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Hamartoma folicular basaloide

Basaloid follicular hamartoma Relato de caso
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O hamartoma folicular basaloide (HFB) ¢ um tumor anexial raro e benigno, que se assemelha ao carcino- Dermatologia, Vitoria (ES), Brasil.
ma basocelular (CBC), e pode apresentar manifestagdes clinicas diversas. Uma mutac¢io no gene PTCH,
envolvido na sindrome de Gorlin-Goltz, poderia estar associada a patogénese dessa neoplasia. Descreve-se
caso de menina, sete anos, apresentando mualtiplas papulas na face.

Palavras-chave: Hamartoma; Carcinoma basocelular; Genes supressores de tumor.

ABSTRACT

Basaloid follicular hamartoma (BFH) is a rare and benign adnexal tumor that resembles basal cell carcinoma (BCC) Correspondéncia:

and may present with different clinical manifestations. A mutation in the PTCH gene, involved in Gorlin-Goltz Luana Amaral de Moura
syndrome, could be associated with the pathogenesis of this neoplasm. We describe the case of a 7-year-old girl with Email: luanamoura@gmail.com

multiple papules on her face.
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INTRODUGCAO

O hamartoma folicular basaloide (HFB) é um tumor be-
nigno raro dos foliculos pilosos, cujas caracteristicas histopato-
16gicas podem simular um carcinoma basocelular (CBC)."* Ele
pode ser hereditirio ou adquirido e localizado ou generalizado.
As formas hereditarias generalizadas geralmente estio associadas
a manifestacdes sistémicas, que variam de acordo com o subti-
po.13

RELATO DO CASO

Paciente de sete anos, sexo feminino, previamente higida,
apresentava papulas na regiio central da face hi cerca de um ano,
sem sintomas associados. Nio havia historia familiar relevante.
Ao exame, papulas discretamente hipocromicas no dorso nasal
e nas regioes malares (Figura 1), sem outras lesdes cutaneas. As
hipéteses diagndsticas foram de milio, hiperplasias sebiceas e si-
ringomas. Foi realizada bidpsia incisional, cujo histopatologico
evidenciou células basaloides formando corddes anastomosados
e distribui¢io em palicada, sendo sugerido inicialmente o diag-
noéstico de carcinoma basocelular nodular (Figura 2). Optou-se
por revisio de anatomopatoldgico e realizacio de imuno-histo-
quimica, que apresentou Bcl-2 positivo nas células tumorais mais
externas, CD-10 positivo nas células do estroma circunjacente,
indice Ki-67 (atividade proliferativa) de 20% e CD-34 negativo
(Figura 3). Estabeleceu-se, assim, o diagndstico de hamartoma
folicular basaloide. A paciente iniciou investigacdo aprofundada
para descartar sindromes associadas.

DISCUSSAO

Embora a patogénese do HFB seja desconhecida, acredi-
ta-se que uma mutacio no gene PTCH (protein patched homo-
log), que codifica um receptor envolvido na via de sinaliza¢io
Sonic hedgehog—Patched—Gli (Shh-Ptch-Gli), poderia contri-
buir para a formacio do tumor. Essa anormalidade promove-
ria uma func¢io regulatéria inadequada, com sinaliza¢io positiva

FIGURA 1: Papulas discretamente hipocromicas no dorso nasal e nas regi6es malares

constante, resultando em divisio e crescimento celular atipicos e
descontrolados.*®

As manifesta¢des clinicas sdo variadas, mas a maioria dos
casos de HFB apresenta-se com uma ou multiplas pipulas de 1 a
2mm de coloracio normocromica a acastanhada na face, couro
cabeludo, pesco¢o, axila, tronco e regiido pubiana.’® No caso des-
crito, as lesdes eram discretamente hipopigmentadas, multiplas e
bilaterais.

Até o momento, cinco formas clinicas foram descritas:
(1) Papulas solitirias ou multiplas, como no relato; (2) Papula
ou placa localizada linear ou unilateral; (3) Placa localizada com
alopecia; (4) Tipo familiar autossdmico dominante, generalizado,
sem doencas associadas; e (5) Papulas generalizadas associadas a
miastenia gravis, alopecia, lpus eritematoso sistémico, hipotri-
cose e fibrose cistica.>>®

Recentemente, um estudo retrospectivo conduzido no
hospital universitario de Estrasburgo, na Fran¢a, com avalia¢io
de 17 casos de HFB diagnosticados entre 1998 e 2017, des-
creveu maior incidéncia da forma solitiria, caracteristicamente
confundida com o carcinoma basocelular. Também foi reportado
que a forma linear unilateral frequentemente segue as linhas de
Blaschko, refletindo o mosaicismo cutaneo. Essa variante clinica
pode estar relacionada a anormalidades cerebrais, Osseas ¢ denta-
rias ipsilaterais. Ela também pode estar associada a sindrome de
Happle-Tinschert.*

A despeito da variabilidade das manifestacoes do HFB, o
aspecto histopatoldgico é notavelmente constante. Ha corddes
e extensoes de células epiteliais basaloides ramificadas, dispostos
verticalmente na derme superficial e média, a maioria em cone-
x30 com a epiderme e com os foliculos pilosos, assim como no
caso relatado. Quando estd presente a organiza¢io em palicada,
ela ¢ muito menos marcada do que a do CBC. Por definicio,
atipia celular e mitoses sio ausentes ou muito raras. O acome-
timento folicular é marcado pelo arranjo vertical que substitui
o foliculo normal, presenca de lesio com periferia basofilica e
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centro eosinofilico e estroma rico em mucina."*

A imuno-histoquimica nio é especifica, mas pode auxi-
liar no diagnéstico. No estroma, ha positividade para CD-34 e
CD-10 (que também cora células matriciais). As células tumorais
apresentam imunorreagio para Bcl-2 restrita a poucas células da
periferia das ilhas, como no relato. O index Ki-67 é baixo. O
PCNA ¢ pouco proeminente ¢ o PTCH mRNA ¢ superex-

FIGURA 2: No menor (A) e nos maiores
aumentos (B e C), células basaloides
formando corddes anastomosados e
distribui¢ao em palicada.
(Hematoxilina e eosina, 40x, 400X,
400X)

FIGURA 3: (A) Imuno-histoquimica
com Bcl-2 positivo apenas nas células
tumorais mais externas.

B) Imuno-histoquimica demonstrando
positividade do CD-10 nas células do
estroma

pressado nas células em contato direto com a derme, enquanto o
CD-10 das células tumorais é negativo.>

O principal diagnoéstico diferencial do HEB localizado
¢ o carcinoma basocelular, especialmente o infundibulo cistico.
Ao contrario do que ocorre no HFB, a imuno-histoquimica do
CBC apresenta CD-34 negativo no estroma, Bcl-2 difusamente
positivo, PCNA muito proeminente, PTCH mRNA difusamen-
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te superexpressado e CD-10 positivo, com alto index Ki-67."?
Nos casos de lesdes multiplas localizadas, como no presente re-
lato, outras hipéteses seriam tumores anexiais, tricoepiteliomas,
hiperplasias sebaceas, siringomas e nevos sebaceos.

O potencial de malignizacio do HFB ¢ incerto, embo-
ra tenha sido documentada a transformagio para CBC. Dos 10
casos de transi¢io relatados, oito eram da variante linear ou uni-
lateral localizada.? Acredita-se que o crescimento ripido ou a
alteracdo no aspecto clinico das lesdes poderia alertar quanto ao
desenvolvimento de CBC.>* A exérese profilatica nio estd reco-
mendada, especialmente nas apresentacdes multiplas.*

Ainda ndo ha algoritmo estabelecido para o tratamento
do HFB. As op¢des descritas na literatura incluem excisdo cirtir-
gica, crioterapia, laser de CO2, terapia fotodinamica e imiqui-
mode. Considerando a idade da paciente relatada e a existéncia
de multiplas lesdes na face, optou-se pela conduta expectante,
com seguimento clinico regular. Acredita-se que o vismodegib,
um inibidor da via de sinaliza¢io hedgehog, poderd auxiliar no
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tratamento de quadros graves no futuro. O uso de icido 5-ami-
nolevulinico (5-ALA) associado a terapia fotodinamica tem se
mostrado seguro, sendo possivel terapéutica para criangas com
multiplas lesdes.'™

O prognoéstico do hamartoma folicular basaloide é exce-
lente, com exce¢io notavel para os casos associados ao desenvol-
vimento de CBC ou desordens sistémicas.”

CONCLUSAO

O hamartoma folicular basaloide é uma neoplasia benig-
na rara, facilmente confundida, clinica e histopatologicamente,
com o CBC. Apresentamos caso de crianca de sete anos, com
multiplas papulas nas regides malares e no dorso nasal, cujo ana-
tomopatolégico inicial sugeria CBC. E importante considerar o
HFB na vigéncia de lesdes multiplas inespecificas na faixa etaria
pedidtrica, em criancas higidas. Neste caso, as revisdes do estudo
histopatologico e a imuno-histoquimica foram essenciais para o
diagndstico. @
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