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CASO CLINICO

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

HDA Paciente com diagndstico de pseudoxantoma elastico desde a adolescéncia.

Ha 02 anos evoluiu com piora da pele redundante, principalmente nas regides axilares, inguinais e
coxas internas, endurecimento e saida de cristais das lesdes, sangramento esporadico nas lesdes
maiores, além de dor intensa e restricao do movimento

HPP DAOP, alteragbes oftalmoldgicas (baixa acuidade visual), artrite psoriasica

Medicacoes Cilostazol, Certolizumabe, Pregabalina, Tramadol

HF Auséncia de doencas cutaneas na familia Q. []
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HISTOPATOLOGIA
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EXAMES LABORATORIAIS

Hb 1
Ht 35,6

L eucdcitos
Pla SEM

Glicose ALTERA(}GES
TGP 40 IMPORTANTES
TGS+

Uréia 20

Creat 0,6

BD 0,1

Bl 0,2

GGT 12

FA 34
'CR 10
HS 45
ina D 18,7
rsforo 4,0
- ,8

Calcio ionizavel 3,8
PTH 29,9

Na 137

K44

Albumina 4,2
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PSEUDOXANTOMA ELASTICO (PXE)

Sindnimo: Sindrome de Gronblad-Strandberg ou elastorrexe sistematizada

« Doenca do tecido elastico hereditaria rara sz
« Prevaléncia exata € desconhecida — estimada em 1:25.000 a 1:100.000

%

* Predominio no sexo feminino (2 : 1) Z N\

 Heranca autossémica recessiva com penetrancia completa

» Causada por mutagoes no gene ABCCG6 , localizado no cromossomo 16p
* | PPi (fator antimineralizagdo) - 1 mineralizagao ectopica com deposigao de

calcio em tecidos ricos em fibras elasticas



PSEUDOXANTOMA ELASTICO (PXE)

Calcificacao ectopica ocorre principalmente nas fibras elasticas da:

P E L E Man ifeSta(;(N)eS m ai S comuns e p recoces INIBIGAO PREJUDICADA DA MINERALIZACAO ECTOPICA EM PSEUDOXANTOMA ELASTICO

Inicio na infancia - adolescéncia (22 déecada de vida)

GLOBO OCULAR -> Estrias angioides (mais caracteristicas)

SISTEMA CARDIOVASCULAR Doenca arterial periférica
Aterosclerose prematura

Doencga cerebrovascular

de ABCC6

Hepatocitos com Hepatocitos
deficiéncia normais

TGl - Hemorragias

X = f Proteina
T " ‘ transportadora
v {nABCC6

© Molécula substrato
com atividade
antimineralizacao

" Mineralizagao

-
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Derme

Fonte: Bolognia JL, Jorizzo JL, Schaffer JV. Dermatologia. 32 ed. Sdo Paulo: Elsevier; 2015.



CLINICA

PELE

» Lesao primaria: papulas amareladas ou discretamente hipercromicas
» Inicio na lateral do pesco¢o - axilas - demais flexuras (regido inguinal, fossas antecubitais e popliteas,

area periumbilical)

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



CLINICA

PELE

« Papulas confluem em placas “semelhantes a paralelepipedos” ou “pele de frango”

» Evoluindo com flacidez e redundancia proeminentes

Fonte: Ocampo E et al. Descubriendo el pseudoxantoma elastico. Rev. argent.
Fonte: Springer Science+Business Media dermatol. [Internet]. 2006 Mar [citado 2024 Mar 15]; 87(1): 6-14.
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CALCINOSE CUTANEA

—J Disturbio adquirido de deposicao de calcio nos tecidos

cutaneos que ocorre em uma das seguintes formas:

4 ) 4 ) 4 ) 4 )
DISTROFICA METASTATICA IDIOPATICA IATROGENICA
G J G J G J G J

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 CUTANEA

|

DISTROFICA }

Ocorre em tecido conjuntivo ou adiposo

alterado

Sem alteragcdes no metabolismo do calcio

Secundaria a trauma tecidual, doencas do

tecido conjuntivo, neoplasias

e

~—

Dermatomiosite (forma juvenil)
Esclerodermia cutanea limitada (Sd CREST)

LUpus eritematoso sistémico

[ METASTATICA }

» Calcificacdo ocorre em tecidos normais
 Como resultado do aumento dos niveis

séricos de calcio e/ou fosfato

« Causas: —<'/_ IRC

- Hipervitaminose D
- Hiperparatireoidismo

- Hipercalcemia paraneoplasica

——



PXE x CALCINOSE CUTIS DISTROFICA

Case Reports > J Am Acad Dermatol. 2000 Aug;43(2 Pt 1):312-5. doi: 10.1067/mjd.2000.106472.

Pseudoxanthoma elasticum and calcinosis cutis

R Buka T, H Wei, A Sapadin, J Mauch, M Lebwohl, D Rudikoff

Affiliations + expand
PMID: 10906658 DOI: 10.1067/mjd.2000.106472

» As lesdes de CCD eram
calcificacOes discretas
semelhantes a milia, no
pescoco, e assintomaticas

> Nao foi realizado tratamento

Fig 3. Dermal calcium deposits characteristic of calcinosis

Fig 2. Two firm shiny, whitish, milia-like papules on anterior aspect of neck, in midline.



PXE x CALCINOSE CUTIS DISTROFICA

Case Reports 2 J Am Acad Dermatol. 2008 Apr;58(4):707-10. doi: 10.1016/).jaad.2007.10.490.

Dystrophic calcinosis cutis in pseudoxanthoma
elasticum

Andrea Federico ', Sarah Weinel, Vilma Fabre, Jeffrey P Callen

Affiliations + expand
PMID: 18342721 DOI: 10.1016/).jaad.2007.10.490
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Fig 1. Firm, erythematous, painful nodules of calcinosis
cutis involving left axilla on background of conventional
pseudoxanthoma elasticum.

» CCD generalizada, nédulos dolorosos e
pruriginosos em axilas, abdome e virilhas

» Prescrito hidroxido de aluminio 600 mg

Fig 2. Calcinosis cutis and pseudoxanthoma elasticum of 3x/dia, 6 meses
central abdomen. Firm, erythematous nodules with focal

areas of yellow chalky material centrally. » N3o aderiu ao uso




TRATAMENTO

Até o momento nao existem tratamentos de alta evidéncia cientifica para
interromper ou prevenir a mineralizagcao sistémica no PXE, apenas estudos
experimentais

Bem como nao existem estudos controlados definindo uma
terapéutica ideal para a Calcinose Cutanea Distrofica

Os objetivos primarios em ambas sao o alivio
sintomatico, beneficio estético e minimizar a
limitagao funcional

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



Surgical Correction of Pseudoxanthoma Elasticum

Marwah, Manjot; Godse, Kiran; Patil, Sharmila; Nadkarni, Nitin; Gautam, Manjyot

Author Information@

Journal of Cutaneous and Aesthetic Surgery 5(3):p 212-213, Jul-Sep 2012. | DOI: 10.4103/0974-2077101390

» Mulher jovem, lesfes restritas a regiao cervical
> Beneficio da correcdo cirurgica para alcancar um
resultado esteticamente aceitavel



Case Reports > J Surg Case Rep. 2024 Feb 13;2024(2):rjae068. doi: 10.1093/jscrfrjac068.
eCollection 2024 Feb.

A case report and review of calcinosis cutis

Tiffany Bender ', Michael Burt 2

Affiliations + expand
PMID: 38370582 PMCID: PMC10871768 DOI: 10.1093/jscr/rjae068

Figure 3. The remaining intact calcified mass before excision.

Figure 2. Initial incision, drainage, and debridement of the wound

" : o . i showing extensive coral-like calcifications in conjunction with thick Figure 4. The excised calcified tissue measuring 17 x 8 x 4 cm.
Figure 1. The posterolateral thigh at admission to our tertiary facility. milky n%n_odorous fluid. ) gu g

» Mulher, 52 anos, com esclerose sistémica, desenvolveu calcinose cutis distréfica dolorosa,
realizado abordagem cirurgica bem sucedida




RETORNANDO AO CASO

> Parecer a Cirurgia Plastica

> Realizado abordagem cirurgica de lesGes em regides

axilares, inguinais e coxas internas (abril 2024)

Peca cirurgica — regides

inguinais e coxas internas

Peca cirurgica — regioes axilares
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SEGUIMENTO

» Melhora importante da qualidade de vida (melhora funcional + ganho estético)
> Iniciado diltiazem 60 mg 2x/dia e apds 1 més aumentado para 3x/dia (1-0-2)
» Ja com 5 meses de pés operatério, segue em acompanhamento ambulatorial no Servigo de

Dermatologia do HUCFF com lesdes estaveis

Como TENTATIVA de:

« Controle das lesdes residuais
* | progresséo da calcificacéo

* | recidiva das lesbes



Pan Afr Med J. 2021; 40: 258. PMCID: PMC8856974 > Mulher. 49 anos
Published online 2021 Dec 22. doi: 10.11604/pam|.2021.40.258.28215 PMID: 35251452 LES e CCD

Dystrophic calcinosis cutis associated with systemic lupus erythematosus: a case report > Tratada com
diltiazem 240mg/dia

Filipa Costa Sousa,™& Mariana Figueiras,! Ana Rita Parente,! Sénia Santos,? Mafalda Miranda,? Ménica Teixeira, and

Teresa Mendonca'

Regressao
significativa das
lesoes e da dor
associada foi
observada em 6
meses de
acompanhamento

Figure 1: calcinosis cutis lesions at presentation; A) cutaneous

ulcerated lesions with chalky white-yellow floor and erythematous Figure 3: calcinosis cutis lesions after six months of treatment with
edge in the dorsum of the right hand; B)left breast; C) subcutaneous diltiazem; A-D)resolution of inflammatory process and skin scaring
nodules in the right forearm; D) erythematous papules in left thigh is observed in all locations previously affected by DCC



Motivos da apresentacao

* Relatar caso extenso e incapacitante de pseudoxantoma elastico com
calcinose cutanea distrofica

» Destacar possibilidade de tratamento cirurgico reparador em duas
doencas raras para ganho de qualidade de vida estético e funcional
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