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Amiloidose macular de localizacdo atipica
An unusual presentation of macular amyloidosis
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Resumo: A amiloidose macular é uma forma cutinea primaria de amiloidose, caracterizada tipicamente
por maculas acastanhadas, acometendo predominantemente a regiao interescapular. O presente caso é
o de uma mulher de 45 anos, ha um ano com manchas hipercromicas, rendilhadas e nao pruriginosas,
em membros superiores, regiio cervical, sacral e membros inferiores. No estudo histopatolégico da
biopsia de pele, foi evidenciada substincia amiloide amorfa no topo das papilas dérmicas, que se tornou
mais evidente ap6s a coloragao pelo vermelho Congo. Nao havia alteragoes sistémicas associadas. Além
da localizagiao atipica e extensa da amiloidose cutinea macular, o presente caso procura acrescentar
dados para esclarecimento do tema.
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Abstract: Macular amyloidosis is a form of cutaneous amyloidosis characterized by dusky-brown lesions
usually located on the upper back between the shoulder blades. This report describes the case of a 45-
year-old female presenting with hyperpigmented macules and lace-like, non-pruritic erythema in the
sacral and cervical region as well as on both arms and legs. Histology revealed amyloid deposits in the
papillary dermis which exhibited apple-green birefringence after Congo red staining. There were no sys-
temic findings. This is a case of macular amyloidosis with an unusual presentation. The literature on the
subject is also reviewed.
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INTRODUCAO

A amiloidose macular (AM) foi descrita pela pri-
meira vez em 1952 por Palitz e Peckl.' A patogenia é
desconhecida, mas muitos fatores de risco foram des-
critos, como UVB, Epstein-Barr virus, raca, predisposi-
cao genética e atopia. O uso de toalha de nylon ou
escova na pele também tem sido citado como fator de
desenvolvimento da amiloidose macular.

Inicia-se, geralmente, na puberdade, com fre-
quéncia igual entre os sexos.” Além disso, também
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pode estar associada a esclerose progressiva sistémica,
IGpus eritematoso sistémico, paquioniquia e outras
doengas sistémicas.’

As lesOes caracterizam-se por manchas acasta-
nhadas rendilhadas e a localizacao mais comum é o
dorso superior, sendo rara nos bracos, térax e mem-
bros inferiores.’

A histopatologia tipica apresenta depoésito de
material amorfo de substincia amiloide na derme
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papilar entre os cones interpapilares e, frequentemen-
te, também ocorrem focos de incontinéncia pigmen-
tar nesta mesma localizagio. A substincia amiloide,
quando corada com o vermelho Congo e vista em luz
polarizada, evidencia nitida birrefringéncia. A imuno-
fluorescéncia direta pode mostrar depositos de IgG,
IgM e C3 na substincia amiloide."

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 45 anos, parda,
dona de casa, iniciou acompanhamento dermatologi-
co referindo lesOes escuras nao pruriginosas em mem-
bros superiores, regiao cervical, dorso inferior e mem-
bros inferiores ha cerca de um ano. Ao exame derma-
tolégico, constataram-se maculas acastanhadas rendi-
lhadas e irregulares em face extensora de membros
superiores, regiao cervical posterior, regiao sacral e
membros inferiores. A paciente nao apresentava quei-
xas sistémicas e seu exame fisico nao apresentava alte-
ragoes além das descritas.

No estudo histopatolégico da lesao cutanea,
observou-se quantidade significativa de substincia
amiloide na derme papilar, que foi melhor evidencia-
da na coloragao pelo vermelho Congo, além de focos
de incontinéncia pigmentar, finalizando assim o diag-
nostico. Foram solicitados os seguintes exames com-
plementares com respectivos resultados:
Hemoglobina: 13,8 Leucdcitos: 4.380 (52%/ 1%/ 36%)
Plaquetas: 201.000, Creatinina: 0,6 Fosfatase alcalina:
200 Ureia: 20 Glicemia: 105 TGO: 29 TGP: 43
Proteinas totais: 7,2 Rela¢ao albumina/globulina: 1,43
Eletroforese de proteinas com Albumina: 4,25 Alfa 1
globulina: 0,22 Alfa 2 globulina: 0,56 Beta 1 globulina:
0,40 Beta 2 globulina: 0,40 Gama globulina:1,37.

Comprovada a auséncia de comprometimento
sistémico, foram instituidos fotoprotecio tépica e
acompanhamento clinico.

DISCUSSAO

As amiloidoses podem ser sistémicas e localiza-
das. As formas de maior interesse dermatolégico sio
as amiloidoses localizadas cutineas primarias, que
compreendem a amiloidose macular (AM), o liquen
amiloidético e a amiloidose nodular.

Amiloidose macular é uma forma cutinea pri-
madria, que se caracteriza por manchas hiperpigmenta-
das com localiza¢io no dorso superior, principalmen-
te na drea interescapular.’ Este caso é um exemplo de
uma forma atipica e extensa, de localizacio em mem-
bros superiores e inferiores simetricamente, além de
acometimento da regido sacral e cervical posterior
(Figuras 1, 2, 3 e 4). No estudo histopatoldgico, a pre-
senca de depdsito de material amiloide nas papilas
dérmicas, préoximo a camada basal da epiderme, com-
pleta o diagnoéstico (Figura 5). Além disso, também ha
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FIGURA 1:
Manchas
acastanhadas
rendilhadas
em membros
superiores

FIGURA 2: Manchas acastanhadas rendilhadas em membros
inferiores

leve incontinéncia pigmentar, que resulta na hiperpig-
mentacio observada clinicamente.’

Ha diferencas étnicas marcantes na incidéncia
da amiloidose cutinea primaria (ACP). E mais comum
na América do Sul e nos paises asiiticos do que na
América do Norte e em paises europeus. Isso pode
implicar fatores genéticos, ambientais e até mesmo
culturais na prevaléncia da ACP” Existe predominancia
no sexo feminino para esse tipo de amiloidose, prin-
cipalmente na faixa etaria de 21 a 50 anos, sugerindo
que fatores hormonais estariam envolvidos na etiopa-
togenia da ACP’ A paciente estudada é sul-americana
e encontra-se nesta faixa etaria.

Existe uma forte associagio entre amiloidose
cutanea localizada e notalgia parestésica.® A maioria
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FIGURA 3: Manchas acastanhadas rendilhadas em regiao sacral

FIGURA 4: Manchas acastanhadas rendilhadas em regiao cervical
posterior

dos casos de AM em regiao interescapular ¢é atribuida
a esta sindrome.” A paciente em questdo, no entanto,
negava prurido nas lesoes e exibia as maculas em
localizagoes atipicas, como ja descrito anteriormente.
Além disso, o prurido, frequentemente comum nas
ACP, pode nio estar presente na forma macular, como
demonstrado neste caso.

Ocasionalmente, a amiloidose macular e o
liquen amiloide podem coexistir em um mesmo
paciente, contribuindo para o conceito de amiloidose
bifasica. Existem ainda relatos de raras formas macu-
lares hipocrdémicas e poiquilodérmicas.*

Ressalte-se ainda que, em casos de les6es cuta-
neas extensas ou nodulares, é importante a avaliacao
sistémica que, na paciente citada, nao evidenciou alte-
racoes significativas. Esta investigagio é importante,
principalmente pela associacio da amiloidose com
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FIGURA 5: Notam-se
depositos de material
globular e eosinofilico
(amiloide) localizados na
derme papilar, entre as
cristas epidérmicas
(H&amp;E x100)

mieloma multiplo."

Geralmente, o tratamento das amiloidoses cuta-
neas ¢ desapontador. A maioria dos casos pode ser tra-
tada usando-se corticoides topicos potentes, normal-
mente em curto tempo. Calcipotriol ou fototerapia sao

similares, de uso limitado."" ' H4 relato de melhora da

pigmentacio com o uso topico do dimetilsulféxido,
mas, com sua suspensao, retornou-se ao quadro inicial,
mostrando nio ser um tratamento efetivo na ACP"

Resultados encorajadores foram reportados
com o uso do Q-switched Nd:YAG laser (1064-532
nm), com reducio significativa da pigmentacao, que
é, normalmente, considerada como o aspecto mais
incobmodo da amiloidose macular pelos pacientes.
Nao foram observados efeitos colaterais e os pacientes
toleraram bem a dor da aplicagio do laser. No entan-
to, o seguimento pos-tratamento foi de apenas 2
meses e o surgimento de possiveis efeitos colaterais,
como hipopigmentagao residual, nao foram identifica-
dos, principalmente em pacientes com fototipo 5 ou
6, que necessitariam de seis meses de acompanha-
mento apos as multiplas sessoes de laser. Além disso,
estudos complementares com exames histolégicos
pOs-tratamento seriam necessirios.'" No presente
caso, a conduta foi fotoprotecao, hidratagio e acom-
panhamento clinico.

Este estudo de caso mostra uma forma de apre-
sentacao atipica da amiloidose macular, pela localiza-
cao e extensao das lesoes. Além disso, por meio dele,
pode-se observar a necessidade de estudos que contri-
buam para a elucidagio da etiopatogenia da ACP, de
modo que se possa encontrar um tratamento efetivo
para este tipo de amiloidose cutinea. U
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