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A síndrome de ceratodermia palmo-plantar (CPP) é caracte-
rizada pelo espessamento cutâneo das palmas e/ou plantas,
de padrão difuso ou focal. Pode ser hereditária ou secundá-
ria. O padrão hereditário pode ser dominante, recessivo e
ligado ao sexo. As formas secundárias de CPP ocorrem prin-
cipalmente com a sífilis secundária, tinea pedis, infecção
pelo vírus da imunodeficiência humana, climatério, psoría-
se, trauma, blenorragia, síndrome de Reiter e neoplasias.
Habitualmente, as ceratodermias palmo-plantares são clas-
sificadas de acordo com sua forma de distribuição em difusa
ou localizada. As localizadas incluem as focais e as circuns-
critas ou pontuadas[1, 2].

O padrão difuso, habitualmente se manifestando já ao
nascimento ou logo após, caracteriza-se por espessamen-
to difuso em placa, atingindo uniformemente toda superfí-
cie das palmas e plantas, podendo ser ou não transgressi-
vo, como o Mal de Meleda e a síndrome de Unna-Thost. O
padrão focal caracteriza-se por lesões papulosas ceratósi-
cas que podem coalescer formando placas. O padrão
pontuado caracteriza-se por múltiplas pápulas ceratósi-
cas de diminuto tamanho, podendo comprometer toda ou
parte da superfície palmo-plantar; geralmente de trans-
missão autossômica dominante, porém casos esporádicos
ocorrem. Pode estar associado com malignidade visce-
ral[1-4].

A doença de Buschke-Fischer-Brauer é uma forma loca-
lizada e circunscrita de ceratodermia palmo-plantar com
herança autossômica dominante[1, 2, 5].

Relato de caso
Paciente do sexo feminino, 39 anos, cor branca queixava-se
de calos nas mãos e pés há mais de 10 anos. Houve apareci-
mento simultâneo e bilateral nas palmas e plantas das lesõ-
es. Novas lesões surgiam progressivamente. As lesões eram
assintomáticas e não apresentavam fatores de alívio ou agra-
vo e, mesmo com o hábito de desbastá-las, recorriam. Ao
exame, se observa na superfície palmo-plantar, simétrica e
bilateralmente, inúmeras pápulas levemente amareladas,
de consistência endurecida e bem delimitadas. Algumas
elevadas e outras com depressão central, apresentando
aspecto puntiforme e crateriforme. O cavo plantar estava
poupado bilateralmente (Figura 1 e 2). Relatava lesões
semelhantes no seu irmão de 52 anos. O estudo histopatoló-
gico revelou hiperortoceratose circunscrita, discreta acanto-
se e ausência de alterações dérmicas (Figura 3). A hipótese
clínica estabelecida foi de ceratodermia palmo-plantar de
Buschke-Fischer-Brauer. A investigação sistêmica não iden-
tificou nenhuma anormalidade. A paciente foi tratada com
creme ceratolítico a base de em uréia e ácido salicílico para
controle do quadro.

Comentario
A ceratodermia de Buschke-Fischer-Brauer (CBFB) é uma
ceratodermia palmo-plantar circunscrita e hereditária, e uma
genodermatose disceratósica com padrão autossômico domi-
nante, expressão gênica variável e alta penetrância[1, 2, 6].
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Apresenta diversas denominações como ceratose ou cerato-
dermia pontuada, ceratodermia palmo-plantar dissemina-
da, ceratodermia palmo-plantar papulosa, acroceratoder-
mia pápulo-translucente e doença de Davis Colley. Foi
descrita inicialmente por Buschke e Fischer em 1910 como
ceratodermia maculosa disseminada simétrica palmar e
plantar. Em 1913, Brauer estabeleceu o padrão hereditário
da afecção[ 2, 5, 7].

A CBFB é rara com prevalência de 1 a 2 casos/100.000
habitantes, com predomínio masculino[1]. Tem apareci-
mento tardio entre a primeira e quinta décadas; entretanto,
ao manifestar-se, apresenta evolução progressiva sem reso-
lução espontânea[8].

O achado de lesões papulosas ceratósicas na região pal-
moplantar associado com história familiar é sugestivo desta
afecção. Caracteriza-se pela presença, na superfície palmo-
plantar, de múltiplas e pequenas pápulas ceratósicas planas
ou discretamente elevadas, de superfície lisa ou anfractuo-
sa, com distribuição simétrica ou assimétrica, isoladas ou
confluentes. As pápulas ceratósicas tendem desprender
deixando uma depressão central. As lesões são agravadas
por trauma e tendem a coalescer em locais de maior pressão
ou atrito[5, 8, 9]. No presente caso, o cavo plantar estava
poupado e as lesões palmares se localizavam principalmen-
te nas regiões tênares e hipotênares.

Alterações ungueais podem acompanhar o quadro,
incluindo fissuras longitudinais, onicomadese e onicogrifo-
se. Pode estar associada com malignidades viscerais (ade-
nocarcinoma colônico e carcinoma brônquico), úlcera gas-
troduodenal, anormalidades corneanas e neurológicas
como epilepsia, oligofrenia, paralisia espástica, artropatia

reativas HLA-B27 positivas e hiperpigmentação mosqueada
em dorso das mãos e pés[6, 8].

A histologia é inespecífica, mostrando hiperceratose
ortoceratósica circunscrita. Hipergranulose e acantose
podem ser encontradas. Não há alterações dérmicas,
mas eventualmente, observa-se discreta compressão dér-
mica pelo plug hiperceratósico epidérmico. O estudo his-
topatológico é particularmente útil no diagnóstico diferen-
cial[8, 9].

São diagnósticos diferenciais outras ceratodermias cir-
cunscritas como a poroceratose pontuada, ceratodermia
espinhosa, ceratodermia estriada, hiperceratose acral focal
e, em particular, a ceratodermia de Mantoux[2, 9].

A CPP de Mantoux é clinicamente similar a CBFB. Entre-
tanto, esta rara dermatose, não apresenta padrão hereditá-
rio, tem aparecimento tardio e habitualmente de resolução
espontânea, além de caracteristicamente, as pápulas cera-
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Figura 1. Região palmar mostrando múltiplas depressões
cupuliformes, predominando nas áreas de maior atrito e
pressão.

Figura 2. Região plantar mostrando inúmeras depressões
crateriformes e pápulas anfractuosas. Observar o cavo plan-
tar poupado.



tósicas apresentarem pontuações enegrecidas. As pápulas
evoluem com desprendimento da rolha ceratósica manten-
do as pontuações enegrecidas[4].

A CPP estriada é uma ceratodermia focal de transmissão
autossômica dominante com inicio na infância e comprome-
tendo principalmente a região plantar. A CPP espinhosa de
transmissão autossômica dominante desenvolve-se entre os
12 a 50 anos. Caracteriza-se por múltiplas pápulas ceratósi-
cas pontiagudas ou espiculadas. Compromete toda a super-
fície palmoplantar e pode associar-se com hiperplasia sebá-
cea facial. A hiperceratose acral focal é uma ceratodermia
de transmissão autossômica dominante de inicio tardio
caracterizado por pápulas crateriformes poligonais ao longo
das bordas das mãos e pés, podendo ter um padrão difuso e
transgressivo. Predomina nos negróides. Pode ser eviden-
ciado elastorrexe. Na ceratose pontuada das dobras palma-
res há pequenas pápulas ceratósicas confinadas às áreas de
dobras das palmas e dedos. As dobras plantares podem ser
afetadas. Tem uma incidência maior na raça negra e prová-
vel herança autossômica dominante. A poroceratose ponte-
ada é variante da poroceratose, freqüentemente associada à
poroceratose de Mibelli. São múltiplas e diminutas lesões
ceratósicas pontuadas envoltas por halo elevado e fino, pre-
sentes nas palmas e plantas. A histologia demonstra a lame-
la cornóide[1, 2].

A acitretina sistêmica e os análogos tópicos da vitamina
D3 (calcipotriol) são as opções terapêuticas. Freqüentemen-
te há melhora durante a terapêutica, mas a recorrência do
quadro com a interrupção do tratamento, é a regra. O uso de
ceratolíticos tópicos pode conferir algum alívio aos pacien-
tes[1, 8].
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Figura 3. Hiperotoceratose e acantose. Ausência de altera-
ções dérmicas (H-E x20).
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