RELATO DE CASO
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RESUMO

O nevo epidérmico verrucoso inflamatoério linear (NEVIL) é uma variedade clinica rara de nevo epidérmico verrucoso,
gue se manifesta no inicio da infancia, como lesdes inflamatdrias de superficie ceratésica, que coalescem e se
distribuem em faixa, acompanhando as linhas de Blaschko. Faz diagndstico diferencial com a psoriase linear, sendo
dificil a diferenciagdo, dado os aspectos clinicos e histopatoldgicos comuns aos dois, enfantizando-se a necessidade de
conhecer as caracteristicas especificas de cada um. O objetivo deste relato € demonstrar uma afecgdo relativamente
rara, descrita em uma menina de 5 anos, evoluindo desde os primeiros dias de vida com placas papuloceratdsicas
dispostas linearmente, acompanhadas de sinais inflamatdrios e areas erosadas ocupando grandes labios, perineo e
face interna e superior da coxa esquerda. Também papulas e placas ceratosicas na regido cervical posterior e borda
lateral externa da planta do pé esquerdo, ascendendo ao longo da regido posterior deste membro. Os critérios clinicos
e histopatoldgicos corroboram o diagndstico de NEVIL na diferenciagdo com a psoriase linear, ressaltando a importancia
do estabelecimento de critérios/ ferramentas que auxiliem na diferenciacdo destas duas dermatoses visando agilizar
o diagndstico, otimizar o tratamento e minimizar o desconforto para esses pacientes. O acompanhamento a longo
prazo dos portadores é sugerido pela possibilidade ainda que minima de malignizacdo do NEVIL.
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INTRODUGCAO

O nevo epidérmico verrucoso inflamatorio
linear (NEVIL) é uma variedade clinica rara de nevo
epidérmico verrucoso, que se inicia ao nascimento ou
na infancia precoce!. E uma dermatose infrequente,
de etiopatogenia desconhecida, decorrente,
provavelmente de mutagGes somaticas que resultam
em mosaicismo genético, possivelmente ligado a um
aumento de produgao de interleucinas tipo 1 e tipo
6 e ao fator de necrose tumoral (TNF) Alfa2.

A afeccdo afeta mais frequentemente o
género feminino (proporgdo 4:1), com lesdes
persistentes, que se expressam por placas elevadas
de superficie ceratésica, acompanhada de inflamacao
e prurido, que se convergem em distribuicdo linear,
acompanhando as “linhas de Blaschko”, em geral,
segmentar, com predilecdo pelos membros inferiores,
sendo incomum o acometimento genital3.

Varios tratamentos tém sido propostos,
destacando-se os lasers ablativos como o laser de
diéxido de carbono (CO,) e o laser de érbio: granada
de itrio-aluminio (Er: YAG), porém com pouca
resolucdo clinica*

O NEVIL é uma dermatose de dificil manejo
clinico e de dificil confirmacdao diagndstica, uma
vez que possui varios aspectos similares a psoriase
linear. Frente a literatura médica e aos achados
epidemiolégicos, clinicos e histopatoldgicos, o
diagndstico mais condizente para o presente caso foi
de NEVIL. Assim, este relato objetivou demonstrar
essa afecgdo relativamente rara e a importancia de
sua diferenciagdo com a psoriase linear, agilizando o
diagndstico, otimizando o tratamento e minimizando
o desconforto para esses pacientes.

DESCRIGAO DO CASO

Menina, fototipo II, 5 anos, apresenta desde
os primeiros dias de vida, placas papuloceratésicas,
acompanhadas de sinais inflamatodrios, ocupando
grandes labios, perineo e face interna e superior da
coxa esquerda (Figura 1). Também papulas e placas
ceratésicas na regido cervical posterior e borda
lateral externa da planta do pé esquerdo (Figuras 2
e 3), ascendendo ao longo da regido posterior deste

membro. Prurido intenso e ardéncia referidos pela
made, com piora na regido genital a micgao.

Na histdria familiar, pai falecido e com lesGes
semelhantes.

Figura 1: placas papuloceratésicas ocupando grandes labios,
perineo e face interna e superior da coxa esquerda.

Figura 02: placas papuloceratésicas em nuca
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Figura 03: placas papuloceratésicas irregulares na
borda lateral externa do pé

Realizada bidpsia incisional de pele em
genitalia externa cujo exame histopatoldgico (Figuras
4 e 5) evidenciou epiderme com hiperceratose,
hipergranulose, acantose irregular, alongamento de
cristas epiteliais e infiltrado inflamatério dérmico,
compativel com NEVIL.

Foi insituido tratamento tépico com
hidrocortisona, desonida e propionato de clobetasol
associado ao acido salicilico 3%, dexpantenol 5%,
que resultaram na diminuigao da ceratose e dos sinais
inflamatorios e no controle dos sintomas.

DISCUSSAO

O NEVIL é uma condicdo rara, que consiste na
hiperplasia de componentes normais da epiderme.
Afeta principalmente o sexo feminino no inicio
da vida, sendo raro o surgimento na vida adulta.
Clinicamente traduz-se por lesdes persistentes,
papulo eritematosas ou castanho-acinzentadas com
superficie ceratdsica e/ou escamosa acompanhadas
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Figura 4: epiderme com hiperceratose, hipergranulose, acantose
irregular, alongamento de cristas epiteliais e infiltrado inflamatério
dérmico (HE, 4x)

Figura 5: hiperceratose, hipergranulose, acantose irregular e
alongamento de cristas epiteliais em maior (HE ,40x)
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de sinais inflamatdrios e prurido, que convergem e
se distribuem em faixa, em geral segmentar, com
predilecdo pelos membros inferiores, acometendo
raramente a regiao genital®.

A psoriase linear (PL) é o principal diagndstico
diferencial do NEVIL. A diferenciagdo entre ambos
¢ dificil, devido a semelhangas tanto clinicas, como
histopatoldgicas, o que ressalta a necessidade
de maiores estudos sobre o tema, a fim de
identificar aspectos especificos de cada um, o que
€ fundamental para um melhor acompanhamento
clinico e uma abordagem terapéutica adequada,
uma vez que para o NEVIL existe a possibilidade de
tratamento cirdrgico®”’.

Alguns autores enumeram critérios que
favorecem o diagndstico de NEVIL em relagdo a PL,
sdo eles: lesdes papulo ceratdsicas inflamatdrias
dispostas em faixa; prurido intenso; surgimento
no inicio da infancia; refratariedade terapéutica e
histopatologia de aspecto psoriasiforme®. O caso
estudado preenche os critérios supracitados: clinica
compativel, distribuida linearmente no segmento
inferior esquerdo, inicio nos primeiros meses de
vida, resistente a tratamento; além do fato de que
0 quadro, durante os 5 anos de vida da crianga,
esta limitado as areas do envolvimento inicial, dado
esse incomum na psoriase, cujas lesdes tendem a
mudanca de padrdo e generalizagdo e evolugdo em
surtos de remissdo e exacerbacdo clinica.

Atualmente, os critérios clinicos e
anatomopatoldgicos propostos falham em situages
em que exista grau importante de superposicdo
entre o NEVIL e a psoriase linear. Achados do
NEVIL podem ser encontrados na psoriase como:
papilomatose, acantose e infiltrado linfomonocitario
crénico perivascular e dérmico, em contrapartida,
0s microabscessos de Munro, tidos como critérios
caracteristicos da psoriase podem ser vistos no
NEVIL e em outras patologias®.

H& um recurso que vem sendo relatado
na literatura médica para distinguir ambas, a
involucrina. Estudos citam que o padrao de expressao
da involucrina na epiderme é uma ferramenta muito
bem estabelecida como coadjuvante no diagnoéstico
diferencial do NEVIL e da psoriase linear, apesar
do acesso limitado'®. Segundo Ginarte et al., por
esta representar um marcador de diferenciagao
epidérmica, atua como um dos primeiros precursores
proteicos do envelope corneificado de manifestacao
diferente nas duas entidades. No NEVIL, a involucrina

esta elevada nas regides ortoceratosicas e deficiente
nas areas de paraceratose. Na Psoriase, a maioria
dos ceratindcitos suprabasais expressa a involucrina,
achados que distinguem as duas doencas®. Além
disso, outros marcadores como ki-67, elastina e
antiqueratina 10 também parecem ser Uteis na
diferenciacdo dessas duas entidades?!.

Histopatologicamente, o caso relatado foi
compativel com NEVIL, no entanto, o padrdo de
expressao da involucrina na epiderme, bem como
o teste dos demais marcadores citados acima, nao
foram realizados pela dificuldade de acesso aos
mesmos rotineiramente.

Varias modalidades de tratamento, tém sido
propostas para o NEVIL: corticoides tépicos sob
oclusdo ou intralesional combinados ou ndao com
tretinoina a 0,1%, fluoracil a 5%, antralina, analogos
da vitamina D, crioterapia com nitrogénio liquido,
excisdo cirurgica, laser de diéxido de carbono (CO,)
ou érbio granado de itrio de aluminio (Erbio yag),
contudo, a doenca tende a ser refrataria®. Pela idade
da crianca e pela dificuldade de acesso a laserterapia,
optou-se pelo uso de corticoide associado a acido
salicilico e dexpantenol, com pouca resposta clinica.

As caracteristicas clinicas e evolutivas da
doenca trazem repercussoes fisicas e psicoemocionais,
afetando negativamente a qualidade de vida dos
pacientes®?. O risco de malignizagao, ainda que baixo,
tem sido citado para a afeccao®.

Concluindo, o presente relato objetivou
divulgar uma dermatose pouco conhecida que é
o NEVIL, ressaltando uma localizagdo incomum
e o enfoque na analise dos critérios clinicos e
laboratoriais que tornam possivel seu diagnéstico
em relacdo ao diferencial com a psoriase linear. Pela
possibilidade, ainda que minima, de malignizacao
do NEVIL, faz-se necessario, 0 acompanhamento, a
longo prazo, dos portadores desta afecgao.
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