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Sindrome De Buschke-Ollendorff: Um Relato De Caso
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Sindrome de Buschke-Ollendorff: um relato de caso Introducdo: A Sindrome de Buschke-
Ollendorff (SBO) é caracterizada por osteopoiquilose associada a lesdes cuténeas, causada por
mutacdo no gene LEMD3. A incidéncia atual € de cerca 1 para 20.000. Descricdo do caso AJCS,
3 anos, apresenta ha 2 anos lesdo endurada em coxa direita, que iniciou naregido proximal e vem
evoluindo atualmente acomete quase toda extenséo da coxa, e pele tem aspecto “em casca de
laranja’. N&@o ha ateracdo da marcha, dor a palpacdo, nem alteracdo da coloracdo. Realizada
biopsia cuténea laudo compativel com nevo lipomatoso (lesdo fusocelular colagenizada dérmica
com |obulos de adipdcitos de permeio) e imunohistoquimica negativa para Fator Xllla da
coagulacdo, CD34 e Actina de musculo liso. Radiografia de méos, pés e bacia sem alteragoes.
Irm&o da paciente de 12 anos apresenta lesdo semelhante no dorso, em investigagdo. Discusséo:
A associacdo de nevos conjuntivos com osteopoiquilose caracteriza a SBO. A histopatologia
mostra aumento do tecido conjuntivo, sem demarcacdo precisa da pele normal, ndo havendo
processo inflamatério. Esse aumento é geralmente as custas de fibras elasticas, caracterizando
nevo conjuntivo elastico. As lesbes cutaneas sd0 pequenas, assintométicas e ndo necessitam
intervengdes. A regido dorsal, nadegas e pernas sd0 as mais acometidas. Geramente se inicia na
infancia. A osteopoiquilose é muitas vezes achado casual de exame radiologico, geralmente é
assintomatica e tem bom prognostico. Ossos da méos e pés sdo 0os melhores locais para investigar
osteopoiquilose na SBO. Conclusdo A SBO é enfermidade rara, geralmente benigna. Lesdes
cutaneas sdo observadas em aproximadamente 24 dos casos e lesdes 0sseas em 20. Porém, em
criangas abaixo de 8 anos a incidéncia de lesdo cuténea aumenta para 100 e a de lesdes dsseas
diminui. No caso descrito ha lesdes caracteristicas, sem acometimento 0sseo, 0 que pode ser
explicado pela baixaidade da paciente.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da- sbp/2-dermaped-si mpsi o-i nternaci onal -de-dermatol ogia/0090-si ndrome-de-buschke-ollendorff-um-rel ato-de-caso. pdf



