fino calibre, crisalidas e pseudocistos
de milium sobre areas brancas, rosadas e, menos frequen-
temente, amareladas ou marrons.?

A histopatologia indica pseudocistos corneos e l6bulos de
células basaloides monomorficas dispostas em padrao cribi-
forme, cercados por estroma fibroso abundante.’-?

O diagnostico do TMF é clinico-histopatologico.®> O
estudo genético para aconselhamento é de interesse, porém
nao é imprescindivel.®>

Ha diversas sindromes que se apresentam com papulas e
nodulos faciais, como Brooke-Spiegler (SBS), cilindromatose
familiar (CF), Bazex-Dupré-Christol e esclerose tuberosa.* >
Por isso é importante descartar, tanto clinica quanto his-
topatologicamente, outros comemorativos associados que
indiquem outro diagnéstico.

Tanto o TMF quanto a CF sao considerados espectros dife-
rentes da sindrome de SBS, decorrente da mutacao no CYLD
comum.” Entretanto, na SBS ha multiplos espiroadenomas,
cilindromas e tricoepiteliomas, enquanto na CF ha apenas
cilindromas e, no TMF, apenas tricoepiteliomas.*
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CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 1 (A) Mdltiplas papulas e nddulos confluentes, normocromicos, brilhantes, bem delimitados, de 0,5 a 2cm de diametro,
localizados predominantemente na area central da face de maneira simétrica. (B) Dermatoscopia: vasos arboriformes, crisalidas e
pseudocistos de milium sobre areas rosadas.

amesel Ll

- ou . Individuos com tricoepiteliomas

ou O Individuos sem tricoepiteliomas

Figura 2 Heredograma demostrando padrao hereditario autossomico dominante do tricoepitelioma multiplo familiar.

O tratamento do TFM nao é bem estabelecido na lite- excisao cirurgica, ablacao por radiofrequéncia, dermoabra-
ratura e é dificil em virtude da multiplicidade das lesoes, sdo, crioterapia, radioterapia e lasers.’ Ha, ainda, relatos
da localizacdo predominantemente facial e da natureza de terapias farmacoldgicas com sirolimo, imiquimode, treti-
progressiva das lesdes. Dentre os disponiveis, destacam-se noina, vismodegibe, acido acetilsalicilico e adalimumabe.®
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Figura 3

(A) Anatomopatologico: tumor dérmico (tricoepitelioma) bem delimitado, constituido de lobulos de células basaloides

e pseudocistos corneos focais (Hematoxilina & eosina, 100x). (B) Lobulos de células basaloides, com distribuicdo em palicada na
periferia, dispostas em padrao cribiforme e envolvidos por estroma fibrético, associados a pseudocistos corneos focais. O estroma
tem contato direto com as células tumorais (Hematoxilina & eosina, 200x).
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