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Resumo A ictiose epidermolitica anular é um tipo raro de ictiose epidermolitica que se
caracteriza por placas eritematodescamativas, policiclicas e migratorias acompanhadas de
ceratodermia palmoplantar. Apresentamos o caso de menina de oito anos que desenvolveu
placas eritematodescamativas, escamosas e migratorias associadas a ceratodermia palmoplan-
tar. A hipotese inicial foi de eritroqueratodermia variabilis e progressiva; entretanto, o achado
de hiperqueratose epidermolitica no exame histopatolégico conduziu ao diagnostico de ictiose

epidermolitica anular.
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Introducao

A ictiose epidermolitica anular (IEA) é uma variante fenoti-
pica rara da ictiose epidermolitica (IE), também conhecida
por eritrodermia ictiosiforme congénito bolhosa, um
disturbio autossomico dominante caracterizado por eritro-
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dermia extensa e formacao de bolhas no inicio da vida.'™
Em contraste com a IE, ocorre melhoria dos sintomas
clinicos nos primeiros anos de vida e, na continuidade,
os pacientes desenvolvem placas policiclicas de carater
migratorio, hiperceratéticas, eritematosas e anulares no
tronco e nas extremidades, juntamente com ceratodermia
palmoplantar.’*

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, de oito anos, atendida no
ambulatério de dermatologia pediatrica da Santa Casa
de Porto Alegre com relato de dermatose difusa inici-
ada nos primeiros meses de vida. Ao exame, apresentava
dermatose constituida por placas eritematodescamativas
policiclicas, hiperceratoticas, bem delimitadas, ceratdsicas
com descamacao central e bordas proeminentes, polici-
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Figura 1

Hiperceratose em palmas.

clicas, que afetavam mesogastrio, fossas cubitais, fossas
popliteas, regides inguinais e cervical, além de apresentar
hiperceratose palmoplantar e placas hiperceratoticas ama-
reladas no couro cabeludo e introito nasal (figs. 1, 2 e 3A).
Nao foram identificadas alteracdes nos cabelos, unhas e
mucosas.

A paciente nao apresentava antecedentes morbidos rele-
vantes e negava sintomas associados as lesdes cutaneas.
Historia familiar de genodermatoses e consanguinidade
negativas. Apoés um més, houve surgimento de placas erite-
matodescamativas com bordos pouco definidos e aumento
significativo da extensao das areas afetadas, além do desa-
parecimento do aspecto policiclico (fig. 3B).

A bidpsia de placa na por¢ao extensora do antebragco mos-
trou acantose, papilomatose e hiperceratose com marcada
epidermolise na camada granular (fig. 4).

Discussao

A |EA foi descrita pela primeira vez em 1992 por Sahn
et al.> e resulta de mutacbes dominantes nos genes da
queratina 1 e da queratina 10."7 Individuos com essa vari-
ante podem apresentar ictiose bolhosa ao nascimento e
placas liquenificadas hiperqueratéticas nas areas de flexao

Figura 2  Placa eritematodescamativa, hiperceratoética, com
borda proeminente e geografica em regiao cervical. Placas
hiperceratéticas amareladas no angulo da boca e mento.

e superficies extensoras nos primeiros anos de vida." Carac-
teristicamente, também desenvolvem surtos intermitentes
de placas anulares e policiclicas, eritematosas e descamati-
vas no tronco e nas extremidades proximais.”* Revisamos
a bibliografia publicada nos idiomas inglés, portugués e
espanhol desde sua descricao e encontramos 19 casos em
10 publicacdes, resumidos na tabela 1."'-'°

Na histopatologia, as lesoes hiperceratoticas da IEA
revelam hiperqueratose, acantose e camada granular
espessada. Os queratinocitos nas camadas espinhosas e
granulosas superiores da epiderme podem apresentar
vacuolizacao citoplasmatica e granulos de cerato-hialina
proeminentes.”>*¢ Os queratindcitos basais parecem
normais, mas o nimero de mitoses esta aumentado. Como

Figura 3

(A), Placas eritematodescamativas, hiperceratdticas com bordas proeminentes e geograficas nos bracos, antebracos,

axilas, lateral do tronco e regiao umbilical e supraumbilical. (B), Mesma paciente um més depois, apresentando placas eritémato-
descamativas em toda extensao do braco, antebraco e térax anterior poupando a regido umbilical e supraumbilical.



Tabela 1 Casos de ictiose epidermolitica anular

Autores Caso Idade do Idade de inicio e clinica Tratamento realizados
numero dignostico/
sexo
Sahn et al., 1992 1 30/F Aos 8 meses de idade, apresentou lesdes descamativas severas e Uso topico de
intermitentes, associadas a bolhas. Na adolescéncia, apresentava placas propilenoglicol a 60% e
hiperceratoticas nas flexuras e articulacdes. Aos 27 anos de idade, acido salicilico a 6%.
apresentava placas intermitentes hiperceratoticas, eritematosas, anulares e Parcial resposta.
policiclicas no tronco e na regiao proximal dos membros, associada a
ceratodermia palmoplantar leve com fissuras.
2 2/M (Filho) Aos 6 meses de idade, apresentou papulas que evoluiram para bolhas e
crostas. Aos 2 anos, apresentava placas hiperceratoticas no pescoco e axilas,
além de papulas eritematosas multiplas no tronco, extremidades e orelha.
Sem relato de ceratodermia palmoplantar.
Joh et al., 1997 3 (Pai) 33/M Bolhas disseminadas desde o nascimento. A partir do primeiro ano de vida, Acitretina oral 20 mg por
placas hiperceratosicas e eritematosas intermitentes associadas a bolhas e dia associado
prurido até os 16 anos. Aos 31 anos, apresentou novamente quadro de bolhas topicamente a pomada
intermitentes e placas hiperceratosicas nas flexuras, tornozelos e dorso das contendo propilenoglicol
maos associado a placas eritematosas migratorias, anulares, policiclicas e e ureia a 5%. Boa
descamativas no tronco e regidao proximal dos membros. Nao é relatado resposta.
ceratodermia palmoplantar.
4 (Filha do Segundo dia Lesoes bolhosas generalizadas e eritema moderado desde o segundo dia apos o Nao relatado
3) de vida/F nascimento. Com 8 semanas, apresentava erosoes nas virilhas e regiao interna
das coxas associada a descamacao leve do dorso dos pés. Sem relato de
ceratodermia palmoplantar.
Suga et al., 1998 5 11/M Sem historia de bolha. Desde os 7 meses de idade, placas xerdticas nas Nao relatado.

flexuras e regides extensoras. Episodios intermitentes de placas eritematosas,
escamosas, anulares, e serpinginosas no tronco e flexuras aos 11 anos de
idade. Sem relato de ceratodermia palmoplantar.
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Tabela 1 (Continuagdo)

Autores Caso Idade do Idade de inicio e clinica Tratamento realizados
numero dignostico/
sexo
Michael et al., 1999 6,7,8,9 Nao Bolhas transitorias desde o nascimento. Placas eritematosas intermitentes, Uso topico de
(mesma relatado psoriasiformes policiclicas ndo migratorias no tronco associada a ceratodermia corticosteroides,
familia) palmoplantar. calcipotriol, tazarateno
e acido salicilico. Minima
resposta.
Sybert et al., 1999 10 5/M Primeiras horas de vida apresentou lesdes bolhosas e erosdes. Desde os Nao relatado.
primeiros meses apresentava espessamento palmoplantar intermitente e
eritrodermia. Aos 3 anos de idade, placas migratorias e intermitentes,
hiperceratoticas, eritematosas no torax, dorso e flexuras.
11 (mae do 18/F Placas eritematosas intermitentes e migratorias. Eritema e erosdes cutaneas
caso 10) desde o nascimento. Hiperceratose palmoplantar intermitente. Caso 12
apresentava episodios de eritrodermia intermitentes.
12 (tia do Nao Episodios de eritrodermia intermitentes e hiperceratose palmoplantar.
caso 10) relatado/F
Yoneda et al., 1999 13,14 (mae 48/F Bolhas disseminadas apds o nascimento em ambos os casos com melhora Etretinato sem melhora
e filho) espontanea nos primeiros meses e piora por volta dos 4 anos, com placas (nao relata a dose).
migratorias hiperceratoticas e anulares no tronco e extremidades, mantendo
esse quadro intermitente até a vida adulta. Sem relato de lesoes
palmoplantares.
18 /M
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Tabela 1 (Continuagdo)

Autores Caso Idade do Idade de inicio e clinica Tratamento realizados
nimero dignostico/
sexo

Naik et al., 2003 15 21/F Sem relato de lesdes ao nascimento. Desde o primeiro ano de vida com placas Isotretinoina oral,
eritematosas policiclicas intermitentes e migratorias no tronco e placas glicocorticoides topicos
hiperceratoticas, verrucosas e acastanhadas nos joelhos, cotovelos e e queratoliticos.
tornozelos. Ceratodermia palmoplantar intermitente. Tazoroteno topico com

parcial resposta.

Jha et al., 2015 16 26/F Bolhas disseminadas recorrentes desde o nascimento. Placas hiperceratoticas Acitretin 0,5 mg/kg/dia.
intermitentes no tronco desde o primeiro ano de vida até os 8 anos de idade. Boa resposta apds quatro
Apresentava placas ceratésicas fixas em flexuras desde a infancia até a vida semanas do inicio do
adulta. Apos os 23 anos, apresentava placas eritematosas intermitentes, tratamento.
hiperceratoticas, anulares e descamativas no tronco e coxas. Sem relato de
les6es palmoplantares.

17 2° dia de Eritrodermia ao nascimento. Nos primeiros meses de vida placas Uso de emolientes.
vida/F hiperceratoticas, policiclicas, escamosas no tronco e membros. Sem relato de
les6es palmoplantares.

Abdul-Wahab et al., 2016 18 25/F Sem histdtia de lesdes ao nascimento. Historia de lesbes ictiosiformes nos Isotretinoina oral em
joelhos, cotovelos e flexuras na infancia. Aos 25 anos, placas eritematosas e baixa dose com boa
descamativas e migratorias no tronco e membros. Sem relato de lesdes resposta.
palmoplantares.

Zaki et al., 2018 19 5/F Bolhas disseminadas apds o nascimento. Placas eritematosas migratorias e Nao relatado.

intermitentes, além de placas hiperceratéticas no tronco e flexuras.
Hiperceratose e descamacao palmoplantar desde os primeiros meses de vida.

M, masculino; F, feminino.
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Figura 4 Acantose, papilomatose e hiperceratose com
presenca de epidermoélise na camada granular (Hematoxilina &
eosina, 400x).

achados da microscopia eletronica, foram descritos filamen-
tos anormais de queratina nos queratindcitos suprabasais,
células da camada granular com granulos aumentados de
querato-hialina e acimulo de tonofilamentos, mostraram-
-se espessados com disposicao perinuclear em forma de anel
interrompido.*>

0 principal diagndstico diferencial da ictiose epidermoli-
tica anular é com eritroqueratodermia variabilis progressiva
(EKVP), "2 um distUrbio cutdneo autossdmico dominante que
também é caracterizado por eritroqueratodermia e pla-
cas eritematosas migratorias.”>’ O EKVP ¢ tipicamente
associado a mutacdes nas conexinas 30.3, 31 e 43 (GBJ4,
GJB3 e GJA1), mas estudos recentes sugerem heteroge-
neidade genética. As caracteristicas distintivas do EKVP
incluem inicio durante a infancia, auséncia de fragilidade
epidérmica e histologia sem evidéncia de epidermdlise.’
Ultraestruturalmente na EKVP pode-se observar diminuicao
dos queratinossomas na camada granular.’

As opcdes de tratamento no pequeno nimero de paci-
entes relatados incluiram medicamentos tdpicos como
retinoides, corticoides topicos, proprilenoglicol, tazaro-
teno, calcipotrieno e queratoliticos, observou-se pouca
resposta.>® 0 Trés artigos relatam boa resposta com reti-
noides sistémicos,®® dois artigos citam o uso sistémico de
acitretina com boa resposta®® e outro relata boa resposta
com baixas doses de isotretinoina.’
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