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Resumo O hamartoma folicular basaloide é malformacao superficial benigna dos foliculos
pilosos que pode ser confundida clinica e histopatologicamente com carcinoma basocelular. O
hamartoma folicular basaloide tem sido associado a uma mutacdo no gene PTCH-1, que faz
parte da mesma via envolvida na sindrome de Gorlin-Goltz. Apresentamos aqui um paciente
de 9 anos de idade com lesdao congénita assintomatica na fronte, que aumentou de tamanho
ao longo dos anos. A histopatologia mostrou um hamartoma folicular basaloide associado a
mucinose folicular e inflamacao. A sindrome de Gorlin-Goltz foi descartada pelo exame clinico.
© 2021 Sociedade Brasileira de Dermatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este € um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Introducao

0 hamartoma folicular basaloide (HFB) é lesao benigna que
deve ser avaliada cuidadosamente, pois a entidade pode ser
confundida clinica e histopatologicamente com carcinoma
basocelular. O desenvolvimento do HFB foi associado a uma
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mutacao no gene Patched (PTCH-1), que faz parte da mesma
via envolvida na sindrome de Gorlin-Goltz.

Em razao da apresentacao clinica variada do HFB, é impe-
rativo realizar bidpsia da lesao para distingui-la de outras
lesbes cutaneas comuns.

Atualmente, nado existe tratamento-padrao para o HFB.

A identificacao correta torna possivel o monitoramento
periddico de uma transformagdo maligna, enquanto poupa
os pacientes de cirurgias desnecessarias.’

Relato do caso

Um menino de 9 anos veio a consulta em razéo de uma lesdo
congénita assintomatica localizada na fronte, que aumentou
de tamanho com o passar dos anos. A crianca nasceu com
fissura labiopalatina, a qual foi corrigida cirurgicamente.
Nao havia histéria familiar relevante relacionada a essa
dermatose.
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Figura1 Placa arredondada avermelhada com areas verruco-

sas.

Figura 2 Lesao de cor laranja-rosada com formacao de
escamas, especialmente perifolicular, sem padrdao de lesao
melanocitica ou vascular.

0 exame fisico revelou duas depressoes plantares e uma
placa arredondada e avermelhada com areas verrucosas na
regiao central da fronte (fig. 1). A dermatoscopia reve-
lou uma lesao escamosa avermelhada, sugerindo aumento
da queratinizacao, principalmente a nivel perifolicular, sem
padrao de lesdao melanocitica ou vascular (fig. 2).

Com base na suspeita diagnostica de nevo sebaceo de
Jadassohn ou nevo epidérmico verrucoso linear, foi realizada
uma bidpsia. O exame histopatologico com coloracéo pela
hematoxilina e eosina mostrou na derme uma proliferacao
de células basaloides formando corddes anastomosados, em
continuidade com um foliculo piloso e macicos lobulados
com formacao ocasional de cistos corneos dispostos entre as
unidades pilossebaceas e o estroma fibroso. Foi observado
infiltrado inflamatodrio denso predominantemente mononu-
clear (fig. 3). As células dos macicos lobulados estavam
separadas por material intercelular positivo na coloracao
pelo Alcian blue, possivelmente correspondendo a depdsitos
de mucina (fig. 4). A imunomarcacao com Bcl-2 demonstrou
fraca positividade citoplasmatica apenas nas células tumo-
rais mais externas (fig. 5), e foi observada positividade para
CD34 nas células do estroma proximas as células tumorais
(fig. 6).

A lesdo foi removida cirurgicamente. Ultrassonografia
abdominal e radiografias panoramicas da regiao maxilar e
anterolateral do cranio foram realizadas para descartar a
sindrome de Gorlin-Goltz.
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Figura 3 Infiltrado inflamatoério denso predominantemente

mononuclear no interior do macico neoplasico (Hematoxilina
& eosina, 400x).

Figura 4 Material intercelular positivo na coloracao pelo
Alcian blue, possivelmente correspondendo a depositos de
mucina. (Alcian blue, 100x).

Figura 5 Positividade para Bcl-2 apenas nas células tumorais
mais externas (IMQ, 100x).
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Figura 6  Positividade para CD34 nas células do estroma pro-
ximas as células tumorais (IMQ, 40x).

Discussao

O HFB é malformacao superficial benigna rara dos foli-
culos pilosos que apresenta-se histopatologicamente como
proliferacao epitelial de células basaloides e clinicamente
sob varias formas, com e sem doencas associadas.' Estudos
genéticos ligaram o HFB a uma mutagao no gene PTCH-1 na
banda cromossomica 9q23. O gene faz parte da mesma via
envolvida na sindrome de Gorlin-Goltz, embora sua expres-
sao seja menos grave.'

O gene PTCH-1 codifica um receptor para o produto pro-
teico do gene sonic hedgehog (SHH). A mutacdo do gene
determina a perda de funcao. O receptor do PTCH-1 forma
um complexo receptor com outra proteina transmembrana
conhecida como SMO (de ‘‘smoothened’’). Quando a pro-
teina SHH esta ausente, o receptor do PTCH-1 inativa a SMO
e a impede de fazer a transducao de um sinal downstream.
A ligacdo da proteina SHH ao receptor do PTCH-1 libera
a supressao da SMO, causando a regulacao ascendente de
genes alvo do hedgehog através de uma cascata de sinal que
envolve fatores de transcricdo da familia Gli. A regulacao
ascendente da sinalizacao pode levar ao aumento da divisao
celular, resultando em crescimento e padrao anormais.’>?

0 HFB pode ser congénito ou adquirido.® A apresentacdo
clinica é diversa, em forma de papulas, nodulos ou placas
da cor da pele a marrom na face, no couro cabeludo e,
ocasionalmente, no tronco.’*

Cinco diferentes formas foram descritas: papulas solita-
rias ou multiplas; placa localizada linear ou unilateral, que
pode ser distribuida ao longo das linhas de Blaschko; placa
localizada com alopecia; tipo familiar de heranca dominante
generalizada sem distUrbio associado; ou papulas generali-
zadas associadas a alopecia difusa e miastenia gravis, lipus
eritematoso sistémico ou fibrose cistica.>”’

O HFB pode se manifestar isoladamente ou associado a
outras doencas cutaneas hereditarias, como as sindromes
de Bazex-Dupré-Christol, de Brown-Crounse e de Happle-
-Tinschert."’

Apesar das manifestacdes clinicas variaveis, todos os
tipos de HFB apresentam as mesmas caracteristicas his-
topatoldgicas, incluindo principalmente multiplos macicos
e corddes ramificados de células epiteliais basaloides na
derme papilar, alguns dele em continuidade com a epiderme
e com os foliculos pilosos dilatados. A formagao de cistos
cérneos € comum dentro dos corddes ramificados ou trama
retiforme de células basaloides. Nao ha atipia celular nem
mitoses no HFB. A imuno-histoquimica é positiva para CD34
no estroma e para Bcl-2 na periferia das trabéculas. O indice
Ki67 é baixo."*8

0 principal diagnostico diferencial é o carcinoma basoce-
lular (CBC), principalmente o subtipo infundibulocistico.?*”
Clinicamente, outros diagndsticos diferenciais da forma
localizada sao: tumores anexiais, nevos, tricoepiteli-
oma, siringocistoadenoma, nevo melanocitico intradérmico,
ceratose seborreica, nevo sebaceo, siringoma e angiofi-
broma. O HFB com distribuicao linear pode mimetizar o
nevo epidérmico linear, o liquen estriado e a morfeia
linear. O HFB generalizado pode representar a sindrome
do hamartoma folicular generalizado, esclerose tube-
rosa, sindrome de Cowden, tricoepiteliomas mdltiplos,
sindrome de Gorlin-Goltz e sindrome de Rombo. O prin-
cipal diagnostico diferencial histopatologico inclui CBC
infundibulocistico, proliferacdo basaloide foliculocéntrica e
tricoepitelioma.” 7"

O HFB deve ser monitorado com rigor, pois pode evoluir
para CBC.

Diferentes tratamentos, como cirurgia, laser de didxido
de carbono e terapia fotodindmica, foram propostos.’

Este relato de caso apresenta uma condicao rara, com
apresentacao clinica e histopatoldgica incomum que pode
corresponder a manifestacdo clinica de uma mutagdo no
gene PTCH. Que seja de nosso conhecimento, até o momento
nenhum outro caso de HFB com mucinose e inflamacao foi
publicado na literatura.
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