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Resumo A elastolise da derme papilar do tipo pseudoxantoma elastico é uma doenca adqui-
rida do tecido elastico, clinicamente semelhante ao pseudoxantoma elastico, com auséncia de
comprometimento sistémico. Histopatologicamente, a coloracao especial para fibras elasticas
indica uma perda total ou parcial de fibras elasticas na derme papilar. Embora a radiacao ultra-
violeta pareca ser um dos principais fatores etiologicos dessa entidade, os autores relatam um
caso de elastolise da derme papilar do tipo pseudoxantoma elastico no pescoco de uma mulher
que usava hijab.

© 2020 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/).

Relato do caso

Uma mulher de 54 anos de origem marroquina que usa hijab
de forma habitual relatou uma historia de 2 anos de lesoes
levemente pruriginosas no pescoco. Ela negou presenca
de sintomas sistémicos ou histérico familiar de acha-
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dos semelhantes. Seu historico médico incluia transtorno
misto de ansiedade e depressao, tratado com olanza-
pina e sertralina. O exame fisico revelou papulas nao
foliculares milimétricas de cor branca a amarelada nas
laterais do pescoco e fossa supraclavicular (fig. 1). O
exame dermatoscopico evidenciou multiplas papulas nao
foliculares de cor branca, que coalesciam em placas com
vasos arboriformes (fig. 2). A bidpsia mostrou leve escle-
rose da derme papilar com neovascularizacao e um leve
infiltrado inflamatério que incluia linfocitos e alguns mela-
nofagos (fig. 3). Na mesma area, a coloracdo pelo van
Gieson demonstrou uma diminuicdo no nimero de fibras
elasticas, que eram frequentemente finas e fragmenta-
das (fig. 4), um quadro compativel com elastélise da
derme papilar do tipo pseudoxantoma elastico (EDP-PXE).
Os exames cardiacos e oftalmologicos nao apresentaram
alteracoes.
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Figura 1 Papulas esbranquicadas no pescoco e fossas supra-
claviculares.

Figura 2 Multiplas papulas nao foliculares esbranquicadas,
coalescendo em placas com vasos lineares, observados a der-
matoscopia.

Discussao

A EDP-PXE é um raro distUrbio adquirido do tecido elastico,
caracterizado por papulas amareladas nao foliculares que
coalescem em placas, com predilecao pelo pescoco, fossa
supraclavicular e areas flexurais.! As les6es geralmente sao
assintomaticas, mas leve prurido é relatado em alguns casos,
como o presente. Até o momento, ela afeta exclusivamente
mulheres, principalmente na meia-idade,” e ndo esta
associada a comprometimento sistémico. Os achados
dermatoscopicos consistem em varias papulas nao

Figura 3  Esclerose leve da derme papilar, neovascularizacao
e infiltrado inflamatorio leve (Hematoxilina & eosina, 100x).

Figura 4 Quantidade reduzida de fibras elasticas na derme
papilar (van Gieson, 200x).

foliculares de cor branca, coalescendo em placas com
vasos lineares.?

No estudo histopatolégico, a coloracdo pela
hematoxilina-eosina nao apresenta achados especificos. As
alteragoes inflamatorias focais observadas no presente caso
nao foram descritas anteriormente; no entanto, presume-se
que a perda de fibras elasticas possa ser o resultado de
inflamacéo transitoria. Para demonstrar uma perda total ou
parcial de fibras elasticas em faixa na derme papilar, faz-se
necessaria uma coloracdo especial para fibras elasticas
com a técnica de van Gieson ou a orceina.” Nao se observa
calcificacdo ou fragmentacdo das fibras elasticas. Estudos
imuno-histoquimicos com anticorpos monoclonais contra o
componente anticorpo P também podem demonstrar perda
parcial ou completa de fibras elasticas na derme papilar.’ A
identificacao da presenca de melandfagos na derme papilar
€ um recurso diagnéstico adicional (til.*

A causa da EDP-PXE permanece incerta. Algumas teo-
rias etiopatogénicas foram propostas: radiacao ultravioleta,
envelhecimento intrinseco, elastogénese anormal e fatores
genéticos ou hereditarios.”? No presente caso, a teoria eti-
opatogénica da radiacao ultravioleta é improvavel, uma vez
a paciente usava hijab habitualmente.
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O diagndstico diferencial de EDP-PXE inclui papulose
fibrosa branca do pescoco, elastélise da derme média e
elastose da derme papilar. No entanto, o principal diagnos-
tico diferencial deve ser estabelecido com o pseudoxantoma
elastico (PXE), uma doenca hereditaria causada por mutacao
no gene ABCC6. Clinicamente, o PXE se assemelha a EDP-
-PXE, mas seu surgimento ocorre em uma faixa etaria mais
baixa e esta geralmente associado a complicacbes oculares
e cardiovasculares. Histopatologicamente, o PXE apresenta
fragmentacao e calcificacao das fibras elasticas, demonstra-
das com a coloracao pelo von Kossa.

Os tratamentos para EDP-PXE, inclusive retinoide tépico,
apresentaram resultados insatisfatorios;> no entanto, a efi-
cacia do resurfacing a laser nao ablativo fracionado foi
demonstrada em alguns casos.’

E apresentado um caso de EDP-PXE em uma paciente que
ndo estava exposta a radiacdo UV devido ao uso de hijab.
Os autores acreditam que mais estudos sao necessarios para
melhor compreender a etiopatogénese da EDP-PXE. E impor-
tante que os dermatologistas estejam aptos a reconhecer
essa entidade e diferencia-la do PXE, para evitar exames
desnecessarios. A correlagcao clinico-patoldgica é impor-
tante e sdo necessarias coloracoes especiais para fibras
elasticas para um correto diagnostico da EDP-PXE.
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