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Resumo

Objetivo: Descrever um caso clinico de uma mulher de 46 anos, com superposicGo de esclerose
sistémica e artrite reumatoide, que desenvolve paniculite septal e amiloidose. Relato do caso:
Paciente do género feminino, 46 anos, com diagndstico de sindrome de superposicdo (esclerose
sistémica e artrite reumatdide) hd oito anos, evolui com dor e aumento de volume das pernas.
Aventada a hipdtese de paniculite, a paciente foi medicada com anti-inflamatérios, ndo obtendo
melhora. Submetida a biépsia de pele da perna direita, o quadro histopatolégico foi compativel com
amiloidose e discreta paniculite septal. Consideracées finais: A presenca de paniculite, de dificil
resposta ao tratamento antiinflamatério, deve suscitar a pesquisa de doengas infiltrativas, tais como
a amiloidose. A presenca de depdsito amiloide na derme implica na investigacdo de doenca
sistémica.

Abstract

Objective: To describe a clinical case of a 46-year-old woman, with overlap of systemic sclerosis and
rheumatoid arthritis who develop panniculitis septal and amyloidosis. Case report: A 46-year-old
female patient with a diagnosis of overlap syndrome (systemic sclerosis and rheumatoid arthritis)
eight years ago evolves with pain and enlargement of the legs . After the hypothesis of panniculitis,
the patient was medicated with antiinflammatory drugs and did not obtain improvement. Subjected
to skin biopsy of the right leg, histopathological findings were compatible with amyloidosis and
discrete panniculitis septal. Final considerations: The presence of panniculitis, which is difficult to
respond to antiinflammatory treatment, should lead to the investigation of infiltrative diseases,
such as amyloidosis. The presence of amyloid deposits in the dermis implies the investigation of
systemic disease.
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INTRODUCAO

As Doengas Difusas do Tecido Conjuntivo sao
doengas caracterizadas pela inflamagao do
tecido conjuntivo e estdao associadas com
distdrbios do sistema imunoldgico.

De acordo com a nosologia atual, sdo seis as
doencgas difusas do tecido conjuntivo: Lupus
Eritematoso Sistémico; Esclerose Sistémica;
Polimiosite; Dermatomiosite; Artrite
Reumatoide; Sindrome de Sjogren. '

A presenca de duas ou mais doengas do tecido
conjuntivo, em um mesmo individuo,
caracteriza uma sindrome de superposicao
(overlap syndrome). A esclerose sistémica é a
doenca que mais frequentemente se associa a
outra doenga difusa do tecido conjuntivo,
incluindo-se a artrite reumatoide. >

A amiloidose compreende um  grupo
heterogéneo de doengas caracterizadas por
depdsito extracelular de amiloide fibrilar em
varios tecidos e drgdos. > Os depdsitos podem
ter distribuicdo localizada ou sistémica. *

Os autores apresentam um caso de
superposicdo de esclerose sistémica (ES) e
artrite reumatoide (AR), que evoluiu com
paniculite e amiloidose.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do género feminino, 46 anos, com
diagndstico de sindrome de superposicao
(esclerose sistémica e artrite reumatoide) ha
oito anos, evoluiu com dor, calor e aumento de
volume das regides posteriores das pernas. A
USG dos membros inferiores mostrou aumento
da ecogenicidade e espessamento do tecido
subcutaneo da perna direita e calcificagdes
esparsas no tecido subcutaneo, bilateralmente.
Aventada a hipdtese de paniculite, a paciente
foi medicada com Indometacina 50 mg, duas
vezes ao dia. Evoluiu com piora do quadro
doloroso em membros inferiores, sendo
medicada com prednisona 20 mg [ dia.
Apresentou melhora da dor, porém persistiu
com aumento de volume da perna direita.
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Submetida a bidpsia de pele da perna direita,
cujo anatomopatoldgico mostrou: epiderme
com leve acantose e alongamento dos cones
epiteliais; derme com escasso infiltrado
inflamatdrio linfocitario superficial perivascular,
ao lado de papilas dilatadas contendo material
amorfo, levemente basofilico, identificavel a
amiloide; subcutaneo mostrava alguns septos
conjuntivos levemente espessados e
esclerdticos; escasso infiltrado inflamatdrio
mononuclear, alguns adipdcitos degenerados e
vasos proliferados, ectasicos e congestos.
Quadro  histopatolégico compativel com
amiloidose e discreta paniculite septal.

DISCUSSAO

O termo paniculite refere-se a inflamagao da
gordura subcutanea. Pode ser classificada como
septal ou lobular, com ou sem vasculite. E
causada por uma variedade de condicdes, tais
como infec¢des, desordens imune-mediadas,
neoplasias, drogas, deficiéncias enzimaticas,
traumas, etc.’

Qualquer aumento da permeabilidade capilar
resulta no acimulo de  mediadores
inflamatdrios no paniculo adiposo. O fator mais
importante  que causa aumento da
permeabilidade capilar é o aumento da pressao
venosa e da estase venosa. Isto explica porque
a paniculite é comum nos membros inferiores. °

A paniculite pode fazer parte de vdrias doencgas
sistémicas, dentre as quais o lupus eritematoso
sistémico e a esclerose sistémica (ES). ®> A ES
essencialmente afeta a pele, mas o processo
pode, em algumas vezes, envolver os septos da
gordura subcutanea. Raramente se observa
paniculite isolada, sem acometimento da pele.
As lesbes aparecem como placas ou nddulos,
que aumentam de tamanho e que podem
deixar cicatrizes, com hiperpigmentacdao da
pele.”’

A amiloidose compreende um grupo de
doencgas nas quais a proteina precursora sofre
uma alteragdo conformacional que ocasiona a
formagao de fibrilas amiloides em diferentes




tecidos e drgdos, causando morte celular e
faléncia organica. °

De acordo com a localizacao, a amiloidose pode

ser classificada como localizada ou sistémica.
Na forma localizada, os depdsitos de amiloide
se formam nos sitios de sintese da proteina
precursora. Na forma sistémica, a deposicao de
amiloide ocorre distante do sitio de secrecdo da
proteina precursora. °

As amiloidoses sistémicas adquiridas sdo do
tipo AL (imunoglobulina de cadeia leve ou
primdria), AA (secunddria) e AR2M (B2
microglobulina, associada a didlise). ’

A amiloidose AA é uma complicacao de doencas
inflamatdrias crénicas, tais como a doenca de
Crohn, artrite reumatoide, artrite idiopatica
juvenil e espondilite anquilosante. ® Raramente
é uma complicagdo descrita no ldpus
eritematoso sistémico. >*

Tanto na forma localizada, quanto na forma
sistémica, a pele pode ser acometida. * Na
forma localizada, trés subtipos sao descritos na
pele: macular, liquen e nodular. °

Nossa paciente apresenta superposicao entre
AR e ES e evoluiu com endurecimento e dor das
panturrilhas.  Inicialmente, aventou-se a
possibilidade de paniculite, pelo aspecto clinico
da regido. Submetida a bidpsia, a qual
demonstrou a concomitancia de paniculite e
amiloidose, ndo sendo possivel definir,
histopatologicamente, se a amiloidose ¢é
sistémica ou localizada. Até o presente
momento, nao hd elementos «clinicos ou
laboratoriais que sugiram a presenca de
amiloidose sistémica.

CONSIDERACOES FINAIS

A presenca de paniculite, de dificil resposta ao
tratamento anti-inflamatdrio, deve suscitar a
pesquisa de doencas infiltrativas, tais como a
amiloidose. A presenca de depdsito amiloide na
derme implica na investigacdo de doenca
sistémica.
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