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RELATO DE CASO

Poroceratose de Mibelli com lesGes gigantes: relato de caso
Porokeratosis of Mibelli with huge injuries: case report

Nilton Nasser®,

Resumo

Poroceratose de Mibelli € uma genodermatose dis-
ceratdsica de forma crbnica, progressiva e rara, com
risco de evolucdo para malignidade. E de transmissdo
autossémica dominante e a patogenia é ainda desco-
nhecida. O caso clinico mostra um paciente com 78
anos de idade, com 75 anos de evolu¢do de Poroce-
ratose de Mibelli com lesOes gigantes, exuberantes e
histéria médica familiar da genodermatose. As lesdes
da poroceratose de Mibelli sdo assintomaticas e mais
comumente encontradas nas extremidades, preferen-
cialmente dorso das maos e pés. Pode apresentar pro-
gressao e regressao espontanea e ocasionar cicatrizes
levemente atréficas. O diagndstico é clinico-histologico,
apresentando a lamela cordide no histolédgico. A police-
ratose de Mibelli deve ser tratada para evitar a trans-
formacdo em células escamosas, doenca de Bowen ou
carcinoma basocelular.

Descritores: Poroceratose de Mibelli. Histéria familiar.
Malignidade.
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Abstract

Porokeratosis of Mibelli is a chronic, progressive
and rare genodermatosis disceratosica, that has the
risk to become a malignant tumor. Its transmission
is mainly autosomal and the pathogenesis is still
unknown. The clinic case shows a patient with 78
years, 75 years of those with evolving Porokerato-
sis of Mibelli, huge injuries, and familiar historic of
genodermatosis. The injuries from the Porokeratosis
of Mibelli are asymptomatic and generally found in
the ends of the body, preferably in the back of the
hand or feet. The injuries can increase or diminish
spontaneously and lead to scars a little atrophic.
The diagnosis is clinical-histological, and it is repre-
sented by a choroid lamella in the histological. The
Porokeratosis of Mibelli may be treated to avoid the
transformation into squamous cells, Bowen disease
or basal cell carcinoma.

Keywords: Porokeratosis of Mibelli. Familiar historic.
Malignant.
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Introducao

Poroceratose de Mibelli é uma genodermatose dis-
ceratésica de forma crénica, progressiva e rara’. £ de
transmissdo autossémica dominante e a patogenia é
ainda desconhecida. Em 1893, Mibelli sugeriu o termo
poroceratose devido a impressdo inicial de que o sitio
patolégico era o ducto sudoriparo écrino, fato atual-
mente n3do creditado? A genodermatose apresenta as-
pecto irregular, podendo ocorrer espontaneamente e
provocar alteragdes cutaneas™.

O aspecto estético desfavoravel é uma das principais
manifestacdes da doenca. Por esta razao, o paciente ge-
ralmente procura o atendimento médico, entretanto ha
risco de evolugdo para malignidade, principalmente nas
cinco primeiras décadas ®. As lesdes se desenvolvem
como placas asperas, anulares, circundadas por mar-
gens queratodsicas elevadas e centro geralmente atrofi-
co. Aparecem com frequéncia nos membros e mostram
tendéncia a disseminacdo centrifuga .

A poroceratose de Mibelli comeca durante a infancia
como papulas marrons e placas com borda anular, pe-
quenas e assintomaticas. A forma gigante é rara e ocorre
predominantemente na parte inferior da perna e do pé “.

O objetivo deste caso clinico é mostrar um caso raro
de Poroceratose de Mibelli com lesdes gigantes, exube-
rantes e numerosas num paciente de 78 anos de idade,
lavrador, com 75 anos de evolu¢do da genodermatose.

Caso clinico

Paciente de 78 anos, sexo masculino, lavrador, relata
lesdes desde 3 anos de idade que se iniciaram nos pés
e evoluiram atingindo maos, tronco, membros superio-
res, inferiores e face. As lesdes se desenvolveram len-
tamente e progressivamente. Ao exame apresenta man-
chas e placas com bordos elevados, queratéticos, com
depressao central de varios tamanhos, desde 1 cm até
8 cm de diametro, com bordos atingindo de 0,5 mm de
altura. As maiores lesdes localizam-se nos pés, pernas
e mados. Tem uma filha que apresenta pequena lesdo
em pé e filho com padrdo de lesdes muito semelhantes
30 do pai. A avaliagdo histopatologica de pele mostrou
compativel com poroqueratose de Mibelli, com presen-
¢a de lamela corndide.

Discussao

Existem cinco variantes clinicas da poroceratose:
poroceratose de Mibelli, poroceratose actinica super-
ficial disseminada, poroqueratose palmoplantar, poro-
queratose linear e poroqueratose pontilhada. A poroce-

ratose de Mibelli apresenta-se, clinicamente, com uma
ou mais placas anulares, com atrofia central e bordas
elevadas ceratdticas “ Pode envolver quase qualquer
area do corpo, porém as extremidades s3o os sitios
mais comuns °.

A maior prevaléncia da doenca é no sexo masculino,
na relacao de 3:1, e na raga branca 1,3. Acomete mu-
lheres na faixa etaria de 20 a 40 anos, podendo ocorrer
concomitantemente com queratose actinica®. Os fato-
res de risco incluem imunossupressao, heranca gené-
tica, radiagdao UV, agentes infecciosos, trauma e drogas,
como diuréticos tiazidicos”.

Ao microscopio, a presenca da lamela corndide é a
principal caracteristica para o diagndstico?, ela represen-
ta uma fina coluna de células coradas pouco ceratéticas,
dentro de uma invaginacdo cheia de queratina epidér-
mica. Na epiderme, abaixo da coluna paraceratdsica, 0s
queratindcitos sdo arranjados irregularmente e tém nu-
cleos picnéticos com edema perinuclear®. As lesdes ge-
ralmente sdo assintomaticas, mas pode apresentar pru-
rido®. Progressdo e regressdo espontanea pode ocorrer
sem um fator determinante especifico e, consequente-
mente, ocasionar cicatrizes levemente atroficas.

Estudos demonstram que o risco de transformagdo
maligna ocorre em virtude da presenca do gene p53
que atua como um possivel mediador do processo carci-
nogénico, acometendo com maior frequéncia as lesdes
de aspecto linear localizadas em membros inferiores.
H& também um elevado potencial de malignidade na
presenca de instabilidade cromossémica demonstrada
em cultura de fibroblastos em pacientes com porocera-
tose de Mibelli. O carcinoma de células escamosas se
apresenta como o tumor associado mais comum. Tam-
bém é descrito associacdo com doenca de Bowen e o
carcinoma basocelular. As lesdes quiescentes podem
tornar-se ativas mediante imunodepressao *°.

O diagnostico é feito através do exame clinico pela
analise das lesdes, pela historia do paciente relatando
como apareceram, a precocidade e se tem caso seme-
lhante na familia, e através de um exame histopatologi-
co com a presenca de lamelas cornoides como fator pa-
tognomonico. O principal diagnostico diferencial pode
ser feito com a psoriase em virtude da semelhanga com
a lesdo central®®.

A poroceratose de Mibelli deve ser tratada para evi-
tar a transformacdao em células escamosas, doenca de
Bowen ou carcinoma basocelular. Mdltiplas opgdes de
tratamento estdo disponiveis, no entanto, ndo ha um
tratamento universalmente eficazes*. O tratamento
pode ser topico, sistémico, cirdrgico e radioterapico™.
Algumas op¢des de tratamento s3o a crioterapia, la-
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ser, retindides, agentes queratoliticos, 5-fluorouracil,
imiquimod e terapia fotodinamica®. A resposta aos di-
versos tratamentos é variada e geralmente temporaria,
sendo frequentes as recidivas?.

A poroceratose de Mibelli apresenta-se inicialmente
com uma entidade rara, mas que talvez tenha sua in-
cidéncia subestimada principalmente pelo fato de ser
assintomatica em pacientes como o descrito, muitas
vezes ignorando, sem buscar apoio médico. Nao existe
um fator etiopatogénico totalmente estabelecido até
0 momento, mas um padrdo de heranga autossémico
dominante com penetrancia variadvel estd bem descri-
to. Com isso a histéria familiar torna-se imprescindivel
para a hipdtese diagndstica.
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Anexo

Figuras 1: Manchas e placas com bordos elevados, que-
ratéticos, com depressdo central de varios ta-
manhos, desde 1 cm até 8 cm de diametro,
com bordos atingindo de 0,5 mm de altura.

Figura 2: A-P:revelou biopsia de pele mostrou compa-
tivel com Poroceratose de Mibelli, com pre-

senca de lamela cornéide.( HE 200x)
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