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Relato do caso

=| ldentificagao:
Sexo masculino, 43 anos, solteiro, fototipo [ll, militar, natural do Rio de
Janeiro e residente em Ricardo de Albugquerque-RJ.

Q Queixa principal:
“Lesdes no rosto”.

Historia da Doenca Atual:
Paciente refere aparecimento gradual de multiplas papulas normocromicas

assintomaticas na face desde os 13 anos, tendo percebido aumento do
tamanho e numero das lesoes, referindo incOmodo estético.



Relato do caso

[g; Historia patologica pregressa: @ Histéria familiar:
== Comc.>rbid.a.des: """ Nega antecedentes familiares
HIV, identificado em 2010, em uso de Nega historico de consanguinidade

Tenofovir, Lamivudina e Dolutegravir

%\T Historia social:
Al Nega tabagismo e etilismo

Doencas cronicas da infancia: Nega. I S
Nega animais domesticos




-t ;'I“

\' l‘."..'"‘ .r ,"‘ V‘// 7¥ 4

g o
\



















Cistos Milia-likell‘

- -

l\




SR Ew s N, e
s TeE =

1 Vasos lineares nao focados

|

-

- e - . - ~ .

2 - - ot 0
. » & - L v 3 =

es®




O
d
o
-
(e
o)
@
(7))}
(7))}
((°)
R

isa

Cr







Hipoteses diagnosticas

Investigacao inicial



HCE - SBD-RJ
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Istos

troma denso e

de padrao cribriforme,
alguns queratoc

Massas de células basaloides
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DIAGNOSTICO

Tricoepitelioma multiplo

Investigacao inicial



Definicao
e Historico

Definicao
Neoplasia anexial benigna rara originada da unidade pilossebacea,
com diferenciacao folicular

Curso prolongado
Prevaléncia desconhecida.

Historico
1892 — Brooke (Inglaterra): "epitelioma adenoide cistico"
1892 — Fordyce (EUA): "epitelioma cistico benigno multiplo"

Brooke demonstrou histogénese a partir da epiderme e epitélio
folicular.

Karimzadeh | et al. Acta Dermatovenerol Croat. 2018,26(2):162-168. | Lobo Y et al. Australas J Dermatol. 2020. | Stoica LE et al. Rom J Morphol
Embryol. 2015;56(2):827-832.




TM Familiar Solitario Desmoplasico

Classificacao

Heranca autossdmica Nao hereditario / Variante histolégica
dominante esporadico distinta

e Multiplas papulas e Lesao Unica, 2-8 mm e Placa anular, endurecida
centrofaciais e Adultos jovens (42 e Geralmente solitario

e |nicio na década) e Localizacao facial

infancia/puberdade e Face e regiao cervical

Karimzadeh | et al. Trichoepithelioma: A comprehensive review. Acta Dermatovenerol Croat. 2018;26(2):162-168. | Lobo Y et al. Treatment of multiple trichoepithelioma.
Australas J Dermatol. 2021. | Stoica LE et al. Rom J Morphol Embryol. 2015;56(2):827-832. | Gutiérrez Gomez C et al. Cir.pldst. ibero-latinoam. 2012;38(2):163-167.



Epidemiologia

Trichoepithelioma: A Comprehensive Review

Iman Karimzadeh!, Mohammad Reza Namazi¢, Amin Karimzadeh?

Prevaléncia desconhecida / Sem predisposicao racial

Tricoepitelioma Tricoepitelioma
Solitario Multiplo Familiar

(Mulher : Homem) (Mulher : Homem)

(Idade de inicio das lesoes) (Idade de inicio das lesoes)

Karimzadeh | et al. Acta Dermatovenerol Croat. 2018,;26(2):162-168. | Lobo Y et al. Australas J Dermatol. 2020.



T R 1 €C OE P I TELI OMA

Patogenese Molecular

Mutacoes Genéticas

CYLD Cutaneous Syndrome . . . . . : .
_ ) 4 N _ ‘ _ Management of multiple trichoepithelioma: A review of

Synonyms: Brooke-Spiegler Syndrome (BSS), Familial Cylindromatosis (FC), Multiple - harmacological theranies

FC:IIT'IIIIEII TI'IC"]D'EF)IfhE‘lIOmCI {MF” E} 1[11 Illll[ 0 ”gl[ cl [ 1[1 11}_)1[ S

Anna Dubois, BSc, MBChB' and Neil Rajan, MBBS, PhD'

Yolanka Lobo! | Tristan Blake' | Laura Wheller'?

Gene CYLD -
Cromossomo 16qg12-q13

Mutacao no Mutacao no
cromossomo 9p22.3 cromossomo 9p21

Gene supressor tumoral — primeira Enzima desubiquitinase = Regula
mutacao identificada. Fendtipo negativamente as vias NF-kB e JNK.

indistinguivel das mutacoes CYLD.

Karimzadeh | et al. Acta Dermatovenerol Croat. 2018,26(2):162-168. | Lobo Y et al. Australas J Dermatol. 2020. | Dubois A, Rajan N. CYLD Cutaneous Syndrome. 2020.



T R 1 €C O E P I TEILI OMA

Manifestacoes Clinicas

Morfologia Topografia

Papulas / nddulos normocrdmicos sulcos nasolabiais, nariz, fronte e
Firmes, arredondados palpebras

Comportamento Clinico Sindromes Associadas

Aumento LENTO e progressivo em tamanho e
numero

Karimzadeh | et al. Acta Dermatovenerol Croat. 2018;26(2):162-168. | Lobo Y et al. Australas J Dermatol. 2020. | Gutiérrez Gomez C et al. Cir Pldst Ibero-Latinoam. 2012;38(2):163-167.



T R 1 €C O E P I TEILI OMA

Manifestacoes Clinicas

Alerta: Transformac¢ao Maligna
Embora rara, transformacao para CBC ou carcinoma tricoblastico foi documentada.

Entre 1959-2008, foram identificados 11 casos de CBC surgindo em lesdes de TMF.

Sinais de alerta: crescimento rapido, ulceragcao ou sangramento em lesao pré-existente.

Karimzadeh | et al. Acta Dermatovenerol Croat. 2018;26(2):162-168. | Lobo Y et al. Australas J Dermatol. 2020. | Gutiérrez Gomez C et al. Cir Pldst Ibero-Latinoam. 2012;38(2):163-167.



Achados Dermatoscopicos: Tricoepitelioma vs CBC

Diagnostico diferencial com base em achados dermatoscopicos — Estudo multicéntrico (n=360)

Dermoscopic features of trichoepithelioma: A multicentre
observational case—control study conducted by the International

Dermoscopy Society B JEADV &

Telangiectasias finas superficiais

Ulceracao

Longo C et al. (IDS Multicentric Study) J Eur Acad Dermatol Venereol 2023;37:e1253-e1255 | Stawinska M et al. Cancers 2022;14:3964




Achados Dermatoscopicos: Tricoepitelioma vs CBC

Diagnostico diferencial com base em achados dermatoscopicos — Estudo multicéntrico (n=360)

Dermoscopic features of trichoepithelioma: A multicentre
observational case—control study conducted by the International

Dermoscopy Society EA JEADYV &

VRN RO LOTY

Tricoepitelioma

Fundo branco-marfim
Pequenos vasos difusos nao focados Telangiectasias finas superficiais

Ulceracao

Area cinza-purpura sem estrutura

Longo C et al. (IDS Multicentric Study) J Eur Acad Dermatol Venereol 2023;37:e1253-e1255 | Stawinska M et al. Cancers 2022;14:3964




Achados Dermatoscopicos: Tricoepitelioma vs CBC

Diagnostico diferencial com base em achados dermatoscopicos — Estudo multicéntrico (n=360)

Dermoscopic features of trichoepithelioma: A multicentre
observational case—control study conducted by the International

Dermoscopy Society BC JEADV &

Telangiectasias finas superficiais

Ulceracao

Longo C et al. (IDS Multicentric Study) J Eur Acad Dermatol Venereol 2023;37:e1253-e1255 | Stawinska M et al. Cancers 2022;14:3964
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RETORNANDO AO CASO

Seria possivel esse ser um caso de

Sindrome de Brooke-Spiegler?

HCE - SBD-RJ



Definicao

Review
S X . . A Misdiagnosed Familiar Brooke-Spiegler Syndrome:
Definlgao c Genodermatose autossdmica dominante rara  Case Report and Review of the Literature
~ ® Ml:llti |OS tumOreS aHEXiaiS CUténeOS ito Brambullo 1, Alberto De Lazzari !, Arianna Franchi 1, Eva Trevisson 2 Aaria Luisa Garau 2
Ap res entagao p -ll;etf:lefim Schl':nozzinﬂg, ‘r'tin]f::lnl.;o \"indig:i 1 ang Fra:co Eaﬁiettz—lf:‘ M - ( !

Espiradenoma

ER P TR
SRt o

 Nddulos basaloides monomorficos e Células basaloides mais palidas
e Padrio de quebra-cabeca (jigsaw puzzle) * Linfocitos intratumorais

Kazakov DV. Brooke-Spiegler Syndrome and Phenotypic Variants: An Update. Head Neck Pathol. 2016;10:125-130. | Brambullo T et al. J Clin
Med. 2024;13:2240. | Gorovanchi P et al. Clin Case Rep. 2025;13:e71524



LAUDO ANATOMOPATOLOGICO

ANP 3269/25 - BIOPSIA DE PELE - TEMPORAL DIREITA

MACROSCOPIA:

Punch de pele, ndo acompanhado de tecido subcutaneo, pardo-claro, medindo 0,3 x 0,2 x 0,2 cm. Aos cortes, € elastico.
2F/1B/SR

CONCLUSAO: Consistente com Tricoepitelioma.

Responsaveis técnicos de Anatomia Patologica:

Débora Fontoura Rodrigues
1° Ten.Médica Patologista
CRM-R].:52-0122375-5

Cynthia Neves
2° Ten.Médica Patologista
CRM-RJ.:52-97354-8

Data da Liberagao: 04/06/2025 15:14

LAUDO ANATOMOPATOLOGICO
ANP 3442/25 - BIOPSIA DE PELE - PONTA NASAL
MACROSCOPIA:
Fuso de pele, ndo acompanhado de tecido subcutdneo, pardo-claro, medindo 1,0 x 0,4 x 0,2 cm.

Apresenta lesao hipocromica, elevada, bem delimitada e regular, medindo 0,8 x 0,3 x 0,3 cm
e dista 0,1 cm da margem mais proxima.

B1 margens 2F
B2 centro 3F

5F/2B/SR
CONCLUSAO: Consistente com Tricoepitelioma.

Responsaveis técnicos de Anatomia Patolégica:

Débora Fontoura Rodrigues
1° Ten.Médica Patologista
CRM-R].:52-0122375-5

Cynthia Neves
2° Ten.Médica Patologista
CRM-R).:52-97354-8

Data da Liberacao: 04/06/2025 15:14

LAUDO ANATOMOPATOLOGICO

ANP 4049/25 - BIOPSIA DE PELE - LATERAL NASAL DIREITA
MACROSCOPIA:

Punch de pele, ndo acompanhado de tecido subcutaneo, pardo-claro, medindo 0,3 x 0,2 x 0,1 cm. Aos cortes, € elastico.

2F/1B/SR

CONCLUSAO: Consistente com Tricoepitelioma.

Responsaveis técnicos de Anatomia Patoldgica:

Débora Fontoura Rodrigues
1° Ten.Médica Patologista
CRM-RJ.:52-0122375-5

Cynthia Neves
2° Ten.Médica Patologista
CRM-R].:52-97354-8

Data da Liberagao: 14/07/2025 16:07




Cilindroma
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Sindrome de
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Cilindroma

Espiradenoma

X
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Sindrome de

Brooke-Spiegler




Cilindroma Q

Espiradenoma Q
Sindrome de

Brooke-Spiegler Historico familiar Q
positivo




DIAGNOSTICO FINAL

Tricoepitelioma multiplo
nao familhiar



m National Library of Medicine R

National Center for Biotechnology Information

Pu bmed ® Nonfamilial multiple trichoepithelioma X m

Avancado Crnaralerta Crnar R55 Guia do Usuario
Salvar E-mail Enviar para

Ordenar : " - . i,

oor Mais recente 2| l= Opgoes de exibickh

MEUS FILTROS PERSOMALIZADOS .-
T 10 resultados Fagina 1 de 1

Editar filtros personalizados



Main n:r::ntentn Searchﬂ Fncrterﬂ +ﬁ-| ﬁ| -ﬁ| © High contrast |:‘_".=-|.

I francais

. portugués espanol
_C VHL Regional Portal
Information and Knowledge for Health
Subject descriptor lookup | Advanced Search

wrtual health
ibrary

Title, abstract, subject v kEJ nonfamilial multiple trichoepithelioma

Home [ Search / monfamilial multiple trichoepithelioma (9)

LILACS Plus Collection ) Complete collection of the VHL
2 g

Order by v Show: 20 | 50 | 100

Auséncia de resultados encontrados nas plataformas de busca SCOPUS e SCIELO.




Main content i Search FEH:rt-ErH +ﬁ.| A| -A| @ High contrast |r,'5

VHL Regional PDrtal portugués  espaiicl [N francais

- Information and Knowledge for Health
APENAS 01 CASO RELATADO NOS EUA, 01 NO BRASIL,

01 NA INDIA, 01 NO MARROCOS E 01 NA SUECIA

LILACS Plus Collection ) Complete collection of the VHL
2 g

Order by v Show: 20 | 50 | 100

Auséncia de resultados encontrados nas plataformas de busca SCOPUS e SCIELO.



Linha do Tempo

* John A. Fordyce relatou
casos familiares de
tricoepiteliomas,

reforcando a

hereditariedade

autossdmica dominante.

* Caso pioneiro de
tricoepitelioma
multiplo nao familiar
descrito no Brasil, pela

Universidade de Sao

Paulo (USP).

2015

* Primeiro caso de
tricoepitelioma
multiplo nao
familiar descrito no
mundo, no
Marrocos.

* Henry G. Brooke relata
a primeira descricao
como “epithelioma
adenoides cysticum”, a
que hoje chamamos
de tricoepiteliomas
multiplos.




QUESTIONAMENTO FINAL

Seria este o segundo caso descrito
no Brasil e o0 sexto no mundo?




Motivos da Apresentacao

1. Descrever um raro caso de tricoepitelioma multiplo nao familiar;

2. ldentificar as principais caracteristicas clinicas, dermatoscopicas e histopatologicas dessa
condicao;

3. Compreender a relacao do tricoepitelioma multiplo com sindromes geneéticas associadas;

4. Ressaltar a importancia do reconhecimento do tricoepitelioma, evitando a progressao
do numero e tamanho das lesoes.
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