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CASO CLÍNICO    

ID Feminina, 35 anos, natural e residente do Rio de Janeiro, casada

HDA  Paciente com diagnóstico de pseudoxantoma elástico desde a adolescência. 

Há 02 anos evoluiu com piora da pele redundante, principalmente nas regiões axilares, inguinais e 

coxas internas,  endurecimento e saída de cristais das lesões, sangramento esporádico nas lesões 

maiores, além de dor intensa e restrição do movimento

HPP  DAOP,  alterações oftalmológicas  (baixa acuidade visual),  artrite psoriásica

Medicações  Cilostazol, Certolizumabe, Pregabalina, Tramadol 

HF  Ausência de doenças cutâneas na família 
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HISTOPATOLOGIA 

(HE - obj 4x) (HE - obj 10x)

DEPÓSITO DÉRMICO DE 

MATERIAL BASOFÍLICO 

IRREGULAR
COLORAÇÃO ENEGRECIDA 

NO VON KOSSA 



(HE - obj 40x) (Orceína - obj 10x)

FIBRAS ELÁSTICAS 

IRREGULARES, 

CURTAS

HISTOPATOLOGIA 



EXAMES  LABORATORIAIS

• Hb 11,7

• Ht 35,6

• Leucócitos 4,38 mil

• Plaquetas 342 mil

• Glicose 85

• TGP 49

• TGO 74

• Uréia 20

• Creat 0,6

• BD 0,1

• BI 0,2

• GGT 12

• FA 34

• PCR 10 

• VHS 45

• Vitamina D 18,7

• Fósforo 4,0

• Cálcio 8,8

• Cálcio ionizável 3,8

• PTH 29,9

• Na 137

• K 4,4

• Albumina 4,2

SEM 

ALTERAÇÕES

IMPORTANTES



RETINOGRAFIA

ESTRIAS ANGIÓIDES 



PSEUDOXANTOMA ELÁSTICO (PXE)

Sinônimo: Síndrome de Grönblad-Strandberg ou elastorrexe sistematizada

• Doença do tecido elástico hereditária rara

• Prevalência exata é desconhecida – estimada em  1:25.000 a 1:100.000

• Predomínio no sexo feminino (2 : 1)

 

• Herança autossômica recessiva com penetrância completa

• Causada por mutações no gene ABCC6 , localizado no cromossomo 16p 

• ↓ PPi (fator antimineralização)  → ↑ mineralização ectópica com deposição de 

cálcio em tecidos ricos em fibras elásticas 



PSEUDOXANTOMA ELÁSTICO (PXE)

▪ PELE

▪ GLOBO OCULAR → Estrias angióides (mais características)

▪ SISTEMA CARDIOVASCULAR →

▪ TGI → Hemorragias  

Calcificação ectópica ocorre principalmente nas fibras elásticas da: 

Manifestações mais comuns e precoces 

Início na infância - adolescência (2ª década de vida)

Fonte: Bolognia JL, Jorizzo JL, Schaffer JV. Dermatologia. 3ª ed. São Paulo: Elsevier; 2015. 

Doença arterial periférica

Aterosclerose prematura

Doença cerebrovascular 



• Lesão primária: pápulas amareladas ou discretamente hipercrômicas

• Início na lateral do pescoço → axilas → demais flexuras (região inguinal, fossas antecubitais e poplíteas, 

área periumbilical) 

CLÍNICA

Fonte: Leite I et al. Pseudoxantoma elástico. Trab Soc Port Dermatol Venereo. 2011;69(1):107-110.

PELE



CLÍNICA

• Pápulas confluem em placas “semelhantes a paralelepípedos”  ou “pele de frango” 

• Evoluindo com flacidez e redundância proeminentes

Fonte: Springer Science+Business Media

PELE

Fonte: Ocampo E et al. Descubriendo el pseudoxantoma elástico. Rev. argent. 

dermatol.  [Internet]. 2006  Mar [citado  2024  Mar  15] ;  87( 1 ): 6-14. 



Calcificação 

exuberante

Pseudoxantoma 

elástico

+



CALCINOSE CUTÂNEA

❑ Distúrbio adquirido de deposição de cálcio nos tecidos 

cutâneos que ocorre em uma das seguintes formas:

DISTRÓFICA  METASTÁTICA  IDIOPÁTICA IATROGÊNICA

MAIS COMUM
Kim, Ki Hyun et al. “Updated solution for diagnosis and management of 

calcinosis cutis: A retrospective review.” Medicine vol. 103,32 (2024)



CALCINOSE CUTÂNEA

DISTRÓFICA METASTÁTICA

• Calcificação ocorre em tecidos normais

•  Como resultado do aumento dos níveis 

séricos de cálcio e/ou fosfato

• Causas: 

• Ocorre em tecido conjuntivo ou adiposo 

alterado 

• Sem alterações no metabolismo do cálcio 

• Secundária a trauma tecidual,  doenças do 

tecido conjuntivo, neoplasias - IRC

- Hipervitaminose D

- Hiperparatireoidismo

- Hipercalcemia paraneoplásica

- Dermatomiosite (forma juvenil) 

- Esclerodermia cutânea limitada (Sd CREST)

- Lúpus eritematoso sistêmico 



PXE  x  CALCINOSE CUTIS DISTRÓFICA

➢ As lesões de CCD eram 

calcificações discretas 

semelhantes a milia, no 

pescoço, e assintomáticas

➢ Não foi realizado tratamento



PXE  x  CALCINOSE CUTIS DISTRÓFICA

➢ CCD generalizada, nódulos dolorosos e 

pruriginosos em axilas, abdome e virilhas

➢ Prescrito hidróxido de alumínio 600 mg 

3x/dia, 6 meses 

➢ Não aderiu ao uso 



TRATAMENTO 

Stumpf,M.J.;Schahab,N.; Nickenig, G.; Skowasch, D.; Schaefer, C.A. Therapy of Pseudoxanthoma Elasticum: Current Knowledge and Future Perspectives. Biomedicines 2021,9,1895

Kim, Ki Hyun et al. “Updated solution for diagnosis and management of calcinosis cutis: A retrospective review.” Medicine vol. 103,32 (2024): e39139

Até o momento não existem tratamentos de alta evidência cientifica para 

interromper ou prevenir a mineralização sistêmica no PXE, apenas estudos 

experimentais 

Bem como não existem estudos controlados definindo uma 

terapêutica ideal para a Calcinose Cutânea Distrófica 

Os objetivos primários em ambas são o alívio 

sintomático, benefício estético e minimizar a 

limitação funcional 



➢ Mulher jovem, lesões restritas à região cervical

➢ Benefício da correção cirúrgica para alcançar um 

resultado esteticamente aceitável 



➢ Mulher, 52 anos, com esclerose sistêmica, desenvolveu calcinose cutis distrófica dolorosa, 

realizado abordagem cirúrgica bem sucedida  



RETORNANDO AO CASO

➢ Parecer à Cirurgia Plástica 

➢ Realizado abordagem cirúrgica de lesões em regiões 

axilares, inguinais e coxas internas  (abril 2024)

Peça cirúrgica – regiões axilares
Peça cirúrgica – regiões 

inguinais e coxas internas



PÓS OPERATÓRIO (3 MESES )PRÉ OPERATÓRIO



PRÉ OPERATÓRIO PÓS OPERATÓRIO (3 MESES 

)



PRÉ OPERATÓRIO PÓS OPERATÓRIO (3 MESES 

)



PRÉ OPERATÓRIO PÓS OPERATÓRIO (3 MESES 

)



SEGUIMENTO

➢ Melhora importante da qualidade de vida (melhora funcional + ganho estético) 

➢ Iniciado diltiazem 60 mg 2x/dia e após 1 mês aumentado para 3x/dia (1-0-2)

➢ Já com 5 meses de pós operatório, segue em acompanhamento ambulatorial no Serviço de 

Dermatologia do HUCFF com lesões estáveis 

Como TENTATIVA de:

• Controle das lesões residuais 

• ↓ progressão da calcificação 

• ↓  recidiva das lesões 



➢ Mulher, 49 anos, 

LES e CCD

➢ Tratada com 

diltiazem 240mg/dia

Regressão 

significativa das 

lesões e da dor 

associada foi 

observada em 6 

meses de 

acompanhamento 



Motivos da apresentação 

• Relatar caso extenso e incapacitante de pseudoxantoma elástico com 

calcinose cutânea distrófica

• Destacar possibilidade de tratamento cirúrgico reparador em duas 

doenças raras para ganho de qualidade de vida estético e funcional   
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