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Introdugao: A Doenca de Darier é rara e genética, acometendo todas a etnias e fases da vida.
Manifesta-se com lesbes cutaneas diversas em areas de dobras e seborreicas junto a prurido e
odor fétido, anormalidades nas unhas e nas mucosas. Possui curso crbnico com exacerbagoes
induzidas pela exposicdo ao sol, calor, friccdo ou por infecgbes bacterianas e flungicas,
principalmente, sendo a histopatologia caracteristica (acantdlise e disceratose dos queratinécitos)
o diagnéstico definitivo. Todavia, ndo ha cura, e o tratamento é sintomatico, devendo sempre os
defeitos imunoldgicos e autoinflamatérios ser avaliados.

Objetivos: Apresentar um caso provavel de Doenca de Darier, alertando-a como hipotese
diagnéstica diante de casos de infecgdes mucocutaneas de repeticdo sem elucidagao etioldgica
inicial.

Delineamento e Métodos: Elaborou-se um Relato de Caso embasado em revisdo da literatura nas
principais bases de dados cientificos virtuais.

Relato de caso: M. F. S, 55 anos, possuia multiplas lesbes crostosas, eritematodescamativas,
eczematosas, com conteudo exsudativo purulento em pele e couro cabeludo, junto a lesdes
mucosas ocular, nasal, auditiva, com episddios semelhantes recorrentes ha 8 anos, além de
distrofia ungueal e infecgdes bacterianas e fungicas repetidas, como otites e conjuntivites, mas
sem febre. Apresentava fotossensibilidade e histérico de pancitopenia superada devido a
corticoterapia imunossupressora apds primeira histopatologia evidenciando dermatose
neutrofilica, sugestiva de doenga autoinflamatéria, junto a negatividade de todas as sorologias
infecciosas e dos marcadores imunolégicos, exceto presenga de Anti-Ro positivo, no contexto de
FAN repetidamente negativo. Em ultima internagdo, um erro da imunidade inata e/ou adquirida
investigado tornou-se menos provavel (imunoglobulinas e da contagem dos linfocitos T normais).
Entao, realizou-se nova biépsia das lesdes reativadas, que evidenciou pustulas com acantdlise e
disceratose, que junto a histdria clinica, sugeriu Doenga de Darier como etiologia provavel,
buscando-se, portanto, o tratamento sintomatico e a prevencao de novas exacerbagdes de modo
mais eficaz.

Conclusdo: E fundamental a investigacdo de secundarismos em casos de infecgdes
mucocutaneas de repeticao, além de defeitos primarios da autoimunidade e/ou autoinflamacao,
mesmo que mais raros, para diagnéstico etiolégico mais preciso e tratamento mais efetivo, de
modo a reduzir morbimortalidade e a promover melhor qualidade de vida.
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