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Caso para diagndstico

Case for diagnosis
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HISTORIA DA DOENCA

Paciente feminina, 25 anos, apresentava, desde
os seis meses de idade, papulas normocroémicas, pru-
riginosas, inicialmente, na face, atingindo posterior-
mente pescogo, bragos, e generalizando-se rapida-
mente. Aos 10 anos, apresentou inflama¢io em couro
cabeludo, seguida de queda progressiva dos cabelos,
nas regides occipital e temporal, assim como da por-
cao lateral dos supercilios e cilios. Negava alteracoes
oculares e referia como antecedente apenas rinite
alérgica. Ao exame, apresentava facies sindromica;

A

FIGURA 1: A.
Facies sindromica,
madarose e
alopecia em
regiao frontal;

B. Alopecia em
regioes frontal,
temporais e
occipital
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alopécia cicatricial no couro cabeludo, acometendo
regides frontal, occipital e temporal; madarose
(Figura 1); papulas foliculares normocrémicas genera-
lizadas (Figura 2) e escoriagoes em regioes de dobras.

O exame histopatolégico do couro cabeludo
demonstrava hiperqueratose e acamulo de serosidade
e neutr6filos, no 6stio folicular, foliculite cronica
supurativa granulomatosa e areas de alopecia cicatri-
cial (Figura 3). Os exames laboratoriais nio apresen-
tavam nenhuma alteracao.

FIGURA 2: Pipulas
foliculares
queratdsicas em
tronco anterior

Figura 3: Biopsia de couro

_ cabeludo: hiperqueratose,
~ acumulo de serosidade e

- neutréfilos no 6stio folicular,
~ com foliculite cronica
supurativa granulomatosa
(HE 10x)

Trabalho realizado no servico de Dermatologia do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.

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

[

©2009 by Anais Brasileiros de Dermatologia

Médica Dermatologista do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.

Médico dermatologista preceptor chefe da cirurgia dermatolégica do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.
Medico Dermatologista, mestre, preceptor do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.

Médica Dermatologista do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.

Médica Dermatologista do Instituto Lauro de Souza Lima — Bauru (SP), Brasil.

An Bras Dermatol. 2009;84(5):539-41.



540

COMENTARIOS
Queratose folicular espinulosa decalvante

A Queratose folicular espinulosa decalvante
(QFED) ¢é uma desordem rara, caracterizada por
hiperqueratose folicular generalizada e alopecia cica-
tricial no couro cabeludo, supercilios e cilios, pode
cursar com fotofobia e evoluir para distrofia cornea."”

Foi descrita por Siemens, em 1925, como um raro
distirbio da queratinizagao e, desde entao, casos espora-
dicos vém sendo relatados.' A QFED é clinica e genetica-
mente heterogénea, mas o estudo da maioria das fami-
lias afetadas sugere heranca ligada ao X. As mulheres
geralmente sao assintomaticas ou desenvolvem formas
leves. A defini¢ao perfeita do modo de heranca desta
doenca ¢é dificil devido 2 raridade da sindrome."**

A QFED esta classificada, dentro do grupo de
desordens genéticas cutaneas, por queratose pilar
atrofiante (QPA) cuja caracteristica primaria é a asso-
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ciacao de hiperqueratose, inflamacao e cicatriz folicu-
lar. Também fazem parte deste grupo a queratose pilar
atrofiante da face (Uleritema Ophriogenes), que
envolve principalmente supercilios, fronte e regioes
malares, e o atrofoderma vermiculato, atingindo
regidoes malares e periauriculares, evoluindo com
atrofia reticulada cicatricial (Quadro 1).>*° A variedade
da QFED, que se inicia na puberdade, é chamada de
foliculite espinulosa decalvante.’

O quadro inicia-se, nos primeiros anos de vida,
e progride em estagios. Surge na infincia como que-
ratose pilar generalizada. Na adolescéncia, ocorre
acentuacao da hiperqueratose folicular, seguida de
inflamagao e queda dos pélos no couro cabeludo,
supercilios e cilios. Evolui para alopécia cicatricial,
com tendéncia a distribuicio occipito-temporal.'*’
Fotofobia, distrofia cérnea e queratodermia palmo
plantar podem estar presentes."”

Quapro 1: Variantes de queratose atrofiante

Trasmissao Apresenta-cao Alopécia Papulas foliculares Evolucao
inicial
Queratose Recessiva ligada  Congénita ou Inicia em super- Iniciam na face e progri- Progressio cessa
folicular a0 X primeiros anos cilios, evoluindo  dem para superficies na puberdade,
espinulosa de vida para cilios e extensoras, tronco ante- mas permanecem
decalvante couro cabeludo rior e dorso. Nao ocorre — as cicatrizes.
(tendéncia a atrofia em les6es do
acometer regido  corpo.
temporooccipital).
E cicatricial. Pode
apresentar placas
eczematosas no
couro cabeludo
Queratose-pilar ~ AutossOmica Logo ap6s o Inicia no ter¢o Sao circundadas por Cessa na
atrofiante da face dominante nascimento lateral dos super- halo eritematoso, ha puberdade.
cilios, seguido atrofia e perda dos Nio deixa cicatriz.
por acometimen-  pélos. Predominam em
to das regioes fronte e regiao zigomatica,
frontal e mas ocorrem também
zigomatica em superficies
extensoras..
Atrofoderma AutossOmica Tardio, maioria Nio ocorre Papulas foliculares Cessa na
vermiculato dominante ou entre 5 e 12 anos, muito discre-tas, com puberdade.
recessiva alguns na eritema, ocasionando Nio deixa cicatriz.
ligada ao X puberda-de ou atrofia reticulada

idade adulta

da face.
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E descrita a associacio da QFED com cutis laxa,
surdez, aminoacidiria, retardo mental e de crescimento,
Sindrome de Down, glaucoma congénito, hérnia ingui-
nal bilateral, infeccoes bacterianas recorrentes e atopia."*

O principal diagnéstico diferencial é a ictiose
folicular com alopecia e fotofobia. Esta também apre-
senta hiperqueratose generalizada, fotofobia e distro-
fia cérnea, mas cursa sempre com alopecia nao-cicatri-
cial, auséncia de glindulas sebiceas na histologia e
pode apresentar alteragcdoes mucosas diferindo da
QFED. Sao ainda diagnésticos diferenciais, a sindro-
me KID, atriquia com lesdes papulares e a distrofia
hereditiria mucoepitelial.**
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O quadro histopatolégico da QFED depende
do local e do estagio da lesdao. LesoOes iniciais mostram
ostios foliculares dilatados, preenchidos por querati-
na, com infiltrado mononuclear perifolicular e lesoes
mais tardias, alopecia cicatricial inespecifica.*’

Nao ha tratamento efetivo para a QFED. Siao
citados pela literatura o uso sistémico de antibiéticos e
retinoides, todos sem resultado satisfatério. Quera-
toliticos e corticoides topicos parecem ter efeito dis-
creto, porém niao impedem a progressao. A doencga é
caracterizada por ter evolugao progressiva, indepen-
dente dos tratamentos disponiveis."* (]

Resumo: Queratose folicular espinulosa decalvante é uma genodermatose rara, ligada ao X, caracteri-
zada por hiperqueratose folicular, fotofobia, alopécia cicatricial do couro cabeludo e supercilios.
Descreve-se o caso de paciente do sexo feminino, de 25 anos, com quadro clinico e evolugio tipicos

desta sindrome.

Palavras-chave: Alopécia; Ceratose folicular; Doengas genéticas ligadas ao cromossomo X

Abstract: Keratosis follicularis spinulosa decalvans is a rare X-linked genodermatosis, characterized by
follicular hyperkeratosis, photophobia, scarring alopecia of the scalp and eyebrows. A case of a 25 year-
old female with typical clinical picture and progression of this syndrome is described.
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