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Resumo: A elastose perfurante serpiginosa (EPS) é uma dermatopatia rara caracterizada por eliminagéo
transepidérmica de fibras elasticas. Objetivamos descrever aspectos clinicos e a associacdo com a
sindrome de Down. L.V.S, feminina, 9 anos, portadora de Sindrome de Down. H& 1 ano iniciou
com pépulas que confluem formando duas placas eritematosas hiperceratéticas, com 3 por 5 cm,
de formato serpiginoso e localizada na face extensora de ambos os bragos. Queixa de prurido
eventual local. N&o respondeu a tratamentos anteriores como: hidratacdo cuténea, corticosteroide
topico, antifungico tépico e antibidtico topico e via oral. Na histologia havia epiderme com
hiperceratose e acantose irregular, cana revestido por epiderme com presenca de
polimorfonucleares e fragmentos de fibras rosadas refringentes, que coram com coloragéo
especial de fibra elastica, compativel com elastose perfurante serpiginosa. Prescrito écido
retinoico, com melhora parcial. Em 90% dos pacientes a EPS inicia até os 30 anos de idade, a
maioria entre seis e 20 anos. E classificada em: idiopética quando ndo existe associacdo com
doencas genéticas, doencas metabdlicas ou ingestdo de drogas, reativa quando associada a
sindrome de Down e doencas hereditarias do tecido conjuntivo, ocorrendo em 25% dos casos, ou
induzida por penicilamina. Apresenta-se com papulas e placas eritematosas ou normocromicas,
ceratéticas, assintomaticas ou pruriginosas, agrupadas em arranjo anular, arciforme ou
serpiginoso, circundadas por lesdes satélites. Podem apresentar umbilicacdo central, por onde é
eliminado material dérmico. As lesBes sdo simétricas, acometem a face, a nuca e os membros
superiores. Desenvolvem-se lentamente e regressido espontanea ocorre em alguns casos apés
meses a anos, deixando cicatriz superficial. E benigna e ndo ha manifestages extracutaneas. Na
fisiopatologia as fibras elasticas alteradas desencadeiam uma reagdo inflamatéria na derme,
hiperplasia da epiderme e extrusdo destas fibras pelos canais epidérmicos. N&o se sabe por que a
EPS ocorre na sindrome de Down, porém o envelhecimento cuténeo precoce, a hiperelasticidade
de articulacbes presentes nessa sindrome sugerem haver distarbio subjacente do tecido
conjuntivo. O diagnostico clinico deve ser complementado pelo exame histopatol 6gico, na derme
ha infiltrado inflamatério crénico com células gigantes de corpo estranho multinucleadas, que
fagocitam fibras elésticas anormais. Clinicamente assemelha-se a0 granuloma anular, tinea
corporis, cacinose cutanea e poroceratose de Mibelli. O tratamento inclui crioterapia,
isotretinoina oral, corticosteroides tépicos e intralesionais. A elastose perfurante serpiginosa e
uma doenca rara, sem etiologia esclarecida, que causa preocupacdo aos pacientes devido a
refratariedade aos tratamentos. Porém, ao redlizar a bidpsia podemos definir o diagnostico e
esclarecer os familiares sobre a benignidadade.
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