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para  casos  desafiadores  incluem  terapia  com  bifosfonatos,
inibição  da interleucina  (IL)-17,  inibição da  IL-1,  inibição da
IL-12/23  e  inibição da  Janus  quinase.6 A resposta  dos  pacien-
tes  gêmeos  do  presente  relato  ao adalimumabe  corresponde
à  literatura  existente  que  documenta  sua  eficácia  para  a sín-
drome  SAPHO.  Este  relato  é  único em  virtude  da  ocorrência
simultânea  e  rara  de  AF  e  HS  em  gêmeos  monozigóticos  como
parte  da  síndrome  SAPHO.
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Doença de Paget mamária
pigmentada: desafio
diagnóstico�,��

Prezado  Editor,

A  doença de  Paget  mamária  é  tipo raro  de  adenocarcinoma,
intimamente  associado  ao câncer  de  mama.1 A doença de
Paget  mamária  pigmentada  (DPMP)  é  variante  incomum
da doença de  Paget  que  pode  mimetizar  o  melanoma  clí-
nica,  dermatoscópica  e  histopatologicamente  em  virtude
da  presença do  pigmento  melanina.2 O  presente  relato
descreve  um  caso  de  DPMP  com  achados  dermatoscópi-

DOI do artigo original:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2024.03.007

� Como citar este artigo: Ünal E, Akay BN, Gündoğan G.  Pigmented
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cos simulando  melanoma  e  doença  de Bowen  (DB),  porém
com  a  histopatologia  elucidando  o  diagnóstico  de forma
clara.

Paciente  do  sexo  feminino,  de 45  anos, foi  admitida
no  ambulatório  com lesão  cutânea  eritematosa,  de expan-
são  lenta,  assintomática,  com algumas  áreas  pigmentadas
no  mamilo  esquerdo  há um  ano.  Ao exame  dermatoló-
gico,  foi obervada  placa  eritêmato-acastanhada  de  3  ×  3 cm
na  aréola  esquerda  com  mamilo  achatado.  A placa  exi-
bia  aspecto  de crescimento  centrífugo,  assimetria,  bordas
irregulares  e focos  de descamação (fig.  1A). A dermatos-
copia  revelou  aspecto  confuso,  com  numerosos  indícios  de
melanoma,  incluindo  área  branca-rosada  sem  estrutura,
linhas  brancas  centrais  e linhas  radiais  marrons  segmenta-
res. Havia  também pontos  marrom-acinzentados  dispostos
em  linhas  e  vasos  pontilhados  em  linhas  em  algumas  áreas,
fibras  de  tecido  aderentes  e  erosões  superficiais  que  são
características  da  DB  (fig.  1  B-D). Embora  os achados  clí-
nicos  e  dermatoscópicos  fossem  inconclusivos,  sugeriam
doença  de  Paget  pigmentada,  melanoma  e  DB pigmentada
no  diagnóstico  diferencial.  O  exame  histopatológico  em
biopsia  incisional  areolar  revelou  epitélio  glandular  com
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CARTAS  -  CASO  CLÍNICO

Figura  1  (A)  Placa  eritêmato-acastanhada  na aréola  esquerda  medindo  3  ×  3 cm,  com  bordas  irregulares  e mamilo  achatado.
(B) Seta  vermelha:  escama;  seta  azul:  fibras  de  tecido  aderentes;  seta  amarela:  erosões  superficiais;  anel  verde:  estrias  brancas
brilhantes; anel  azul:  vaso  pontilhado  irregular;  anel  preto:  área  branca  rosada  sem  estrutura.  Dermlite  DL4---  ampliação  10  × ---
modo luz  polarizada.  (C)  Seta  azul:  fibras  de  tecido  aderentes;  seta preta:  erosões  superficiais;  seta  laranja:  escama;  anel  verde:
linhas radiais  marrons  segmentares  e pontos  marrom-acinzentados.  Dermlite  DL4---  ampliação  10  ×  --- modo  luz  polarizada.  (D)  Seta
azul: escama;  seta verde:  fibras  de  tecido  aderentes;  anel  amarelo:  vasos  pontilhados;  anel  laranja:  linhas  radiais  segmentares  e
pontos marrom-acinzentados.  Dermlite  DL4---  ampliação  10  ×  --- modo  luz  polarizada.

células  de  citoplasma  grande  e  pálido,  núcleos  e  nucléolos
proeminentes,  dispostas  isoladamente  ou  em  aglomerados
na  epiderme.  A  imuno-histoquímica  revelou  células  tumo-
rais  pan-citoqueratina  (CK)  e  CK  7 positivas,  receptor  de
estrogênio  (RE)  negativo  e  mucina  ausente  (fig.  2 A---C). A
histopatologia  foi  consistente  com  doença de  Paget  com
base  nesses  achados.  A biopsia  de  pele  do mamilo da  paci-
ente,  submetida  à cirurgia  conservadora  da  mama  pelo
cirurgião  geral,  foi  compatível  com  doença de  Paget,  e
foi  detectado  carcinoma  ductal  in  situ de  alto grau  subja-
cente.

A  doença de Paget  do  mamilo  é  tipo  raro de  adenocar-
cinoma  intraepidérmico,  responsável  por  apenas  1% a 4%
de todas  as  neoplasias  malignas  da  mama.1,3 Dermatosco-
picamente,  os achados  mais  comuns  da  doença de  Paget
mamária  não pigmentada  incluem  escamas  brancas,  áreas
rosadas  sem  estrutura,  vasos  pontilhados,  erosão/ulceração
e  linhas  brancas  brilhantes.  Por outro  lado,  os  achados  típi-
cos  da  DPMP  são  grânulos  e  pontos  cinzentos,  áreas  rosadas
sem  estrutura  e  linhas  brancas.4

O  diagnóstico  diferencial  da  DPMP  abrange  amplo  espec-
tro  de  doenças, desde  melanoma  até  DB  e lentigo/melanose
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Figura  2  (A)  Células  epiteliais  malignas  dispersas  como  células  isoladas  ou agrupadas  na  epiderme  (Hematoxilina  &  eosina,
200×). (B)  Imunomarcação  na  membrana  das  células  epiteliais  malignas  na  epiderme  com  C-ERB-B2  (200×). (C)  Imunomarcação
citoplasmática  nas  células  epiteliais  malignas  com  CK7  (200×).

do  mamilo  e  aréola.4 Linhas  radiais  marrons  segmentares,
áreas  sem  estrutura  marrom-rosadas,  escamas,  pontos  mar-
rons  agrupados  ou  dispostos  linearmente  e  vasos  pontilhados
e  enovelados  também  podem  ser observados  na DB pig-
mentada.  A  DB  do  mamilo  é doença extremamente  rara
que  se  assemelha  ao  melanoma;  entretanto,  as  caracte-
rísticas  dermatoscópicas  não foram  totalmente  descritas
na  literatura.4,5 Na  literatura  médica,  foram  publicados
menos  de 20  casos  de  melanoma  no  mamilo.  Os  achados
clínicos,  dermatoscópicos  e  até  mesmo  da  microscopia  con-
focal  não  conseguem  distinguir  com  segurança a DPMP  do
melanoma.4

No presente  caso,  as  características  dermatoscópicas
observadas  são  compartilhadas  tanto  pelo melanoma  quanto
pela  DB,  e a diferenciação dermatoscópica  não foi  possível.
Em  conclusão,  este  caso  demonstrou  mais  uma  vez quão
difícil  pode  ser  fazer  um  diagnóstico  dermatoscópico  de
DPMP  e  que  o  melanoma,  a  doença de  Paget  e  a DB  podem
manifestar  achados  clínicos  ou  macroscópicos  semelhan-
tes.  Portanto,  nos casos  suspeitos,  é necessária  abordagem
abrangente  que  inclua  avaliação  histopatológica  e  imuno-
-histoquímica,  além  da  dermatoscopia,  para  um  diagnóstico
preciso.
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Psoríase na língua: relato de
caso�,��

Prezado  Editor,

Apesar  de  a psoríase  ser doença  com  prevalência  conside-
rável  em  nossa  população,  seu  acometimento  oral  isolado  é
raro.  A  histopatologia  da  psoríase  oral  foi  descrita  inicial-
mente  em  1903, por  Oppenheim,1 e ao  longo  dos  anos mais
alguns  relatos  enriqueceram  a literatura.2---4 A diversidade
de  apresentações  clínicas  e a  eventual  ocorrência  isolada,
sem  associação  com  lesões  cutâneas,  são  fatores  que  difi-
cultam  o  diagnóstico.2,3 Relatamos  um  caso de  psoríase  na
língua  sem  acometimento  cutâneo  associado.

Paciente  do  sexo feminino,  de  45 anos, previamente
hígida,  dentista,  queixou-se  de  placa  esbranquiçada  na
língua  há  três  meses,  com  aumento  progressivo,  sem  res-
posta  ao  uso  de  triancinolona  acetonida  orobase  por curtos
períodos  ou  ao  uso  de  nistatina.  A paciente  apresentava
língua  geográfica  antes  do  surgimento  da placa.  Etilista,
negava  história  familiar  ou pregressa  de  psoríase,  medi-
camentos  de  uso  contínuo  ou  tabagismo.  O exame  físico
revelou  placas  esbranquiçadas  nas  laterais  da  língua  (fig.  1);
não  havia  evidências  de  lesões  cutâneas  ou  nos  fâneros.  O
exame  anatomopatológico  (fig.  2)  evidenciou  mucosa  esca-
mosa  apresentando  epitélio  hiperplásico  com  alongamento
de cristas  interpapilares,  paraceratose  e exocitose  de neu-
trófilos  com  formação  de  microabscessos  de  Munro.  A  lâmina
própria  exibia  infiltrado  inflamatório  predominantemente
linfocítico,  congestão  e  edema.  A  pesquisa  de  fungos  foi
negativa,  compatível,  portanto,  com  o  diagnóstico  de pso-
ríase na  língua.  A paciente  foi  tratada  com  suspensão  do
etilismo  e betametasona  elixir  três  vezes  ao dia  e apresen-
tou  boa  evolução do  quadro  após  seis  meses  de  tratamento
(fig.  3).

A  psoríase  é  doença multifatorial  e crônica,  de etio-
logia  ainda  não  completamente  elucidada.  Os  achados  de
mucosa  oral  mais  comuns  são  a  língua  fissurada  e  a  língua
geográfica,  ocasionalmente  como  manifestação  isolada.2---4

Outras  possíveis  apresentações  clínicas  são  placas  branco-
-amareladas  ou  circinadas  com  histopatologia  compatíveis
com  psoríase.2,3 Comumente,  a  psoríase  oral é  confundida
com outras  doenças mais comuns,  como  líquen  plano,  candi-
díase  e  sífilis,  o  que  torna  seu  diagnóstico  mais  desafiador.2
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Nos  casos  de lesão  oral isolada,  a suspeita  clínica  deve  sem-
pre  ser  confirmada  por  exame anatomopatológico.

A  histopatologia  é  similar  à da  psoríase  cutânea,  cujos
achados  epidérmicos  são  secundários  à  hiperproliferação
de  queratinócitos:  hiperceratose,  paraceratose  e  hipogra-
nulose,  além  de  acantose  com  alongamento  de cristas
interpapilares.  Dois  achados  típicos,  decorrentes  da exoci-
tose  de  neutrófilos,  são  o acúmulo  estéril  na camada  córnea
(microabscesso  de  Munro)  e  na  camada  espinhosa  (pústula
espongiforme  de  Kogoj).  A porção  superficial  da  derme,  mais
comumente,  exibe  infiltrado  inflamatório  linfo-histiocitário
e  vasos  sanguíneos  congestos  e  tortuosos.5

Possíveis  terapias  são  anestésicos  tópicos,  como  lidocaína
ou  corticoides  tópicos,  assim  como  medidas  comporta-
mentais,  como evitar  irritantes  como  álcool,  alimentos
apimentados,  abrasão  por  próteses  dentárias  e  tabagismo.2

Eventualmente,  o tratamento  sistêmico  pode  ser  necessário.
Apresentamos  um  caso  de psoríase  oral  em  paciente  sem

lesões  cutâneas,  mas  com lesão  oral  prévia  de língua  geo-
gráfica.  Foi  necessária  análise  histológica  para  confirmação
do  diagnóstico,  e  a paciente  teve  boa  resposta  à  terapêutica
tópica.  A  psoríase  oral  isolada  é  rara  e possivelmente  sub-
diagnosticada.  É  importante  que  o  dermatologista  conheça
essa  entidade,  principalmente  como  diagnóstico  diferencial
de  outras  doenças mais  prevalentes.  A paciente  segue  em
acompanhamento  periódico  semestral.
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