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RESUMO

Este artigo apresenta o primeiro caso de Tricotiodistrofia relatado no Brasil. Trata-se de um
defeito neuroectodérmico raro, de heranga autossémica recessiva, causado por mutacdes em
genes associados a reparo do DNA e fatores de transcricdo. O espectro de caracteristicas
clinicas varia de doenca leve, manifestando apenas alteracfes nos cabelos, até a forma grave,
que consiste em defeitos de desenvolvimento, infecgcdes recorrentes e alta taxa de mortalidade
em idade jovem. Relata-se 0 caso de um paciente, sexo masculino, 20 anos, que apresenta
cabelos rarefeitos e quebradicos, fotossensibilidade, ictiose, genitalia externa sem alteracées,
estatura normal para a idade, macrocefalia e grave comprometimento neurologico. Também
foi realizada uma revisdo na literatura, abordando epidemiologia, alteragdes genéticas,

manifestagdes clinicas, métodos diagndsticos e tratamento existentes.

Palavras-chave: Sindromes de Tricotiodistrofia; Transtornos de Fotossensibilidade; Reparo de
DNA.



ABSTRACT

This article presents the first case of Trichothiodystrophy reported in Brazil. This is a rare
neuroectodermal disorder of autosomal recessive inheritance, caused by mutations in genes
associated with DNA repair and transcription factors. The spectrum of clinical features
ranging from mild illness, manifesting only changes in the hair, to the severe form, with
mental and growth retardation, recurrent infections and high mortality rates in young age. We
report the case of a male patient, 20-year-old, who has sparse and brittle hair, photosensitivity,
ichthyosis, external genitalia without alteration, normal height for age, macrocephaly and
severe neurological impairment. It was also conducted a literature review, covering

epidemiology, genetic, clinical manifestations, diagnostic methods and treatments.

Keywords: Trichothiodystrophy Syndromes; Photosensitivity Disorders; DNA repair.
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1.2 RESUMO

Este artigo apresenta o primeiro caso de Tricotiodistrofia relatado no Brasil. Trata-se de um
defeito neuroectodérmico raro, de heranga autossémica recessiva, causado por mutacdes em
genes associados a reparo do DNA e fatores de transcricdo. O espectro de caracteristicas
clinicas varia de doenca leve, manifestando apenas alteracdes nos cabelos, até a forma grave,
que consiste em defeitos de desenvolvimento, infecgdes recorrentes e alta taxa de mortalidade
em idade jovem. Relata-se 0 caso de um paciente, sexo masculino, 20 anos, que apresenta
cabelos rarefeitos e quebradicos, fotossensibilidade, ictiose, genitéalia externa sem alteracoes,
estatura normal para a idade, macrocefalia e grave comprometimento neurologico. Também
foi realizada uma revisdo na literatura, abordando epidemiologia, alteracGes genéticas,

manifestagdes clinicas, métodos diagndsticos e tratamento existentes.

Palavras-chave: Sindromes de Tricotiodistrofia; Transtornos de Fotossensibilidade; Reparo de
DNA.
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1.3 ABSTRACT

This article presents the first case of Trichothiodystrophy reported in Brazil. This is a rare
neuroectodermal disorder of autosomal recessive inheritance, caused by mutations in genes
associated with DNA repair and transcription factors. The spectrum of clinical features
ranging from mild illness, manifesting only changes in the hair, to the severe form, with
mental and growth retardation, recurrent infections and high mortality rates in young age. We
report the case of a male patient, 20-year-old, who has sparse and brittle hair, photosensitivity,
ichthyosis, external genitalia without alteration, normal height for age, macrocephaly and
severe neurological impairment. It was also conducted a literature review, covering

epidemiology, genetic, clinical manifestations, diagnostic methods and treatments.

Keywords: Trichothiodystrophy Syndromes; Photosensitivity Disorders; DNA repair.
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1.4 INTRODUCAO

Tricotiodistrofia (TTD) é uma doenca rara de heranga autossdmica recessiva, caracterizada
principalmente por cabelos ralos, curtos e quebradi¢os devido a deficiéncia de enxofre (do
grego, trico- cabelo; -tio-, enxofre; - dis-, defeituoso; - trofia, nutricio)®. E dividida em duas
formas distintas, caracterizadas pela presenca ou auséncia de fotossensibilidade clinica e
celular (OMIM 6016752, OMIM 234050%). A real incidéncia de TTD ainda permanece
incerta. No entanto, um estudo multicéntrico realizado na Europa Ocidental estimou a
incidéncia da forma fotossensivel em 1 caso para cada 1,2 milhdo de nascidos vivos*. Até o

momento, menos de 130 casos foram relatados em todo o mundo®-8.

A sintomatologia relacionada com a TTD envolve diversas anormalidades em 6rgéos oriundos
da ectoderme e neuroectoderme. Pode haver a presenca de caracteristicas faciais peculiares,
como retrognatia, orelhas dismorficas e microcefalia. E frequentemente associada a pele
ictiosiforme, retardo no desenvolvimento fisico e mental, hipogonadismo, distrofia ungueal,

fotossensibilidade e osteosclerose®.

Os critérios diagnosticos incluem analise da haste de cabelo sob microscopia de luz
polarizante, demonstrando bandas claras e escuras (padrdo de cauda-de-tigre), analise de
aminodacidos de cabelo hidrolisado com um foco especial em cisteina e analise do material

genético® %11,

O propésito deste artigo é relatar um paciente que, aléem de ser o primeiro caso de TTD na
literatura médica brasileira, apresenta caracteristicas infrequentes da sindrome, como
macrocefalia, estatura normal, acometimento neuroldgico grave e progressivo e auséncia de

alteracdes ungueais tipicas.
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1.5 RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 20 anos, pardo, filho de casal ndo consanguineo, gestacdo sem
intercorréncias, parto hospitalar, nascimento a termo e auséncia de col6dio. Durante a infancia
foi notado atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, porém apenas aos 17 anos foi
diagnosticado com TTD, baseando-se neste atraso de desenvolvimento, prejuizo cognitivo,
cabelos quebradicos e rarefeitos, fotossensibilidade leve e ictiose. Tal diagnéstico foi
confirmado com a analise da haste do cabelo sob microscopia 6ptica de luz polarizada que
demonstrava padréo tipico em cauda-de-tigre.

A mée relata uma gestacdo gemelar com 0 mesmo pai, anterior ao nascimento do paciente em
questdo, com ébito dos recém-nascidos nas primeiras semanas de vida. Na ocasido, ndo foi
realizada investigacdo sobre a causa de morte. Na investigacdo da familia paterna, apenas foi

relatado uma descamacéo na pele do pai durante a infancia, por um curto periodo de tempo.

Aos dois anos, o pré-escolar apresentou a primeira crise epiléptica ténico-clonica generalizada,
que recorreu aos 10 anos de idade. As crises descritas duravam aproximadamente cinco
minutos e eram iniciadas com parada comportamental e perda de consciéncia, que evoluia
com postura tonica dos quatro membros, seguidas por movimentos clénicos de face e

mandibula, sem liberacdo de esfincter e pds-ictal de sonoléncia.

Ainda durante a infancia retirou um tumor em regido cervical posterior, de aproximadamente
lcm de diametro, que ndo apresentava sangramento nem crescimento acelerado. Ndo ha

informacGes sobre analise do material coletado.

Aos 15 anos, passou por avaliagdo na Associacao de Pais e Amigos dos Excepcionais (APAE)
para investigar o atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. Nessa idade, apresentava
desempenho intelectual abaixo do esperado para sua faixa etaria, com dificuldade para ler e
escrever e. Durante esta avaliacdo, foram percebidos sinais sindrémicos, sendo recomendada
investigacdo junto ao geneticista. Ainda nessa idade, iniciou deterioracdo neuropsicomotora,
perdeu parte do controle esfincteriano, desenvolveu dificuldade de locomogdo por
espasticidade em membros e comportamentos sexuais improprios, como distarbios da
gratificacdo (masturbacdo). A ressonancia nuclear magnética (RNM) de cranio evidenciava,

na época, extenso hipersinal na sequéncia Flair/T2 na substancia branca superficial e profunda
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fronto-occipto-parietal bilateral, hipossinal na sequéncia Flair/T2 em regido céapsulo-
ganglionar bilateralmente. Alargamentos dos sulcos corticais cerebrais, fissuras Sylvianas e
cisternas da base para o padréo etario e moderado afilamento do corpo caloso, por provavel
carater atréfico. Ao final dos 16 anos, ja apresentava disfagia com engasgos frequentes e
afasia motora, tetraparesia espastica com necessidade do uso de cadeira de rodas para

locomogéo.

Apb6s comprovada leucodistrofia difusa supratentorial, foi realizado exame fisico pelo
geneticista. Foram observados cabelos secos e esparsos, sobrancelhas rarefeitas, pele seca e
macrocefalia (perimetro cefalico: 58,5cm). As causas metabolicas de leucodistrofia (analise
de acidos organicos em urina, hexosaminidases, quitotriosidase, arilsulfatase A, B-
galactosidase em plasma, cromatografia de oligo, sialoligossacarideos e sulfatideos em urina)
foram excluidas. Na avaliacdo da haste do cabelo ao microscépio optico de luz polarizada foi
demonstrado padrdo anormal de coloragdo semelhante a cauda-de-tigre, confirmando o
diagnostico de TTD.

Aos 19 anos, tetraparético, acamado, afasico e disfagico, foi submetido a gastrostomia, devido
a grave desnutricdo. ApOs a cirurgia, apresentou infeccdo do trato urinario e novas crises
convulsivas (familiares relataram estado de mal convulsivo), necessitando de internagéo.
Evoluiu com piora do quadro clinico e neurologico, demonstrada pela perda total da interagédo

com os cuidadores, mesmo apos resolucdo do quadro infeccioso.

As crises epilépticas permaneceram presentes, mesmo com o uso de politerapia anti epiléptica,
e foram necessarias diversas internaces por tal motivo. No controle da imagem de cranio
(Figura 1), foi evidenciado piora das lesbes com atrofia muito acentuada para a faixa etaria,
associada a alteracdo do sinal na substancia branca periventricular da coroa radiada e
corticoespinhal. Observou-se também alteracdo do sinal com hipersinal nas sequéncias de TR
longo do talamo e nucleos da base, com importante reducdo dos nucleos da base, bilateral e
simétrico. Corpo caloso integro, porém afilado devido a acometimento da substancia branca

descrita, e reducdo volumétrica com afilamento do teto mesencefalico.

A determinacdo da fotossensibilidade foi comprometida, pois desde o inicio das investigacoes
diagndsticas o0 paciente ndo deambulava, tendo sua exposicdo solar reduzida. Foi classificado
como portador de fotossensibilidade leve baseado em relatos de surgimento de hiperemia

transitoria em todo corpo, principalmente em regido frontal, apos exposigéo solar.
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Na ultima avaliacdo, paciente encontrava-se acamado, afésico, apresentando tetraparesia
espastica, com forca muscular grau Il globalmente. Foi determinado durante exame
oftalmoldgico que paciente ndo possui catarata, nem descolamento de retina, apenas palidez
no nervo 6ptico bilateralmente, mais proeminente a esquerda. No exame fisico geral, o
paciente encontrava-se com estatura normal para a idade (1,70 m), auséncia de alteracfes nos
6rgdos genitais externos e nos leitos ungueais (Figura 2). Apresentava cabelos pequenos,
secos e esparsos (Figura 3), sobrancelhas rarefeitas, ictiose principalmente em membros
inferiores (Figura 4), auséncia de hiperpigmentacdo e lesées tumorais no corpo. Possui pele
oleosa com lesdes vésico-papulosas em face (Figura 3), pesco¢co e cintura escapular.
Desenvolveu ginecomastia bilateral, ao iniciar utilizacdo de dieta enteral rica em proteina de

soja isolada.
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1.6 DISCUSSAO E REVISAO DA LITERATURA

A TTD é dividida em formas fotossensivel e ndo-fotossensivel. A fotossensibilidade é uma
consequéncia do rompimento do mecanismo de reparo do DNA por excisdo de nucleotideos
(NER), responsavel por remover lesbes induzidas pela luz ultravioleta (UV) e pela
carcinogénese quimica. As outras caracteristicas da TTD, como ictiose, baixa estatura,
inteligéncia prejudicada e alteragbes nos cabelos, parecem estar relacionadas a uma
diminuicdo da fungéo da transcricdo dos produtos de genest? 2,

O paciente em questdo, por apresentar fotossensibilidade leve, é portador da forma
fotossensivel de TTD, assim como aproximadamente metade dos casos relatados na literatura®.
Ao nivel molecular, esses pacientes apresentam uma producao anormal do fator de transcrigdo
Il H (TFIIH), fator responsavel pela iniciagdo da transcricdo basal e componente do
mecanismo de NER. A producdo anormal é devido a mutagdes em genes que codificam trés
das nove subunidades do TFIIH, sendo estes o Xeroderma Pigmentoso D (XPD - ERCC2),
Xeroderma Pigmentoso B (XPB - ERCC3) e Tricotiodistrofia A (TTDA - GTF2H5). A

maioria dos pacientes com a forma fotossensivel apresenta mutages no gene XPD* 10:14,

Insuficiéncias no NER séo conhecidas por causar doencas hereditarias como Sindrome de
Cockayne (SC), Xeroderma pigmentoso (XP) e a forma fotossensivel de TTD*°. Os pacientes
com SC, devido a deficiéncia no NER, através da via de reparo acoplada a transcri¢do (TCR),
apresentam retardo de crescimento e desenvolvimento cerebral, associado ao envelhecimento
precoce, retardo mental grave, degeneracdo generalizada dos 6rgdos, fotossensibilidade
cutanea e alta sensibilidade a luz UV, porém ndo apresentam suscetibilidade aumentada ao
cancer °. A baixa sensibilidade a luz, a estatura normal e auséncia de sinais de
envelhecimento precoce no caso relatado, afastam o diagnostico de SC. No XP o paciente
apresenta grave sensibilidade a luz solar, desencadeando uma degeneracdo das areas expostas
ao sol, levando a uma alta incidéncia de cancer!’. Frequentemente, apresentam deterioragio

neuroldgica progressiva'®.

O relato da retirada de apenas um tumor na infancia, o ndo surgimento de novas lesdes e a
auséncia de hiperpigmentacdo da pele, além de excluir a possibilidade de se tratar de um caso
de XP, estd de acordo com o diagnéstico de TTD, uma vez que pacientes com a forma

fotossensivel ndo apresentam anormalidades na pigmentacdo da pele nem propensdo ao
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desenvolvimento de cancer* > 16, A explicagdo mais aceita atualmente para a baixa ocorréncia
de neoplasia na TTD fotossensivel € que o defeito na transcri¢do, em conjunto com a limitante
quantidade de TFIIH tipicamente detectada nas células, poderia prevenir a transformacdo e/ou
progressdo neoplasica por interferir na expressdao de genes criticos envolvidos nas vias

cancerigenas'® 2.

O gene Tricotiodistrofia Ndo-Fotossensivel 1 (TTDN1 - C7orfl1), ainda sem funcdo definida,
foi identificado como o primeiro gene da doenca para a forma ndo-fotossensivel?!. Os
pacientes TTDN1 ndo possuem defeito de NER e o nivel da concentracdo de TFIIH é normal.
Além disso, a gravidade das caracteristicas clinicas descritas ndo se correlaciona com o
defeito molecular, indicando que ha outros fatores, além de muta¢des TTDN1, influenciando

nessa forma da doencal® 22,

De acordo com Faghri et al.>, 96% dos pacientes com TTD exibem cabelos ralos, secos e
quebradicos e 81% apresentam baixa estatura. Porém, a TTD exibe uma significante
heterogeneidade clinica (Tabela 1), e com o passar dos anos varios acronimos foram criados
para tentar categorizar os pacientes: BIDS (cabelo quebradico, inteligéncia prejudicada,
diminuicdo da fertilidade, e baixa estatura), IBIDS (incluindo ictiose), PIBIDS (incluindo
fotossensibilidade), SIBIDS (incluindo osteosclerose) e sindrome de Tay (ictiose congénita e

cabelo quebradigo)®%.

Mesmo os acrénimos mais amplos, PIBIDS e SIBIDS, ndo englobam manifestacoes clinicas
muito comuns em pacientes com TTD, como caracteristicas anormais no momento do
nascimento (53%), tais como presenca de colddio, baixo peso e microcefalia; alteracGes
oculares (51%), como catarata, estrabismo e nistagmo; e infeccGes (46%), sendo estas

alteracOes até mais freqiientes que a presenca de fotossensibilidade (42%)°.

A auséncia da baixa estatura exclui a possibilidade do paciente se enquadrar nos acronimos
até hoje relatados. Além disso, exibe macrocefalia, leitos ungueais e aparelho genital externo

sem alterag@es, caracteristicas infrequentes na sindrome®.

As anormalidades neurologicas foram frequentemente relatadas em casos de TTD (86%),
manifestando-se mais comumente como atraso no desenvolvimento, deficiéncia intelectual,
microcefalia (50%), retardo psicomotor ou controle motor prejudicado. Em geral, esses
achados ndo foram sugestivos de uma deterioragdo do sistema nervoso, mas sim de uma

condi¢do crbnica ndo progressiva. A fisiopatologia do envolvimento do sistema nervoso
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central em TTD n&o é bem conhecida®. Assim como na maioria dos relatos na literatura, o
paciente manifestava desde a infancia, alteracbes no desenvolvimento neuropsicomotor.
Porém, a partir da puberdade, as manifestacdes neurolégicas assumiram um caréter

progressivo.

Contribuindo para sua piora clinica, o paciente sofreu grande deterioracdo, principalmente
neuroldgica, ap6s quadro infeccioso no trato urindrio. Evento parecido a esse foi relatado em
dois pacientes com TTD que apresentavam reversivel agravamento da perda de cabelo e
ictiose durante episddios febris associados a infeccbes. Ambos 0s pacientes tiveram uma
idéntica mutacdo no gene XPD (p.Arg658Cys) que conferia uma termo-instabilidade ao
TFIIH®. A deterioragdo neuroldgica também poderia ser explicada pelas inimeras crises
epilépticas mal controladas na inicio do quadro e o relato de estado de mal convulsivo ndo

documentado por eletroencefalograma.

O desenvolvimento do paciente ndo foi marcado por infecces, apesar de serem
frequentemente relatadas (46%) e muitas vezes recorrentes (36%). A elevada frequéncia e
gravidade torna a infecgédo a principal causa de morte na TTD e sugere que a fisiopatologia da
TTD inclui anormalidades imunoldgicas, embora nenhuma alteracdo laboratorial consistente

no sistema imunoldgico tenha sido identificada em pacientes TTD®.

Embora as complicacdes nas gestacdes de pacientes com TTD, tais como parto prematuro,
restricdo do crescimento uterino, sindrome HELLP e pré-eclampsia, sejam comuns?’, nenhum

evento anormal foi relatado durante a gestacdo do paciente.

A confirmacdo diagnostica é baseada no conjunto de manifestacdes clinicas associado com
exames complementares de imagem e analises laboratoriais, que incluem analise de haste do
cabelo, reducdo do teor de enxofre nos fios de cabelo, testes da funcdo de reparo do DNA e

analise de material genético® %11,

A analise da haste do cabelo sob a microscopia de luz em pacientes TTD revela trichosis de
cabelo (areas de fraturas transversais) e uma superficie irregular. Quando a haste é analisada
sob microscopia de luz polarizada, revela uma alternancia entre bandas claras e escuras,
padrdo este conhecido como cauda-de-tigre® °. N&o ha correlagdo entre o grau de
anormalidades de cabelo e a gravidade do fendtipo clinico!. Outra investigacdo importante é

a quantificacdo de cisteina e cistina, determinando o teor reduzido de enxofre nos fios de
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cabelo®!. O procedimento exige hidrolise do material, 0 que aumenta o risco de

quantificacdo imprecisa, devido a decomposicdo da amostra.

Para complementacdo diagnostica, a tendéncia atual é o sequenciamento de nova geracdo
(Next Generation Sequencing -NGS), que inclui o sequenciamento de conjuntos de genes
predeterminados que, no caso da TTD, séo os genes envolvidos em vias do reparo de DNA e
na transcricdo®®3L, Na auséncia de mutacdes em genes ja descritos para a doenga, é indicado o
sequenciamento de todos éxons do genoma humano (analise de exoma), aumentando a
possibilidade de se encontrar novos genes envolvidos na fisiopatologia da doenga®2. Toda esta
investigacdo é fundamental para a detec¢do da mutagdo causadora de TTD, pois possibilita o
desenho preciso da correlagdo gendtipo-fendtipo, a melhor compreensdo da doenca, o

aconselhamento geneético dos portadores e a formulagdo de novos alvos terapéuticos.

A abordagem de pacientes com TTD envolve uma equipe multidisciplinar. Além do
tratamento sintomatico e paliativo, € indicado o acompanhamento psicologico do paciente e

dos familiares, fisioterapia, nutricio e fotoprotecgéo’.

Em resumo, esse artigo reforca que os acronimos da TTD ndo sdo os melhores descritores das
manifestacdes clinicas e colabora para a expansdo fenotipica da doenca, pois 0 paciente
relatado apresenta caracteristicas atipicas da sindrome, como estatura normal, leitos ungueais
sem alteracBes, macrocefalia e comprometimento neuroldgico grave e progressivo. Além
disso, por se tratar de uma doenca rara, com fisiopatologia ndo totalmente elucidada, existe a
possibilidade de o paciente possuir uma mutacdo ainda desconhecida, ajudando a enriquecer o
conhecimento cientifico da TTD. Ressalta-se ainda a necessidade de conhecimento desta
sindrome clinica e a ado¢do de medidas com equipe multidisciplinar a fim de melhorar a

qualidade de vida e dar mais conforto ao paciente e aos familiares.
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Figura 1: RNM mais recente do paciente, evidenciando
atrofia acentuada para a faixa etéria e acentuada alteracdo do
sinal na substancia branca periventricular da coroa radiada e

corticoespinhal.

Figura 2: Auséncia de lesbes nos leitos

ungueais.
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Figura 3: Cabelos e sobrancelhas

rarefeitas, lesbes vésico-papulosas.

Figura 4: Ictiose em regido lateral de coxa direita.




Tabela 1 - Comparacdo entre alguns pacientes com TTD, relatados no periodo de 2008 a janeiro de 2015.
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. A Fotossen- . Alteragdes Alteragdes Quadros - Baixa Infecges Idade do
Paciente Referéncia - Ictiose . Colddio Prematuro Sexo
sibilidade cabelo/unha  SNC associados estatura  frequentes relato
TTD351BE Boyle N N ND N Perda auditiva i N N ND Vivoaos M
et al. 2 neurossensorial 10 anos
XPTTD Boyle . N ND N Perda auditiva ND N ) ND Vivoaos
306BE et al.® neurossensorial 11 anos
Botta i
TTo2ARV + + + + Beta-talassemia - + + ND g/;\;]oogos M
et al.
Osteosclerose
Caso afro-  Harreld et + + + + . N ND + + Vivoaos
americano  al.®® Nistagmo 3 anos
horizontal
TTD421BE Zhouetal®* + + + + Leucopenia e + + + + Vivoaos g
neutropenia 4 anos
Caso 1 Usuda . N N N ] . . . . Vivoaos
Japdo et al.® 3 anos
. Catarata, .
Caso Pe?llvan et + + + anomania 4 4 + + Vivoaos
Turquia al. . 30 anos
gonadal e 6ssea
Caso Gonzales-C Vivo aos
- - i - M
Filipinas arait et al.% ¥ ¥ Alopecia frontal -+ ¥ ¥ 5 meses
Casp 2 Mgrlwakl et | + + + Catarata + ND i i Vivoaos
Japéo al. 5 anos
Nosso Caso + + + + (severo)  Macrocefalia - - - - ;/c;\;ggs

Modificado de Pehlivan et al.®

Legenda: TTD, tricotiodistrofia; SNC, sistema nervoso central; +, achado positivo; -, achado negativo; ND, ndo descrito; M, masculino; F, feminino
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1.10 ANEXO 1
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
Eu, , RG n°
, residente a Av./Rua , no :
complemento , declaro que fui devidamente esclarecido (a) sobre o0 a pesquisa intitulada

“Tricotiodistrofia: Relato de caso e revisdo da literatura”, que tem como objetivo relatar
um caso clinico de um paciente com Tricotiodistrofia, para apresentacdo e divulgacdo de
conhecimento cientifico aos profissionais da area e demais interessados. Pelo presente termo,

declaro que sou responsavel legal pelo incapaz , RG n°

. Fui informado (a) que 0 mesmo néo é obrigado a participar do estudo. Caso eu
decida pela participacao, autorizo acesso aos dados do prontuério do paciente, onde exames
laboratoriais e de imagem, assim como a historia clinica e exame fisico serdo analisados e,
caso necessario, fotografia e exames complementares para diagndstico da doenca serdo
realizados, inclusive coleta de sangue e saliva para exames genéticos. Nesse caso, 0 risco €

considerado baixo, ou seja, apenas coleta de sangue (hematoma).

Estou ciente que ndo havera qualquer custo para mim ou para meus familiares a qualquer
tempo, e que ndo receberemos qualquer tipo de reembolso ou gratificacdo devido a
participacdo neste projeto. Além disso, tenho consciéncia que os resultados ndo trardo
beneficio direto para o paciente, porém contribuird na melhoria do atendimento e aprendizado
médico. Caso eu decida pela ndo participacdo, ndo havera prejuizos ao seu acompanhamento

médico e ndo prejudicara seu relacionamento com a equipe médica.

Autorizo a divulgacdo cientifica dos resultados e das fotografias e concordo que as
informacBes que prestarei quando da entrevista serdo armazenadas em local seguro, na
EMESCAM, pelos pesquisadores responsaveis. Autorizo ainda a utilizacdo da amostra
coletada para futuros estudos que possam contribuir para 0 conhecimento dessas anomalias na

populacéo.

Tenho o direito de entrar em contato com 0s pesquisadores para obter informagdes sobre o
andamento da pesquisa e a liberdade de cancelar meu consentimento a qualquer momento e

deixar de participar do estudo sem prejuizos morais, juridicos ou financeiros, inclusive em



30

relacdo ao atendimento médico do paciente. Recebi a garantia de que ndo seremos
identificados (as) e que todos os dados referentes a nds serdo confidenciais, podendo ser
acessados por mim e pelos pesquisadores envolvidos a qualquer tempo.

Caso eu possua alguma duvida relacionada ao estudo, poderei entrar em contato com as
pesquisadoras responsaveis, Dr? Flavia Imbroisi Valle Errera (telefone 027 99943-6464) e
Dr2 Mariana Lacerda Reis Grenfell (telefone 027 98145-2000), ou com as académicas Ana
Clara de Souza Mastella (telefone 027 99601-8077) e Natalia Bortolotti Durédo (telefone 027
99646-6511). Ainda poderei recorrer ao Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos da
EMESCAM (telefone 027 3334-3594 ramal 86), situado na Avenida Nossa Senhora da Penha,
n® 2190, Bairro Santa Luzia,Vitoria-ES, CEP 29045-402.

Declaro que, entendi o que me foi explicado e autorizo a participagdo voluntaria do incapaz

no presente estudo.

Assinatura do responsavel legal

Nome legivel do paciente incapaz

Documento de identidade do paciente, n°

1.
2.

Assinatura dos pesquisadores responsaveis

Vitéria, de 2014.
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1.11 TERMO DE APROVAGAO DO PROJETO PELO COMITE DE ETICA

ESCOLA SUPERIOR DE
CIENCIAS DA SANTA CASA DE W
MISERICORDIA DE VITORIA -

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: TRICOTIODISTROFIA: RELATO DE CASO E REVISAC DA LITERATURA
Pesquisador: Flavia Imbroisi Valle

Area Tematica:

Versdo: 1

CAAE: 34606014.5.0000.5065

Instituigdo Proponente: Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de Mizericordia de Vitdria -

Patrocimador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Himero do Parecer: T66.388
Data da Relatoria: 26/08/2014

Apresentagio do Projeto:

A Tricotiodistrofia (TTD) & um defeito neuroectodérmico raro, de heranga autossdmica recessiva, causado
por mutagdes em um dos seguintes genes: ERCC3 (XPB), ERCC2Z (XPD), GTF2HS (TTDA) ou CTorf11
(TTDH1). Os individuos apresentam deficiéncia de enxofre nos cabelos & nas unhas, o que resulta em seu
estado quebradigo. O espectro de earacteristicas clinicas varia de doenga leve, com apenas alteragfes nos
cabelos, até a forma grave da doenga, consistindo em defeitos de desenvolvimento profundos, infeccdes
recormentes e uma alta taxa de mortalidade em uma idade jovem. O diagndstico pode ser obtido através de
exames laboratoriais do cabelo, como a microscopia de luz polarizante (padrio de cauda-de-tigre),
microscopia eletrdnica e andlise de aminoacidos do cabelo hidrolisado com um foco de cisteina. O objetivo
deste estudo & realizar uma revisdo sistematica da literatura e relatar um caso clinico de um paciente com
Tricotiodistrofia a fim de proporcionar um maior conhecimento desta doenga e relatar um caso clinico da

doenca.

Objetivo da Pesquisa:
Relatar caso clinice de um paciente com Tricotiodistrofia, para apresentagio e divulgagdo de conhecimento

cientifico aos profizsionais da area médica e demais interessados.

Avaliagio dos Riscos e Beneficios:
Riscos: O relato de caso apresenta riscos minimos para os paricipantes.

Enderego: EMESCAM, Av.N.5.da Penha 2180 - Centro de Pesquisa

Bairro: Baimo Santa Luzia CEP: 2p.045-402
UF: ES Municipio: VITORIA
Telefone: [27)3334-2586 Fax: (27)3334-3538 E-mail: comite eticai@emescam.br
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ESCOLA SUPERIOR DE
CIENCIAS DA SANTA CASA DE W
MISERICORDIA DE VITORIA - osl

Contnuagdo do Parecer. 766.368

Beneficios: O relato desse caso & importante para ampliar 03 conhecimentos sobre os sinais e sintomas, a
evolugdo da doenca e a historia pré-clinica. Trata-se de uma doenga rara, em gue a maiora dos relatos na
literatura médica, s8o de regides dos Estados Unidos da America (EUA) e da Europa.

Comentarios & Consideragies sobre a Pesquisa:

Pesquisa viavel & com mérito cientifico.

Consideragies sobre os Termos de apresentagio obrigatoria:
Apresenta: Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, Carta de Anuéncia do Hospital da Santa Casa de

Misericordia de Vitéria, Folha de Rosto assinada. Todos em consondncia a resolugo 466/12.

Recomendagdes:

Mo ha.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequages:
M&o ha.

Situagao do Parecer:

Aprovado

Mecessita Apreciagio da CONEP:

Mao

Consideragdes Finais a critério do CEP:

O parecer do relator foi aprovado pelo CEP: projeto aprovado. Conforme a norma operacional 001/2013:

- riscos ao participante da pesquisa deverio ser comunicadas ao CEP por meio de notificagdo via
Plataforma Brasil;

- ao final de cada semestre € ao términe do projeto devera ser enviado relatorio ao CEP por meio de
notificagdo via Plataforma Brasil;

- mudang¢as metodolégicas durante o desenvolvimento do projeto deverfo ser comunicadas ao CEP por
meio de emenda via Plataforma Brasil.
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Bairro: Baimo Santa Luzia CEP: 2p.045-402
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PATRICIA CASAGRANDE DIAS DE ALMEIDA
(Coordenador)

EMESCAM, Av.M.5.da Penha 2180 - Centro de Pesquisa

Bairro: Baimo Santa Luzia CEP: 2p.045-402

UF: ES
Telefone:

Municipio: VITORIA
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ABD

EMEL BRASILEIRD  DEDERAT 0GR
Conflito de interesses

DECLARAGAO

Eu, Ana Clara de Souza Mastella , submeto para publicagio nos Anais Brasileiros de Dermatologia o arige infitulado:
Tricotiodistrofia: relato de caso e revisio da literatura

Certifico que (1) o frabalho apresentado n3o recebew gualquer suporte financeiro da indlstria farmacéutica ou outra
fonte comercial, exceto as descritas abaixo, & (2) nem eu ou gualguer parente de primeiro grau possuimos interesse
financeire no assunto abordado no mamuserito.

Indigue, na tabela abaixo, o fipo & a natureza de qualquer relagdo que voof ou seus parentes de primeine grau tem ou
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F fundador R royalties
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P palestrante W |verbas de drg3os de fomento
PR |proprietario

Mome da Empresa Tipo da Relagdo Matureza da Compensacio
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Conflito de interesses

DECLARACAO

Eu, Matalia Bortolotti Durdo , submeto para publicac8e nos Anais Brasileiros de Dermatolegia o arfige intitulado:
Tricotiodistrofia: relato de caso e revisdo da literatura

Cerfifico que (1) o frabalho apresentado ndo recebeu qualguer suporte financeiro da inddstria farmacéutica ou oufra
fonte comercial, exceto as descritas abaixo, & (2) nem eu ou gualquer parents de primeiro grau possuimos interesse
financeiro no assunto abordado no manuscrito.

Indique, na tabela abaixo, o fipe e a natureza de gqualquer relagdo gue vocd ou seus parentes de primeire grau tem ou
tiveram nos Glimos cinco anos com empresas privadas ou organizagdes sem fins lucrativos.

TIPO DE RELAGAOQ NATUREZA DA COMPENSAGAO
A acionista A |acbes
C consultor DF  |direitos propriedade intelectual
CC  |conselho consuliivo E |eguipamento
D diretor H |honorrios
E empraegado NC |nenhuma compensag3o recebida
F fundador R royalties
I investigator RE |[financiamento residéncia médica
9] outros S |salario
P palestrante WV |verbas de drgdos de fomento
PR |proprietario
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Nome: Natalia Bortelotti Durde
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Eu, Flavia Imbroisi Valle Errera , submeto para publicago nos Anais Brasileiros de Dermmatologia ¢ arfigo intitulade:
Tricotiodistrofia: relato de caso e revisdo da literatura

Cerfifico que (1) o frabalho apresentado ndo recebeu qualguer suporte financeiro da inddstria farmacéutica ou oufra
fonte comercial, exceto as descritas abaixo, & (2) nem eu ou gualquer parents de primeiro grau possuimos interesse
financeiro no assunto abordado no manuscrito.

Indique, na tabela abaixo, o fipe e a natureza de gqualquer relagdo gue vocd ou seus parentes de primeire grau tem ou
tiveram nos Glimos cinco anos com empresas privadas ou organizagdes sem fins lucrativos.

TIPO DE RELAGAOQ NATUREZA DA COMPENSAGAO
A acionista A |acbes
C consultor DF  |direitos propriedade intelectual
CC  |conselho consuliivo E |eguipamento
D diretor H |honorrios
E empraegado NC |nenhuma compensag3o recebida
F fundador R royalties
I investigator RE |[financiamento residéncia médica
9] outros S |salario
P palestrante WV |verbas de drgdos de fomento
PR |proprietario
I Nome da Empresa I Tipo da Relacdo ( Natureza da Compensato |

Mome: Flavia Imbroisi Yalle Emmera

Assinatura

1710372015
Data (dia/més/ano)

httpcfewrww . anaisdedermatologia org briconfiio-de-interesses
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Eu, Mariana Lacerda Reis Grenfell, submeto para publicagdo nos Anais Brasileiros de Dermatelogia o arfigo intitulado:

Tricotiodistrofia: relato de caso e revisdo da literatura

Cerfifico que (1) o frabalho apresentado ndo recebeu qualguer suporte financeiro da inddstria farmacéutica ou oufra
fonte comercial, exceto as descritas abaixo, & (2) nem eu ou gualquer parents de primeiro grau possuimos interesse

financeiro no assunto abordado no manuscrito.

Indique, na tabela abaixo, o fipe e a natureza de gqualquer relagdo gue vocd ou seus parentes de primeire grau tem ou
tiveram nos Glimos cinco anos com empresas privadas ou organizagdes sem fins lucrativos.

TIPO DE RELAGAOQ NATUREZA DA COMPENSAGAO
A acionista A |acbes
C consultor DF  |direitos propriedade intelectual
CC  |conselho consuliivo E |eguipamento
D diretor H |honorrios
E empraegado NC |nenhuma compensag3o recebida
F fundador R royalties
I investigator RE |[financiamento residéncia médica
9] outros S |salario
P palestrante WV |verbas de drgdos de fomento
PR |proprietario
I Nome da Empresa I Tipo da Relacdo ( Natureza da Compensato |

Mome: Marana Lacerda Reis Grenfell

Assinatura

1710372015

Data (dia/més/ano)

httpcfewrww . anaisdedermatologia org briconfiio-de-interesses

1
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1.13 TERMOS DE CESSAO DE DIREITO AUTORAIS

CEDENTES:

Nome Completo: Ana Clara de Souza Mastella

Nacionalidade: Brasileira Profissdo: Graduanda em Medicina
RG: 306472-9 CPF: 131.237.637-65

Endereco: Rua Purus, n° 24, Aquidaban, Cachoeiro do Itapemirim - ES
Tel: (28) 3522-1632

Nome Completo: Natalia Bortolotti Duréo

Nacionalidade: Brasileira Profissdo: Graduanda em Medicina

RG: 302777-5 CPF: 116.777.807-38

Endereco: Alameda Heélio da Costa Ferraz, n° 145, apto. 901. Santa Helena, Vitoria - ES
Tel: (27) 3345-1396

Nome Completo: Flavia Imbroisi Valle Errera

Nacionalidade: Brasileira Profisséo: Biologa

RG: 112795-2 CPF: 069.127.347-23

Endereco: Rua Aquino de Araujo, n° 77, apto. 1102, Praia da Costa, Vila Velha - ES
Tel: (27) 3334-3595

Nome Completo: Mariana Lacerda Reis Grenfell

Nacionalidade: Brasileira Profissdo: Médica

RG: 186377-6 CPF: 106.173.247-94

Endereco: Rua Isaltino Aardo Marques, n° 221, apto. 1103, Mata da Praia, Vitéria - ES
Tel: (27) 98145-2000

CESSIONARIA:

SOCIEDADE BRASILEIRA DE DERMATOLOGIA, inscrita no CNPJ/MF sob o nimero
42174094/0001-65, com sede na Avenida Rio Branco niimero 39, 18 andar, Centro — Rio de

Janeiro — RJ.
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Obra: Tricotiodistrofia: Relato de Caso e Revisao da Literatura

1 — O(s) CEDENTE(s) declara(m) que a obra referida acima € original e de sua exclusiva
autoria; que ndo estd sendo submetida a nenhum veiculo de comunicagdo com objetivo de
publicacdo e que foram obtidas todas autorizacOes para citacdo de fontes, responsabilizando-
se perante a CESSIONARIA por quaisquer violagBes ou ofensas a direitos de terceiros,
eventualmente decorrentes ou caracterizados pelo conteido da obra, trata-se de direitos
autorais ou de quaisquer outros direitos, isentando a CESSIONARIA de qualquer
responsabilidade ou participacdo nesses atos e suas consequéncias e efeitos. Assim, na
qualidade de titular (es) e detentor (es) da totalidade dos direitos autorais da obra, neste ato
cede(m) e transfere(m) 8 CESSIONARIA em caréater definitivo, exclusivo e a titulo gratuito, a
totalidade dos direitos patrimoniais de autor sobre a mesma, incluindo as imagens de sua

propriedade constantes nesta.

2 — Por este ato, desde j&, sdo transferidos & CESSIONARIA a totalidade dos direitos
patrimoniais de autor incidente sobre a obra “ Tricotiodistrofia: Relato de Caso e Revisdo da
Literatura ”, para reprodu¢do de natureza editorial e/ou comercial, para publicagdo impressa,
eletrnicas, eletromagnéticas, digitais e/ou composicdo multimidia, para modificacgéo,
alteracdo, traducdo, para reproducdo, distribuicdo sem limite de quantidade e/ou area
geografica do Brasil e/ou exterior, em qualquer idioma, ou seja, abrangendo a presente cessdo
todas as formas de utilizacdo, sem que seja necessaria a autorizacdo prévia, podendo, ainda, a

obra ser utilizada no todo ou em parte.

3 — O (s) CEDENTE (s) declaram ser o (s) Unico (s) responsavel (eis), pelas reproductes de
texto (s) e/ou imagens contidas na obra aqui cedida, bem como veracidade e exatiddo dos

créditos e copyright.

4 — O (s) CEDENTE (s) ndo dispensa (m) a citacdo do seu crédito autoral na publicacdo da

obra, cujos direitos foram aqui cedidos.

5 — A Sociedade Brasileira de Dermatologia , entretanto, concederd ao (s) CEDENTE (s) o
direito de republicar (em) a obra em qualquer colecdo impressa e/ou eletrénica, sem cobranca
de nenhum valor, desde que a obra ja tenha sido publicada na revista de propriedade da
CESSIONARIA intitulada “ANAIS BRASILEIROS DE DERMATOLOGIA”; que seja
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solicitado o consentimento prévio dos editores desta revista e que seja feita a devida

referéncia a mesma revista na nova publicacéo.

6 — A presente cessdo entra em vigor na data da assinatura deste termo. Porém, caso a obra
ndo seja aceita pelo Conselho Consultivo da Revista da CESSIONARIA intitulada “ANAIS
BRASILEIROS DE DERMATOLOGIA” ou ndo sendo a obra publicada na mesma revista
em um prazo de 5 (cinco) anos contados da data da assinatura deste termo, a presente cessao
perderd seu efeito, retornando ao (s) CEDENTE (s), automaticamente, a totalidade dos

direitos patrimoniais aqui cedidos.

17 de marco de 2015

Ana Clara de Souza Mastella Natalia Bortolotti Durdo

Flavia Imbroisi VValle Errera Mariana Lacerda Reis Grenfell
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2 NORMAS PARA A PUBLICACAO NA REVISTA ANAIS BRASILEIROS DE

DERMATOLOGIA

INFORMACOES GERAIS

A revista Anais Brasileiros de Dermatologia, indexada nas bases de dados MedLine, Web of
Science, Scopus, Embase — Excerpta Medica, Latindex, LILACS, Periodica, Tropical
Diseases Bulletin (TDB) — e incluida na colecdo da biblioteca eletrénica SciELOBrasil, é uma
publicacdo bimestral destinada a divulgacdo de trabalhos técnico-cientificos originais
(inéditos, ndo publicados), resultantes de pesquisas ou revisdes de temas dermatoldgicos e
correlatos. Permutas com outras publicagfes poderdo ser aceitas e, conforme consta no
Estatuto da Sociedade Brasileira de Dermatologia, sua distribuicdo € gratuita aos seus
associados.

Os Anais Brasileiros de Dermatologia seguem os “Requisitos de Uniformidade para
Manuscritos Submetidos a Periédicos Biomédicos” (normas de Vancouver), cujo texto
original atualizado, em inglés, estd disponivel no endereco eletrdnico www.icmje.org.
Trabalhos originados de experimentos em seres humanos e animais devem atender as normas
oficiais vigentes (Resolucdo CNS 466/12). Pesquisas que envolvam seres humanos e animais
precisam ter aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da instituicdo e os autores
devem declarar isto no manuscrito.

Os originais recebidos sdo encaminhados a especialistas para emisséo de pareceres. Nomes de
autores e de pareceristas sdo mantidos em sigilo. O local de realizacdo do trabalho e/ou o
nome da cidade/ estado e pais ndo deverdo constar no titulo e no corpo do texto no inicio da
submissdo. Os autores sdo informados quanto aos pareceres emitidos e devem cuidar da
revisao dos originais quando sugeridas modificacBes substanciais.

As opinides e declaracbes contidas na revista sdo de responsabilidade Unica e exclusiva de
seus autores, ndo sendo, necessariamente, coincidentes com as da Equipe Editorial, do
Conselho Consultivo ou da Sociedade Brasileira de Dermatologia. A Equipe Editorial dos
Anais Brasileiros de Dermatologia e a Sociedade Brasileira de Dermatologia ndo garantem
nem endossam 0s produtos ou servi¢os anunciados — as propagandas sdo de responsabilidade
Unica e exclusiva dos anunciantes —, nem qualquer promessa relacionada a servico ou produto
anunciado na revista.

NORMAS PARA APRESENTACAO DOS ORIGINAIS
DESENVOLVIMENTO, ELEMENTOS ESSENCIAIS

Encaminhar os originais por meio do sistema de submissdo online, de acordo com as
indicacGes do mesmo. A fonte a ser utilizada devera ser Times New Roman, tamanho 12.

Todos os trabalhos encaminhados por autores brasileiros aos Anais Brasileiros de
Dermatologia poderdo ser submetidos em inglés e/ou portugués. Os autores estrangeiros
deverdo submeté-los somente em inglés.
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Optar pela secdo a que se destina 0 manuscrito e verificar o titulo completo do artigo (em
portugués também), o(s) nome(s) do(s) autor(es), por extenso e abreviado(s), suas afiliagdes,
com 0 nome da instituicdo a que esté/estdo vinculado(s), cidade, estado e pais, local em que o
trabalho foi realizado, com o nome da instituicdo a que estd/estdo vinculado(s), o enderego
completo do autor correspondente, seus telefones, e-mail, eventual suporte financeiro e
conflitos de interesse. Informar ainda, em declaragdo assinada pelo autor principal, a
participacdo especifica de cada autor na execucdo do trabalho, quando solicitado pelo
Conselho Editorial, para as segdes de Investigagdo e Revisdo (v. adiante “Critérios de
autoria”).

Indicar, no minimo, trés e, no maximo, dez descritores (palavras-chave), em inglés e
portugués, que identifiguem os assuntos tratados no texto e que estejam incluidos na
publicacio da Bireme “Descritores em Ciéncias da Saude” (DeCS), disponivel no
endereco http://decs.bvs.br ou no Medical Subject Headings (MeSH), do Index Medicus,
disponivel no enderecowww.nlm.nih.gov/mesh.

Critérios de autoria

A inclusdo como autor subentende substancial contribuicdo intelectual na elaboragdo do
trabalho, que compreende a participacdo na concepgdo e no planejamento do estudo, na
obtencdo, analise e interpretacdo dos dados, na redacdo ou revisdo critica do manuscrito e na
aprovacdo de sua versdo final. Outras participacbes, como obtencdo de financiamento,
simples coleta e catalogacdo de dados, auxilio técnico na execucdo de rotinas,
encaminhamento de pacientes, interpretacdo de exames de rotina e chefia de servigo ou
departamento, que ndo estejam diretamente envolvidas no estudo, ndo constituem critérios
para autoria. Entretanto, caso tenham contribuido substancialmente para o estudo, merecerédo
citagdo nos “Agradecimentos”, ao final do texto, para o que sera preciso autorizacdo escrita
dos responsaveis.

Os Anais consideram aceitavel o limite maximo de seis autores para artigos de qualquer das
secdes. Entretanto, poderdo admitir, em carater excepcional, maior nimero de autores em
trabalhos de maior complexidade, que deverdo ser acompanhados de justificativa convincente
da participacdo excedente nos casos de artigos de Investigacdo e Revisdo. An Bras Dermatol.
2015;90(1).

Referéncias

As referéncias bibliograficas completas, em ordem de citacdo, devem incluir apenas as
publicagdes mencionadas na matéria ¢ obedecer aos “Requisitos de Uniformidade para
Manuscritos Submetidos a Peridodicos Biomédicos” (estilo Vancouver). Os titulos de
periddicos devem ser abreviados como no Index Medicus, cuja lista de abreviaturas pode ser
obtida na publicacdo da NLM List of Serials Indexed for Online Users, que esta disponivel no
endereco http:// www. ncbi. nlm. nih. gov/ books/ NBK7256/. E de responsabilidade dos
autores a exatiddo das referéncias bibliograficas.

Exemplos mais comuns
Artigo de periddico

Halpern SD, Ubel PA, Caplan AL. Solid-organ transplantation in HIV-infected patients. N
Engl J Med. 2002;347:284-7.
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Se o artigo tiver varios autores, mencionar, no maximo, seis; havendo mais, citar 0s seis
primeiros, seguidos da expressao “et al.”.

Rose ME, Huerbin MB, Melick J, Marion DW, Palmer AM, Schiding JK et al. Regulation of
interstitial excitatory amino acid concentrations after cortical contusion injury. Brain Res.
2002;935:40-6.

Capitulo de livro:

Meltzer PS, Kallioniemi A, Trent JM. Chromosome alterations in human solid tumors. In:
Vogelstein B, Kinzler KW, editors. The genetic basis of human cancer. New York: McGraw-
Hill; 2002. p. 93-113.

Tese ou dissertacao

Borkowski MM. Infant sleep and feeding: a telephone survey of Hispanic Americans
[dissertation]. Mount Pleasant (MI): Central Michigan University; 2002.

Nery JAC. Reagdo na hanseniase: uma descricdo epidemiologica [tese]. Niterdi (RJ):
Universidade Federal Fluminense; 1995. 129 p.

Livro

Murray PR, Rosenthal KS, Kobayashi GS, Pfaller MA. Medical microbiology. 4th ed. St.
Louis: Mosby; 2002.

Portal da internet

Cancer-Pain.org [Internet]. New York: Association of Cancer Online Resources, Inc.; c2000-
01 [updated 2002 May 16; cited 2002 Jul 9]. Available from: http://www.cancer-pain.org.
Saude.gov.br [Internet]. Prevaléncia da hanseniase no Brasil, macrorregides e estados, 1985 -
2003 [acesso 22 fev 2005]. Disponivel em: http://portal.saude.gov.br/portal/arquivos/pdf/
hansen_prevalencia.pdf. No caso de uma referéncia existir somente na internet, conservar
cdpia do arquivo para fornecer a leitores interessados, no caso de mudanca ou desativacao da
URL. Esta disponivel, também, uma lista completa de exemplos de citacdes
bibliogréaficas (requer Adobe Acrobat Reader).

lustragdes

As ilustragdes compreendem quadros, tabelas, graficos, figuras e videos, justificando-se sua
inclusdo apenas quando servirem, efetivamente, para complementar as informacgdes do texto
ou simplificar sua compreensdo. Por esse motivo, serdo aceitas somente até o limite
determinado para o tipo de artigo, salvo melhor juizo da Equipe Editorial.

Referir as ilustracdes no texto e numera-las em algarismos arabicos, em sequéncia propria
para cada tipo, conforme a ordem de entrada.

Anexar todas as ilustracGes no campo especifico para tal que ha no sistema de submissao.

Inserir imagens digitalizadas sob a forma de arquivos nos formatos com extensdo “.jpg” e
resolugdo minima de 300 dpi. Videos poderdo ser aceitos até¢ 10 MB com extensdes “.mpg”,
“avi’ e “.wmv”.

Quadros, tabelas e graficos

Os quadros servem para apresentacdo tabular de informagdes textuais, sem dados estatisticos,
ao contrario das tabelas, que tém por objetivo indicar resultados numéricos e valores
comparativos, permitindo avaliagdo estatistica. Nos gréaficos, os dados séo apresentados sob a
forma de desenho, preferencialmente como diagramas de barras ou circulares.



44

Quadros, tabelas e graficos devem ter titulo sucinto e claro, com explica¢des, se necessarias,
como notas de rodapé.

Se, nos quadros e nas tabelas, se usarem dados de outra fonte, publicados ou ndo, sera
necessario obter permissdo e informar o autor, a data e a localizacdo dos dados.

Figuras e videos

Figuras compreendem as demais formas de ilustragdo, principalmente fotografias e
microfotografias. Anexar as fotos na extensao “.jpg” e especificar e identificar as legendas
com a respectiva numeragé&o.

Se uma figura ja tiver sido publicada, mencionar a fonte original e enviar permissdo por
escrito do detentor dos direitos autorais para a sua reproducdo. Documentos de dominio
publico constituem excecéo.

Para os videos, é necessario inserir legendas contendo informagdes, como titulo do
manuscrito, autoria, instituicdo e outros comentarios pertinentes.

Para usar fotografias de pacientes, a identidade destes devera ser resguardada; do contrario,
sera preciso anexar-lhes permissdo, por escrito, para divulgacao (v. “Protegdo dos direitos e
privacidade dos pacientes que participam de pesquisas”).

Protecéo dos direitos e privacidade dos pacientes que participam de pesquisas

Informacdes que possam identificar participante de pesquisa ou relato de caso clinico nao
devem ser publicadas sob a forma de descricdes, fotografias ou genealogias, a menos que a
informacao seja essencial para os propositos cientificos e o paciente, ou seu responsavel, dé
permissao, por escrito, para a publicacao.

O consentimento, por escrito, para esses propdsitos exige que se mostre ao paciente, ou ao
responsavel, o manuscrito a ser publicado. Na publicacdo devera constar que se obteve a
autorizacao.

Na busca do anonimato, nunca alterar nem falsificar os dados do paciente. Omitir os detalhes
que sirvam para identificar as pessoas, caso ndo sejam essenciais.

Né&o usar o nome do paciente, suas iniciais ou registro que lhe tiver sido conferido no hospital,
especialmente no material ilustrativo.

Quando se tratar de experimentacdo com animais, informar se foram seguidas as
recomendacdes da instituicdo sobre cuidado e utilizacdo de animais de laboratério.

Reproducao de imagens

A revista podera permitir o direito de reproducdo de imagens mediante solicitacdo prévia aos
editores e desde que citem a fonte e deem os créditos a todos os envolvidos corretamente.
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Unidades de medida e abreviacgdes

AbreviacGes ndo sdo permitidas no Titulo nem recomendaveis no Resumo, exceto em
situacBes excepcionais. O termo completo deverd preceder a abreviatura quando esta for
utilizada pela primeira vez no texto.

Todas as medidas devem estar de acordo com o Sistema Internacional de Medidas (Sl),
encontradas no portalhttp://physics.nist.gov/cuu/Units/units.html. Informar as temperaturas
em graus Celsius (°C) e a pressao arterial em milimetros de mercario (mmHg).

Conteudo

Redigir o original para publicacdo nos Anais Brasileiros de Dermatologia e enquadra-lo em
uma das diferentes sec¢des da revista:

EDUCACAO MEDICA CONTINUADA

Autores sdo convidados pelos Coordenadores da Educacdo Médica Continuada e/ou pelos
Editores dos Anais Brasileiros de Dermatologia, da Sociedade Brasileira de Dermatologia, a
elaborar artigos aprofundados sobre temas de grande interesse cientifico, no campo da
Dermatologia, visando a atualizacéo.

Autores ndo convidados tambem podem participar desta secdo, desde que entrem em contato
prévio com a Equipe Editorial dos Anais Brasileiros de Dermatologia para evitar duplicacdo
de artigos. Estes devem conter, obrigatoriamente:

Resumo, em inglés e portugués, com, no maximo, 250 palavras. Além de Introducéo,
sugerem-se 0S seguintes topicos, se pertinentes: Historico; Epidemiologia; Etiopatogenia;
Aspectos clinicos; Classificacdo; Diagndstico clinico, laboratorial e diferencial; Evolucéo;
Progndstico; Tratamento. E obrigatdrio apresentar referéncias bibliogréficas recentes. Seréo
permitidas 12 ilustracBes, no maximo. Ao final do texto, incluir um teste de avaliacdo com 20
questdes de multipla escolha, de quatro alternativas, sendo apenas uma correta, para efeito de
apuracdo de créditos relativos ao programa de Educacdo Médica Continuada, da Sociedade
Brasileira de Dermatologia. As questdes devem atender os principios de elaboracdo da
Educacdo Médica Continuada, disponibilizados pela Equipe Editorial dos Anais Brasileiros
de Dermatologia.

INVESTIGACAO

Artigo original, abrangendo estudos observacionais e de intervencdo, caracterizados como
ensaios controlados e randomizados; estudos quanto a fisiopatogenia das doencas e/ou sobre
associacdes nosoldgicas; estudos sobre testes diagndsticos e progndsticos, assim como
pesquisa basica com animais de laboratorio. O texto deve ter, no maximo, 6.000 palavras,
excluidas ilustracGes e referéncias bibliograficas. No manuscrito, devera constar a aprovacao
do Comité de Etica em Pesquisa. O niimero maximo de referéncias é 50 e o de ilustraces, dez.
Incluir os seguintes tépicos:

1. Introducéo;
2. Material e Métodos ou Casuistica;
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Resultados;

Discusséo;

Concluséo;

6. Referéncias.

Subdividir o Resumo, em inglés e portugués, com, no maximo, 250 palavras, em cinco
aspectos:

1. Fundamentos (estado atual do conhecimento);

2 Objetivos;

3. Métodos;

4. Resultados;

5 ConclusGes (com nivel exato de significancia da estatistica clinica para evitar
especulacgéo).

ok w

EPIDEMIOLOGIA E BIOESTATISTICA APLICADAS A DERMATOLOGIA

Esta secdo contempla artigos originais, abordando fundamentos praticos em epidemiologia e
bioestatistica, aplicados a producédo cientifica, em especial a Dermatologia. O texto deve
conter, no maximo, 2.500 palavras, excluidas ilustracdes e referéncias bibliograficas. Séo
permitidas, no maximo, 15 referéncias bibliograficas e seis ilustracdes. Devera ser elaborado
um resumo (na lingua original e em inglés), com, no maximo, 100 palavras, que deve conter
dois itens: fundamentos e objetivos. Os autores serdo convidados pelos Editores dos Anais
Brasileiros de Dermatologia e seus artigos serdo submetidos a reviséo do corpo editorial.

CASO CLINICO

Relatar um ou mais casos com justificada razéo para publicacéo (raridade, aspectos inusitados,
evolucdes atipicas, inovacOes diagnésticas e terapéuticas, entre outras). O texto ndo deve
exceder 1.000 palavras, excluidas ilustracfes e referéncias. Sdo permitidas, no maximo, seis
ilustracGes e dez referéncias bibliograficas. Os seguintes topicos devem ser contemplados:

Resumo, em inglés e portugués, com, no maximo, 120 palavras;

Introducéo;

Relato do(s) Caso(s);

Discussao;

Referéncias.

DERMATOPATOLOGIA

Esta secdo inclui temas que enfatizem importantes aspectos dermatopatologicos.

Usar, no maximo, 150 palavras no Resumo, em inglés e portugués.

O texto ndo deve exceder 2.500 palavras, excluidas ilustrac6es e referéncias. Sdo permitidas,
no maximo, oito figuras e 20 referéncias bibliogréaficas.

REVISAO

Destina-se a abordar, de forma aprofundada, o estado atual do conhecimento referente a temas
de importéancia clinica, com énfase em aspectos como causa e prevencao de dermatoses, seu
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diagndstico, tratamento e progndstico, devendo compreender, de preferéncia, anélises criticas
e sistematicas da literatura (medicina baseada em evidéncias cientificas), assim como
metanalises.

S&o permitidas, no maximo, dez ilustragdes.

As referéncias bibliogréaficas devem ser recentes. Apresentar, obrigatoriamente, 0s seguintes
topicos:

Resumo, em inglés e portugués, com ndo mais do que 250 palavras; Introducdo; Métodos,
quando se tratar de revisdo sistematica e metanalise; os demais topicos ficam a critério do
autor.

IMAGENS EM DERMATOLOGIA TROPICAL

Submeter, nesta secdo, doencas dermatologicas tropicais documentadas por fotografias
clinicas, histopatologicas ou outros exames pertinentes, contidas em quatro figuras, no
maximo, com legendas explicativas. Resumo com 80 palavras, no maximo, em inglés e
portugués. O texto deve ser um breve comentario sobre o assunto em questdo com, no
méaximo, 250 palavras. As referéncias bibliograficas ndo poderéo passar de dez.

IMAGENS EM DERMATOLOGIA

Devem ser enfatizadas e estimuladas a submissdo nesta secdo imagens relevantes e que
permitam reconhecimentos diagnosticos, terapéuticos e descricdo de novas tecnologias
(Dermatoscopia, Microscopia Confocal a Laser, Imagens Radiologicas) ao dermatologista.
Resumo com 80 palavras, no maximo, em inglés e portugués. O texto ndo deve exceder 800
palavras, oito figuras e dez referéncias.

A submissao a esta secdo inclui imagens nas areas de Dermatoscopia, Microscopia Confocal a
Laser, Imagens Radiologicas e imagens derivadas de novas tecnologias.

COMUNICACAO

Artigo original, breve, abordando campos do conhecimento de interesse para a Dermatologia,
como educacdo, métodos e protocolos de investigacdo, equipamentos, ciéncia e tecnologia,
historia da ermatologia, entre outros.

O texto deve ser corrido, sem divisdo por topicos, ndo podendo ultrapassar 900 palavras,
excluidas ilustracdes e referéncias. Deve vir acompanhado de Resumo, em inglés e portugués,
com, no maximo, 100 palavras.

Séo permitidas, no maximo, duas ilustracdes e dez referéncias bibliograficas.

MEMORIA

Artigo original, breve, que aborde aspectos histéricos de interesse dermatolégico, como
comemoracOes de fatos marcantes no desenvolvimento da Medicina e, particularmente, da
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Dermatologia, biografias e comemoragdes referentes a figuras relevantes da Dermatologia
nacional e internacional.

O desenvolvimento do texto é livre, entretanto ndo deve ultrapassar 900 palavras, excluidas
ilustracGes e referéncias, que estdo limitadas a quatro e dez, respectivamente. Deve vir
acompanhado de Resumo, em inglés e portugués, com, no maximo, 120 palavras.

SINDROME EM QUESTAO

Esta secdo refere-se a apresentacdo de caso clinico representativo de uma sindrome
dermatolégica em destaque, com o0 objetivo de recordar sindromes comuns e contribuir para o
conhecimento de sindromes incomuns. Incluir os seguintes tépicos:

Relato do Caso;
Discussao;
Referéncias.

O Relato do Caso ndo deve exceder 150 palavras e a Discussdo, 350, excetuando-se
ilustracGes e referéncias. S&o permitidas, no maximo, trés ilustracdes e dez referéncias
bibliograficas. Deve vir acompanhado de Resumo, em inglés e portugués, com, no maximo,
100 palavras.

CARTAS

Esta secéo refere-se a comentarios, opinides ou respostas a questionamentos surgidos a partir
de artigos publicados recentemente. Destina-se, ainda, a ser uma forma de publicacdo rapida
de resultados de pesquisas originais - novos ou preliminares -, relatorios iniciais de ensaios
terapéuticos, relatos de novas reacGes a drogas e também descri¢fes concisas de um ou dois
pacientes. O texto, formatado em secdo continua, ndo deve exceder 500 palavras, cinco
referéncias bibliograficas e trés ilustracGes. Toda carta esta sujeita a analise e a reviséo pela
Equipe Editorial.

INFORMES

Os Informes sdo noticias sobre eventos, atividades da Sociedade Brasileira de Dermatologia,
pessoas ou fatos relevantes para a Dermatologia, assim como publicacdes de livros e teses de
interesse para essa area, acompanhadas ou ndo de resenhas.

SUPLEMENTOS

Os artigos submetidos como Suplementos passardo por analise editorial e, posteriormente,
pelo Conselho Consultivo, podendo ser recusados imediatamente pelos editores se 0S mesmos
acharem que o artigo ndo tem perfil apropriado para publicacdo. O formato do texto devera
seguir os padrGes da categoria escolhida para apresentacdo, que tanto podera ser de
Investigacdo como de Revisdo, com exce¢do do nimero de palavras do texto, referéncias e
ilustragdes que serdo livres. O resumo e abstract deverdo ter, no maximo, 250 palavras.

Temas sob convite dos editores e considerados relevantes poderdo ser incluidos na se¢éo
de Artigo Especial.
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Submeter seu manuscrito para avaliacdo do Corpo Editorial da revista no enderego
eletrdnico que se segue:http://www.sgponline.com.br/abd/sgp/.

Todos os documentos, como Consentimento de uso para publicagdo, Conflito de interesses,
Autorizacdo para publicacdo de fotografias e Participacdo no trabalho, estdo disponiveis no
site da revista. Estes documentos devem ser assinados por todos o0s autores participantes e
anexados no sistema ao submeter o manuscrito. Autorizacdo para publicacdo de fotografias s6
se faz necessaria quando identifica a face do paciente por completo. O documento de
Participacdo no trabalho sé seré solicitado pelos editores se houver necessidade.

Contato da revista:

a/c Anais Brasileiros de Dermatologia
Av. Rio Branco, n° 39, 18° andar
20090-003 Rio de Janeiro - RJ
revista@shd.org.br

CONSENTIMENTO DE USO PARA PUBLICACAO

CEDENTE(S):

Nome completo:

Nacionalidade: Profissao:
RG: CPF/MF:
Endereco:

Tel.:

CESSIONARIA:

SOCIEDADE BRASILEIRA DE DERMATOLOGIA, inscrita no CNPJMF sob o n°
42174094/0001-65, com sede na Av. Rio Branco, n® 39, 18° andar, Centro — Rio de Janeiro
(RJ).

Obra: (Inserir o titulo da obra).

1 — O(s) CEDENTE(S) declara(m) que a obra referida acima é original e de sua exclusiva
autoria; que nao esta sendo submetida a nenhum veiculo de comunicacdo com objetivo de
publicacio e que foram obtidas todas as autorizacbes para citacdo de fontes,
responsabilizando-se perante a CESSIONARIA por quaisquer violacdes ou ofensas aos
direitos de terceiros, decorrentes, eventualmente, do conteddo da obra ou por ela
caracterizados, trate-se de direitos autorais ou de quaisquer outros direitos, isentando a
CESSIONARIA de qualquer responsabilidade ou participacio nesses atos e suas
consequéncias e efeitos. Assim, na qualidade de titular(es) e detentor(es) da totalidade dos
direitos autorais da obra, o(s) CEDENTE(S), neste ato, cede(m) e transfere(m) a
CESSIONARIA, em carater definitivo, exclusivo e a titulo gratuito, a totalidade dos direitos
patrimoniais de autor sobre ela, incluindo as imagens de sua propriedade constantes na obra.

2 — Por este ato, desde ja, fica transferida & CESSIONARIA a totalidade dos direitos
patrimoniais de autor incidente sobre a obra
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reproducdo de natureza editorial e/ou comercial, para publicagdo impressa, eletrbnica,
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eletromagnética, digital e/ou composicdo multimidia, para modificacdo, alteracdo, traducéo,
reproducdo, distribuicdo sem limite de quantidade e/ou &rea geogréfica do Brasil e/ou exterior,
em qualquer idioma, ou seja, a presente cessdo abrange todas as formas de utilizagdo, sem que
seja necessaria autorizacdo prévia, podendo a obra, ainda, ser utilizada no todo ou em parte.

3 — O(s) CEDENTE(S) declara(m) ser o(s) Unico(s) responsavel(eis) pelas reproducdes de
texto(s) e/ou imagens contidas na obra aqui cedida, bem como pela veracidade e exatiddo dos
créditos e copyright.

4 — O(s) CEDENTE(S) ndo dispensa(m) a citacdo do seu crédito autoral na publicacdo da obra
cujos direitos sdo aqui cedidos.

5 — A Sociedade Brasileira de Dermatologia , entretanto, concederd ao(s) CEDENTE(S) o
direito de republicar a obra em qualquer colecdo impressa e/ou eletrdnica, sem cobranca de
nenhum valor, desde que: a obra ja tenha sido publicada na revista de propriedade da
CESSIONARIA intitulada ANAIS BRASILEIROS DE DERMATOLOGIA; solicite o
consentimento prévio dos editores desta revista e faca a devida referéncia a mesma na nova
publicacdo.

6 — A presente cessdo entra em vigor na data da assinatura deste termo. Porém, caso a obra
ndo seja aceita pelo Conselho Consultivo da Revista da CESSIONARIA, intitulada ANAIS
BRASILEIROS DE DERMATOLOGIA, ou ndo seja publicada na mesma revista em um
prazo de cinco anos contados da data da assinatura deste termo, a presente cessao perdera seu
efeito, retornando ao(s) CEDENTE(S), automaticamente, a totalidade dos direitos
patrimoniais aqui cedidos.
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Caso CLinico

v

Perda pilosa por liquen plano pilar apos transplante capilar:

relato de dois casos e revisdo da literatura”
Hair loss due to lichen planopilaris after hair transplantation: a report of two
cases and a literature review

Mircio Rocha Cris6stomo Manoela Campos Cavalcante Criséstomo *
Marilia Gabriela Rocha Crisostomo * Victor José Timbo Gondim *
Mara Rocha Crisdéstomo * André Nunes Benevides *

Resumo: Alopecia androgenética € tratada com frequéncia por meio de microtransplante capilar, téc-
nica em que os fios transplantados geralmente ndo caem, pois mantém caracteristicas da drea doadora,
mais resistente. O liguen plano pilar € uma alopecia cicatricial com permanente destruicio pilosa. Este
artigo relata dois casos de lesdes compativeis com liquen plano pilar em dreas receptora e doadora pos-
transplante. A dominincia da drea doadora foi aparentemente sobrepujada pelo liquen plano pilar, que
deve ter gerado a queda dos fios. Relatos semelhantes sdo raros. A suspeita de liquen plano pilar, deve-
se biopsiar o couro cabeludo e evitar o transplante durante a atividade da doenga.

Palavras-chave: Alopecia; Liquen plano; Transplante; Transplante autélogo

Abstract: Androgenetic alopecia is often treated by follicular unit transplantation, a technique that
involves minimal risk of hair loss because of the more resistant nature of the donor area. Lichen
planopilaris is a cicatricial alopecia that causes permanent destruction of hair follicles. We report two
cases of post-transplantation lesions compatible with lichen planopilaris in both recipient and donor
areas. The quality of the hair follicles in the donor area was apparently compromised by lichen planopi-
laris, the probable cause of hair loss. Similar reports are rare. When lichen planopilaris is suspected, a
biopsy of the scalp must be performed to avoid transplantation during disease activity.

Keywords: Alopecia; Lichen planus; Transplantation; Transplantation, autologous

INTRODUCAO

Alopeda € uma condi¢io dermatoldgica cronica na drea geralmente ndo afetada pela AAG.” Em seguida sio
qual se perde parte ou todos os fios da cabeca, muitas preparadas unidades foliculares, que contém de um a
vezes com envolvimento de outras partes do corpo. A quatro foliculos cada e que sdo implantadas na drea
fisiopatogenia nio € totlmente compreendida, mas hi  calva’ Os fios transplantados, apos o nascimento, nio
um processo inflamatorio que emerge de uma caem mais, pois mantém as caracteristicas da drea
combinagio de influéncias genéticas e ambientais. Acausa  doadora, onde sio resistentes aos efeitos da AAG.”

mais comum de perda de fios € a alopecia androgenética O termo alopecia cicatricial engloba um grupo
(AAG), que afeta aproximadamente 50% dos homens aos de desordens cutineas diversas caracterizadas por
50 anos e 20 a 50% das mulheres na mesma idade.™ destruicio permanente do foliculo piloso e fibrose

Paraa calvicie consolidada, o tratamento cinirgico residual’ Iniimeras etiologias podem ser implicadas
com a realizacio do microtransplante capilar esti nessa condi¢io, entre elas trauma, como
indicado.”* A técnica consiste na retirada de uma faixa de queimaduras, desordens congénitas, inflamatorias e
couro cabeludo das regioes occipital e lateral da cabega, infecciosas."” As formas de apresentagio podem ser
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classificadas em estdveis e instaveis.” As formas
instaveis sao caracterizadas pela tendéncia a
progressao e recorréncia; nesse grupo estao incluidas
as alopecias de causas inflamatorias, das quais o
liquen plano pilar (LPP) representa 40% do total.” A
alopecia cicatricial pode acometer toda a regiiao do
couro cabeludo, inclusive a drea doadora, de onde siao
retirados os fios para o transplante capilar.”

O objetivo deste trabalho € relatar dois casos de
perda de fios transplantados por provavel LPP.

RELATO DOS CASOS

Paciente 1: paciente do sexo masculino, 50
anos, apresentou-se com queixa de perda dos fios na
drea receptora apos transplante capilar realizado em
outro servico seis anos antes. Ao exame, O paciente
apresentava rarefacio e falhas difusas na parte
superior da cabeca e vértex (Figura 1). Observaram-se
falhas difusas e coalescentes nas regioes occipital e
lateral da cabeca, sugestivas de alopecia cicatricial
(Figura 2). Novo transplante capilar foi
contraindicado neste caso pelo comprometimento
extenso da drea doadora, além de a expectativa do
paciente ser incompativel com o resultado que
poderia ser obtido. Nao hd seguimento deste caso.

Paciente 2: paciente do sexo masculino, 46
anos, realizou transplante capilar ha dois anos em
outro servi¢o, com queixa semelhante a do primeiro
paciente de perda parcial dos fios transplantados. Ao
exame, observaram-se dreas difusas de alopecia na
regiao superior da cabeca e no vértex (Figura 3). Nas
regioes posterior e lateral da cabeca, foram
evidenciadas falhas difusas sugestivas de alopecia
cicatricial e eritema perifolicular em algumas lesoes,
indicando atividade da doenca (Figura 4).

Um fragmento de pele do couro cabeludo da

FIGURA 1: Paciente 1: Area receptora do transplante com rarefagio
e alopecia difusas
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regiao postero-lateral esquerda da cabeca do paciente 2
foi submetido a estudo histopatologico com descri¢ao
sugestiva de LPP (Figura 5). Nesse paciente foram
realizadas infiltracoes intralesionais de triandnolona
com estabilizacao das lesoes, caracterizada pelo
desaparecimento do eritema periférico. Novo
transplante nao foi indicado até o momento, mas o
padente permanece em acompanhamento.

DISCUSSAO

Inicalmente descrito por Pringle em 1985, o LPP
€ uma desordem cutinea pilosa por um processo
inflamatério linfocitico, que eventualmente pode
destruir o foliculo piloso, com substituicao folicular por
tecido fibroso.” O LPP € um processo frequentemente
aronico e recorrente, de etiologia ainda incerta, mas de
provivel patogénese autoimune.” Pode ser dividido em
trés varantes: a forma classica de LPE a alopecia
fibrosante frontal e a sindrome de Graham-Little.*”"
Embora afetem preferencialmente faixas etdrias e
géneros diferentes, todas as formas compartilham o
processo inflamatério caracterizado por papulas
eritematosas.” O IPP é mais comum em mulheres,
representando 60 a 90% dos casos, iniciando-se
frequentemente da quinta a sétima décadas de vida.”

Como nos casos relatados, as lesoes
frequentemente envolvem o vértex, embora qualquer
regiao do escalpo possa ser acometida.’” As lesoes
precoces classicas sao caracterizadas por um eritema
folicular violiceo e acimulos de ceratindcitos
acuminados, localizando-se preferencialmente na
periferia da zona de alopecia,””" correspondendo as
areas de expansao. O processo inflamatorio do LPP
tende a resolver-se espontaneamente; apos a perda
capilar e a resolucao, cicatrizes atroficas substituem as
outras lesoes, com perda definitiva dos orificios

FIGURA 2: Paciente 1: Area doadora com falhas difusas e
coalescentes sugestivas de alopecia cicatricial
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FIGURA 3: Paciente 2: Area receptora do transplante com rarefacao difusa

foliculares, correspondendo ao estigio final de
qualquer alopecia cicatricial.” A evolucio do IPP é
imprevisivel e sem fim aparente. Contudo, nio ha
estudos de longo prazo que fornecam respostas sobre
o curso natural da doenga.

O diagndstico diferendal é feito com ldpus
eritematoso discoide, pseudopelada de Brocq e alopeda
areata." Essas entidades podem ser diferenciadas pelo
estudo  histopatolégico  obtido por  biopsia,
espedalmente quando no estagio ativo e inicial. O
histopatolégico mostra inflamagao com hipergranulose,
hiperceratose, hiperacantose e degeneragio dos
ceratinoditos basais € da camada basal em metade dos
casos de LPP**" Um infiltrado subepidérmico costuma
ser presente, envolvendo os foliculos entre o
infundibulo e o istmo e poupando a porcio inferior
(diferente da alopecia areata). Na camada basal,

FIGURA 4: Paciente 2: Area doadora com falhas difusas sugestivas
de alopeda cicatricial
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observam-se corpos coloides, que sao ceratocitos
degenerados que se coram em rosa a eosina. Todo esse
padrio histopatologico foi observado de forma
semelhante no paciente 2 (Figura 5).° O lipus
eritematoso discoide pode ser diferenciado do LPP pelo
padrio predominantemente central das lesoes e pelo
infiltrado linfocitico que envolve vasculatura superficial e
profunda, assim como outras estruturas anexas.”” Se o
LPP niao estiver em expansio com inflamacio

4 :
FIGURA 5: Padente 2: Corte hiswolégico de couro cabeludo
(hematoxilina-eosina), mostrando hiperceratose folicular, células
vacuolizadas na camada basal, denso infiltrado de interface € em
torno de foliculos pilosos, além de perda de foliculos.
A e B: menor aumento (10x); C e D: maior aumento (40x)

An Bras Dermatol. 2011;86(2):359-62.
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perifolicular e hiperceratse, é impossivel distingui-lo da
pseudopelada de Brocg, que alguns autores consideram
um estigio final de LPP e nio uma entidade distinta.”"
O tratamento do [PP é essendalmente clinico,
visando a reduzir a gravidade dos sintomas, como
desconforto, prurido e perda de cabelos, e a prevenir
que a inflamacio se alastre.” A terapia de primeira linha
permanece sendo a infiliracdo intralesional de
corticoesteroides, como a triancinolona, que visa a
reduzir o processo inflamatério e permite a parada da
progressao da alopeda, como realizado no paciente 2,
que evidenciou estabilizacio das lesdes **" Tratamentos
sistémicos vém sendo utilizados em casos de
refratariedade i terapia inicial.*™"” Apés a resolucio do
processo inflamatorio e a estabilizacio da alopecia, o
tratamento cirargico, com reducio do escalpo ou
transplante capilar, pode ser considerado nesses
pacientes.”" A literarura sobre o transplante capilar em
pacientes com [PP é escassa mas, de forma empirica,
alguns autores sugerem que se aguarde por pelo menos
dois anos sem nenhuma atividade da doenca para que o
transplante capilar seja indicado e que o padente deva
ser avisado de que a integracio dos enxertos pode estar
diminuida, em torno de 60 a 90%." Devese ter em
mente que o LPP é uma doengca de narureza
possivelmente sistémica e autoimune, o que pode
interferir com o resultado final do transplante capilar.
Relatos semelhantes de desenvolvimento de LPP
apos transplante capilar sio escassos na literatura.
Kossard et @l. relatam caso em um homem de 75 anos
que desenvolveu quadro de rarefacio pilosa na regiao
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