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Deposito De proteina anormal derivada da unido de polissacarideo com globulina.
Vamos ter algumas substancias amiloides.
Cadeia leve — AL, encontrada na amiloidose sistémica primaria e mieloma multiplo.

AA — amiloidose sistémica reativa, febre do mediterraneo familiar e sindrome de Muckle-Wells.
Substancias amiloides diferentes, relacionadas a varias doencas:
o Abeta—doenca de Alzheimer
ATTR — amiloidose hereditaria
AH — mieloma multiplo
Agel —amiloidoses familiares
AapoAl — mpolineuropatia amiloidotica familiar
A beta 2M — hemodialisados cronicos
AIAPP — insulinomas e DMII
Acal — carcinoma medular de tireoide
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AMILOIDOSES LOCALIZADAS
Mais comuns, patogenia relacioada ao atrito, ha predisposi¢cdo genética e associacdo com EBV.

AMILOIDOSE LOCALIZADA CUTANEA PRIMARIA
FORMA MACULOSA
Maculas hiperpigmentadas pardo acastanhada ou enegrecida.

Arredondadas ou ovais, compostas por elementos puntiformes. Predilecdo interescapular,
prurido pode estar ausente.

Paciente com notalgia parestesica cocam muito a regido e pode fazer dx diferencial com
amiloidose primaria.

Macula, pode ter discreta liquenificacao, coloragdo castanha, normalmente no dorso.

FORMA MACULO-PAPULOSA
Sobre as lesdes maculosas surgem elementos papulosos.

LIQUEN AMILOIDOTICO

Papulas cor da pele ou hiperpigmentares, acometem principalmente pernas e bragos,
numerosas, formam placas, prurido intenso.

Face extensora de pernas e bracos.

AMILOIDOSE NODULAR
Nddulos ou placas infiltradas e eritemato-acastanhadas, lesGes Unicas ou multiplas, acomete
face genitais e membros.
A substancia amiloide é da cadeia lambda com origem plasmocitaria e 7% estdo associadas com

paraproteinemia ou amiloidose sistémica.
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Muito importante — é a que mais tem associagdo comm a forma sistémica.

AMILOIDOSE BOLHOSA
Variante do liquen amiloide, tbm associada com amiloidose sistémica, principalmente na
presenca do mieloma. Associa-se a bolhas hemorragicas induzidas por trauma.

DIAGNOSTICO
Coram com vermelho congo em verde.
Pode ter ACS antiqueratina — detec¢do no AP.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Forma maculosa — melanodermias toxicas, prurido melanocito, erupg¢des fixas por drogas,
notalgia parestesica.

Forma maculo-papulosa — liquen simples cronico.

Liguen amiloide — liquen simpleso crénico, hipertréfico e mucinose papulosa.

Formas nodulares — linfomas cutdneos, formas nodulares de mucinose, sarcoidose e llpus
vulgar.

TRATAMENTO
Corticoides de alta potencia oclusivos, infiltragdo, acitretina 5mg-kg-dia, fototerapia.

CAUSAS DE AMILOIDOSE SECUNDARIA

Queratose seborreica, CBC, doenca de Bowen, cilindromas, micose fungoide, nevos
intradermicos, pilomatrixomas, dermatofibromas, elastose solar, queratose actinia e
poroqueratose de Mibeli.

AMILOIDOSE SISTEMICA PRIMARIA HEREDITARIA

FEBRE MEDITERRANEA FAMILIAR

SINDROME DE MUCKLE WELLS - nefropatia, surdez, urticaria e angioedema.

SINDROME DE SIPPLE — amiloidose maculosa no dorso com carcinomas multiplos, carcinoma
medular da tireoide, feocromocitoma, hiperparatireoidismo.

AMILOIDOSE FAMILIAR DE ANDRADE — disturbio em nervos periféricos e ganglios simpaticos
com disturbios do TGlI, esfincteres, hipohidrose, hipotensdao postural, lesdes ulcerotroficas de
MMII.

AMILOIDOSE SISTEMICA PRIMARIA NAO HEREDITARIA (AMILOIDOSE AL)
Sempre associada a doenca proliferativa plasmocitaria ou Mieloma Multiplo.

Amiloide que se deposita é composto de Igs de cadeias leves.
CLINICA
Sintomas gerais, perda de peso, astenia, dipsneia e parestesias.
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Elemento cutianeo é fundamental e temos hemorragia decorrente do deposito de substancia
amiloide nas paredes vasculares — sempre ha petequias, equimoses, hematomas e bolhas
hemorragicas.

A o sinal do guaxinim — Raccon sign — hematoma ao redor dos olhos, acometimento de face,
palpebra e pescoco. Pode ser precipitadas por tosse ou atrito. Papulas, nédulos e placas
amarelas e translucidas em couro cabeludo, pescoco e face.

Paciente caucasiano, idoso, com placas amareladas na pele e sinal de guaxinim. Pensar em
amiloidose sistémica. Pode ter infiltragdo na palpebra.

RegiGes palmares e extremidades dos dedos — eritema e infiltragdo cerea.

Eventualmente pode ter aspecto esclerodermoide da pele pela infiltracdo de amiloide, pode ter
alopecia, cutis vértice girata-like, macroglossia em 40%, rouquiddo e disfagia.

Macroglossia, placas amareladas infiltradas ao redor das palpebras.

LesGes renais — proteinuria, hipoalbuminemia e edema, IC, alteragdes do SN autonémico.

ANATOMOPATOLOGICO
Depdsitos na adventicia de pequenos vasos e colageno perivascular proximo a derme papilar e
em torno as glandulas sudoriparas. Se ndao houver lesGes cutdneas — biopsiar gengiva, mucosa

renal ou gordura abdominal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Lipoidoproteinose

Liguen mixedematoso

Escleromixedema

TRATAMENTO

N3o cura, paciente morre em 2 anos, melfalan e prednisona s3o paliativos.

AMILOIDOSE SISTEMICA REATIVA SECUNDARIA
Tuberculose, hanseniase, osteomielite, enterite regional, retocolite ulcerativa, colagenoses,

espondilite anquilosante, doenca de Hodgkin, leucemias.
Geralmente ndo acomete a pele. Pode acometer o rim principalmente na hanseniase
virchowiana, eventualmente Baco, trato digestivo e adrenais.

AMILOIDOSE ASSOCIADA A HEMODIALISE
Paciente com Insuficiéncia renal em hemodidlise, beta-2-microglobulina acumulada.

Tem principalmente acometimento das MB sinoviais com sd do tunel do carpo, cistos dsseos e
artropatias, eventualmente renais cronicos nao dialisados.

Diferenciar manifesta¢cdes cutaneas primarias, associar a forma nodular e bolhosa com as
formas sistémicas — paraproteinemias e mieloma multiplo.
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MUCINOSES

@ Glicosaminoglicanas acidas (previamente conhecidas como mucopolissacarides), que

provavelmente atuam nas trocas extravasculares de metabolitos.

@ Mucina é produzida em pequenas quantidades pelos fibroblastos.

@ Presenca de mucina geralmente:

o

O O O O

o

Mixedema pré tibial

Mucinose cutanea juvenil de cura espontanea

Liguem mixedematoso

REM

Escleredema encontramos mucina so na fase inicial

Mixedema generalizado a quantidade é muito pequena para ser demonstrdvel

@ H4 mucinoses que ndo achamos mucina.

@ Glicosaminoglicanas acidas, como acido hialuronico e heparina coram com:

o

O

e}
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Azul de toluidina

Ferro coloidal

Alcian blue no pH 2,5

PAS — cora heparina mas ndo cora acido hialuronico.

Coram mais em tecido congelado, ou em solucao de cloreto de cetilpiridinum do que no
formol.

@ CLASSIFICACAO
@ PRIMARIAS

o

o

(0]

Difusas — mucinoses degenerativas inflamatodrias:
= Mixedema generalizado
=  Mixedema pré-tibial
= Liguen mixedematoso (escleromixedema)
=  Mucinose eritematosa reticular (REM)
= Escleredema
= Mucinose cutanea juvenil de cura espontanea
= Mucinose cutdnea da infancia
=  Mucinose nodular e papulosa com Lupus Eritematoso
Focais — mucinoses neuplasicas — hamartomatosas
=  Mucinose cutanea focal
= Cisto mixoide
= Mucinose papulosa acral persistente
= Nevo mucinoso
Foliculares
=  Mucinose folicular (alopecia mucinosa)
=  Mucinose folicular urticaria simile
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SECUNDARIAS
o Doengas do colageno — dermatomiosite, LE
Papulose atrofica maligna — doenca de Degos

o Histiocitose hereditdria progressiva
o Mucinoses acompanhando tumores mesenquimais e neurais
o Mucinose papulosa na Sindrome do L-triptofano induzindo mialgia e eosinofilia (rara)

MIXEDEMA GENERALIZADO (HIPO)
Ocorre no hipotireoidismo. Acumulo principalmente de condroitin sulfato e acido hialuronico,

retem dgua e da aparéncia edematosa.
Tem o sinal de Hertogue — pele amarelada com carotenemia e vasoconstricao (espessamento,

nao é perda distal da sobrancelha), edema ndo depressivel, pele seca, |abios e nariz alargados.
Uleritema ofriogenes é diagnostico diferencial de mucinose folicular e esta presente em um tipo

de queratose pilar.

MIXEDEMA PRE-TIBIAL (HIPER)
Mais comum em pacientes com doenca de Graves, com ou sem tireotoxicose, pode ser

encontrada na Tireoidite de Hashimoto.

Infiltragdo de acido hialuronico na derme e subcutaneo. Normalmente associado ao exoftalmia.
Tipos — nodular, difuso ou elefantiasico.

Placas e nddulos endurecidos, foliculos pilosos proeminentes, hipertricose.

ETIOLOGIA

Soro dos pacientes aumenta em 2 a 3x a producdao de acido hialuronico em cultura de
fibroblastos de regido pré-tibial e ndo de ombro ou prepucio.

Fatores locais — circulantes.

HISTOPATOLOGIA

Mucina na derme — terco médio e inferior, fibroblastos em numeros normais, pode ser

estrelado, pode ter espaco vazio por retracdo da mucina durante o processo de fixacdo e
desidratacao.
TRATAMENTO
Corticoide tépico, remocao cirurgica, plasmaferese, fotoquimioterapia, compressao pneumatica.

LIQUEN MIXEDEMATOSO
Papulas liquenoides numerosas que coalescem em placas, causando espessamento e

endurecimento da pele. E rara. Proliferacdo de fibroblastos com fibrose e deposito de
glicosaminoglicanas na pele.
Tipos:

o Escleromixedema (erupcdo generalizada papular liquenoide)

o Forma papular (discreta)

o Forma placas liquenoides (localizada a generalizada)

o Forma placa urticariforme
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Escleromixedema — associado com gamopatia monoclonal (importante).
Formas localizadas nao tem presenca de paraproteina sérica.

HISTOPATOLOGIA

Depositos de mucina nas camadas intermediarias e profundas da derme, onde desarranjam
fibras do colageno. Ndo envolvem papila dérmica ou se acumulam ao redor dos vasos. Coram
em alcian blue e azul de toluidina. Fibroblastos longos e estelados no estroma mucinoso. Pode
haver infiltracdo dos musculos esqueléticos com linfécitos.

Raro, 114 casos publicados ate 2001. Associado a paraproteinemia — normalmente gamopatia
monoclonal com cadeia lambda leve. 10% evolui para mieloma multiplo. Associacdo também
com linfomas Hodking e ndo Hodking, macroglobulinemia de Waldestrom e leucemia
principalmente pos quimioteraipa.

CLINICA

Padrdes confluentes, papular e esclerdtico.

Espessamento e eritema da pele sobre as papulas, limitacdo das flexdes dos dedos e limitagao
das maos, simulando esclerodactilia. Mixomas periorbitais multiplos, papulas uniformes em
padroes lineares.

Erupcdo de 2 a 3 mm, papulas firmes, brilhantes em maos, antebracos e face, pescoco, tronco
superior e coxas, arranjo linear. Eslcerodactilia e ndo acomete mucosas e couro cabeludo. Ndo
ha telangiectasias e calcinose.

Pele brilhante, préximo as palpebras, lembra esclerodermia, sulcos profundos, eritema e edema
de coloragdo amarronzada, pode ou ndo ter prurido.

Ndo tem alteracdes endocrinoldgicas, alteracdes cardiovasculares em 10% dos pacientes,
fraqueza muscular por comprometimento mioneurologico, ocasionalmente comprometimento
de érgdos internos.

Paraproteinemia por IgG na eletroforese de proteinas.

HISTOPATOLOGIA
Mucina intersticial com aumento do numero de fibroblastos, aumento de coldgeno na derme
reticular.

LOCALIZADO
O liquen mixedematoso localizado tem papulas pequenas, firmes, com aparéncia de cera de
distribuicdo limitada, raramente forma nodular.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Sarcoidose nas cicatrizes — pode ter deposito de mucina em cicatrizes.

Granuloma anular — papulas e orelhas proximas e lineares

Esclerodermia sistémica — escleromixedema tem papulas, é espessada e mdvel sobre a pele.
Esclerodermia ndo tem mobilidade e o espessamento é diferente.
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Escleroedema ndo tem papulas.

PROGNOSTICO
Ruim, morte por broncopneumonia, oclusdo coronariana ou malignidade hematoldgica.

TRATAMENTO
Melfalan.

ESCLEREDEMA

Escleredema adultorum, escleredema de Buschke

Doenca de etiologia desconhecida na qual hd areas de endurecimento na pele, frequentemente
apds _infeccao e também em diabetes, com resolucdo espontdnea em meses ou anos. Ha

excesso de mucopolissacarideos acidos na derme.

ETIOLOGIA

Desconhecida, obstrui linfaticos por inflamacdo e tbm pode ser chamada de escleredema
diutinum quando tem relacgdo com diabetes. Tbm tem relacgdo com insulinoma,
paraproteinemia, mieloma multiplo, macroglobulinemia de Waldestron, Artrite Reumatoide,
Sindrome de Sjogren, hiperparatireoidismo, purpura anafilactoide.

CLINICA

Mais em mulheres, 29% antes dos 10 anos e 22% entre 10 e 30 anos.

Espessamento principalmente no dorso das maos, infiltracdo no labio, placas amareladas no
mento (sugestivo de deposito de mucina com areas de alopecia)

LABORATORIO
VHS aumentado, anormalidades discretas inespecificas, paraproteinemias de IgG, IgA e pode ter
ASLo aumentado em ccas (associagdo com infecgBes principalmente por estreptococo).

HISTOPATOLOGIA

Aumento da espessura da derme. Feixes de colageno espessados e separados por espacos
claros, fenestracdo do coldgeno, grande parte da gordura substituida por coldgeno denso. Ndo
hd aumento do numero de fibroblastos, em casos iniciais ha deposito de mucina. Pode ser dificil
diferenciar de esclerodermia.

O dificil nas mucinoses é diferenciar entre elas, ndo é dificil saber que é mucinose. Temos que

saber onde existe ou ndo mucina e se hd aumento do numero dos fibroblastos.

Alcian blue — cora mucina.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Esclerodermia, pseudoescleredema (endurecimento das pernas em funcdo de edema croénico),
dermatomiosite.



Ritha C. Capelato Rocha - R3 Dermatologia HRPP | 2014

TRATAMENTO

N3do é mto especifico — pulso de ciclofosfamida eventualmente.

Corticoides sistémicos e intralesionais, ciclosporina, PUVA, MTX, muitos casos tem resolucao
espontanea.

REM — MUCINOSE ERITEMATOSA RETICULADA
MUCINOSE RETICULAR ERITEMATOSA
Eritema reticular do tronco com mucinose associada, associagdo com exposi¢cdo solar,

paraproteina monoclonal. Possivel overlap com infiltragdo linfocitaria de Jessner.

Mulheres na meia idade, regido esternal e dorso superior, pode ter prurido e ha quadro
relacionado com LES.

Epiderme normal com infiltrado perifolicular, células mononucleadas, alguns dendrocitos e
separacdo do coldgeno e fragmentacao de fibras elasticas.

Associag¢Oes diversas principalmente com tireoide, LED, LES, carcinomas e purpuras.

Tratamento com antimalaricos.

MUCINOSE CUTANEA JUVENIL DE CURA ESPONTANEA
Rara, idade precoce com surgimento abrupto. Tem fendmenos inflamatérios e resolugdo

espontanea em poucos meses.

Clinica com papulas noduls ou placas na cabeca e tronco.

Patologia —mucinose dérmica, aumento de fibroblastos e mastocitos. Postula-se ser disfuncdo
de fibroblastos apds virose.

MUCINOSE CUTANEA DA INFANCIA
Rara, papulas opalescentes ao nascimento ou alguns meses apds. Disseminados no dorso das

maos e cotovelos. Podem ter distribuicdo linear.
Ha deposito de mucina na derme papilar sem proliferacdo de fibroblastos. Alguns casos é uma
apresentacdo do liquen mixedematoso da infancia.

MUCINOSE PAPULONODULAR ASSOCIADA A LES
Rara, com papulas nédulos ou placas por mucinose difusa, principalmente em pescoco, tronco e

MMSS. Um terco precede alteragbes do LES, ha mucina na derme, mesmo onde nao ha lesdes
de llpus.

MUCINOSE CUTANEA NA SINDROME DO OLEO TOXICO
Ingestdo de dleo adulterado, ha erupc¢do papulas assintomatica, em bracos, pernas e coxas. H3

resolucdo espontanea ou evolucdo para alteracées esclerodermoides.

MUCINOSE CUTANEA FOCAL
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Papula ou noduo solitario eritematoso na face, tronco ou extremidades, AP com aumento de
mucina e fibroblastos na derme.

Tratamento excisional.

Pode ter overlap com REM e escleromixedema.

ANGIOMIXOMA SUPERFICIAL
Papula ou nédulo solitdrio em face, tronco ou extremidades. Os fibroblastos parecem ser

mucoblastos com grandes vacuolos ou granulos secretérios em seu citoplasma.

MUCINOSE PAPULAR ACRAL PERSISTENTE
Papulas ou lesGes anulares discretas na superficie extensora das maos e punhos. Depésitos de

mucina na derme, sem anormalidades sistémicas.
Face extensora das mdos e punhos com mucina, persiste por anos, pode ser forma de liquen
mixedematoso e pode estar associado a sindrome do tunel do carpo.

NEVO MUCINOSO
9 casos descritos ate 2005. Representa uma mucinose cutanea congénita.

Estudos posterioes — pode ser um nevo conectivo do tipo proteoglicano e contendo apenas
acido hialuronico.

MUCINOSE FOLICULAR
ALOPECIA MUCINOSA
Assunto mais moderno.

Placas infiltradas com descamacao e perda de cabelo.
AP com acumulo de glicosaminoglicanos nas glandulas sebaceas e no ostio folicular. Nem
sempre ha alopecia presente.
Etiologia desconhecida, mas geralmente He padrao de reacdo do epitélio a noxas.
Ha 3 grupos:

o 1) lesdo solitaria ou poucas lesdes, resolve espontaneamente em 2 meses a 2 anos

o 2)lesGes persistentes ou que continuam aparecendo

o 3)associada com linfoma
Formas agudas ou crdnicas.
Quando associada a linfoma incide entre os 40-70 anos, apresenta-se como multiplas placas
generalizadas, infiltradas, associadas a linfomas de células T, especialmente micose fungoide.
FOLICULITE MUCINOSA
Placa infiltrada com alopecia em supercilio. Diferente do uleritema ofriogenes, pode ser em toda
sobrancelha. No uleritema é sé no terco distal e é derivado de ceratose pilar, forma atipica de
gueratose pilar. Pode ser idéntica ao uleritema ofriogenes.
PATOLOGIA — degeneragdo mucinosa na bainha radicaular externa com infiltrado inflamatério.
Se aparece azul — alcian blue — epitélio folicular com acumulo de mucina.
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@ TRATAMENTO - com corticoide tdpico, radioterapia, dapsona, interferon, acitretina, corticoides
sistémicos em baixas doses.

@ DIAGNOSTICO DIFERENCIAL — Eczema, DS, liquen simples crénico, pitiriase, rdsea, alopecia
traumatica, tinea capitis.

@ MUCINOSE FOLICULAR URTICARIA SIMILE
@ Variante que acomete homens de meia idade com papulas e placas urticariformes na cabeca e

pesoco com um background seborreico. As lesGes somem e recorrem espontaneamente.
Exposicdo solar pode causar remissdo temporaria.

@ MUCINOSES SECUNDARIAS
Doenca do colageno

O]

@ LE e dermatomiosite x mucinose dérmica — infecgdo por parvovirus B19. Morfea generalizada,
esclerodermia, doenca enxerto x hospedeiro.
@ Histiocitose mucinosa

@ Mucopolissacaridoses

@ Doencas de acumulo lisossémico por deficiéncia de enzimas que degradam glicosaminoglicanas
—morte em 1 a 2 decadas com fascies caracteristica.

@ Ha hipertricose, espessamento cutdneo, pouco comprometimento dermatoldgico,
autossommicas recessivas, retardo mental, altera¢des dsseas e hérnias abdominais;

@ Mucolipidoses

@ Acumulo de polissacarideos e esfingomielina e lipides relacionados.

@ Sindrome de Leroy

@ Doenca rara das lipoglicosaminoglicanas, espessamento da pele e alteracdes dsseas, sem

alteragdes cérneas.
*cai na prova pratica com alcian blue — pensar em mucina.

*histopatoldgico — ver se tem muito ou pouco mucina, onde ela esta. Se tem ou ndo aumento de
fibroblastos.

*PRESENCA DE MUCINA — mixedema pré tibial, mucinose cutdnea juvenil de cura espontanea, liquen
mixedematoso. REM — pode ou ndo ter mucina. Escleredema sé na fase inicial. Mixedema generalizado
tem mucina, mas em pequena quantidade.

*saber - Mixedema generalizado, pré tibial, escleromixedema, REM e escleredema. Cutanea focal, cisto
mixoide, mucinose papulosa acral persistente, nevo mucinoso, mucinose folicular e mucinose folicular
urticaria simile.



