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quando observados sob microscopio 6ptico, também conhe-
cido como pili torti.”

Em conclusao, a analise do cabelo ao microscopio com luz
polarizada é considerada muito util para o diagnostico da
tricotiodistrofia, pois a mesma compartilha caracteristicas
clinicas e genéticas com outras sindromes neuroectodér-
micas. O diagnodstico pode ser feito com base no exame
clinico e tricoldgico com luz polarizada e microscopia optica,
embora o estudo genético possa ser util.
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Carcinoma de células de Merkel
gigante e agressivo no braco
direito™ "

Prezado Editor,

Em outubro de 2018, paciente do sexo feminino de 65 anos
veio a consulta em decorréncia de uma lesao vermelha,
quente, dolorosa e edematosa na pele do braco direito. Dois
meses apos o aparecimento do tumor, seu volume aumentou
quatro vezes (fig. 1).

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2021.11.010
* Como citar este artigo: Brzezinski P, Stomka J, Kitowska A, Bimbi
C. Giant, aggressive Merkel cell carcinoma of the right arm. An Bras
Dermatol. 2023;98:259-62.
*¥ Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia, Provin-
cial Specialist Hospital in Slupsk, Ustka, Polonia.

0 exame fisico revelou tumoragao eritematosa de 1,5cm
de diametro, movel em relacdo ao substrato, mal demar-
cada de seu entorno. A histéria de comorbidades da paciente
incluia leucemia linfocitica cronica de células B (BCLL-PD)
tratada com ofatumumabe + clorambucil, de 2008 a 2009.

As anormalidades laboratoriais incluiam nivel acentuada-
mente elevado de leucocitos: 89.600 (N: 4-10).

Foi obtida amostra da pele medindo 2,0 x 0,7 cm, com
espessura de 0,6cm, incluindo tecido subcutaneo para
avaliacao.

No exame histopatologico, foi observada infiltracao
difusa de células atipicas hipercromaticas na derme, com
escasso citoplasma e o seguinte imunofenotipo: CKAE1/3(+)
“*dot like’’, CK20(+) ‘‘dot like’’, SYN(+), CgA(+/-), TTF-
1(-), LCA(-), e Ki67(+) em aproximadamente 90% das células
tumorais. Todo o quadro favorecia o diagndstico de car-
cinoma neuroendocrino cutaneo (carcinoma de células de
Merkel [CCM]) (fig. 2A e 2B).

A paciente foi transferida para a Enfermaria de Cirur-
gia Oncoldgica para tratamento subsequente. No inicio de
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Figura 1
direito.

Grande nodulo rdseo e eritematoso na pele do braco

novembro de 2018, foi realizada bidpsia do linfonodo senti-
nela da axila direita e exérese do tumor da pele do braco
direito.

No exame histopatologico o linfonodo mostrava estru-
tura obliterada, com infiltracao de pequenos linfocitos com
imunofenotipo: CD3(-), CD20(+), CD5(+), CD23(+), ciclina
D1(-), Ki6é7(+) em 20%. Todo o quadro correspondia a
infiltracao de pequenos linfocitos B (B-SLL/CLL). A avaliacao

imuno-histoquimica mostrou CKAE1/3(-), CgA(-). O exame
histopatoldgico do tumor cutaneo excisado confirmou CCM.

Um ciclo de seis quimioterapias foi iniciado (cispla-
tina, etoposideo, netupitant palonosetrona, dexametasona,
manitol).

Em agosto de 2019, a doenca agressiva recorreu (fig. 3A).
0O exame fisico revelou tumor volumoso no braco direito
(35 x 16 cm) na fase de pico antes da radioterapia, de con-
sisténcia firme. Na histopatologia observaram-se macicos
celulares compactos circundados por inflamagao. Além
disso, na regiao da axila direita foram observados agrupa-
mentos de linfonodos (metastases; fig. 3B).

Exames laboratoriais: lactato desidrogenase - LDH: 950,
PCR: 213.

Em setembro, a paciente iniciou tratamento radiotera-
pico local de baixa voltagem, de 120 Gy em fracoes de 20 Gy,
em seis sessoes. Apds melhora dramatica apds a segunda ses-
sao (fig. 4) e o desbridamento cirdrgico do tumor, surgiram
novas metastases.

A paciente faleceu em dezembro, apéds 1,5 ano de trata-
mento.

Discussao

CCM é carcinoma neuroenddcrino agressivo com alta taxa de
metastase e sobrevida global de cinco anos."?

Ocorre preferencialmente em individuos idosos ou imu-
nocomprometidos, e localiza-se mais frequentemente em
area fotoexposta, principalmente na face. A média de idade
no diagnéstico é de 69 anos.?

A descoberta de um novo poliomavirus, McPyV, langou
uma luz diferente sobre a patogénese desse tumor. A
integracao de um clone viral semelhante ao poliomavirus no
genoma das células do tumor de Merkel foi descrita (deno-
minada ‘‘Merkel cell polyomavirus’’ - MCPyV), sugerindo
etiologia viral. Entretanto, a infeccao viral por si s6 nao é
suficiente para induzir uma transformacao maligna.*>

Atualmente, ainda nao esta claro se o poliomavirus ou o
UV estao associados ao CCM.

B

Figura 2  Aspecto histopatoldgico tipico do carcinoma de células de Merkel. (A), Grandes aglomerados de células basaloides
na derme e tecido subcutaneo com focos de necrose. As células tumorais formam corddes anastomosados em padrao trabecular
atingindo derme reticular profunda (Hematoxilina & eosina, 100 x ). (B) Imunomarcacao com CK-20 no carcinoma de células de
Merkel mostra padrao paranuclearpontilhado (dot-like) (CK-20, 40 x ).
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CARTA - CASO CLINICO

Figura 3
em transito do CCM.

Figura 4  Aspecto da lesdo apos radioterapia (primeiro ciclo)
e desbridamento cirdrgico.

(A) Recorréncia da doenca - desenvolvimento de CCM gigante (1° de setembro). (B) Multiplas metastases subcutaneas

Em razado da lesao primaria ser clinicamente inespeci-
fica, o diagnostico clinico do CCM é muitas vezes tardio. A
sigla AEIOU foi desenvolvida para auxiliar no diagndstico:
A=assintomatico/auséncia de dor; E=expandindo rapida-
mente (duplicando em trés meses); |=imunossupressao.
O=acima de 50 anos, U=local da pele exposto a radiacao
ultravioleta.® Nosso caso preencheu aos cinco critérios.

Até agora, foram descritos 12 casos de CCM gigantes.

O maior CCM foi descrito por autores dos EUA no
antebraco direito de um homem de 84 anos (23 x 18 cm).”

0 paciente respondeu bem a radioterapia. Autores da Ita-
lia descreveram um CCM no braco esquerdo de uma mulher
de 76 anos (13 x 10cm).?

Até o momento, nao foi descrito tumor maior do que o
apresentado aqui (35 x 16 cm).

O tratamento de escolha para o CCM ainda é a excisao
completa com margem de seguranca de 1-2cm e subse-
quente irradiacdo dos linfonodos regionais no leito tumoral.’

Independentemente do resultado da bidpsia do linfonodo
sentinela (SLNB), a irradiacao adjuvante do leito tumoral
primario é recomendada para todos os pacientes.

Avancos no tratamento do CCM nos ultimos anos levaram
a um medicamento aprovado pela FDA - o inibidor de check-
point imunoldgico avelumabe, um antagonista de PD-1.

No caso da paciente aqui descrita, esse medicamento foi
solicitado ao sistema de salde polonés para o tratamento.
Entretanto, a paciente nao conseguiu obter o medicamento.

O curso do CCM raramente é tdo agressivo e rapido
quanto na paciente aqui descrita. A falha da quimioterapia
e radioterapia, multiplas metastases e morte 1,5 ano apds o
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diagnostico certamente estavam relacionadas a deficiéncia
do sistema imunologico.
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Papulas ceratéticas na coxa:
manifestacdes cutaneas pouco
reconhecidas de
dermatomiosite ou variante
Wong da dermatomiosite?™ ™™

Prezado Editor,

Uma paciente de 53 anos foi hospitalizada no Servico de
Reumatologia com queixa de fraqueza muscular e dores

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2021.03.018
* Como citar este artigo: Yamamoto M, Yamamoto T. Keratotic
papules on the thigh: underrecognized skin manifestations of der-
matomyositis or Wong-type dermatomyositis? An Bras Dermatol.
2023;98:263-4.
*¥* Trabalho realizado na
Fukushima, Japao.

Fukushima Medical University,

articulares, e foi encaminhada em decorréncia das lesoes
cutaneas que surgiram havia quatro meses. O exame fisico
revelou eritema nasolabial e na fronte, eritema periun-
gueal, eritema descamativo no joelho esquerdo, mancha
eritematosa ceratdtica no dorso da articulacdo metacarpo-
falangeana (sinal de Gottron) e lesdo ceratotica no aspecto
radial do segundo dedo (mao de mecanico). Além disso,
pequenas papulas avermelhadas, ceratéticas e eritémato
papulares estavam disseminadas nas faces laterais da coxa
direita (fig. 1). O exame laboratorial mostrou elevacao de
aspartato aminotransferase (180 U/L), alanina aminotrans-
ferase (100 U/L), lactato desidrogenase (487 U/L), creatina
quinase (3506 Ul/L), aldolase (35,8 U/L) e mioglobina (1230
ng/mL). O anticorpo antinuclear foi positivo (1:1280, padrao
pontilhado). Os anticorpos séricos contra TIF-1y (indice
48,0; normal < 32) e Mi-2 (indice > 150; normal < 53) estavam
elevados, enquanto os anticorpos anti-Jo-1 e anti-MDA-5
estavam normais. O nivel sérico de KL-6 estava normal, e
nenhuma doenca pulmonar intersticial (DPI) foi detectada.
A histopatologia da pele revelou tampao ceratoético, epi-
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