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Resumo A amiloidose sistémica secundaria a artrite psoriasica é rara; os dados publicados
sao baseados principalmente em relatos de casos e estao associados ao aumento da mortali-
dade. Apresentamos um paciente com artrite psoriasica de longa data e sialadenite cronica,
com resposta inadequada a terapia. O diagnostico de amiloidose secundaria foi realizado por
biopsias de lesdes cutaneas genitais. Embora muito raro, é importante que os dermatologistas
e clinicos gerais considerem a possibilidade de amiloidose em pacientes com doencas inflama-
torias cronicas, uma vez que podemos interferir precocemente e melhorar o prognodstico dessa

condicao.
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Introducao

A amiloidose sistémica é uma doenca caracterizada pela
deposicao extracelular de fibrilas insollveis formadas por
uma proteina precursora solivel.'"* Essa fibrila tem uma
afinidade pelo corante vermelho do Congo, que mostra
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uma caracteristica birrefringéncia verde quando vista sob
luz polarizada.'-* Quatro tipos de amiloidose sistémica sao
observadas com mais frequéncia: AL (causada por discrasia
clonal das células plasmaticas), AA (causada por condicoes
inflamatorias), ATTR (causada por mutacdes da proteina
precursora transtirretina) e amiloidose Ab2 M (causada por
insuficiéncia renal terminal).’>

A amiloidose tipo AA é causada por inflamacdo de
longa data, como artrite, doenc¢a inflamatéria intestinal e
infeccbes crénicas.> O precursor desse tipo é a proteina
amiloide sérica da apolipoproteina A (SAA), um reagente de
fase aguda.? Doenca renal, neuropatia autonémica, envol-
vimento intestinal, esplenomegalia, hepatomegalia, bdcio
e cardiomiopatia sao os sinais mais comuns dessa forma de
amiloidose.'=* O envolvimento oral ja havia sido relatado,
enquanto lesdes cutaneas nao sao comuns.”
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Figura 1  Placas hipercromias infiltradas na vulva.

A amiloidose tipo AA que complica a artrite psoriasica
é rara; os dados publicados sao baseados principalmente
em relatos de casos e estdao associados ao aumento da
mortalidade.>® O diagnostico precoce da amiloidose sisté-
mica é geralmente realizado por uma bidpsia de aspiracéo
de gordura subcutanea abdominal. No entanto, nos casos de
artrite psoriasica, o diagndstico geralmente parece ser tar-
dio e acontece no estagio da doenca renal, em decorréncia
da raridade da amiloidose nessa condicdo reumatologica.®

Apresentamos aqui um paciente com artrite psoriasica de
longa data e sialadenite cronica, com resposta inadequada a
multiplas terapias. O diagndstico de amiloidose secundaria
foi realizado por bidpsias de lesdes cutaneas genitais. Nao
havia sinais de insuficiéncia renal.

Relato do caso

Mulher branca, 55 anos de idade, procurou o ambulatorio de
dermatologia com queixa de lesdes escurecidas nas axilas,
vulva e regido perineal havia trés anos. A paciente apre-
sentava artrite psoriasica e alteracoes tipicas de psoriase
ungueal (pittings e hiperceratose ungueal) desde os 11 anos
de idade, com sequelas motoras significativas. Fazia uso de
leflunomida e etanercepte havia nove anos, mas a artrite
se tornou progressivamente pior. Apresentava, ainda, uveite
anterior bilateral recorrente havia sete anos, e xerostomia
por sialadenite crénica por trés anos.

Ao exame fisico, apresentava papulas convergindo em
placas acastanhadas infiltradas na area vulvar e perianal e
nas axilas (figs. 1, 2 e 3). Ao exame articular, havia defor-
midade articular simétrica nas maos.

Nos exames laboratoriais, a paciente apresentava ane-
mia com hemoglobina de 10,7 g/dL; proteinas séricas totais
7,1¢g/L; albumina sérica 3,1g/L; globulina sérica 4,0g/L;
VHS 96 mm/h. A eletroforese de proteina mostrou um
aumento na gamaglobulina. As imunoglobulinas mostraram:
IgG 1.808 mg/dL; IgA 6,0mg/dL; IgM 84,3 mg/dL. A coleta
de urina durante 24 horas foi normal. As concentracées de
creatinina, amilase sérica e lipase foram normais. A densi-
tometria 0ssea evidenciou perda generalizada de densidade
oOssea.

0 exame histopatoldgico de uma papula vulvar e glan-
dula salivar demonstrou um depésito de substancia hialina
amorfa que corou positivamente com vermelho do Congo.

Figura 2  Papulas que confluem em placa hipercromica e infil-
trada na regiao perianal.

Figura 3

Papulas acastanhadas na axila.

Era birrefringente quando visto por luz polarizada, confir-
mando o diagnostico de amiloidose sistémica nos dois locais
(figs. 4 e 5).

Discussao

A amiloidose sistémica tem uma incidéncia de cerca de oito
por milhdo de pessoas por ano.* A amiloidose por AA é mais
comum que as outras formas, o que pode ser justificado
por sua associacao com doencas infecciosas, principalmente
tuberculose.?> No mundo ocidental, a amiloidose AA tornou-
-se mais rara com o controle de infec¢bes bacterianas. No
entanto, outras condicdes inflamatorias cronicas substitui-
ram as infeccdes como a causa mais comum.?
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Figura 4 Deposito de material hialino e amorfo na derme.

Figura 5 Birrefringéncia na coloracao pelo vermelho Congo
quando observada sob luz polarizada.

As lesdes cutaneas, geralmente observadas na amiloidose
sistémica primaria, sdo raras na forma secundaria. Na revi-
sao de literatura, encontramos alguns casos de envolvimento
oral e cutaneo na amiloidose por AA.*°

A etiopatogenia da amiloidose nédo é clara. As condicoes
inflamatorias levam a expressao de citocinas, particular-
mente a interleucina 6 (IL-6), que causa a superproducao
de proteina SAA pelo figado.® A proteina SAA geralmente
é degradada por enzimas derivadas de mondcitos; por-
tanto, na maioria dos casos, ndo leva a amiloidose. Desse
modo, pacientes com amiloidose secundaria apresentam
um defeito enzimatico e também apresentaram anorma-
lidade estrutural geneticamente determinada na proteina
SAA, causando resisténcia a degradacéo.*

O diagnodstico definitivo de amiloidose sistémica é
feito por biopsia e coloracago com vermelho Congo,
que exibe birrefringéncia verde-maga por microscopia de
polarizacdo.® As amiloidoses cutaneas primarias nao apre-
sentam birrefringéncia verde-maca por microscopia de
polarizacao.

A terapia da amiloidose AA visa reduzir a producao
de SAA. Atualmente, os tratamentos disponiveis sao

corticosteroides, substancias citostaticas e citocinas de
anticorpos monoclonais (TNF e IL-6).>¢"'° Nosso paciente
desenvolveu amiloidose sistémica secundaria durante o tra-
tamento da doenca de base com etanercepte, o que mostra
que a doenca foi extremamente agressiva nesse caso. Por-
tanto, o diagnostico precoce foi essencial para evitar danos
a outros 6rgaos.

Embora muito raro, é extremamente importante para os
dermatologistas e os clinicos gerais considerarem a possibi-
lidade de amiloidose sistémica em pacientes com doencas
inflamatorias crénicas, uma vez que podemos interferir pre-
cocemente e melhorar o progndstico dessa condicao.
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