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Micose fungoide folicular com
espiculas e lesdes similares a
hidradenite supurativa em um
paciente - Remissao completa
com interferon alfa™"*

Prezado Editor,

A micose fungoide folicular (MFF) é variante da micose
fungoide (MF) com caracteristicas clinico-patoldgicas distin-
tas, nas quais os linfocitos T neoplasicos exibem tropismo
para o epitélio folicular." O espectro das manifestacées
clinicas é heterogéneo."? Entre elas, lesbes acneiformes
sao comuns, mas lesoes similares a hidradenite supurativa
(LSHS) foram pouco descritas na literatura. Além disso, a
MFF com espiculas € uma apresentacao clinico-patoldgica
incomum, caracterizada por multiplas papulas foliculares
hiperqueratdticas.

Um homem saudavel de 65 anos apresentou historia de
seis meses de lesdes cutaneas generalizadas, alopecia e
prurido intenso. No exame dermatologico, foram observa-
das inumeras papulas foliculares pontiagudas e alopecia do
couro cabeludo (fig. 1), com lesbes queratoticas folicula-
res na tricoscopia. Alopecia irregular dos pelos do corpo e
multiplas espiculas hiperqueratéticas milimétricas no tronco
e membros estavam presentes, dando a sensacao de pele
aspera a palpacdo. Além disso, observou-se LSHS na area
axilar. Nao foi observada linfadenopatia palpavel ou viscero-
megalia. A bidpsia do couro cabeludo evidenciou infiltrado
de linfocitos atipicos no epitélio folicular, com epidermo-
tropismo (fig. 2). Imuno-histoquimicamente, os linfocitos
foliculares apresentaram positividade para CD3 e CD4, com
perda parcial de CD7; CD30 foi negativo. A analise molecular
do TCR demonstrou uma populacdo monoclonal de linfo-
citos. Os exames laboratoriais estavam dentro dos limites
normais (hemograma, células de Sézary, bioquimica, ele-
troforese, imunoglobulinas, B-2 microglobulina) e nenhum
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comprometimento sistémico foi detectado no exame de ima-
gem corporal. Foi estabelecido o diagnostico de MFF. O
paciente foi tratado com interferon alfa (3.000.000 unida-
des, trés vezes por semana) e clobetasol topico, alcancando
remissao completa um ano depois, sem recidivas apos trés
anos de acompanhamento (fig. 3).

A MFF é observada em menos de 10% dos pacientes com
MF. Essa variante é mais comum em homens, com uma

Figura 1 Comprometimento extenso do couro cabe-
ludo, com numerosas papulas foliculares hiperqueratéticas
esbranquicadas e pontiagudas, além de alopecia.
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Figura 2 Biopsia do couro cabeludo: infiltrado de linfocitos
de pequeno a médio porte com atipia de pequeno grau, ao
redor e dentro do epitélio folicular. Nao foi observada mucinose
folicular (Hematoxilina & eosina, 20 x ).
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CARTA - CASO CLINICO

Figura 3  Repovoamento capilar apés um ano de tratamento
com interferon alfa.

idade de apresentacdo semelhante as formas classicas (de
55 a 60 anos). Ela se apresenta tipicamente como pla-
cas e tumores endurecidos sem pelos, principalmente na
cabeca e no pescoco, com prurido. No entanto, a MFF é
caracterizada por um amplo espectro clinico que compre-
ende uma combinagao variavel de lesoes foliculares que
podem coexistir.? Entre elas, a MFF com espiculas foi
bem descrita em uma série recente de oito casos.’ Essa
apresentacao clinica peculiar ndo foi muito relatada na
literatura, visto se tratar de uma apresentacao clinico-
-patolégica incomum da MFF (prevaléncia de 7,8%).° Essa
apresentacdo se caracteriza por uma manifestacao precoce
com um curso relativamente favoravel, principalmente na
auséncia de lesdes mais tipicas. Clinicamente, é caracte-
rizada por pequenas papulas foliculares disseminadas ou
localizadas, hiperqueratoticas, pontiagudas e/ou conicas,
dao uma sensacao aspera a palpagao. Os achados tricoscopi-
cos incluem espessas camadas de fragmentos de queratina
ao redor de aberturas foliculares dilatadas, além de mul-
tiplas espiculas ceratéticas conicas ao redor das aberturas
foliculares na dermatoscopia.* Além disso, o presente caso
apresentou LSHS axilar no inicio, com nédulos e cistos clas-
sificados no espectro de lesdes acneiformes, comuns na MFF.
No entanto, as LSHS sdao pouco mencionadas na literatura.
A formacao de diferentes lesdes foliculares na MFF pro-
vavelmente é resultado da extensao e do grau de infiltracao
do foliculo piloso pelo infiltrado neoplasico. A presenca de
linfocitos atipicos, especialmente quando formam colecdes
no epitélio folicular, é a principal caracteristica para o diag-
nostico. No entanto, o infiltrado pode conter outras células
inflamatorias e a atipia nuclear pode ser de pequeno grau,
dificulta o diagnodstico. Além disso, as caracteristicas histo-
patologicas das lesdes foliculares hiperqueratéticas, como
lesdes similares a queratose pilar (LSQP) e MFF com espicu-
las, podem ser sutis, com infiltrado foliculotrépico de baixa
densidade, sugestivo de MFF precoce. Além disso, na MFF
com espiculas pode ser observada uma coluna ortoqueratoé-
tica ou paraqueratotica que sobressai da obstrucao folicular;
também ¢é notavel a auséncia de células inflamatérias asso-

ciadas e mucinose folicular.> Os linfécitos foliculotrépicos
sao geralmente CD4 + (e frequentemente CD7 —) e menos
comumente CD8 +, com ocasional rearranjo de genes gama
de receptores de células T.

Embora o curso da MFF seja comparavel ao estagio tumo-
ral da MF classica, estudos recentes indicam um melhor
prognostico para certos pacientes. Assim, a MFF pode
ser dividida em trés subgrupos, considerando os critérios
clinico-patoldgicos, com sobrevida significativamente dife-
rente: 1) pacientes que apresentam manchas foliculares
e/ou papulas foliculares frequentemente associadas a alo-
pecia, lesdes acneiformes, LSQP ou placas com infiltrados
perifoliculares histologicamente esparsos, como no presente
caso, apresentam a melhor sobrevida e um excelente prog-
nostico (sobrevida global [SG] em cinco e 10 anos: 92% e
72%, respectivamente); 2) pacientes que apresentam pla-
cas infiltradas, caracterizadas histologicamente por densos
infiltrados perifoliculares com muitas células T de tamanho
médio a grande, tumores e eritrodermia (doenca avancada
e limitada a pele; SG em cinco e 10 anos: 55% e 28%); 3)
MFF com doenca extracutanea e mau prognostico. Embora
o tratamento ideal para esses subgrupos ainda nao esteja
estabelecido, pacientes do primeiro subgrupo podem se
beneficiar de terapias direcionadas a pele.?®

Em conclusdao, este relato descreveu o caso de um
paciente com duas manifestacées incomuns da MFF, com
excelente evolucao.
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Anetodermia: um alerta para a
sindrome do anticorpo
antifosfolipide™ ™*

Prezado Editor,

Transtorno raro, a anetodermia descreve uma desordem das
fibras elasticas da pele, caracterizada por areas circuns-
critas de atrofia e hipopigmentacao. Tem etiologia ainda
desconhecida e pode estar associada a causas genéticas,
mecanismos autoimunes, infecciosos ou elastofagocitose.
Além disso, fendmenos pro-tromboticos e presenca de
anticorpos antifosfolipides tém sido observados nesses paci-
entes.

Descrevemos a seguir um caso de paciente portador de
anetodermia primaria e sindrome do anticorpo antifosfoli-
pide (SAAF). Em muitos casos da SAAF, a anetodermia pode
ser a primeira ou mais evidente manifestacao da doenca.
Essa associacdo, entretanto, é muitas vezes esquecida e o
que poderia precaver um episodio de trombose nao ocorre.

Paciente de 43 anos, sexo masculino, procedente de
Taciba, Sao Paulo, com lesbes cutaneas em bracos e tronco
havia trés anos. Previamente epiléptico e historia de trom-
bose venosa profunda havia um ano. Fazia uso continuo
de fenobarbital e carbamazepina. No exame dermatolo-
gico notavam-se placas arredondadas, hipocromicas, com
aspecto atrdfico e flacidez central, distribuidas por toda
regiao dorsal e bracos bilateralmente (figs. 1 e 2). Foi
aventada a hipotese de anetodermia e feita bidpsia que
exibiu fibras colagenas desorganizadas e fibras elasticas
rotas em derme superficial e média, além de um infil-
trado linfomononuclear perivascular leve superficial em
derme (fig. 3). Hemograma, eletrolitos, funcdo hepatica e
renal eram normais. Feita investigacao laboratorial para

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2019.04.010
* Como citar este artigo: Genta MP, Abreu MAMM, Nai GA. Ane-
toderma: an alert for antiphospholipid antibody syndrome. An
BrasDermatol. 2020;95:123-5.
*¥* Trabalho realizado no Hospital Regional de Presidente Pru-
dente, Presidente Prudente, SP, Brasil.

desordens tromboticas, com presenca de trés anticorpos
antifosfolipides reagentes (anticardiolipina, anticoagulante
lUpico e anti-B2-glicoproteina-l), e, portanto, foram preen-
chidos os critérios diagnosticos de SAAF. Por fim, velocidade

Figura 1  Multiplas papulas hipopigmentadas com atrofia cen-
tral em braco esquerdo.

Figura 2  Multiplas papulas hipopigmentadas com atrofia cen-
tral em dorso e membros superiores.
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