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Resumo: A queratose folicular espinulosa decalvante é afecgao rara, de transmissiao genética ligada ao X ou
esporadica, caracterizada por hiperqueratose folicular e alopecia cicatricial. Inicia-se, geralmente, na
primeira infincia, exacerbando-se na adolescéncia. As terapias sio pouco efetivas, com tratamento frus-
trante, quando ja ha alteragcbes predominantemente cicatriciais. Relata-se caso de crianca com quadro de
alopecia cicatricial intensa, com alteracoes precoces (ja a0 nascimento) e rapida evolucio para alopecia
difusa cicatricial do couro cabeludo, o que tornou o tratamento limitado e desapontador.

Palavras-chave: Ceratose; Dermatoses do couro cabeludo; Doengas da pele e do tecido conjuntivo; Foliculo
piloso

Abstract: Keratosis follicularis spinulosa decalvans is a rare disease, with genetic transmission either X-linked
or sporadic, characterized by follicular hyperkeratosis and cicatricial alopecia. The disease usually begins in
early childhood exacerbating throughout adolescence. The therapies are somewhat effective, with frustrating
treatment when there are changes which are predominantly cicatricial. It is reported a case of child with
intense cicatricial alopecia, with precocious changes (already present at birth) that rapidly evolved to diffuse
cicatricial alopecia on the scalp, which has limited the treatment, with disappointing results.
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INTRODUCAO

A queratose folicular espinulosa decalvante é hiperqueratose palmo-plantar, que geralmente

afeccio  rara, caracterizada  por  extensa comecam mais tardiamente, na adolescéncia."”” Nio se
hiperqueratose folicular com alopecia cicatricial. conhece, até o presente momento terapia
Muitos casos acontecem esporadicamente, porém, as completamente efetiva."**

manifestagdoes mais intensas sio encontradas em Nao foram encontrados, na literatura

homens, sugerindo, dessa maneira, um padrio de
heranca ligada ao X."***

As manifestagcoes da doenga iniciam-se na
infancia, frequentemente na face, podendo ainda
atingir extremidades, ou generalizar-se. O quadro
marcante da doenca é a alopecia cicatricial do couro
cabeludo e dos supercilios. Alguns casos mostram
associacao com opacidade corneana, fotofobia e
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pesquisada, trabalhos nacionais referentes ao tema.
Relata-se caso de menina de cinco anos de idade, com
atrofia folicular intensa e precoce.

RELATO DO CASO

Crianca do sexo feminino, cinco anos, branca,
filha de pais consanguineos (primos de quinto grau).
Relato de auséncia de cabelos ao nascimento. Com o

Trabalho realizado no Servico de Dermatologia do Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Uberlandia (HC/UFU) - Uberlandia (MG), Brasil.

Conlflito de interesse: Nenhum / Conflict of interest: None
Suporte financeiro: Nenhum / Financial funding: None

[

©2010 by Anais Brasileiros de Dermatologia

Professor Assistente do Servico de Dermatologia da Universidade Federal de Uberlindia (UFU) - Uberlandia (MG), Brasil.
Professora Associada II do Servico de Dermatologia da Universidade Federal de Uberlindia (UFU) - Uberlindia (MG), Brasil.
Titular do Servi¢o de Anatomia Patolégica da Universidade Federal de Uberlandia (UFU) - Uberlandia (MG), Brasil. (In memorian).
Médica Residente do Servico de Dermatologia da Universidade Federal de Uberlindia (UFU) - Uberlandia (MG), Brasil.

Médica Residente do Servico de Dermatologia da Universidade Federal de Uberlindia (UFU) - Uberlandia (MG), Brasil.

An Bras Dermatol. 2010;85(4):537-40.



538 Berbert ALCY, Mantese SAO, Rocha A, Cherin CE Couto CM

crescimento, surgiram pelos finos, quebradicos e
esparsos. Sem quadro semelhante na familia. Sem
queixas de fotofobia ou histéria de atopia. Exame
dermatolégico: papulas hiperqueratéticas, associadas
a hipotricose, com fios finos, curtos, opacos e
quebradicos, afetando couro cabeludo, cilios e
supercilios; papulas queratéticas foliculares no tronco
e nos membros (Figuras 1, 2 e 3). Desenvolvimento
neuropsicomotor normal e auséncia de alteracoes
oculares. Exame histopatolégico do couro cabeludo:
hiperqueratose lamelar no 6stio folicular, discreta
infiltracaio mononuclear perivascular superficial e
cicatriz linear, vertical, correspondendo a trajeto de
foliculo piloso previamente destruido (Figuras 4 e 5).
Hemograma, dosagens séricas de fosforo, calcio,
fosfatase alcalina, TSH e vitamina D3 normais, FAN
negativo. Tratada com emolientes e queratoliticos
topicos, sem melhora significativa.

DISCUSSAO

A queratose pilar atréfica abrange trés
condicoes que se diferenciam pela area acometida e
pelo grau de inflamacao e atrofia. Sao elas: queratose
pilar atrofiante da face, atrofodermia vermiculata e

queratose  folicular  espinulosa  decalvante,
possivelmente espectros do mesmo processo
patologico, caracterizadas por hiperqueratose

folicular com inflamag¢io e subsequente atrofia.
Recentemente, outros autores ainda enquadram um
quarto tipo denominado foliculite espinulosa
decalvante, previamente considerado variante
inflamatéria persistente da queratose folicular
espinulosa decalvante. °

O termo queratose folicular espinulosa
decalvante foi criado por Siemens,” em 1926, quando
descreveu, em uma familia da Baviaria, alguns

FIGURA 2: Papulas
foliculares queratosi-
cas, acometendo

| difusamente o couro
h cabeludo

individuos com pdpulas foliculares na face, no tronco
e nas extremidades com perda parcial de pelos nestas
regioes; a partir dai, também ficou conhecida como
sindrome de Siemens. Estudos genéticos em familias
holandesas e inglesas mostraram ligacio com o gene
Xp21.2-p22. * Porém, outras andlises de familias, sem
evidéncias de heranca ligada ao X sugerem
transmissées  heterogéneas'*’ e também
esporadicas.’

Esta afec¢ao tem inicio precoce, nos primeiros
anos de vida, com acometimento inicial da face e
progressio para membros e tronco, podendo se
generalizar. Hiperqueratose palmo-plantar, fotofobia,
anormalidades corneanas e atopia podem estar
associadas.' O sexo masculino, geralmente, é afetado
de forma mais grave.'

A fisiopatologia da destruicao do foliculo piloso
nao esta bem compreendida. As primeiras alteracoes
observadas sio hiperqueratose e hipergranulose do

FiGura 1: Pipulas foliculares e hipotricose nos supercilios com
irregularidade de cilios
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FiGURA 3: Detalhe da alopecia cicatricial do couro cabeludo,
mostrando queratose e escamas aderentes
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FiGUurA 4: Hiperqueratose lamelar focal, em correspondéncia com
regiao do 6stio folicular (HE 100x)

infundibulo e do istmo, que causam reagio
inflamatéria na epiderme e na derme papilar.
Seguem-se alteracbes cronicas que culminam em
fibrose e destrui¢ao do foliculo.

A hiperqueratose, entretanto, nao parece ser o
evento primario; distirbios dos queratindcitos
precipitariam liberacio anormal de citocinas,
resultando em hiperqueratose e alteracbes
inflamatorias. °

Os diagnodsticos diferenciais mais importantes

FIGURA 5: Cicatriz linear vertical, correspondendo a foliculo piloso
destruido (HE 100x)
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da queratose folicular espinulosa decalvante sio:
sindrome KID (queratose, ictiose surdez), atriquia
com lesodes papulares, e distrofia mucoepitelial
hereditaria.>"

O caso em questao refere-se a crianca do sexo
feminino, filha de pais consanguineos, com quadro de
alopecia cicatricial intensa, que, em geral, ocorre nos
casos esporadicos. A crianga foi avaliada pela equipe
da Genética Médica, porém perdeu seguimento, nio
sendo possivel a determinacado quanto a heranca
genética ou manifestacao esporadica.

A queratose folicular espinulosa decalvante
pode apresentar fases de maior atividade inflamatéria
na infincia, com melhora na adolescéncia, o que niao
impede a progressao lenta para a fase tardia e,
consequente, alopecia cicatricial.

No presente caso, chamam atencao a gravidade
e precocidade das alteragoes (ja ao nascimento) com
alopecia difusa do couro cabeludo em paciente do
sexo feminino.

O tratamento ¢ frustrante, com poucos relatos
de melhora discreta, nos casos ainda iniciais, que
exibem maior componente inflamatério. O beneficio
se restringe, geralmente, a estabilizagdo da alopecia e
melhora clinica das areas com eritema e pustulas.
Queratoliticos, corticoides tépicos e intralesionais
podem reduzir os componentes de hiperqueratose e
inflamagao, com resposta limitada.

Diversos tratamentos sistémicos, incluindo
isotretinoina,'' etretinato, dapsona e antibi6ticos tém
sido tentados com resultados varidveis.”*"" Sugere-se
que o emprego dos retindides, na fase precoce e mais
ativa da doenga, quando a histopatologia evidencia
infiltrado perifolicular, possa trazer algum beneficio.’

O tratamento ¢é ainda mais desapontador,
quando a doencga exibe alteracoes
predominantemente cicatriciais, como no presente
caso, sendo instituido o uso apenas de medicacoes
toOpicas paliativas para o quadro.

Apesar de ser genodermatose rara, a queratose
folicular espinulosa decalvante deve ser aventada em
todos os casos de hiperqueratose com alopecia, ja
que, além do aconselhamento genético necessario,
em alguns casos, o tratamento desta afeccao deve ser
instituido o mais precoce possivel (ideal ainda na fase
de atividade inflamatdria exuberante) a fim de se
retardar e minimizar as sequelas cicatriciais. (|
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