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Resumo: A tilose palmo-plantar é um distirbio autossomico dominante caracterizado por uma
hiperceratose palmo-plantar. Em geral, desenvolve-se na segunda infancia e se acentua em areas de
pressao. Existem duas formas familiares de tilose palmo-plantar: a nao epidermolitica e a epidermoliti-
ca. Os pacientes com tilose palmo-plantar forma epidermolitica apresentam uma chance até 40% maior
de desenvolver carcinoma de células escamosas do es6fago. A associagiao de tilose palmo-plantar com
neoplasia esofagica ¢ denominada sindrome de Howel-Evans.

Palavras-chave: Carcinoma de células escamosas; Ceratodermia palmar e plantar difusa; Hiperceratose
epidermolitica; Neoplasias esofagicas

Abstract: Tylosis palmoplantaris is an autosomal dominant disorder characterized by hyperkeratosis of
palms and soles. Lesions start during childhood and are more evident in areas of pressure. Familial tylo-
sis palmoplantaris comprises two forms: epidermolytic and non-epidermolytic. Patients with the epider-
molytic variant have up to 40% higher chance of developing squamous cell carcinoma of the esophagus.
The association of tylosis palmoplantaris with esophageal cancer is called Howel-Evans syndrome.
Keywords: Carcinoma, squamous cell; Esophageal neoplasms; Hyperkeratosis, epidermolytic;
Keratoderma, palmoplantar, diffuse

INTRODUCAO

A tilose palmo-plantar é um distarbio autosso-
mico dominante' caracterizado por uma hipercerato-
se palmo-plantar bem demarcada. Ocorre de forma
esporadica em 0,30% a 0,55% da populacio, acome-
tendo pacientes de varias idades. A incidéncia familiar
¢ alta na forma hereditaria, e a penetrancia pode che-
gar a 100%. Em geral, desenvolve-se na segunda infin-
cia e se acentua em areas de pressao. Existem duas
formas familiares de tilose palmo-plantar: a ndo epi-
dermolitica e a epidermolitica. A forma nao epidermo-
litica exibe heranca autossOmica dominante, com

Recebido em 13.08.2008.
Aprovado pelo Conselho Consultivo e aceito para publicagio em 29.05.09.

hiper-hidrose frequentemente presente, cujo defeito
genético se encontra no cromossomo 12qll-ql3,
regiao que contém os queratindcitos tipo II. Ji a
forma epidermolitica apresenta alteragoes genéticas
referentes aos queratinocitos tipo 1.**

Os pacientes com tilose palmo-plantar forma
epidermolitica apresentam uma chance até 40% maior
de desenvolver carcinoma de células escamosas do
esofago. A associagdo de tilose palmo-plantar com
neoplasia esofigica é denominada sindrome de
Howel-Evans.’ Esses pacientes apresentam alteracoes

Trabalho realizado no ambulatério da Faculdade de Medicina do Vale do Ago - Ipatinga (MG) e no Hospital Vera Cruz/Lifecenter - Belo Horizonte (MG), Brasil.

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

Médica generalista da Faculdade de Medicina do Vale do Ago - Ipatinga (MG), Brasil.

* Residente de cirurgia geral do Hospital Vera Cruz/Life Center - Belo Horizonte (MG). Membro da Sociedade Brasileira de Anatomia. Professor assistente de
anatomia humana da Faculdade de Medicina da Unincor — Belo Horizonte (MG), Brasil.
7 Académico de medicina da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) - Belo Horizonte (MG), Brasil.

©2009 by Anais Brasileiros de Dermatologia

An Bras Dermatol. 2009;84(5):527-9.

Preceptor da residéncia de cirurgia geral do Hospital Vera Cruz/Life Center — Belo Horizonte (MG), Brasil.



528 Souza CA, Santos AC, Santos LC, Carneiro AL

FIGURA 1:
Tilose palmar

FIGURA 2:
Tilose plantar

no cromossomo 17q25, além de outras alteragoes
pontuais microssatélites. Raramente a hiperceratose
adquirida esta relacionada ao desenvolvimento de
neoplasia.”’

CASO CLINICO

HMA: Paciente P G. B., de 29 anos, do sexo
feminino, casada, do lar, veio ao ambulatério da
Faculdade de Medicina do Vale do Aco com queixas de
disfagia e dispepsia de longa data. Relatou ter feito
uso de cimetidina 200 mg (bid) por um ano sem
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FIGURA 3:

A. Tilose plantar
na filha da
paciente; B.
Tilose palmar na
filha da paciente

melhora efetiva. Relatou ainda espessamento da
palma e planta dos pés desde pequena, com dor e
descamacao (Figuras 1 e 2).

HF: Mae falecida aos 37 anos por neoplasia do
esofago; apresentava também hiperceratose palmo-
plantar. Irma e dois sobrinhos do sexo masculino exi-
bindo hiperceratose palmo-plantar. Filha G. G. B., de
oito anos, apresentava também hiperceratose e acom-
panhava a mie a consulta (Figura 3).

Habitos: Negou tabagismo, etilismo e uso de
farmacos no momento da consulta.

Paciente corada, hidratada, anictérica, acianoti-
ca e em bom estado geral. A ectoscopia observou-se
hiperceratose palmo-plantar bem delimitada, associa-
da a fissuras (Figuras 1 e 2). ACV: BNRNF em dois tem-
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pos, sem sopros; PA = 130 x 80 mmHg; AR: MVF sem
RA. Abdome globoso sem retragoes ou massas, dolo-
roso a palpagio profunda do epigastrio.

Submetida a endoscopia digestiva alta, que
revelou lesiao exofitica no terco médio do esofago de
aproximadamente 1,0 cm (Figura 4). Feita bidpsia da
lesdo, que evidenciou carcinoma escamoso do esofa-
go. O estadiamento clinico foi realizado por meio de
TC de térax, abdome e pelve e de ultrassom endosco-
pico, que nao mostraram lesoes a distincia. Paciente
submetida a esofagectomia total + linfadenectomia
regional (Figura 5). Encontra-se atualmente bem, sem
manifestagoes da doenca e em acompanhamento com
a clinica oncolégica. Os demais membros da familia
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FIGURA 5: Peca cirdrgica

portadores de tilose estao em acompanhamento no
departamento de gastroenterologia e dermatologia.

DISCUSSAO

Apesar de ser uma sindrome pouco incidente, a
tilose ou hiperceratose palmo-plantar apresenta-se
muito relacionada ao aparecimento de neoplasia eso-
fagica do tipo carcinoma de células escamosas. Tal
correlagio denomina-se doenca de Howel-Evans e
possui uma penetrincia familiar préxima dos 100%.
Hoje ja se advoga a heranca ligada ao X para essa
doenga. Os pacientes devem ser acompanhados no
intuito de rastrear e diagnosticar precocemente as
alteragoes esofagicas.
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