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Trabalhos Cientificos

Sindrome De Olmsted Com Boa Resposta Ao Tratamento Com Erlotinibe - Um Relato De Caso

RAQUEL KUPSKE (SANTA CASA DE MISERICORIDA DE PORTO ALEGRE), PAMELA
ROSSI DOS SANTOS (UNIVERSIDADE FEDERAL DE CIENCIAS DA SAUDE DE PORTO
ALEGRE), ANA ELISA KISZEWSKI BAU (SANTA CASA DE MISERICORIDA DE PORTO
ALEGRE)

A sindrome de Olmsted (SO) é uma genodermatose rara, caracterizada por ceratodermia
palmoplantar dolorosa e mutilante e lesdes ceratéticas periorificiais. Geralmente inicia na
infancia e tende a progredir com o passar do tempo. E mais frequentemente associada & mutagéo
no receptor de potencial transitério vanildide (TRPV3). Relatamos um caso de SO que
apresentou boa resposta a0 uso do erlotinibe.Paciente feminina de 3 anos de idade, vem a
consulta com hiperceratose plantar focal, com acentuagdo nos ultimos meses. Trazia duas
bidpsias que demonstraram hiperceratose, acantose e papilomatose, sugestivas de ceratodermia.
Iniciou tratamento com tretinoina 0,1% em creme por 10 meses. Com a piora da hiperceratose,
optou-se entdo por iniciar acitretina 0,8 mg/kg/dia, associada com ceratoliticos topicos, como
uréia 30% e acido salicilico 3% em creme. Foi encaminhada para andlise genética, que mostrou
mutacdo missense no gene TRPV 3. Aos 7 anos, iniciou com pelos pubianos e axilares, e iniciou
acompanhamento com endocrinologista e aceleracdo da dssea (mais de 20 meses em relagéo a
media para idade). Foi avaliada pela endocrinologista que diagnosticou com hiperplasia adrenal
congénita ndo classica. Fez uso de corticide oral (dexamentasona) para tratamento. Com 11
anos, ainda ndo havia entrado no estirdo puberal e a endocrinologista sugeriu suspender acitretina
para avaliacdo do crescimento. Neste periodo apresentou piora das lesdes dos pés (que dificultava
a deambulagéo) e iniciou com hiperceratose em méaos e descamacéo dentro do conduto auditivo.
Optamos por iniciar erlotinibe 25 mg, 1 comprimido a cada 12 horas, com melhora das |esdes de
hiperceratose. A paciente teve como efeitos colaterais acne e alopecia, com boa resposta com
peréxido de benzoila 5% em gel e minoxidil solugdo capilar a 5%.A paciente do nosso caso
apresentava ceratodermia palmoplantar e descamacdo periorificial (conduto auditivo), que,
associadas a presenca da mutagdo no gene TRPV3, permitiram diagnosticar a sindrome de
Olmsted. A ativacéo do TRPV 3 esta associada a sinalizacdo do receptor do fator de crescimento
epidérmico (EGFR) por meio de um processo de transativagdo. Ha, na literatura, artigos
descrevendo o uso de erlotinibe, um inibidor do EGFR, como uma boa op¢do de tratamento para
estes casos. Os resultados mostram que esta medicacdo estd associada a melhora da dor e da
ceratodermia nestes pacientes, assim como na nossa paciente. Encontramos a descrigéo de alguns
efeitos colaterais associados ao erlotinibe, como erupcéo acneiforme e alopécia, os quais a nossa
paciente também apresentou. Este relato demonstra que o erlotinibe pode ser uma boa opcéo de
tratamento em casos de sindrome de Olmsted associada a mutagdo do TRPV 3, com melhora das
lesdes ceratoticas e da qualidade de vida.
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