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Abstract

Resumo

A amiloidose macular cutdnea é uma desordem dermatoldgica que
atinge homens e mulheres em todo o mundo. O quadro caracteriza-
se pelo surgimento de manchas hipercromicas em diversas regiGes
do corpo. A auséncia de descricdes sobre os manejos adequados
para esse quadro clinico dificulta seu tratamento.

Este relato de caso tem como objetivo abordar um tema que embora
nao seja incomum, é pouco relatado na literatura. Busca-se expor os
impactos da auséncia de critérios para o manejo da amiloidose
cutdnea na detecgdo e controle do caso clinico, além de demonstrar
como doengas dermatoldgicas podem se mimetizar.

Paciente I.M.T.G. 28 anos, sexo feminino, diagndstico primario de
prolactinoma, procurou a BWS para uma segunda opinido. Realizada
bidpsia da drea afetada, foi possivel obter o diagndstico de
amiloidose macular cutanea, tendo sido a paciente devidamente
orientada.

Embora a anamnese e o exame fisico tenham detectado uma
amiloidose macular cutanea, por meio da bidpsia realizada péde-se
estabelecer o diagndstico de melanodermia, sobre o qual foram
fornecidas informagdes a paciente descrita no estudo.

A falta de critérios para definicgdo e manejo de diversas alteragdes
dermatoldgicas dificultam o seu diagndstico e manejo, bem como
alcance dos resultados desejados. A origem multifatorial dificulta a
producdo de consensos e mais estudos sobre o tema sdo necessarios,
além de uma correta orientagdo ao paciente sobre sua condigdo.

Cutaneous macular amyloidosis is a dermatological disorder that
affects men and women. The absence of descriptions about the
appropriate management for this clinical condition makes its
treatment difficult. The aim of this article is expose the impacts of
the absence of criteria for the management of cutaneous
amyloidosis in the detection and control of the clinical case, in
addition to demonstrating how dermatological diseases can
mimic themselves. Patient .M.T.G. 28 years old, female, primary
diagnosis of prolactinoma, followed by the diagnosis of cutaneous
macular amyloidosis.Although the anamnesis and physical
examination detected cutaneous macular amyloidosis, the
diagnosis of melanoderma could be established by means of
biopsy. We conclude that the lack of criteria for the definition and
management of several dermatological alterations makes their
diagnosis and management difficult. The multifactorial origin
makes it difficult to produce consensus and more studies are
needed, as well as the correct guidance to the patient about their
condition.
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INTRODUCAO

A amiloidose cutanea, descrita em 1952 por Palitz e Peck localizada é um
disturbio com diferentes subtipos, sendo a amiloidose macular um deles. A partir de
relatos subsequentes passou-se a estabelecer caracteristicas clinicas importantes
desse tipo de condicdo, o que tornou a detec¢do e confirmagdo dos casos possivel. A
amiloidose macular cutanea tem distribuicdo mundial e hoje ja possui relatos descritos
em diversos paises 1.2)

Esse subtipo de amiloidose macular é tido como um dos mais brandos, sendo
comumente interpretado como uma dermatose inespecifica por profissionais sem
prética clinica suficiente para realizar o diagndstico diferencial. E importante destacar
gue a amiloidose macular se atém apenas do tecido epitelial 34)

Essa condicdo é comumente observada pela primeira vez no periodo da
puberdade, atingindo ambos os sexos e podendo estar associada a outras
comorbidades tais como esclerose progressiva sistémica ou llUpus eritematoso
sistémico, ou seja, doenca com envolvimento do sistema imune, mas também fatores
ambientais como exposicdo continua a luz solar, friccdo na pele e fatores pessoais
como é o caso do sexo feminino, por exemplo 6-8)

Além disso, a amiloidose macular pode ser uma alteracdao de cunho localizado
ou originada em doencas multissistémicas e ja foi descrita nas mais diversas regides do
corpo. Seu desenvolvimento esta descrito na literatura e caracteriza-se pela deposicdo
de proteinas amiloides heterogéneas no meio extracelular. Sabe-se da preferéncia de
algumas regides, tais como regido posterior de coxa, panturrilha e tornozelo, para o
acumulo dessas proteinas, no entanto é possivel que ocorra em outros locais (3:4.6,9-11)

A apresentacdo da amiloidose macular se da por meio de pdpulas
hiperpigmentadas de tom amarronzado que, em exame histolégico, correspondem a
corpos coldides de queratindcitos basais apoptdticos. J4 em se tratando de alteragdes

associadas, sabe-se do potencial de agravamento que a amiloidose cutanea tem sobre

pessoas com outros diagndsticos dermatoldgicos, como é o caso da artrite psoridtica
(6,12-14)
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A presenca de prurido nas regides hiperpigmentadas ocorre em cerca de 20%
dos casos, o que torna a amiloidose uma condigao irritativa e limitante para atividades
de vida diaria. Sua etiologia ainda é desconhecida e atualmente sabe-se apenas do
envolvimento de receptores de oncostatina M tipo Il e/ou de receptores de
interleucina envolvidos no mecanismo de morte dos queratinécitos (3.15)

A auséncia de diretrizes para o manejo da amiloidose justifica-se pela falta de
clareza nos mecanismos de instalacdo, desenvolvimento e controle dos quadros
observados, uma vez que, por conta da origem multifatorial, a discriminagdo dos

pacientes em subgrupos ou em abordagens de tratamento especificas e mais eficazes

para cada caso é delicada.

RELATO DO CASO

Paciente I.M.T.G. 28 anos, sexo feminino, previamente diagnosticada com
prolactinoma, terminou o tratamento e encontra-se em seguimento ambulatorial com
endocrinologista. A paciente alega que hd aproximadamente 3 meses, percebeu piora
das maculas em membros inferiores e o surgimento de nova macula na regido
interglutea.

Trata-se de maculas hipercrémicas acastanhadas, discretamente pruriginosas,
ambas caracteristicas classicas do quadro clinico da amiloidose macular. Paciente
relata que procurou médico dermatologista, tendo sido diagnosticada com amiloidose
macular cutanea.

Apds o primeiro diagndstico, a paciente dirigiu-se ao Instituto BWS para uma
nova avaliacdo, a fim de receber uma segunda opinido. Para isso, trouxe consigo
exames laboratoriais e de imagem que, apds analisados, confirmaram ndo se tratar de
qualquer tipo de patologia de base, como Doenga de Addison, por exemplo. A partir
desse momento abriu-se a possibilidade para diagndstico diferencial.

Realizada a anamnese e exame fisico, optou-se pela realizacdo de bidpsia de
duas lesGes, quais sejam maleolar direita e da regido interglitea, ressaltando a

importancia de uma analise histopatoldgica nesses casos. As imagens a seguir ilustram
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as regides nas quais a paciente descrita neste relato de caso apresenta as alteragdes

cutaneas que pautaram o diagndstico de amiloidose macular cutanea:

Figura 1: LesOes amarronzadas na regido interglutea.

Fonte: original da autora.

Figura 2: LesGes amarronzadas nos joelhos com prevaléncia no lado direito.

Fonte: original da autora.
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Decorrido 30 dias apds o atendimento, a paciente retornou com o resultado da
bidpsia, cujo laudo constatou "cortes de pele cuja epiderme apresenta vacuolizagao
focal de camada basal. Na derme superficial, hd escassos linfécitos perivasculares com
numerosos melanofagos de permeio”. Disso concluiu-se que os sintomas apresentados
em conjunto com o resultado da bidpsia sdo compativeis com melanodermia. A
paciente foi entdo orientada a manter hidratagdo corporal adequada e retornar caso

fosse necessario ou houvesse o surgimento de novas lesdes.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A amiloidose cutanea é um disturbio com varios subtipos descritos, dentre os
quais, a amiloidose macular. A amiloidose macular cutanea tem distribuicdo mundial e
é amplamente descrita pela literatura médica, sendo considerado um dos subtipos
mais brandos, o que faz com que seu diagndstico seja facilmente confundido com o de
dermatose inespecifica @),

A amiloidose macular se atém apenas do tecido epitelial pode ser considerada
uma alteracao localizada ou originada em doengas multissistémicas, manifestando-se
nas mais diversas regides do corpo, apesar de ser mais prevalente na parte posterior
da coxa, panturrilha e tornozelo (4.6, 9-11)

O desenvolvimento da amiloidose macular se da pela deposicdao de proteinas
amiloides heterogéneas no meio extracelular. A amiloidose é caracterizada pelas
papulas hiperpigmentadas em tom amarronzado, que correspondem a corpos coldides
de queratinécitos basais apoptéticos. Em individuos diagnosticados com outras
condicGes dermatoldgicas a amiloidose cutanea pode ser agravar (3:4.6,9,12-14)

Nesse sentido, a falta de diretrizes para o manejo da amiloidose se justifica pela
auséncia de elucidacdo dos mecanismos de instalacdo, desenvolvimento e controle da
condicdo devido suas peculiares caracteristicas, tornando a analise de cada caso
complexa, dificultando também seu tratamento.

No caso apresentado a paciente veio até a BWS em busca de uma segunda

opinido por conta de seu diagndstico primdrio de prolactinoma. Foram entdo feitos
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anamnese e exame fisico e com base nos achados clinicos e na exclusdo de possiveis
diagndsticos abriu-se a possibilidade do diagndstico diferencial de amiloidose macular.
Apds o recebimento do laudo de bidpsia solicitada, concluiu-se que ndo se tratava de
amiloidose macular, mas sim de melanodermia.

Episddios como esse sdo comuns dentro da atuacdo da dermatologia e da
medicina estética e pode-se apontar como possiveis responsdveis a origem
multifatorial de parte significativa das doencas dermatolégicas. Sabe-se que muitos
acometimentos dermatoldgicos compartilham quadros clinicos semelhantes entre si,
sendo comum a mimetizagdo desses tipos de doenca.

Outro aspecto relevante é a auséncia de consensos e diretrizes clinicas que
direcionem o diagndstico de tais condi¢cbes de saude a fim de conferir maior
confiabilidade a pratica clinica dos profissionais que lidam com esse tipo de
acometimento, uma vez que atualmente a imprecisao diagndstica acaba por prejudicar
o manejo clinico dessas condigdes.

Em virtude disso os profissionais devem valer-se das ferramentas adicionais
capazes de fornecer maiores informacdes a respeito dos aspectos voltados a
anatomopatologia e também da avaliagao de fatores contextuais que possam facilitar
o diagndstico ou direcionar a determinacdo do tipo de doenca dermatoldgica e, por

consequéncia, do seu tratamento.

CONCLUSOES

E possivel concluir a partir do caso ora analisado que s3o de suma importancia
os achados clinicos e laboratoriais para o estabelecimento de um diagndstico e
conducdo adequada do tratamento. Além disso, enfatiza-se a capacidade de
mimetizacdo das doengas dermatoldgicas e a necessidade de producdao de evidéncias
cientificas que possam pautar a pratica clinica de modo a facilitar o trabalho dos
profissionais que atuam na dermatologia e areas correlatas. Por fim, é imprescindivel a
orientacdo e educacdo em saude dos pacientes acerca de suas condic¢des clinicas, de

seu manejo e seu progndstico.
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