ISSN-e 1984-8773

Surgical

Ry Cosmetic
i Dermatology

www.surgicalcosmetic.org.br/

Tratamento de raro caso de amiloidose cutanea

nodular no nariz: um relato de caso
Treatment of a rare case of nodular cutaneous amyloidosis in the nose: a A“;:’Jﬁ::Men R

case report Ana Claudia Rolim Branco
Célia Antonia Xavier de Moraes
Alves'
Nayara Pelizaro Di-Rito’
Gabriela Fagan Belini'

Relato de caso

Faculdade de Medicina, Dermato-
logia, Jundiai (SP), Brasil.
DOI: http://www.dx.doi.org/10.5935/5cd1984-8773.2024160281

RESUMO

A amiloidose cutanea primaria (ACP) tem prevaléncia mundial, entretanto é subdiagnosticada. Dentre os
subtipos, a amiloidose nodular (AN) é o mais raro. Seu tratamento ¢ desafiador, ndo ha consenso na litera-
tura e nenhuma terapéutica mostrou-se efetiva. Os autores relatam o caso de um paciente com nodulagio
no nariz, apresentando exame anatomopatoldgico compativel com amiloidose, sem evidéncias de doenca
sistémica, classificado, entio, como ACP nodular. Foi realizada excisio da lesio, com resultado satisfatério.
Concluiu-se que a remogio cirtrgica é uma terapéutica eficaz para o tratamento de AN.
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ABSTRACT

Although primary cutaneous amyloidosis (PCA) is prevalent worldwide, it is underdiagnosed. Among the subtypes,
nodular amyloidosis (NA) is the rarest. There is no consensus in the literature; treatment is challenging, and no therapy
has been proven effective. The authors report the case of a patient with a nodule in the nose, whose anatomopatho-

logical examination was compatible with amyloidosis, with no evidence of systemic disease. It was then classified as Fonte de financiamento: Nenhuma.
nodular PCA. The lesion was excised satisfactorily. It was concluded that surgical removal is an effective therapy for Conflito de interesses: Nenhum.
the treatment of NA.
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INTRODUGAO

As amiloidoses sio um grupo heterogéneo de doencas
caracterizadas pelo depdsito extracelular de material amiloide.'
Na forma cutanea primiéria, o depdsito é restrito a pele, sem
repercussoes sistémicas.” A amiloidose cutinea priméria nodular
ou amiloidose nodular (AN) é a forma mais rara, com poucos
casos descritos nos ultimos anos, e apresenta particularidades,
com até 7% dos casos podendo evoluir para amiloidose sistémi-
ca.! Ainda nio ha tratamento efetivo para a remogio dos depd-
sitos amiloides, mas o leque terapéutico para melhora estética é
grande. Nem todos os tratamentos, entretanto, sio eficazes.'

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 32 anos, compareceu ao
Servico de Dermatologia queixando-se de surgimento de lesio
unica no nariz hi oito meses, inicialmente como uma papula,
apresentando crescimento lento e progressivo. Negava sintoma-
tologia local, referindo apenas incémodo estético.

De antecedentes pessoais referia tabagismo e etilismo es-
poradicos, além de cefaleia tensional, e fazia uso de sertralina
50mg/dia. Negava antecedentes familiares.

Ao exame dermatologico, visualizou-se nddulo eritema-
toso de aproximadamente 3 x 2cm, de consisténcia fibroelastica,
na transi¢io entre dorso nasal e parede nasal direita (Figura 1).

Aventadas, inicialmente, hipoteses diagnosticas de linfo-

citoma cutis, dermatofibrossarcoma protuberans, amiloidose cuta-
nea nodular, além de granuloma facial. Foi solicitada bidpsia da
lesdo para analise anatomopatologica.

A histopatologia, verificou-se depdsito de material amor-
fo e hialino na derme reticular, perivascular e perianexial, que
adquiriu coloracdo avermelhada, ao ser corado pelo vermelho
Congo, ¢ colora¢io esverdeada, a luz polarizada, caracterizando
assim material amiloide (Figuras 2 e 3).

Realizada triagem para doenga sistémica com exames de
imagem (tomografia computadorizada de cranio, torax e abdo-
men) e exames laboratoriais (hemograma, sistema complemento,
eletroforese de proteinas séricas e urinarias), sem alteragdes, po-
dendo-se, entdo, confirmar o diagndstico de amiloidose cutinea
primaria nodular.

Diante do desejo do paciente, foram explicitadas opcdes
terapéuticas disponiveis e possiveis. Optou-se em conjunto por
realizar a excisdo cirtrgica da lesdo, com posterior enxertia de
pele, com enxerto proveniente de regiio supraescapular. Obteve-
-se resultado estético satisfatorio e apresenta-se ha um ano sem
sinais de recidiva (Figura 4).

DISCUSSAO

As amiloidoses podem ser divididas entre primaria e
secundaria, sistémica ou localizada, com base na classificacio
historica.” A amiloidose cutanea é uma afec¢io de prevaléncia

FIGURA 1: (A e B) - Lesdo de
amiloidose cutanea em asa
nasal direita, pré-tratamento
cirurgico
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mundial, porém ainda subdiagnosticada. Nio apresenta associa-
¢do com doengas sistémicas. Ocorre devido ao depésito proteico
extracelular anormal na derme por agregacio, polimerizacio e
formacio de fibrilas. Estas se depositam, tornando-se insoltiveis
e resistentes a protedlise.” A patogenia ainda é desconhecida, mas
atribui-se a patologia & morte de queratindcitos em decorréncia
de uma dermatose preexistente.’

A ACP subdivide-se em macular, liquen amiloide, nodu-
lar e bifasica. A forma nodular é a mais rara e sua apresentacio

FIGURA 2: (A e B) -
Lesdo pds-tratamento
cirdrgico com enxerto
de pele

nln

AR

FIGURA 3: A - Anatomopa-
tolégico Hematoxilina &
eosina, com aumento de
10X, evidenciando mate-
rial amorfo e hialino na
derme reticular, periane-
xial e perivascular.

B - Hematoxilina & eosina
com aumento de 40x

difere-se das demais, pois o material amiloide decorre do depo-
sito de imunoglobulina de cadeia leve produzida localmente por
células plasmaticas monoclonais, e nio de queratindcitos dege-
nerados.*® Tais depdsitos nio se restringem a derme, abrangen-
do também vasos e anexos.® No histopatoldgico, observam-se
depdsitos de material amorfo e eosinofilico na derme superficial
e ao redor de vasos e anexos, corando-se pelo vermelho Congo.
A luz polarizada, tais depésitos apresentam coloracio verde bir-
refringente.”
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Clinicamente, a AN apresenta-se como nodula¢io tni-

ca ou multipla, com predilecio por face, extremidades e couro
cabeludo.” Apresenta crescimento insidioso e, por vezes, assin-
tomatico, o que pode levar a um diagnoéstico tardio ou ser sub-
diagnosticado. Entretanto, ha extrema importancia em manter
um seguimento regular dado o risco de 7% de evolu¢io para
amiloidose sistémica.>”® Ademais, ¢ bem estabelecida na litera-
tura a possivel associagdo com esclerose sistémica e sindrome de
Sjogren.?

Diversas op¢des terapéuticas sio descritas na literatura,
entretanto nenhuma se mostrou eficaz em remover completa-
mente o material amiloide ou impedir a progressio dos depo-
sitos, o que leva a uma comum recorréncia local."*? Algumas
terapias foram responsaveis por acelerar ou aprofundar tais de-
positos.” Como opc¢des bem estabelecidas, t€ém-se o uso de cor-
ticoide topico oclusivo ou intralesional, apesar de alguns estudos
terem associado esse medicamento a aceleracio dos depdsitos;
dermoabrasio; excisio cirargica e tecnologias, como laser de
cOo2.27?

FIGURA 4:

A - Material
amiloide corado
pelo vermelho
Congo.

B - Material
amiloide com
birrefrigéncia a luz
polarizada

O presente relato teve como objetivo retratar um caso de
AN tratada efetivamente com excisio cirtrgica, corroborando-a
como boa op¢io para o tratamento, tanto pelo resultado estético
quanto pela facilidade de acesso. Entretanto, tornam-se necessa-
rios mais estudos com evidéncias robustas para estabelecimento
de terapéuticas e protocolos.

CONCLUSAO

Devido a possibilidade de se apresentar como uma lesio
insidiosa e assintomatica, o diagnoéstico da AN pode ser retardado
ou mesmo nio realizado, tornando-a uma lesio subdiagnostica-
da. Entretanto, pela importancia de sua associa¢io com doengas
sistémicas e com a possibilidade de evolu¢io para amiloidose
sistémica, a AN deve fazer parte do escopo diagnéstico do der-
matologista para lesdes nodulares. Uma vez estabelecido o diag-
noéstico, o paciente deve realizar seguimento regularmente. O
tratamento vai depender da queixa ou do desejo do paciente,
sempre alinhado com o seu médico sobre as terapéuticas acessi-
veis e disponiveis, sabendo-se da possibilidade de recorréncia. ®



Surg Cosmet Dermatol. 2024;16:€202402281

REFERENCIAS:

1.

Schipper CR., Cornelissen AJM, Welters CFM, et al. Treatment of rare no- 6.
dular amyloidosis on the nose: a case report. JPRAS Open. 2015;6:25-30. 7.
Summers EM, Kendrick CG. Primary localized cutaneous nodular amy-

loidosis and CREST syndrome: a case report and review of literature. 8.
Cutis. 2008;82:55-59.

Raymond J, Choi J. Nodular cutaneous amyloidosis effectively treated 9.
with intralesional methotrexate. JAAD. 2016;2:373-376.

Alexanian C, Chen YC, Le S, et al. Nodular amyloidosis of the lips as a 10.

presenting feature of systemic amyloidosis associated with multiple
myeloma. JAAD Case Reports. 2019;5(11):963-965.

Kalajian AH, Waldman M, Knable AL. Nodular primary localized cuta-
neous amyloidosis after trauma: a case report and discussion of the
rate

CONTRIBUICAO DOS AUTORES:

Bruna Mendes Almeida 0000-0002-0804-5401

of progression to systemic amyloidosis. JAAD. 2007;57(2):526-529.
Junior WB, Chiacchio ND, Criado PR. Tratado de dermatologia. 2nd ed.
Sao Paulo: Atheneu; 2014.

Azulay RD. Dermatologia. 8th ed. Rio de Janeiro: Guanabara Koogan;
2022.

Verma SB, Khopkar U. Bilateral recurrent facial primary cutaneous no-
dular amyloidosis (PCNA). JAAD Case Reports. 2016;2(1):31-33.
Woollons A, Black MM. Nodular localized primary cutaneous amyloido-
sis: a long-term follow-up study. Br J Dermatol. 2001;145(1):105-109.

Aprovagio da versdo final do manuscrito; concep¢io e planejamento do estudo; elaboragio e redagio do manuscrito; obtencio, andlise e inter-

pretacdo dos dados; revisio critica da literatura; revisdo critica do manuscrito.

Ana Claudia Rolim Branco 0009-0006-9564-1813

Aprovacio da versdo final do manuscrito; elaboracio e reda¢io do manuscrito; revisio critica do manuscrito.

Célia Antonia Xavier de Moraes Alves 0000-0002-8421-8837
Aprovacio da versio final do manuscrito; participacio intelectual em conduta propedéutica e/ou terapéutica de casos estudados.

Nayara Pelizaro Di-Rito 0009-0002-1972-6453
Aprovagio da versio final do manuscrito; revisdo critica do manuscrito.

Gabriela Fagan Belini 0000-0003-4492-2392
Aprovagio da versio final do manuscrito; revisdo critica do manuscrito.


https://orcid.org/orcid-search/search?searchQuery=0000-0002-0804-5401
https://orcid.org/orcid-search/search?searchQuery=0000-0002-5780-0653
https://orcid.org/orcid-search/search?searchQuery=0000-0002-8421-8837
https://orcid.org/orcid-search/search?searchQuery=0009-0002-1972-6453
https://orcid.org/orcid-search/search?searchQuery=0000-0003-4492-2392

