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Abstract

Resumo

A queratodermia palmoplantar (QPP), é um transtorno que pode ser
hereditdrio ou adquirido, tem como caracteristica principal a
hiperqueratose (espessamento da parte mais externa da epiderme),
depele na palma das maos e na palma dos pés. Podendo ser além de
congénita ou adquirida, difusas focal ou também pontilhada.

Apresentar o diagndstico e tratamento da queratodermia
palmoplantar, bem como descrever o manejo do dermatologista com
o tratamento e suas nuances e particularidades.

Este artigo trata-se de uma revisdo bibliografica, com recorte
temporal de 10 anos, ou seja, de 2011 a 2021.

Trata-se como resultados deste estudo que o diagndstico deve ser
feito por um especialista, além disso, como tratamentos tém: os
tratamentos orais com retinoides, tratamentos tdpicos, com
ceratoliticos, botox, dentre outros e os tratamentos ndo
convencionais: como terapia fotodindmica, laser de Co2.

Fora observado que o manejo da doencga traz peculiaridades que
devem ser analisadas de forma critica e individualizada, pois ha
varias sindromes genéticas que podem causar a QPP, mostrando que
o dermatologista tem um grande papel em todo o processo de
tratativa da doenca.

Palmplantar keratoderma (PPQ) is a disorder that can be
hereditary or acquired. It can be in addition to learned
orocquined, difuse focal or also speckled. It aims to: Present the
diagnosis and treatment of palmplantar keratoderma, as well as
describe the dermatologists management of the treatment and its
nunces and particularities. This article is a literature review. As a
time frame of 10 years, that is, from 2011 to 2021. The results of
this study are that the diagnosis must be made by a specialist, in
addition to treatments, with keratolytics, Botox, among other and
unconventional treatments: such as photodynamic therapy, laser
of Co2. It was observed that the management of the disease
brings peculiarities that must be analyzed in a critical and
invidualized way, as there are several genetic syndromes that can
cause QPP, showing that the dermatologist has a great role in the
entire process of treating the disease.
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INTRODUCAO

A queratodermia palmoplantar (QPP), é um transtorno que pode ser
hereditdrio ou adquirido, tem como caracteristica principal a hiperqueratose
(espessamento da parte mais externa da epiderme), de pele na palma das maos e na
palma dos pés. Além de um excesso de queratina, podendo ainda ter outras alteracdes
nas unhas, dentes, pelos. As queratinas sao um grupo de proteinas que formam o
citoesqueleto dos filamentos internos dos queratinocitos, fazendo um importante
papel na integridade estrutural que forma a pele L2

A QPP é uma doenca que causa um espessamento anormal da pele nas palmas
das mdos e também nas plantas dos pés. Podendo ser além de congénita ou
adquiridas, difusas focal ou também pontilhada. Podendo ainda ser caracterizada
como um queratodermia aquagénica palmo plantar, que é caracterizada por um
aparecimento de edemas e pdpulas normocrémicas com dilatacdo dos estios das
glandulas sudoriparas, enrugamento da palma e dos pés quando os mesmos sdo
submersos em agua. Em se tratando da histologia, tem-se que a QPP se apresenta
como uma hiperceratose macica com acentuado espacamento de todas as camadas da
epiderme 3.4),

Tem caracteristicas distintas podendo ser definidas com a borda eritematosa
com associacao de hiper-hidrose. Quando essas lesdes acometem outras dreas sem ser
a das palmas das maos ou planta dos pés é denominada de transgrediens, geralmente
estas outras areas sdo as falanges dos dedos. Contudo, a maioria é classificada como
uma doenca orto-hiperceratose e acantose ou epidermoliticas @)

Podendo ser hereditaria ou adquirida, no caso da hereditadria a uUnica
diferenciacdo é a presenca de histérico na familia. Na maioria dos casos, a QPP é
hereditaria, sendo visto mutacdes nos genes que codificam a producdo de queratinas e
de conexinas, além de outras componentes desmossomais. Tem-se comprovado uma
mutacdo nos genes de conexina que podem levar a queratodermia palmoplantar. E
ainda o surgimento da QPP pode estar associado a outros transtornos genéticos (L.9),

Esta doenca de pele pode causar complicacbes e uma perda da qualidade de

vida para o seu portador, causa complicacdes como pustulas, fissuras, eritema,
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inflamacdes, fungos, além de ser esteticamente uma alteracdo importante, que
quando necessario deve-se tratar primeiro o quadro fungico para que haja melhora no
quadro geral 7).

Diante disso, e da importancia de tala afec¢ao que por muitos é desconhecida,
tem-se como objetivo ilustrar o diagndstico e tratamento da queratodermia
palmoplantar, além de descrever o manejo da dermatologista no tratamento do

mesmo, tendo como justificativa por ser uma doencga pouco conhecida e divulgada faz-

se importante a discussdo sobre o tema.

MATERIAIS, SUJEITOS E METODOS

Este artigo trata-se de uma revisao bibliografica, que tem como intuito analisar
determinados assuntos além de explorar estudos sobre determinada tematica. Além
disso, a escolha deste método de revisdo permitira uma visdo mais amplificada do
objetivo de estudo, este método inclui conceitos cientificos, provenientes de pesquisas
académicas, com a finalidade de melhorar a pratica assistencial através de evidéncia
cientifica. Esta pesquisa foi realizada através das seguintes etapas, a determinacdo do
tema e dos sites de busca para o levantamento de dados, sendo eles, a Biblioteca
Virtual da Sadde (BVS), e Scielo, no més de novembro e dezembro de 2021, apds isso
foi construido a revisao bibliografica utilizando os descritores queratodermia
palmoplantar, tratamento, diagndstico (8-10)

A revisdao bibliografica é uma abordagem das mais importantes, pois busca
mapear e fazer referéncia ao que ja foi descoberto e produzido sobre o conteudo
pesquisado, havendo privilégios para compreender as condi¢es e evidencias sobre
determinado assunto ™.

Neste trabalho temos como critérios de inclusdo: artigos no idioma inglés,
portugués com recorte temporal de 10 anos, ou seja, de 2011 a 2021. Tendo como

critérios de exclusao artigos fora deste periodo de tempo, além de outros idiomas e

artigos duplicados.
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RESULTADOS E DISCUSSAO

Tem-se como resultados deste estudo um predominio de artigos do ano de
2017 a 2018, cerca de 40% mostrando assim a atualidade do tema, sendo que destes
15% dos artigos sao do ano de 2021.

A QPP é um grupo heterdgeno de doencas que tem uma grande variedade
clinica, além de mais de 30 subtipos ja descritos na literatura. Além de a QPP
apresentar uma hiperqueratose macica pode ainda ser acompanhada por uma
hiperceratose epidermolitica, além de o estrato cérneo ser ortoqueratética, exceto
qguando se trata de QPP na forma puntiforme que neste caso possua uma
paraqueratose na epiderme deprimida @)

A QPP pode ainda ser difusa quando hd envolvimento uniforme tanto da
superficie da sola do pé como a da palma da mdo. Pode ser focal, que sdo areas
localizadas de hiperceratose, que existem principalmente nos pontos de pressao. O
tipo focal ainda se subdivide em areata que sdo lesdes ovais, geralmente localizados na
superficie plantar, e do tipo estriado que sdo lesdes hiperceratdticas lineares que sdo
mais observadas nas palmas das maos @

Podendo ainda ser do tipo punctata, ou pontilhada, que significa a presenca de
pequenas papulas queratoticas medindo de 1Imm a 1 cm, podendo ser tanto na planta
dos pés como na palma da mado. A QPP pontilhada também pode ser chamada de
sindrome de Brauer-Buschie-Fischer, embora seja benigna pode ter uma piora clinica
com o passar do tempo, esta associada a algumas doencas neoplasias de pancreas,
mama, rim, linfoma e ainda coldn (3.12)

Esta sindrome pode ser observada em um estudo de Goyai, Vasheny, onde pai
e filho foram diagnosticados com a sindrome de Brauer-Buschie-Fischer, ou seja,
gueratodermia palmoplantar tipo IA, diagnosticada na adolescéncia. Esta condicdo tem
incidéncia de 1:1,00.000 com igual ocorréncia em ambos os sexos. Estas lesdes
iniciaram como pequenas papulas transllcidas ceratdticas e apds algum tempo e
trabalho manual foram agravando os sintomas (3),

Outra doenca genética é a de Vorner, que é uma QPP que também pode ter

como caracteristica uma epidermdlise. Podemos citar como QPP difusas a
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queratodermia difusa epidermoliticas de Vorner ou Unna-Thost (que sdo doencas
genéticas). E caracterizada ainda com a presenca de hiperceratose compacta amarela
com eritema periférico cobrindo toda a superficie palmoplantar, possuindo ainda
fissuras dolorosas podendo ter bolhas, mas sdo raras (©)

Com relacdo a base genética para o aparecimento desta afeccao de pele, temos
a identificacdo de mutagdes em genes especificos que regulam a formagdo de
gueratina, sendo transmitido por gene recessivo dominante, ou ainda em doencas
genodermatoses, como verruciforme, epidermodisplasia, icitose vulgar dentre outras
(14). Na QPP hereditaria tem-se como distribuicdo de forma generalizada ou focal, em
ilhotas, fendidas ou pontilhadas ****).

A sindrome de Vohwinkel também pode causar a QPP, pois nesta sindrome ha
alteracdes na pele, esta sindrome é de origem autossémica dominante que é causada
por uma mutacao no gene GJB2 que codifica a conexina. Essas alteracdes podem
causar uma variedade de manifestacdes clinicas que podem afetar a pele, além do
sistema nervoso, dentre outros %),

Outro tipo de disturbio que causa a queratodermia palmoplantar é a sindrome
de Huriez, que é uma queratodermia palmoplantar ndo transgrediens com
esclerodactilia, além de alteragcdes ungueais e degeneracdo. Abaixo vemos uma
gueratodermia palmar difusa, do tipo transgrediens que possui faixas constritivas no
quarto e no quinto dedo a imagem pode ser observada na (figura 1) e a QPP classica na

sola dos pés pode ser observada na (figura 1) @,
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Figura 1 - QPP Transgrediens.

& R ¥
Fonte: Florero V, et a

I (1)

A Sindrome de Clouston também tem afeccbes de pele, que é caracterizada
como uma displasia ectodérmica hidrépica, sendo uma espécie de queratodermia
palmoplantar que também traz hipotonia do couro cabeludo, sobrancelhas, cilios,
axilas e pubis, além de distrofia ungueal. Outra sindrome é a de Olmsted é uma
gueratodermia palmoplantar mutilante que tem como caracteristicas placas
eritematosas hiperceratodticas e perioficiais, ou seja, na regido perioral e perigenital @

Outra sindrome que esta associada ao surgimento da QPP é a osteoartropatia
hipertrofica, esta doenca é caracterizada por periostose, dor nas articulacées além de
bagqueamento digital. Na (figura 2) a seguir podemos observar uma paciente do sexo

« . , . sy 1
feminino com a sindrome e com queratodermia plantar focal em sitios (18)

Figura 2 - QPP Classica nos pés.

Fonte: Maturana Escobar, et al (16),

Para um diagndstico preciso, além da experiéncia do dermatologista deve-se

obter uma histéria médica completa, principalmente quando estamos lidando com a
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QPP adquirida. O dermatologista deve realizar um rastreio de informacdes para que se
chegue a um diagndstico preciso, fazendo uma anamnese profunda a fim de procurar
parentes préximos com alguma afeccdo de pele, dentre outros mecanismos que
justifiquem seu surgimento @)

Algumas doencas podem ser parecidas com a QPP, atrapalhando seu
diagnostico, sendo elas: dermatite cronica, liquen plano, psoriase e linfoma cutaneo. O
diagnostico deve ser correto, pois mesmo que a doenga ndo influencie a expectativa
de vida, mas em casos graves podem causar comprometimento fisico e da qualidade
de vida ©.

O diagnédstico pode ser feito com base em testes genéticos, devido as
atualizagGes crescentes nesta drea da medicina. Geralmente sdao heterogéneos em
termos genéticos, mas normalmente nesta condicdo os genes sdo codificados para
proteinas de estruturas epidérmicas ou proteinas que regulam os processos durante a
diferenciacdao da epiderme. E a QPP pode ainda ser indicativa de outras doengas
paraneoplasicas, sendo entdo uma pista para um diagndstico maior (17.18)

Para a definicdo do diagndstico temos o envolvimento da pele palmoplantar,
padrdes de heranga e patogénese molecular. Pacientes com QPP hereditario sdo raros
na pratica clinica ja que os individuos sao afetados de forma mais leve e ndo procuram
atendimento médico ficando subnotificado tais casos. O curso da doenca é marcado
por uma persisténcia na mesma podendo haver uma exacerbacao clinica (18)

Como gravidade da doenca as fissuras e a queratodermia focal podem ser
dolorosas, além da hiperidrose ser comum nestes casos, o que pode dar origem a
infeccOes bacterianas e até fungicas. Como formas graves temos também condicoes
gue sdo tdo severas a pele. Que causam a amputacdao dos dedos como forma de
tratamento. Devendo o dermatologista instruir o paciente para o ensino a inspecao
minuciosa das partes afetadas a fim de prevenir tais complica¢des (9),

A QPP, também pode ser adquirida e ndo congénita, podem estar relacionadas

a patologias subjacentes como a AIDS, liquen plano, psoriase, sifilis secundaria, além

de pitiriase rubro pilar ),
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Além de algumas neoplasias como cancer do es6fago, cancer de pulmao,
cancer de mama, cancer de estomago, cancer de colén, cancer de pele melanoma.
Pode ainda ser consequéncia de farmacos como lugano, tegafur, lido, venlafaxine (20)

Ndo existe tratamentos especificos ou definitivos para a QPP, porém ha uma
terapia que visa reduzir a queratodermia, além de prevenir a auto amputacdo das
falanges dos dedos, sendo esta uma das consequencias mais graves da doenga. Como
resultados beneficios tem-se usado retinoides orais, dentre eles o etretinato,
isotretinoina, porém ha regressao se o tratamento ndo for continuo, devendo ser
acompanhado por um dermatologista @

Outros tipos de retinoides utilizados sdo os tépicos, podendo ser usados o acido
salicilico de 5 a 20%, ureia de 20 a 40%, acido latico de 5 a 20%, acido benzoico, além
de propileneglicol 60%. O tratamento sistémico com retinoides, deve ser reservado
para casos graves, que causam alguma incapacidade em termos de funcionalidade ao
individuo portador, pois o tratamento é severo e prolongado podendo ter como
efeitos colaterais a teratogenicidade, a secura das mucosas, as dores de cabeca, dentre
outros. Além disso, tratamento por um grande periodo de tempo pode induzir a
formacao de calcificagdes extraosséas (20}

Um tratamento que ndao tem dado resultados positivos, € o uso de
corticosteroide intralesionais e dermoabrasdo, e também de ceratoliticos tépicos. Mas
ha outros tipos de tratamento promissores dentre eles a corregao cirurgica que causa
uma melhora em curto prazo, porém transitoria, ndo sendo recomendada para
pacientes que possuem algum comprometimento neurovascular digital, além de
também ser um tratamento com um custo mais elevado .

O tratamento com vitamina A (Acitretina), que é um retindide da segunda
geracdao, a dose deve ser ajustada quanto a gravidade bem como quanto as lesdes
devendo ser indicada apenas pelo dermatologista. Estima-se que a dose recomendada
é 25mg-dia em adultos e 10mg-dia em criangas, porém deve-se sempre ter cuidado
individualizado %%

Outra droga que pode ser utilizada é o tacalcitol, que é um andlogo de vitamina

D, que inibe a hiperproliferacdo de queratinocitos. O tacalcitol 0,002% é bastante
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eficaz na QPP autossémica dominante hereditaria. Outro tratamento inovador, porém,
caro é as imunoglobulinas tem-se a Urtekinumab, como opgao de tratamento, este
farmaco ird inibir a atividade das citadinas humanas impedindo sua ligagao a proteina
receptora que estimula a diferenciagdo das células, € um medicamento novo no
mercado, sendo ainda pouco estudado, mas promissor, sendo eficaz para QPP
hereditaria ?%.

Tem-se o uso de heparina de baixo peso molecular, usado principalmente para
a QPP adquirida, ela ira inibir a coagulacdo e aumenta o efeito inibitério para que o
processo da diferenciacdo celular que causa a QPP aconteca. A dosagem é feita 3mg
por via subcutdnea uma vez por semana durante 03 meses, havendo melhoras
significativas apds 12 aplicagGes (20)

Outro tratamento é o uso do Botox, a toxina botulinica que deve ser utilizada
quando devido a QPP traz o surgimento de multiplas bolhas dolorosas, que sao
causadas por uma hiperidrose, sendo eficaz na QPP hereditdria autossdmica, que
cause a hiperidrose. Tem-se ainda como opg¢do de tratamento o 5-fluorouracil que é
um antineopldsico que age na divisdo celular bloqueando a sintese de DNA de uma
estrutura defeituosa. Seu uso é tépico tendo melhora apdés um més de tratamento.
Sendo indicada também para a QPP hereditdria autossémica dominante (20}

Temos outros tratamentos como psoraleno mais ultravioleta A (PUVA). Outros
tratamentos ndao convencionais que podem ser utilizados sdo a aplicagao de terapia
fotodinamica, com luz vermelha, além de laser de Co2. Outra parte do tratamento
também é a educac¢ao do paciente, bem como a da familia se o caso for uma crianga o
paciente, evitando o contato excessivo com a dgua do chuveiro, a hidratagdao da pele
com leite e os olhos, o uso de sabonetes suaves para que assim se evite a irritacdo da
pele, evitar ficar de pé por muito tempo e utilizar calcados estaveis e de materiais que

proporcione o arejar dos pés (12,20
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CONCLUSOES / CONSIDERACOES FINAIS

Consideramos a importancia de ter o conhecimento sobre a doenga e as
consequéncias que a mesma causa, além do diagndstico ser preciso o dermatologista
deve ter ciéncia dos tratamentos disponiveis para garantir uma melhor assisténcia ao
paciente. Reconhecemos, que o manejo da doenca traz peculiaridades que devem ser
analisadas de forma critica e individualizada, pois ha varias sindromes genéticas que
podem causar a QPP, além do fato de poder ser também adquirida, mostrando que o

dermatologista tem um grande papel em todo o processo de tratativa da doenca.
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