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ERITRODERMIA ICTIOSIFORME CONGÊNITA 
BOLHOSA

• Forma de ictiose rara e inflamatória

• Autossômica recessiva (junto com ictiose lamelar)

• Em 90% dos casos, evolui para eritrodermia

• Incidência de 1 a cada 300.000 indivíduos

• Tratamento com tópicos e retinoides sistêmicos

Cakmak A, Baba F, Cakmak S, Shermatov K, Karazeybek H. Treatment of congenital ichthyosis with acitretin: a case report. Minerva Pediatr. 2010 

Dec;62(6):599-603. PMID: 21042273
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DERMATOSCOPIA

• Vasos glomerulares ou puntiformes em arranjo linear ou serpiginoso

EM “COLAR DE PÉROLAS”



DERMATOSCOPIA



Acantose

HISTOPATOLOGIA

HE, 40x



HISTOPATOLOGIA

Queratinócitos
"pálidos"

Vasos dérmicos
dilatados

HE, 100x



HISTOPATOLOGIA

PAS, 40x PAS com diástase, 40x

Acúmulo de 
glicogênio (PAS +) 

no citoplasma



EPIDEMIOLOGIA

• Primeiro caso descrito em 1962 (Degos et al.) 

- Brasil: 1971 (Ramos-e-Silva et al.)

• Não há predileção por sexo ou raça

• Pico de incidência ao redor dos 60 anos

Cunha DG, Kassuga-Roisman LEBP, Silveira LKCB, Macedo FC. Dermoscopic features of clear cell acanthoma. An

Bras Dermatol. 2018;93(3):449-50. 



ETIOLOGIA

• Lesão epidérmica benigna

• Etiologia ainda incerta

• Principais hipóteses:

- Neoplasia benigna de queratinócitos

- Reação epidérmica de origem inflamatória

Benedetto CJ, Athalye L. Clear Cell Acanthoma. [Updated 2022 Jul 11]. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2023 Jan-.Available from: 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK542214/



ETIOLOGIA

NEOPLÁSICA INFLAMATÓRIA

- Mais antiga

- Pápula/placa bem delimitada

- Solitária (geralmente)

- Persistente

- Histopatologia com boa 

delimitação e estruturas anexas 

intraepidérmicas intactas

- Mais atual

- Padrões imunohistológicos

semelhantes a outras dermatoses 

inflamatórias (psoríase vulgar, 

líquen plano, lúpus)



CLÍNICA

• Lesões papulonodulares ou em placas eritematosas/acastanhadas e arredondadas

• Únicas ou múltiplas 

• Mais comuns nos membros inferiores 

Cunha DG, Kassuga-Roisman LEBP, Silveira LKCB, Macedo FC. Dermoscopic features of clear cell acanthoma. An Bras Dermatol. 2018;93(3):449-50. 



CLÍNICA

Vasos dilatados 
na derme 
superficial 

Afinamento da 
epiderme 

suprapapilar

COMO EXPLICAR O ERITEMA 

VERMELHO VIVO?



TRATAMENTO

• Exérese cirúrgica 

• Shaving + eletrocoagulação

• Criocirurgia

• Laser de CO2

• OBS:  apenas 01 relato na literatura de regressão espontânea

Benedetto CJ, Athalye L. Clear Cell Acanthoma. 2022 Jul 11. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2023 Jan–. PMID: 31194371



RETORNANDO AO CASO

Benedetto CJ, Athalye L. Clear Cell Acanthoma. 2022 Jul 11. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2023 Jan–. PMID: 31194371

POSSÍVEL ASSOCIAÇÃO

ERITRODERMIA 

ICTIOSIFORME 

CONGÊNITA?

USO DE ACITRETINA?



• 1972

• Relato de múltiplos acantomas de células claras em 02 pacientes com 

ictiose: lamelar e vulgar

• Todas as lesões nos membros inferiores





• 2,7% de sensibilidade do diagnóstico clínico



MOTIVOS DA APRESENTAÇÃO

• Descrever caso de múltiplos acantomas de células claras em paciente com eritrodermia

ictiosiforme congênita bolhosa, ambas condições raras

• Reforçar a importância do diagnóstico clínico com auxílio da dermatoscopia

• Ressaltar a possível associação das lesões com condições inflamatórias subjacentes
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