SiNDROME EM QUESTAO

Vocé conhece esta sindrome?”
Do you know this syndrome?

Ney Romiti *
Angelo Sementilli °

Tatiana Mara Costella '
Sandra Lopes Mattos e Dinato *

RELATO DO CASO

Paciente branca, do sexo feminino, 40 anos, apresenta papulas
acastanhadas de tamanhos variados e consisténcia fibroelastica, nos
membros superiores e tronco superior, hia 20 anos. Sao lesoées doloro-
sas, cuja dor €é mais intensa com o frio e de intensidade progressiva, ha
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FIGURA 1: A. Papulas acastanhadas proliferativas, com distribui¢ao linear, acometendo o antebraco direito B.

Papulas acastanhadas no braco esquerdo

FIGURA 3: Na
coloracao especifica,
observamos a regiao
superficial da derme,
de tonalidade azul,
caracterizando o
coligeno e noédulo
dérmico, com células
de cor avermelhada,
tratando-se de fibras
musculares lisas.
(Tricromio de
Masson 40x)
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2 anos. Nega melhora com o uso de nifedipina. HistOria prévia de histe-
rectomia por miomas uterinos. Foi realizado rastreamento em busca de
neoplasia renal com tomografia computadorizada de abdome, porém o
exame foi compativel com a normalidade.

FiGURA 2: A. Corte de pele contendo epiderme preservada e
derme com nédulo bem delimitado, nao encapsulado, constituido
de células fusiformes, dispostas em feixes. (HE 40x) B. Detalhe do

ndédulo dérmico, o qual mostra nicleos uniformes e citoplasma
pouco definido eosindfilo. Os feixes sao paralelos e localizados na
metade inferior da foto (HE 100x)

Especialista em clinica médica - Estagidria de Dermatologia da Fundagao Lusiada (UNILUS) — Sio Paulo (SP), Brasil.

Professora Doutora em Dermatologia pela Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo (FMUSP) - Sio Paulo (SP), Brasil.
Professor Doutor em Anatomia Patoldgica pela Universidade Federal de Sio Paulo (UNIFESP) — Sio Paulo (SP), Brasil.



Vocé conhece esta sindrome?”
Do you know this syndrome?
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DISCUSSAO

A sindrome de Reed (SR) é doenca autossdmica dominante, com pene-
trincia incompleta, caracterizada por leiomiomas cutaneos e uterinos.
Inicialmente, em 1954, foi descrita, em uma mulher de 45 anos.”

A manifestacio dermatologica da SR € a presenca de leiomiomas cuta-
neos. Sao tumores benignos compostos por finas fibras musculares que emer-
gem dos musculos eretores do pelo, do musculo dartos da pele, da genitilia ou
da fina musculatura dos vasos. Clinicamente, sio caracterizados como papulas
ou nddulos cor da pele ou réseo-acastanhados, com didmetro de 0,22 2,0 cm e
morfologia variada (Figura 1). Podem ser isolados ou multiplos, assintomaticos
ou dolorosos a pressio ou ao frio. *

Os leiomiomas cutaneos sao divididos em trés categorias: os piloleiomio-
mas (oriundos dos musculos eretores do pelo); os angioleiomiomas - que se origi-
nam do musculo liso vascular; e os leiomiomas dartoides (originados dos muscu-
los dartos da genitdlia, aréola e mamilo). * De modo geral, acometem as extremi-
dades, particularmente, as superficies extensoras, seguidas pelo tronco, pela face e
pelo pescogo. Apresentam-se como nddulos firmes eritematosos ou eritemato-
acastanhados, intradérmicos, aderentes a pele, mas nio aos tecidos profundos. ’

A combinagio de piloleiomiomas multiplos, de ocorréncia familiar com
leiomiomas uterinos, denomina-se leiomiomatose cutis et uteri ou SR. ¢ Nesses
casos, pode haver a eritrocitose resultante da atividade eritropoiética tumoral.’

A predisposi¢ao para a SR foi localizada no cromossomo 1q42. 3-43, no
gene que codifica a fumarato hidratase. Esta enzima catalisa a conversio do
fumarato para malato no ciclo de Krebs, mas acredita-se que age também como
supressor de genes tumorais.’ Vdrias diferentes mutacoes neste gene da fumara-
to hidratase foram descritos.

Recentemente, foi ressaltada a associacao entre esta sindrome e o car-
cinoma de células renais. ** Entretanto, € de se real¢ar que nenhuma associagio
definitiva foi encontrada entre o tipo e o local da mutacio e o risco de desenvol-
ver carcinoma de células renais. Casos isolados foram reportados em associagio,
com neoplasia enddcrina tipo I, ** Artrite Reumatoide, '’ cincer de mama e pros-
tata. ' O numero significativamente maior de leiomiomas em mulheres do que
em homens sugere influéncia hormonal. Nio existem outros fatores genéticos ou
ambientais conhecidos.

No histopatolégico, discretos feixes de fibras musculares, entremeados
com coldgeno, podem ser vistos na derme (Figuras 2 e 3). Essas fibras muscula-
res sio compostas por células de citoplasma eosinofilico, com ntcleos alonga-
dos. ® A andlise imuno-histoquimica dos leiomiomas cutdneos, ao contrario dos
uterinos, nio demonstrou receptores para estrogeno ou progesterona. ’

O tratamento ¢é sintomdtico. Pode ser realizada a excisdo de lesdes doloro-
sas ou inestéticas, desde que estejam presentes em pequeno nimero. Para os casos
mais extensos e sintomaticos, existem drogas bloqueadoras do influxo de cilcio ao
musculo liso, como nifedipina (dose inicial de 30mg, dividida em trés tomadas). A
gabapentina, usada no alivio de dor neuropatica cronica, tem sido uma boa opcio
terapéutica, com menos efeitos colaterais.”* A crioterapia e a eletrocoagulacio tém
se mostrado pouco eficazes. As recorréncias sio frequentes, particularmente, em
pacientes com multiplas lesdes. Entretanto, discute-se se seriam resultantes de

lesoes %arcialmente excisadas ou o aparecimento de novas lesoes. >
essalta-se que a pesquisa, na bibliografia brasileira sobre a Sindrome, mos-

trou-se bastante escassa. a

Resumo: Relata-se o caso de uma paciente com associacio de multiplos dermatoleiomiomas e miomatose uterina, de longa evolucio. Trata-se de doenca pouco diagnostica-
da, conhecida como Sindrome de Reed. Destaca-se a obrigatoriedade e a importincia da investigacio sistémica, em busca de neoplasia renal, que se relaciona com a sindrome.
Palavras-chave: Carcinoma de células renais; Histerectomia vaginal; Leiomioma; Leiomiomatose

Abstract: Report on the case of a patient with a combination of multiple uterine and dermatoleiomiomas and uterine miomatosis of long evolution. It is a rarely diagnosed
disease known as Reed's syndrome. The study highlights the requirement for, and importance of, systemic investigation for kidney cancer, which is related to the syndrome.
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