Tumores de Koenen exuberantes:
tratamento efetivo com amputacao do
aparelho ungueal e reconstrucao com
enxerto de pele de espessura total

Exuberant Koenen tumors: effective treatment with amputation of

the nail apparatus and reconstruction with full thickness skin grafts
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RESUMO

Introdug@o: A esclerose tuberosa é genodermatose autossdmica dominante, classicamente
caracterizada por angiofibromas faciais, placas fibroticas, fibromas periungueais, maculas
hipocromicas em formato de folhas e placa fibrosa frontal.

Relato do caso: Paciente portador dessa doencga, com tumores de Koenen em todos os
leitos ungueais de mios e pés, recorrentes ao tratamento convencional de exérese simples e
eletrocirurgia. Foi realizada a amputacio dos leitos ungueais seguida de reconstru¢io com
enxerto cutaneo de espessura total.

Conclusdo: A amputacio dos aparelhos ungueais e reconstrucio por enxerto cutaneo de
espessura total para casos agressivos, recorrentes ou que determinem alto grau de morbi-
dade, pode ser uma opc¢io terapéutica efetiva.

Palavras-chave: dermatologia; procedimentos cirargicos dermatologicos; esclerose
tuberosa; transplante de tecidos

ABSTRACT

Introduction: Tuberous sclerosis is a dominant autosomal genodermatosis, classically characterized
by facial angiofibromas, fibrotic plaques, periungual fibromas, leaf-shaped hypochromic maculae and
fibrous frontal plaques.

Case report: A patient bore this disease, with Koenen tumors in all nail beds of hands and feet,
which were resistant to the conventional treatment — simple excision and electrosurgery. Amputation
of the nail beds was performed followed by reconstruction with full thickness skin grafts.
Conclusion: The amputation of the nail apparatus and reconstruction with full thickness skin grafts
in aggressive, recurrent or high morbidity cases can be an effective therapeutic option.
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INTRODUCAO

O tumor de Koenen (TK) é uma caracteristica patogno-
monica e um dos principais critérios diagndsticos do complexo
da esclerose tuberosa (CET). Comumente aparece ap6s a puber-
dade em até 50% dos pacientes com CET.'

O CET é genodermatose autossdmica dominante, clas-
sicamente caracterizada por angiofibromas faciais, placas fibro-
ticas (placas de Shagreen), fibromas periungueais (TK), maculas
hipocrémicas no formato de folhas (ash leaves) e placa fibrosa
frontal.!> Convulsdes, retardo mental, hamartomas retinianos,
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nédulos subependimais e hamartomas de 6rgios internos sio
associagdes comuns.” Metade das familias com CET estio li-
gadas ao cromossomo 9934 com mutagdes inativadoras dos
genes supressores tumorais da proteina hamartina (TSC1), e a
outra metade ao cromossoma 16p13 com mutacdes inativado-
ras dos genes supressores tumorais da proteina tuberina (TSC2).
O complexo hamartina/tuberina ¢ um importante inibidor do
crescimento tumoral, e sua auséncia desencadeia a perda da ini-
bi¢do sobre a prolifera¢io e a migracio celular.'”

Este trabalho tem o objetivo de demonstrar uma apre-
sentacio incomum e exuberante de multiplos TKs, tratados ci-
rurgicamente.

RELATO DO CASO

Relatamos o caso de paciente do sexo feminino de 47
anos, com histdria clinica de lesdes hipocromicas lenticulares em
“confete” e em forma de folhas (ash leaves) pelo corpo desde
a primeira década de vida, evoluindo com lesdes papulares no
rosto (angiofibromas) e lesdes pedunculares queratosicas con-
fluentes em todos os leitos ungueais de ambos os pés e mios
(TKs), que eram maiores em tamanho porém morfologicamente
semelhantes a verrugas virais periungueais. Associavam-se crises
convulsivas de repeticio.

A paciente se queixava de dor na regido dos pododic-
tilos e relatava crises recorrentes de infec¢io local, e dificulda-
de para deambular e calcar sapatos em funcio da presenca das
lesdes no local. Foram feitas varias sessdes de eletrocirurgia e
exérese simples, todas com recorréncia em menos de dois meses
de acompanhamento. Pela exuberincia do quadro, adicionada a
sua morbidade, optou-se pela realizacio de amputacio de todos
os leitos ungueais e sua reconstru¢io com enxerto cutineo de
espessura total (Figura 1). Apds 24 meses de acompanhamento,
paciente encontra-se sem lesdes (Figura 2) e com controle total
da dor e das infec¢des recorrentes.

FIGURA 1: Amputacdo dos leitos ungueais e reconstrugdo com enxerto
cutaneo de espessura total
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FIGURA 2:

Antes e 24 meses
depois do tratamento
cirdrgico

DISCUSSAO

Os TKs sdo fibromas periungueais ou subungueais que
aparecem como papulas e nddulos de coloragio résea ou cor
da pele, podendo ser multiplos e acometer principalmente os
pododactilos. Histologicamente, sio caracterizados por fibrose
em forma estrelada e coligeno denso com numerosos vasos san-
guineos ectasiados.!*

Geralmente tém comprimento varidvel de cinco a
10mm, mas podem ser muito maiores. Essa pode ser a Gnica
anormalidade clinicamente evidente em 50% dos casos de CET.
Os primeiros tumores aparecem entre 12 e 14 anos e aumentam
progressivamente de tamanho e nimero com a idade. As vezes
tornam-se queratdsicos, assemelhando-se a fibroqueratoma ou,
mais raramente e com poucos relatos na literatura, a verruga viral
periungueal.'** Neste relato a paciente apresenta quadro clinico
exuberante, com fibromas alongados, queratdsicos e confluen-
tes, similar a quadro de verruga periungueal. A agressividade dos
tumores era tio intensa, que eles praticamente substituiram a la-
mina ungueal na maioria dos pododactilos, levando a quadro de
dor local, infec¢des cutaneas recorrentes, dificuldade de deam-
bular e de cal¢ar sapatos.

Virias técnicas de tratamento, como dermoabrasio, abla-
¢io quimica, eletrocirugia, exérese e ablagcio a laser, tém sido
descritas na literatura, com resultados variaveis em relagio ao
tempo de duracgio, e nio hi ainda consenso sobre um tratamen-
to-padrio. A recorréncia é a regra.® A realizacio da amputagio
dos aparelhos ungueais e reconstrucio por enxerto cutineo de
espessura total pode ter removido o estimulo local para a forma-
¢do desses tumores, explicando a efetividade da escolha terapéu-
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