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Resumo: A mucinose eritematosa reticulada é sindrome cronica e rara de etiologia desconhecida que
afeta adultos jovens e de meia idade, principalmente do sexo feminino. Clinicamente € caracterizada
por mdculas eritematosas reticulares, papulas e placas localizadas de forma simétrica em drea central
do térax e dorso. Em aproximadamente 20% dos casos pode estar associada com varias doencas, espe-
cialmente auto-imunes. Os autores apresentam um caso de mucinose eritematosa reticulada associada
a lapus eritematoso sistémico e hipotireoidismo.
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Abstract: Reticular erythematous mucinosis is a chronic and rare syndrome of unknow aetiology
that affects young adult and midle-aged women. Clinical presentation is characterized by macular
and reticulated erythema, papula and plaques on the central chest and upper back of simmetrical
Jorm. In approximately 20% of the cases may be associated with a variety of disorders , especially
auto-immune diseases. The authors present a case of reticular erythematous mucinoses associated

with systemic lupus erythematosus and bypotbiroidism.
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INTRODUCAO

A mucinose eritematosa reticulada (REM) ¢
doenga cronica que clinicamente se caracteriza por
lesOes maculares eritematosas reticuladas, localizadas
na regiao central do térax e porgao superior do
dorso. Geralmente apresentam bordas irregulares e
bem definidas, freqiientemente causadas por um
componente papular na periferia das lesoes, que coa-
lescem formando placas. A doenga é mais comum em
mulheres de meia idade mas ha relato de casos em
criangas e pré-puberes.' Embora na maioria dos casos
as lesOes cutineas sejam assintomadticas, em aproxi-
madamente 20% dos pacientes ha relatos de prurido
e exacerbacdo das lesoes apOs exposicao solar.” A pri-
meira descricio de REM foi feita em 1960, quando
Perry et al. relataram trés pacientes com mucinose
cutinea em placas. Steiggleder et al. introduziram a
expressao mucinose eritematosa reticulada pela pri-
meira vez em 1974, quando descreveram quatro casos
de eritema reticulado de origem desconhecida.>*
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Etiologia

Muitas teorias tém sido propostas para tentar
explicar sua etiologia, entre elas: 1. infeccoes virais, 2.
fotodermatose idiopatica, 3. desordem nos depositos
de mucina, 4. alteracbes imunologicas e 5. fatores
hormonais. > Vollert et al. descreveram em 2001 o
caso de uma paciente de 32 anos que apresentava
manifestagoes clinicas e histopatolégicas da doenca,
claramente realcionada com seu estado hormonal;
relatava também exacerbagoes da doenca nos perio-
dos menstruais, durante a gravidez e ao fazer uso de
anticoncepcionais."® A sindrome ocorre associada
com varias doengas, como hipotireoidismo e hiperti-
reoidismo, diabetes, cancer de célon e mama, lapus
eritematoso sistémico e purpura trombocitopénica.”*
% O diagnéstico diferencial com o ldpus eritematoso
cutaneo (LEC) pode ser dificil, pois ambas as doencgas
apresentam algumas caracteristicas clinicas semelhan-
tes, como preponderincia do sexo feminino, fotos-
sensibilidade e resposta a drogas antimalaricas; na
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REM, porém, nio ocorrem FAN positivo, inflamacao
periungueal com telangiectasias, além das alteracoes
histolégicas do LEC. Muitos pacientes com lapus sis-
témico (LES) podem desenvolver posteriormente
mucinoses cutineas significativas.' Pozo et al. descre-
veram o caso de uma paciente de 33 anos do sexo
feminino que desenvolveu LES seis anos apds o diag-
nostico da sindrome REM ter sido feito.’

A doenga geralmente tem duragao prolongada,
havendo um caso na literatura em que a paciente a
apresentou por 30 anos.”

Histologia

Assim como em outras mucinoses cutineas
difusas, existem achados histolégicos distintos associa-
dos com REM. Ha um extenso infiltrado mononuclear
perivascular e perifolicular composto primariamente
de linfécitos em toda a derme superior. Os fibroblas-
tos estao normais em numero e aparéncia, e as fibras
colagenas aparentemente estio normais a despeito do
edema difuso e dos depositos de mucina. Sabe-se que
os depodsitos de mucina também ocorrem nas varian-
tes do LCE, porém nestes estendem-se até o tecido
celular subcutineo (TCS). Outros achados histologi-
cos consistentes com variantes do CLE, mas que nao
sao evidenciados na REM, incluem atrofia epidérmica,
hiperqueratose folicular, perda da camada de células
basais e positividade de imunoglobulinas em imuno-
fluorescéncia na jun¢io dermoepidérmica.’

Tratamento

A terapia com antimaldricos tem-se apresenta-
do com melhor resultado, e freqiientemente ocorre
desaparecimento das lesoes.” Outras medicacoes,
incluindo tetraciclina, isoniazida, griseofulvina, anti-
histaminicos e corticoesterdides, mostraram-se ine-
fetivas no manejo da doenca.* Meewes et al. relata-
ram um caso em que foi usada radiacado UV-A1l com
sucesso,” e Greeve et al. utilizaram o Pulsed Dye
laser em dois paciente com REM, obtendo excelen-
tes resultados.”

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 39 anos, proceden-
te de Manaus, foi encaminhada ao ambulatério de
dermatologia, pois apresentava ha aproximadamente
um més lesoes pruriginosas em membros superiores
e “inchaco“ no corpo. Queixava ainda astenia, consti-
pacao intestinal, ganho de peso e amenorréia ha um
més. Ao exame apresentava-se licida e orientada,
apatica, letargica, ficies mixedematosa, edema palpe-
bral e palidez cutaneomucosa (Figura 1). Ao exame
dermatolégico foram observadas placas reticuladas,
eritematosas, infiltradas e endurecidas em membros
superiores (Figura 2). Membros inferiores edemacia-
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FiGura 1: Facies mixedematosa, mostrando edema palpebral
pronunciado

dos, com cacifo ++/4. Abdomen plano, simétrico, fla-
cido, manobra de Shuster +. Na ausculta pulmonar
apresentava murmurio vesicular fisiolégico, diminui-
do em bases; ausculta cardiaca: ritmo cardiaco regu-
lar, em dois tempos, bulhas normofonéticas, sem
sopros. Foram aventadas as seguintes hipoteses diag-
nosticas: eritema nodoso, colagenose, sindrome para-
neoplasica e paniculite. Foram solicitados diversos
exames bioquimicos e de imagem, e foi realizada
biépsia de pele; iniciou-se terapia com 50mg/dia de
prednisona. Paciente retornou uma semana ap6s com
melhora apenas do prurido, as demais queixas per-
manecendo, e ainda se apresentava bastante edema-

o

FIGURA 2:
Placas
eritematosas
infiltradas
com configu-
ragao
reticulada
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ciada. Nos exames complementares evidenciaram-se:
funcio renal e hepatica normais, hematdcrito: 31%,
leucograma: 4.170/mm’, linfécitos: 31%, plaquetas:
193 mil, baciloscopia: negativa, USG abdominal: asci-
te e hepatomegalia, ultra-sonografia pélvica: normal.
Devido a piora do quadro, foi internada aproximada-
mente trés semanas depois. Apresentava-se em regu-
lar estado geral, mais letargica, sonolenta e um pouco
dispnéica. Ausculta pulmonar apresentava crepita-
¢oOes bilaterais, orofaringe com varias placas esbran-
quicadas aderentes compativeis com moniliase oral.
O exame histopatolégico da pele demonstrou infiltra-
do linfo-histiocitario perivascular, e a coloracao pelo
Alcian blue evidenciou a presenca de grande deposi-
to de mucina em toda a derme (Figuras 3 e 4). O
laudo da endoscopia digestiva alta acusou candidiase
e esofagite. O ecocardiograma mostrou derrame peri-
cardico moderado, e a radiografia de térax, derrame
pleural bilateral. O resultado do FAN foi positivo, com
titulacio de 1/5120, os hormoénios tireoidianos mos-
travam alteragoes: TSH: 31.9 uUl/ml (n 0,3 a 5), T4
livre: 0,20 ng/dl (n 0,8 a 1,33), e a pesquisa de HIV foi
negativa. Apresentou ap6s a alta alguns episédios de
desorientagao, agitagio e delirios.

Foi iniciado tratamento com cloroquina
250mg/dia, prednisona 60mg/dia, tiroxina 25mg/dia,
fluconazol 150mg/dia e furosemida 20mg 6/6 horas,
com excelente resposta. As lesoes de pele regrediram,
inicialmente com discreta atrofia e depois completa-
mente. Houve melhora significativa do estado geral,
além de niao apresentar mais episodios psicoticos
(Figuras 5 e 06).

FIGURA 3:
Coloragao
HE, aumento
40x.

Os cortes
demonstram
presenca de
discreto
infiltrado
inflamatoério
perivascular
superficial e
acentuado
deposito de
mucina entre
os feixes
coliagenos
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DISCUSSAO

A sindrome REM ¢ doenca crénica. Sua etiolo-
gia e os mecanismos patogénicos permanecem desco-
nhecidos apesar de diversas teorias terem sido aven-
tadas.’ Doencas da tire6ide, LES, pirpura trombocito-
pénica e canceres de mama e célon ja foram relatados
em associacio com a doenca de forma isolada.”***"
No caso aqui apresentado a paciente era do sexo
feminino, idade de 39 anos e apresentava lesoes eri-
témato-reticuladas confluentes formando placas nos
membros superiores. Ao exame histopatolégico,
havia grande quantidade de mucina em toda a derme,
além de infiltrado linfo-histiocitario perivascular. Os
achados clinicos, epidemioldgicos e histopatolégicos
sao compativeis com os critérios relatados na literatu-
ra médica para o diagnoéstico de mucinose eritemato-
sa reticulada.

Apresentava também manifestacoes sistémicas,
como derrame pleural e pericardico, episodios psicoti-
cos e alteracoes nos exames laboratoriais, como linfo-
penia e FAN positivo em altos titulos; esses achados
preenchem quatro dos 11 critérios da academia ameri-
cana de reumatologia para o diagnéstico de lapus eri-
tematoso sistémico. Além disso apresentou manifesta-
coes clinicas de doenga tireoidiana, como letargia, aste-
nia, palidez, fala lenta, edema de palpebra, ganho de
peso, constipacao, queda de cabelos e menorragia. A
dosagem dos hormonios tireoidianos evidenciou TSH
alto e T4 livre baixo, sendo esses achados consistentes
com o diagnéstico de hipotireoidismo.

Em aproximadamente 20% dos casos descritos
na literatura a sindrome REM pode estar associada a

FIGURA 4:
Coloragiao
Alcian blue,
aumento 40x.
Colorag¢ao
especial
realcando a
presenca de
mucina no
espaco
intersticial
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- FIGURA 5:

| Paciente no
quarto meés
de tratamen-
to. Regressao
total do
edema,
observando-
se apenas
alopecia

outras doencas. Nao foram identificados na literatura
médica relatos de casos em que a sindrome estivesse
associada a lipus eritematoso e hipotireoidismo.

As drogas antimalaricas tém sido as de escolha
para os casos de REM.” No presente caso, como
havia associag¢iao de doengas, iniciou-se o tratamento
com cloroquina 150mg/dia, prednisona 60mg/dia,
com regressio gradual da dose, e levotiroxina, ini-
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