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1. Introducéo

O Xeroderma Pigmentoso (XP) é uma genodermatose rara e hereditaria, transmitida
de forma autossdmica recessiva.! Descrita pela primeira vez em 1874 por Hebra e Kaposi.
Em 1932 Sanctis e Cacchione relataram doencas degenerativas neuroldgicas associadas ao
XP. Cutelo em 1968, estabeleceu a origem molecular, demonstrando numerosos defeitos na
reparacdo do acido desoxirribonucleico (DNA) em culturas de fibroblastos irradiados com
luz ultravioleta?. Especialmente a mutacdo no gene p53 identificado nos tumores dos

pacientes com XP.3

A incidéncia global da doenca é de dois a quatro nascidos vivos por milhdo de
habitantes, mas varia de acordo com diferentes regiGes geograficas, provavelmente por
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razOes étnico-genéticos; sendo a taxa de endogamia alta. Nao ha predilecdo por sexo. No

Brasil, entre 1953-1995, 48 pacientes com XP foram relatados, sendo que a consanguinidade
esteve presente em 8 deles®. No XP, a incidéncia dos tumores da pele é cerca de 1.000 vezes
maior que a média da populacdo®. A maioria dos tumores nestes pacientes sdo: Carcinoma
Basocelular (CBC) e o Carcinoma Espinocelular (CEC). Quando ocorre o aparecimento do

melanoma, geralmente na adolescéncia, o paciente com XP vem, via de regra, a falecer.®

Clinicamente, caracteriza-se por uma sensibilidade cutanea grave a luz solar,
ocasionando queimaduras solares, xerose, descoloracées, poiquilodérmicos, envelhecimento
precoce da pele, desenvolvimento de doencas malignas cutaneas?. Além de alteracGes
sistémicas que afetam o crescimento infantil. A abordagem ideal para pacientes com XP

inclui o diagndstico precoce para a prevencdo da exposicao a luz solar.

Existem, atualmente, varias opcdes para o tratamento do XP. Podendo ser tratado
com antioxidantes, derivados do &cido retingico sistémicos, isotretinoina, acitretina, 5-
fluorouracil creme, imunomodulador?, locdo lipossomal tépica com endonuclease de

bacteriéfago T4N5’, terapia Fotodinamica com o acido aminolevuinico® e a criocirdrgica.®

A literatura mostra-se escassa em estudos voltados para a terapéutica dessa
enfermidade. O estudo possui 0 objetivo de apresentar a conduta do Servico de Cirurgia
Plastica do Hospital Universitario Professor Alberto Antunes (HUPAA) da Universidade
Federal de Alagoas (UFAL) em pacientes portadores de XP; demonstrando, com base na
teoria do campo de cancerizacdo, o seguimento das exéreses das lesdes cirdrgicas por meio

do processo denominado cicatriza¢do espontanea.
2. Referencial Teorico

Foi utilizado como referencial o conceito de campo de cancerizagdo proposto por
Slaugther. Ele define campo de cancerizagdo como uma area de epitélio que é exposta a um
agente carcinogénico e susceptivel a um maior risco de tumoragdo. Surge a ideia de um
“epitélio condenado”. Partindo desse pressuposto, a alternativa de cicatrizacdo espontanea

surge como uma abordagem alternativa aos tratamentos pré-estabelecidos.

3. Metodologia
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O estudo de trés pacientes portadores de xeroderma pigmentoso que residem em

Alagoas (AL), Brasil (BR) acompanhados no periodo de margo de 2006 a outubro de 2016.
Este trabalho segue as normas do Conselho Nacional de Etica em Pesquisa (CEP/CONEP),
resolucédo 96/166.

No Servigo de Cirurgia Plastica do HUPAA o tratamento do XP é baseado na
existéncia do campo de cancerizacdo e institui 0 uso do auto enxerto de pele total e da
cicatrizagdo espontanea. Os tumores cutaneos melanicos e ndo melanicos, séo estadiados em
1°, 2°, 3° e 4° graus, sendo que o tratamento prioriza as lesdes que estdo localizadas na
regido periorbitaria, perioral, dstio nasal e conduto auditivo externo. Assim, todos os tumores,
séo submetidos a excisdo com 1 cm de margem de seguranca, por ser entendido que possuem

maior gravidade.

As feridas cirdrgicas, apds a exérese tumoral, sdo acompanhadas pelo processo de
cicatrizagdo espontanea. Desta forma, as feridas cirurgicas tém a sintese priméaria ou
reconstrucdo proteladas. A cicatrizacdo espontanea e assistida das lesdes da pele, consiste em
acompanhar o processo de cicatrizacdo, e sO intervir com o posicionamento de enxerto ou

retalho quando ocorrer alteragdo funcional que comprometa a regido acometida.10

A cicatrizacdo é acompanhada no ambulatério quinzenalmente e ao ser observado o
aparecimento de retragdes, deformidades, bridas ou alteragdes na regido operada, opta-se por
um enxerto cutaneo, preferencialmente de pele total e retirado de uma regido com menor
exposicdo a luz solar, preferencialmente, a inguino-crural. Na auséncia dessas condigdes,
mantém-se o seguimento do processo de cicatrizacdo.10. No pds-operatorio, 0s pacientes

foram orientados a realizar curativos diarios com derivados do petroleo.
4. Resultados e Discussoes

Em outubro de 2006, aos 4 anos de idade, apds biopsia incisional, realizou exérese de
multiplos carcinomas, do tipo basocelular, localizados no dorso e asas do nariz. O tratamento
cirurgico foi iniciado com a exérese de toda a unidade estética do nariz, realizado o estudo
anatomopatoldgico, por meio de processo de congelacdo, que revelou um carcinoma

basocelular multicéntrico associado a ceratose actinica. Foi constatado que ndo existia
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comprometimento das margens e da profundidade da lesdo sendo, no mesmo tempo

cirtrgico, posicionado um auto enxerto de pele total, retirado da regido inguino-crural.

Em novembro de 2006, foi realizada a exérese de um CBC localizado em regido
maxilar de dimens@es 6,5 x 4,0 cm e de um tumor de palpebra, CEC, de dimensdes 1,5 x 0,5
cm. Foi realizada reconstrucdo com auto enxerto de pele total da regido inguino-crural a

esquerda.

Em margo de 2007, foi readmitida no Hospital Universitério, onde foi realizada uma
nova resseccao de tumor cervical posterior e sutura com exérese de CBC e CEC mudltiplos,
localizados em regido malar esquerda. Em seguida, foi realizado um enxerto da pele total da

regido inguino-crural na regido malar a direita.

Em Julho de 2007 a paciente foi avaliada pela oftalmologia observando-se discreta
blefarite em olho direito e alteracdo discreta dos indices de refracdo oculares.

Em Setembro de 2007, Maio de 2008, Marco de 2009 e Setembro de 2009 foram
realizadas exereses de novas lesdes cutaneas em regido facial, todas com diagndstico
anatomopatoldgico de CBC.

Em outubro de 2010, foram realizadas novas exereses de lesdo em couro cabeludo com
diagnostico anatomopatoldgico de CBC solido multicéntrico e ulcerado, medindo 0,6 x 0,3
cm; de outras lesdes em palpebra esquerda, ttmporo-frontal e mento, também compativeis
com CBC multicéntrico ulcerado e de um tumor localizado em glabela compativel com CEC
bem diferenciado. As exéreses de todos os tumores foram realizadas sob incisdo circular e a
lesdo deixada aberta para cicatrizar de forma espontanea, sendo observada pelo método da

cicatrizacao assistida.

Em Dezembro de 2010, Maio de 2011, Dezembro de 2011, Margo de 2012, Setembro
de 2012, Junho de 2013, Outubro de 2013 e Fevereiro de 2014 foram realizadas novas
exéreses de lesdes com diagnostico anatomopatolégico de hemangioma cutaneo, CBCs
associados a ceratose actinica, granuloma piogénico e CBC pigmentado.

Com uso do auto enxerto de pele total da regido hipossensibilizada ao sol (regido
inguino-crural), na unidade estética do nariz e regides malares, foi possivel evitar a provavel
progressdo de tumores via orificios nasais e segmento ocular. Apds 7 anos, a pele enxertada
nestas regides continua a possuir caracteristicas distinguiveis da area ndo enxertada. O
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fechamento das lesdes pos exérese dos tumores cutaneos pela metodologia da cicatrizacdo
assistida apresentou um resultado estético limitado, mas capaz de evitar a progressao do
xeroderma e, também, de bridas e retrac6es causadas pelo tecido cicatricial.

A paciente segue em acompanhamento ambulatorial, avaliada em visitas mensais. Em caso
de novas lesdes, a conduta é a remogdo imediata das mesmas com uso do auto enxerto de
pele total da regido inguino-crural para a unidade estética do nariz e regibes malares, foi
possivel evitar a provavel progressao de tumores via orificios nasais e segmento ocular.

ApoOs 7 anos, a pele enxertada nestas regides continua a possuir caracteristicas distinguiveis
da area ndo enxertada. O fechamento das lesdes pOs exérese dos tumores cutaneos pela
metodologia da cicatrizagdo assistida apresentou um resultado estético limitado, mas capaz
de evitar a progressdao do xeroderma e, também, de bridas e retracfes causadas pelo tecido
cicatricial.
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