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Disceratose acantolitica papular na
regiao perianal em mulher jovem™ **

cccccc

Universitario, Centro Dermatoldgico Federico Lleras Acosta.
Bogota, D.C., Colombia.
Prezado Editor,

A disceratose acantolitica papular (DAP) é uma dermatose
incomum, cronica e recorrente, de etiologia desconhecida,
considerada possivel variante da doenca de Hailey-Hailey
(DHH). "

Relatamos uma mulher de 25 anos com 18 meses de pru-
rido intenso associado a papulas perianais. A paciente foi
previamente diagnosticada com condilomas, tratados com
agentes emolientes, imiquimode creme a 5% e acido tri-
cloroacético, sem melhora. Negava doencas venéreas ou
comportamentos sexuais de risco, e também relatou que seu
pai, sua avo paterna e seus tios haviam sido diagnosticados
com DHH (fig. 1).

O exame fisico revelou multiplas papulas ceratoticas
branco-acinzentadas na regiao perianal (fig. 2). Nao havia
lesoes semelhantes em outras regioes do corpo, membranas
mucosas ou comprometimento ungueal.

A histopatologia de uma bidpsia com punch de 2 mm reve-
lou hiperceratose, hipergranulose, disceratose acentuada,
acantolise e fendas suprabasais (fig. 3). Correlacionando sua
historia familiar e os achados clinicopatologicos, foi feito
o diagnostico de DAP. O tratamento topico com tacrolimus
0,1% ao dia proporcionou alivio do prurido, com persisténcia
clinica das papulas.

A DAP na area genitocrural é mais frequente em mulhe-
res jovens. Os achados clinicos sdo caracterizados por
multiplas papulas verrucosas pruriginosas acinzentadas,
esbranquicadas ou eritematosas, que podem ser solitarias
ou coalescer em placas. As papulas geralmente estao loca-
lizadas em areas quentes e Umidas, como perineo, pénis,
escroto, vulva e dobras perianais ou inguinais.”> A maioria
das lesdes é assintomatica, mas algumas podem ser doloro-
sas ou apresentar prurido, como neste caso.’
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@ Disceratose acantolitica papular

Figura1 Pedigree familiar mostrando os parentes da paciente
com diagnostico confirmado de DHH.

. Doenga de Hailey-Hailey confirmada

* Como citar este artigo: Trujillo Ramirez L, Morales Cardona CA,
Lopez Takegami JCH. Papular acantholytic dyskeratosis of the peri-
anal region in a young woman. An Bras Dermatol. 2022;97:691-2.

Figura 2 Multiplas papulas ceratéticas branco-acinzentadas
na regido perianal e perineo.

O exame histopatologico mostra hiperceratose, para-
ceratose focal, células acantoliticas e disceratoticas na
epiderme média e inferior. Os principais diagnosticos dife-
renciais histopatologicos sdo DHH, disceratoma verrucoso
e doenca de Darier (DD), pois compartilham caracteristi-
cas histopatologicas semelhantes incluidas no espectro das
disceratoses acantoliticas focais.”*° Esses padroes devem
ser correlacionados com os achados clinicos do paciente e
historia familiar para determinar o diagnéstico de DAP. A
DHH é uma genodermatose hereditaria autossomica domi-
nante rara, com penetrancia completa, mas expressividade
variavel.? E causada pela mutacao do gene ATP2C1 (3q21),
que codifica a bomba da via secretoéria Ca2 + ATPase-tipo 1
(SPCA1).> A bomba néo funcional da origem a disfuncdo do
calcio, prejudicando a sintese proteica correta necessaria
para a formacao dos desmossomos, resultando no defeito
de adesdo nos ceratindcitos.” Sugere-se que a DAP seja o
resultado de uma mutacao segmentar em mosaico do gene
ATP2C1, sendo uma variante localizada atipica da DHH.>=> A
maioria dos casos parece ser esporadica, e ha poucos casos
de DAP relatados com historia familiar de DHH. Essa doenca
ainda precisa ser totalmente elucidada pois ha incerteza
sobre se ela corresponde a uma doenca individualizada.’

Existem varias opgdes de tratamento para a DAP,
incluindo tetraciclinas, crioterapia, retinoides sistémicos e
topicos, tacrolimus e esteroides topicos, ablacdo com laser
de CO, ou remocao cirlrgica. E importante considerar que
as lesoes tendem a persistir por anos e podem apresentar
recorréncia apds o tratamento.?

As dermatoses genitais sao frequentemente vistas como
infeccbes sexualmente transmissiveis, principalmente em
individuos jovens sexualmente ativos. O diagnostico de DAP
é desafiador, e as vezes as lesdes podem ser dificeis de
diferenciar das verrugas anogenitais. Este caso destaca a
importancia de conhecer a doenca, reduzir diagnosticos
erroneos e evitar intervencoes desnecessarias que possam
afetar a qualidade de vida do paciente.
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CARTA - CASO CLINICO

Figura 3 Histopatologia evidenciando area de disceratose,
acantdlise e fendas suprabasais (Hematoxilina & eosina, 20 x ).
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Pénfigo vulgar com manifestacao
exclusiva em uma das gémeas
monozigoéticas: fatores ambientais
poderiam estar envolvidos?™**

ccccccc

Prezado Editor,

0 pénfigo vulgar (PV) afeta principalmente as mucosas, pela
producao de autoanticorpos contra Desmogleina (Dsg) 3.

* Como citar este artigo: Farid MRA, Bueno-Filho R, Donadi EA,
Roselino AM. Pemphigus vulgaris with exclusive manifestation in one
of monozygotic twins: could environmental factors be involved? An
Bras Dermatol. 2022;97:692-4.

** Trabalho realizado no Departamento de Clinica Médica, Hos-
pital das Clinicas, Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto,
Universidade de Sao Paulo, Sao Paulo, SP, Brasil.

Na forma mucocutdnea, autoanticorpos anti-Dsg1 e anti-
-Dsg3 sao produzidos. Na regidao nordeste do estado de
Sao Paulo —regidao endémica para o pénfigo foliaceo (PF)
-, a incidéncia de PV vem aumentando.’ Alelos HLA de
suscetibilidade/protecdo para o PV,” atividades agrico-
las e, mais recentemente, proteinas salivares de picadas
de insetos® sdo descritos em associacdo ao PV. Relatos
de gémeos monozigdticos afetados por PV sdo raros*®
(tabela 1). Apresentamos o terceiro relato de irmas monozi-
goticas, de 43 anos, em que somente uma delas desenvolveu
PV. Em setembro de 2018, a gémea com PV apresentava mul-
tiplas erosoes orais (fig. 1a). A imunofluorescéncia direta
(IFD) no esfregaco de Tzanck mostrou fluorescéncia com
anti-IgG no envoltorio dos ceratindcitos (fig. 1b); a biop-
sia da mucosa oral confirmou bolha suprabasal acantolitica
(fig. 1c). Ainda, ceratinécitos multinucleados sugestivos de
infeccao por HSV foram observados no esfregaco de Tzanck.
A IFD na biopsia e a imunofluorescéncia indireta (IFl) com
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