CARTAS - CASO CLiNICO

alopecia, pioderma gangrenoso, xantomas planos, anidrose,
lesdes esclerodermiformes, liquen mixedematoso entre
outras) e as especificas, que representam a disseminacao
do mieloma multiplo em um estagio final da doenca (plas-
mocitomas secundarios que ocorrem por extensao direta
para a pele a partir de lesdes dOsseas subjacentes, como
0 caso apresentado neste relato, ou por disseminacao
linfatica e/ou hematogénica).>* Apresentam-se como
nodulos eritematosos, ulcerados ou ndo, ou placas com até
5cm de diametro. Cerca de 50% dos pacientes evoluem
para o Obito em até seis meses a partir do diagndstico.
Os plasmocitomas cutaneos podem, ainda, surgir em
pacientes sem diagnostico prévio de MiM, entao denomina-
dos plasmocitomas cutaneos primarios.

Desse modo, o exame dermatoldgico minucioso torna-se
imprescindivel para o diagndstico precoce das metasta-
ses cutaneas do MiM. Assim, torna-se possivel nao sé a
otimizacdo do tratamento do paciente, mas também a
corroboracdo da importancia do médico dermatologista e
sua responsabilidade quanto ao diagnéstico e seguimento
dos pacientes com doencas sistémicas graves.
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Ultrassonografia de alta n
resolucdo com Doppler como
método diagnodstico

confirmatério na

retroniquia™**

Prezado Editor,

Este relato descreve uma paciente do sexo feminino, de 45
anos, encaminhada ao dermatologista com quadro de eri-

* Como citar este artigo: Arroyave CV, Betancur LC, Garcia AM,
Penaranda LP. High-resolution ultrasound with Doppler as a con-
firmatory diagnostic method in retronychia. An Bras Dermatol.
2024;99:456-9.

** Trabalho realizado na Sonoderma Institution, Medellin,
Colombia.

tema, dor e secrecao no halux esquerdo. Essa afeccdo estava
presente havia quatro meses e era resistente a antibioti-
cos topicos e orais. A paciente apresentava secrecao ativa e
perda completa da unido da prega proximal da unha afetada;
o diagnostico original foi de paroniquia cronica (fig. 1). Foi
solicitada ultrassonografia de alta resolucao com Doppler do
aparelho ungueal. Os achados estabeleceram o diagndstico
de retroniquia (figs. 2-4) e decidiu-se realizar intervencao
cirdrgica.

A retroniquia é um distarbio do aparelho ungueal no qual
ha crescimento anormal da lamina ungueal dentro da prega
proximal, levando a formagao de varias camadas de laminas
ungueais desalinhadas sob a prega.’?

A retroniquia afeta adultos de meia-idade, princi-
palmente mulheres.> E caracterizada por envolvimento
unilateral e afeta quase exclusivamente o halux.* Traumas
repetidos, gravidez, puerpério, uso de calcados apertados
e alteracbes anatomicas, como dedos em garra ou unhas
curvas, foram descritos como fatores associados.*
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Figura 1

Auséncia de crescimento da placa ungueal em virtude de perda completa da unido da prega proximal.

Figura 2

Sonoanatomia do aparelho ungueal na retroniquia: lamina ungueal (branca), leito ungueal (verde), matriz ungueal

(laranja), halo inflamatorio (roxo), tendao extensor (vermelho), tecido subcutaneo (amarelo), derme (rosa), epiderme (laranja) e

falange (cinza).
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(A) Ultrassonografia cutanea de alta resolucao com Doppler realizada com transdutor de 22 Mhz mostrou espessamento

do leito ungueal com aspecto hipoecoico; media 4,4 mm e nao apresentava sinais de hipervascularizacao ao exame Doppler, mas
apresentava reducao do espaco entre a origem da lamina ungueal e a base da falange distal - a medida era de aproximadamente
3,5mm e apresentava halo inflamatorio hipoecoico. (B) Anatomia normal da unha.

Apds pequenos traumas persistentes, o processo inicia-se
com interrupcao do crescimento da lamina ungueal que leva
ao seu desalinhamento e separacao incompleta entre matriz
e lamina ungueal na parte proximal do leito, mas com ade-
réncia preservada nos aspectos laterais.” A lamina ungueal
se move em direcao retrdgrada e fica encravada na prega
ungueal proximal, causando inflamacao e grande formacao

de tecido reacional.” A nova ldmina ungueal empurra a
antiga para cima, levando a um crescimento anormal e
a inflamacdo, dando inicio assim a um circulo vicioso, no
qual até quatro camadas de laminas ungueais podem ficar
sobrepostas sob a prega ungueal proximal. A retroniquia
geralmente se manifesta como paroniquia cronica resistente
a terapia antimicrobiana.®
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Figura 4
5mm.

O diagnostico de retroniquia baseia-se principalmente
em aspectos clinicos e é confirmado por métodos de imagem.
Existem diferentes modalidades de imagem para estudar o
aparelho ungueal, incluindo radiografia simples, ultrasso-
nografia e ressonancia magnética (RM).” A ultrassonografia
provou ser Util; tem a vantagem de ser método nao invasivo,
acessivel e auxiliar no planejamento cirurgico.® O tipo de
ultrassom utilizado para o diagnostico no caso apresentado
foi o de alta resolucao com Doppler, diferente da ultrassono-
grafia classica. Ele utiliza transdutores com frequéncias mais
altas, de até 22 MHz, que proporcionam observacao com-
pleta e em tempo real do aparelho ungueal; inclui a analise
com Doppler e requer profissional treinado. Na literatura, ha
evidéncias da utilizacdo desse tipo de ultrassonografia para
avaliacdo de doencas ungueais. A ultrassonografia de alta
resolucao demonstra ser ferramenta precisa e completa que
pode avaliar diversas caracteristicas do aparelho ungueal,
proporcionando excelente correlacdo com a histopatologia
em diferentes doencas ungueais.’

A RM também é uma opc¢ao; é excelente para avaliagao de
tumores, principalmente os vasculares. Entretanto, é extre-
mamente cara e requer imobilizacao completa do membro
afetado, dificultando seu uso na populacéo pediatrica.’

Os critérios ultrassonograficos para retroniquia foram
descritos:®

1. Presenca de halo hipoecoico circundando a origem da
lamina ungueal.

2. Distancia (< 5,1 mm) entre a origem da lamina ungueal
e a base da falange distal (polegar e halux) ou distancia
>0,5mm em comparacdo com o dedo saudavel contra-
lateral.

3. Espessura da dobra ungueal proximal >2,2mm em
homens ou >1,9mm em mulheres e/ou espessura
>0,3mm em comparacdo com o dedo saudavel contra-
lateral.

Se for unilateral, deve preencher esses trés critérios; se
for bilateral, pode atender a qualquer um dos trés critérios.

Outros achados na ultrassonografia da retroniquia sao:’
duas ou mais laminas ungueais sobrepostas; e aumento do
fluxo sanguineo na derme da prega proximal e no leito
ungueal.

Possiveis causas de paroniquia croénica, como infeccdes,
neoplasias, doencas sistémicas e medicamentos, devem ser
investigadas.’

(A) Power Doppler ao redor da lamina ungueal. (B) Observa-se espessamento da prega ungueal (derme e hipoderme) de

0 tratamento baseia-se na avulsao cirurgica, realizando
abordagem proximal a lamina ungueal antiga e as possiveis
placas encravadas subjacentes.' Esteroides topicos de alta
poténcia podem ser usados em conjunto com curativo para
fixar a unha no leito.>

Para prevenir a retroniquia é importante recomendar
ao paciente o uso de calcados confortaveis, evitar trau-
mas repetitivos e, em caso de deformidades nos pés, sua
correcao.?
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Tricoepitelioma multiplo n
familiar: relato de caso
desfigurante™ ™

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 40 anos, com papulas e nodulos
normocromicos e assintomaticos na face, couro cabeludo
e dorso superior desde a puberdade que, gradualmente,
aumentaram em nimero e tamanho (fig. 1).

Referia dificuldade de conseguir emprego em virtude
das lesoes cutaneas. Negava outras comorbidades e uso de
medicacoes. Relatou que familiares apresentavam lesdes
semelhantes, porém menos extensas (fig. 2).

A dermatoscopia (fig. 1) e a histopatologia (fig. 3) foram
compativeis com tricoepiteliomas. Nao foi possivel realizar
o teste genético devido a sua indisponibilidade.

Fez-se tratamento com imiquimode 5% creme duas vezes
ao dia e tretinoina 0,5% topico a noite por seis meses, evo-
luindo com irritacao cutanea e sem melhora significante das
lesdes.

O tricoepitelioma multiplo familiar (TMF) é genoder-
matose autossomica dominante rara associada a mutacdes
genéticas nos genes de supressao tumoral e da cilindroma-
tose (CYLD) localizados, respectivamente, nos cromossomos
9p21 e 16q12-q13.1-3 Esses genes favorecem a proliferacao
e diferenciacdo das células germinativas das unida-
des pilossebaceas, possibilitando o desenvolvimento dos
tricoepiteliomas.’?

* Como citar este artigo: Nogueira TF, Carneiro SG, Wood LJ, Pegas
JR. Multiple familial trichoepithelioma: report of a disfiguring case.
An Bras Dermatol. 2024;99:459-61.

** Trabalho realizado no Servico de Dematologia, Complexo Hos-
pitalar Padre Bento de Guarulhos, Guarulhos, SP, Brasil.

O TMF acomete mais mulheres em virtude da menor
expressividade e penetrancia genética no sexo masculino.’?
Nao ha predilecao racial,® e a histéria familiar geralmente
¢ positiva.”? Manifesta-se na infancia ou adolescéncia, com
o surgimento de lesdes papulonodulares, normocréomicas ou
eritematosas, brilhantes, que acometem, principalmente,
a regido centro-facial de maneira simétrica.’”? Podem tam-
bém acometer o couro cabeludo, a regido cervical e o torax
superior.”? Ao longo dos anos, as lesdes podem aumentar em
nimero e tamanho.’?

O fenodtipo no TMF é variavel.* Enquanto ha pacien-
tes com poucas lesdes, outros apresentam mdltiplas lesoes
confluentes e deformantes.* Isso gera consequéncias esté-
ticas importantes e sofrimento psicossocial.’* Pode, ainda,
ocorrer transformacao maligna dos tricoepiteliomas em car-
cinoma tricoblastico ou basocelular, embora seja rara."?

A dermatoscopia dos tricoepiteliomas exibe vasos arbo-
riformes pequenos de fino calibre, crisalidas e pseudocistos
de milium sobre areas brancas, rosadas e, menos frequen-
temente, amareladas ou marrons.?

A histopatologia indica pseudocistos corneos e l6bulos de
células basaloides monomorficas dispostas em padrao cribi-
forme, cercados por estroma fibroso abundante.’-?

O diagnostico do TMF é clinico-histopatologico.®> O
estudo genético para aconselhamento é de interesse, porém
nao é imprescindivel.®>

Ha diversas sindromes que se apresentam com papulas e
nodulos faciais, como Brooke-Spiegler (SBS), cilindromatose
familiar (CF), Bazex-Dupré-Christol e esclerose tuberosa.* >
Por isso é importante descartar, tanto clinica quanto his-
topatologicamente, outros comemorativos associados que
indiquem outro diagnéstico.

Tanto o TMF quanto a CF sao considerados espectros dife-
rentes da sindrome de SBS, decorrente da mutacao no CYLD
comum.” Entretanto, na SBS ha multiplos espiroadenomas,
cilindromas e tricoepiteliomas, enquanto na CF ha apenas
cilindromas e, no TMF, apenas tricoepiteliomas.*
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