Manifestagdes ungueais causadas pelo tumor de Koenen
na Esclerose Tuberosa e sua abordagem terapéutica
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INTRODUGAO

A Esclerose Tuberosa é uma doenga de origem genética rara, caracterizada pela presenga de muiltiplos
hamartomas que podem localizar-se na pele, sistema nervoso central, coragado, pulmao, olhos e rins.
A triade classica é epilepsia, retardo mental e angiofiboromas. Dentre as manifestagdes clinicas
encontram-se: maculas hipocrémicas ou acromicas, placas de Shagreen, manchas café-com-leite,
angiofibromas e fibromas periungueais (tumor de Kéenen). Este trata-se de um tumor benigno, indolor,
que pode aparecer em até 50% dos pacientes, surgindo logo apds a puberdade, nos sulcos ungueais ou
subungueais, de coloragao résea ou cor da pele, podendo ser multiplos e acometer principalmente os
pododactilos. Apresenta-se um caso em que o sinal mais evidente foi a presenca de tumores peri e
subungueais, para chamar a atencdo de uma forma de apresentacdo peculiar, juntamente com uma
revisdo da bibliografia atual.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 30 anos, refere que ha 6 anos notou dor e edema em halux esquerdo, que evoluiu com
aparecimento de lesdes tumorais periungueais dolorosas. Posteriormente, houve acometimento
progressivo de outros pododactilos e quirodactilos. Relata na infancia, o aparecimento de manchas café-
com-leite na regido abdominal, machas acromicas nos membros inferiores, angiofibromas na face e
desenvolvimento de surtos epiléticos. Ao exame dermatolégico, apresenta onicélise, cromoniquia, sulcos
e estrias longitudinais, ceratose subungueal e fibromas peri e subungueais, tanto nos quirodactilos
quanto nos pododactilos. Os exames micologico direto e cultura foram negativos. A terapéutica proposta
foi exérese dos tumores.

Fig.1: Sulco e estrias Fig.2: Cromoniquia e Fig.3: Tumor de Kéenen Fig.4: Exérese de fibroma
longitudinais e onicoélise onicodistrofia no halux subunguel com no halux esquerdo.
distal no 4° quirodactilo direito. acometimento também
esquerdo. periungueal no 5°
pododactilo direito.

DISCUSSAO

De acordo com a literatura revisada, ressalta-se a existéncia de poucos trabalhos apresentados,
justificando a raridade do caso, principalmente pela apresentagdao fora da faixa etaria esperada, a
sintomatologia dolorosa e a énfase nas alteragcdes ungueais. Estas comumente surgem logo apés a
puberdade, razdo pela qual ainda nao esta esclarecida. O exame dermatolégico detalhado é essencial
para o diagnéstico, ja que este tipo de fibroma pode ser incipiente e passar facilmente desapercebido.
Além disso, a presenga do tumor de Kéenen faz parte de um dos critérios maiores para o diagnéstico
definitivo da Esclerose Tuberosa, por isso seu importante valor semiolégico. Das manifestacoes
ungueais associadas, destacam-se o aparecimento de onicdlise, cromoniquia, sulcos e estrias
longitudinais e ceratose subungueal. Quanto a terapéutica, a cirurgia é indicada na maioria dos casos
por razdes estéticas ou na presenga de onicodinia, sintomatologia incomum, como neste relato.
Realizou-se exérese dos fibromas com anestesia local e ponto simples. A histopatologia evidenciou
hamartomas, hiperceratose e proliferagdo vascular de colageno. O desafio cirurgico surge quando o
tumor apresenta formas diferentes e/ou dimensées muito reduzidas, dificultando sua localizagao e
remogao. Esta deve ser realizada de forma completa, a fim de evitar recidivas.
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