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A experiéncia dos autores apoia o uso de anakinra, um
antagonista do receptor de IL-1, como op¢ao terapéutica
para ECD quando o estudo mutacional do gene BRAF é nega-
tivo.

Apesar do progresso na compreensdo da patogénese e
biologia da ECD, os autores acreditam que sdo necessarios
mais estudos sobre a doenca.
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Pilomatricoma ossificante
perfurante gigante™ **

e
updates

Prezado Editor,

Paciente do sexo masculino, de 34 anos, microempreen-
dedor, buscou atendimento dermatolégico em virtude de
tumoragao de aproximadamente 6 x 5cm de didametro, de
bordas eritematosas e infiltradas, com a extrusao em sua
porcao central de material pétreo, esbranquicado, em
regiao posterolateral do braco direito (fig. 1), com cerca de
2,5 anos de evolucao. Foi realizada biopsia excisional com
margens amplas, e o material foi enviado para exame anato-
mopatoldgico, no qual observou-se neoplasia de crescimento
expansivo (fig. 2) composta por células basaloides e ‘‘células
fantasmas’’ (fig. 3) comprometendo o tecido adiposo sub-
cutaneo e com componentes de ossificacdo metaplasica,
calcificacdo distrofica (fig. 4), ulceracdo, processo inflama-

DOI do artigo original:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2023.05.012
* Como citar este artigo: Almeida VOC, Camargo ACM, Ataide MS,
Tristao RJ, Silva TN. Giant perforating pilomatricoma with osseous
metaplasia. An Bras Dermatol. 2024;99:747-9.
*¥ Trabalho realizado no Hospital de Clinicas, Universidade Fede-
ral do Triangulo Mineiro, Uberaba, MG, Brasil.

torio cronico associado a reagao gigantocelular do tipo corpo
estranho e fibrose estromal, compativel com pilomatricoma
variante ossificante e perfurante.

Pilomatricoma ou epitelioma calcificante e ossificante de
Malherbe é neoplasia quase sempre benigna, com menos
de 20 casos de transformacao maligna descritos em lite-
ratura, que exibe diferenciacdao em direcao as células da

Figura 1 Tumoracdo com aproximadamente 6 x 5cm de dia-
metro, em regido posterolateral do braco direito.
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CARTAS - CASO CLiNICO

Figura 2  Pilomatricoma gigante: proliferacdo bem delimi-
tada, de crescimento expansivo, adjacente ao tecido adiposo
subcutaneo (Hematoxilina & eosina, 200 x ).

matriz do foliculo piloso." Clinicamente, caracteriza-se por
nodulo ou papula, de superficie normal ou levemente eri-
tematosa, de consisténcia endurecida a pétrea, mével em
relacdo aos planos profundos, com crescimento lento' e
tamanho variando de 0,5 a 3 cm de didmetro.? Em sua maio-
ria, sdo solitarios e assintomaticos; tem predominio no sexo
feminino, com pico de incidéncia bimodal (dos 5 aos 15 anos
e dos 50 aos 60 anos)." O pilomatricoma localiza-se, predo-
minantemente, na cabeca e no pescoco, seguido pelo tronco
e pelas extremidades superiores.’

Histopatologicamente, o pilomatricoma apresenta trés
populacdes celulares: as células basofilicas matriciais,
semelhantes a células matriciais da fase anagénica do foli-
culo piloso; as células necroticas acelulares, denominadas
“‘células fantasmas’’; e as células intermediarias. E possi-
vel encontrar, ainda, ossificacdo metaplasica, calcificacao
distrofica, reagcdes granulomatosas de corpo estranho e
figuras de mitose.?

Desde sua primeira descricao, feita por Malherbe
e Chenantais em 1880, diversas variantes desse tumor
foram descritas na literatura, como variante aneto-
dérmica, linfangiectasica, bolhosa, agressiva, superficial,

perfurante, proliferante, ossificante, cistica, pseudocis-
tica, pigmentada, acantolitica e maligna. As variantes
tém origem semelhante, porém diferentes caracteristicas
clinico-patoldgicas.*

O pilomatricoma com metaplasia 6ssea exuberante pode
ser reconhecido como a variante ossificante. Com patogé-
nese incerta, especula-se que a ossificacao seja semelhante
a uma reacao tecidual do tipo corpo estranho, especifica-
mente contra o material queratinoso contendo as ‘‘células
fantasmas’’, com o objetivo de formar uma barreira fisica
que previna o contato entre o tecido afetado pelo tumor e
o tecido sadio, assemelhando-se a uma capsula fibrosa.*

O mecanismo de perfuracdo é parecido entre todas as
dermatoses com perfuracdo epidérmica, no qual o tecido
patologico provoca irritacdo semelhante a de corpo estra-
nho, levando a hiperplasia da epiderme e do epitélio do
foliculo piloso. Essa hiperplasia sera responsavel por envol-
ver gradualmente o tumor, trazendo-o para a superficie para
ser eliminado pelos queratinocitos. Em geral, as ilhas tumo-
rais eliminadas na perfuracao do pilomatricoma contém uma
massa calcificada.®

O presente relato apresenta um caso de pilomatricoma
em paciente fora da faixa etaria e do género, classificado
na variante ossificante e perfurante, o que é extremamente
raro, uma vez que sao caracteristicas presentes em lesoes
de estagio tardio, dificilmente observados em virtude do
tratamento cirlrgico precoce.
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Displasia ungueal e hipoplasia =
digital - Sindrome de o
Coffin-Siris™

Prezado Editor,

A sindrome de Coffin-Siris € doenca congénita clinica e gene-
ticamente heterogénea, marcada por caracteristicas faciais

DOI do artigo original: https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.11.010

* Como citar este artigo: Navarro-Bielsa A, Ruiz-de-Larramendiz
DR, Abenia-Uson P, Gracia-Cazafa T, Gilaberte Y. Nail dysplasia
and digital hypoplasia - Coffin-Siris syndrome. An Bras Dermatol.
2024;99:749-52.

Trabalho realizado no Hospital Miguel Servet, Saragoca, Espanha

grosseiras, deficiéncia intelectual, hipoplasia do quinto qui-
rodactilo e aplasia ou hipoplasia ungueal.

Paciente do sexo masculino, de 7 meses de vida, foi
atendido no Servico de Dermatologia em virtude de doenca
ungueal congénita. A crianca havia sido diagnosticada com
megacisterna magna, forame oval permeavel, hipoplasia
renal direita e desenvolvimento psicomotor ligeiramente
atrasado com risco de comprometimento do desenvolvi-
mento cognitivo. O exame fisico revelou displasia de todas
as unhas e anoniquia ou microniquia do 3°, 4° e 5° podo-
dactilos e do 4° e 5° quirodactilos (fig. 1 A-B). O paciente
apresentava tracos faciais caracteristicos, com ponte nasal
ampla, boca larga e labios grossos.

A radiografia das maos e dos pés revelou hipoplasia das
falanges distais do 2°, 3°, 4° e 5° dedos das maos, auséncia de
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