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HISTORIA DA DOENCA

Paciente pardo, do sexo masculino, 13 anos de
idade, com historia de efélides na face desde os oito meses
de idade e exposic¢ao solar intensa durante toda a infincia.
Aos sete anos passou a apresentar lesoes hipocromicas na
regiao periorbitiria € membros. Nao havia casos
semelhantes na familia, e os pais nio eram consanguineos.

Ao exame dermatolégico notavam-se pequenas
madculas hipercromicas e hipocromicas disseminadas
no dorso das maos (Figura 1) e pés (Figura 2); efélides
na face, principalmente nas regi6es malares e dorso
do nariz; lesoes atréficas lineares na regiao
periorbitaria (Figura 3); hipocromia periungueal nas

FIGURA 1: Maculas hipercromicas e
hipocrémicas no dorso das maos; acromia
na ponta dos dedos
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FIGURA 2: Miculas hipocromicas e
hipercromicas no dorso dos pés
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maos (Figura 1) e pés e queratose plantar discreta.
Nao se observavam depressoes puntiformes ou
interrupcoes dos dermatéglifos nas palmas e plantas.

O paciente nao apresentava alteracoes em
outros 6rgaos ou sistemas. Hemograma, funcao
hepitica e renal e perfil lipidico estavam dentro dos
padroes de normalidade.

O exame histopatolégico das maculas
hipocromicas e hipercroémicas demonstrou atrofia da
epiderme com pigmentacio irregular na camada basal
e um leve infiltrado inflamatério linfo-histiocitario
perivascular na derme superior.

FIGURA 3: Maculas hipocromicas e efélides
na face
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COMENTARIOS

Discromatoses sio desordens pigmentares
caracterizadas por maculas hiper e hipocroémicas, for-
mando um padrio reticulado. Dois subtipos princi-
pais tém sido descritos: o tipo generalizado (discro-
matose universal hereditiria — DUH) e o tipo acral
(discromatose simétrica hereditiria — DSH).' Na DUH
(OMIM #127500),” as lesoes predominam no tronco e
surgem mais precocemente, geralmente no primeiro
ano de vida. Na DSH, também denominada acropig-
mentagao reticulada de Dohi (OMIM #127400), as
madculas hiper e hipocromicas predominam nas extre-
midades e surgem mais tardiamente, a partir do sexto
ano de vida.’

A DSH ¢ descrita principalmente no Japao,
onde nao é incomum, mas é considerada rara no
restante do mundo."” Apresenta padrio de herancga
autossOmico dominante, com alta penetrancia.’
Entretanto, casos raros de padrao autossdémico
recessivo tém sido descritos."* A mutacio estd loca-
lizada no gene 1q21.3, que codifica a adenosina
deaminase RNA especifica.’ As lesdes cutianeas
caracterizam-se por pequenas maculas hiper e hipo-
pigmentadas com padrio mosqueado na face dorsal
das maos e pés e, algumas vezes, nos antebracos e
pernas. Podem acometer também a regiao lateral
do pescoco e face. Pequenas miculas hiperpigmen-
tadas tipo efélides surgem principalmente nas
regioes malares. O quadro se inicia na infincia,
estabiliza-se na adolescéncia e permanece por toda
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a vida."™ As lesbes predominam em areas fotoex-
postas e em alguns casos ha relatos de piora apos
exposi¢do solar, mas nao ha evidéncias de fotossen-
sibilidade.’

Histologicamente pode haver atrofia leve da
epiderme e aumento da melanina na camada basal,
mas com numero normal de melandcitos. Nas lesoes
hipocromicas pode haver ou niao auséncia ou dimi-
nui¢do de melanina, sendo essa diminuicio menos
pronunciada nos pacientes de fototipo maior."'

Pacientes com DSH e fibromatose, psoriase ou
distonia idiopatica ja foram descritos, mas essas sao
consideradas associacoes ocasionais. Superposi¢io
com a acropigmentacio reticulada de Kitamura e a
doenca de Dowling-Degos também j4 foi relatada.’

O diagnéstico diferencial deve ser feito princi-
palmente com a DUH, que foi inicialmente considera-
da uma forma generalizada da DSH e ¢ hoje definida
como uma entidade a parte, com mutagao no gene
6q24.2-q25.2." Deve também ser diferenciada das
demais pigmentacoes reticuladas, como a acropig-
mentagao reticulada de Kitamura e a doenca de
Dowling-Degos. Na acropigmentacao reticulada de
Kitamura, maculas hipopigmentadas niao estao pre-
sentes e ha depressoes puntiformes com quebras dos
dermatéglifos nas palmas. Em pacientes com a doen-
¢a de Dowling-Degos, as lesoes predominam nas fle-
xuras, ha formacio de lesbes comedo-similes e nio
estao presentes lesoes hipocromicas. (|
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Resumo: A discromatose simétrica hereditaria (acropigmentacio de Dohi) é alteragao pigmentar rara,
genética, com padrio de heranga autossOmica dominante. Caracteriza-se por maculas hiper e
hipocrémicas com padrao mosqueado e distribuicao acral.

Apresenta-se paciente masculino, 13 anos, com maculas hiper e hipocromicas disseminadas no dorso
das mios e pés, além de efélides na face e lesoes atréficas lineares periorbitarias. E necessirio o diag-
nostico diferencial com as outras pigmentagoes reticuladas.

Palavras-chave: Dermatopatias genéticas; Doencas da pele e do tecido conjuntivo; Hiperpigmentagao;
Hipopigmentag¢ao; Transtornos da pigmentacao

Abstract: Dyschromatosis symetrica hereditaria (reticulate acropigmentation of Dohi) is a rare autoso-
mal dominant disease. It starts as hyperpigmented and hypopigmented macules in reticular pattern on
the extremities.

We present a case of a 13-year old boy that showed hyper and hypopigmented macules distributed on
the dorsal aspects of the extremities, freckle-like pigmented macules on the face and periorbital atroph-
ic linear lesions. Differentiation with others reticulate pigmentation manifestations is necessary.
Keywords: Hyperpigmentation; Hypopigmentation; Pigmentation disorders; Skin and connective tissue
diseases; Skin diseases, genetic.
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