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Editorial

Mario Barreto Corréa Lima'
Ebola 2014

A histéria da infec¢ao humana pelo virus
Ebola comecou em 1976, com casos ocorridos
no Zaire e no Sudao, uns as margens do Rio
Ebola, dai a denomina¢io atribuida ao mesmo.
Trata-se de um virus RNA filamentoso, da familia
Filoviridae ,que possui cinco géneros, quatro dos
quais patogénicos para o homem, entre eles o
Ebola propriamente dito e o Marburg. Provocam
ambos uma febre hemorragica, que comega com
temperaturas muito elevadas, malestar, fadiga,
mialgias, cefaléia, apresentando em seguida uma
variedade ampla de sintomas, que culminam
com erup¢ao cutanea € a seguir eventuais
caracteristicas hemorragicas, como hematémese,
hemoptise, melena e hematoquezia. Diversas
doengas infecciosas devem entrar no diagnostico
diferencial, que precisa ser efetivado, para que as
mesmas sejam tratadas, pois a maioria delas tem
tratamento eficaz. Malaria falciparum,shiguelose,
doengas riquetsiais, entre tantas outras.

Seguiram-se surtos quase que anuais,
alguns deles com centenas de casos, embora
nenhum com a mesma propor¢ao do atual, de
2014, que levou o CDC, ainda em setembro dltimo,
a acenar com a possibilidade do atingimento
de meio a um milhdo de casos, até janeiro do
proximo ano, caso nao se conseguisse conter
a transmissao inter humana. Como das outras
vezes a doenga tem ocorrido na parte ocidental
da Africa, Guiné, Libéria, Nigéria, Zaire, Serra
Leoa, com efeitos catastréficos para os sistemas
de saude destes paises, ja de si tao precarios. Até
02/12/2014 haviam sido registrados 17.256 casos
no continente africano, 10.793 laboratorialmente
confirmados, com 6113 6ébitos. Houve casos
descritos nos paises ocidentais, respectivamente
na Europa (Espanha) e Estados Unidos, neste
tltimo um americano vindo da Africa. Em ambos
os casos houve transmissio secundaria, apesar
dos cuidados e da exceléncia dos hospitais onde

tal aconteceu.
Morcegos
reservatorio habitual dos virus. Estes quando

frugivoros parecem ser o

mortos, ou os restos de alimento que deixam, de
frutos, polpas sdo ingeridos por varios tipos de
simios e por outros animais, que adoecem e morrem
em grande numero, como ficou comprovado,
podendo contaminar os seres humanos. A partir dai
a contaminacdo de outros individuos ocorre com
facilidade, particularmente quando sao tratados
em casa, o que a OMS formalmente condena. A
ocorréncia de contaminaciao em funerais é muito
grande, em fun¢do dos costumes arraigados, de
tocar o morto e de prantea-lo muito de perto. Os
doentes devem ser isolados em hospitais para tal
preparados, com cuidados especiais e cuidadores
altamente treinados. A letalidade tem wvariado
de 50 a 90% e nao existe tratamento especifico.
Apenas os cuidados de suporte, como a hidratacao
adequada, atualmente, sao capazes, possivelmente,
de aumentar a chance de sobrevida dos pacientes.
Virios grupos tém tentado produzir vacinas, que
estdo sendo testadas, mas nenhuma foi até agora
aprovada.

A doenga se transmite pelo contato com
sangue e secrecoes variadas dos pacientes em
fase de doenca franca, mas nao no periodo de
incubacio, que dura de 2 a 21 dias. Houve grande
preocupacao no mundo inteiro, em fun¢ao das
multiplas linhas aéreas que ligam paises africanos
aos varios continentes, muitas das quais foram
temporariamente suspensas. Cuidados tém sido
utilizados em todos os aeroportos, inclusive em
nosso pafs. Embora as chances de a doenga vir
a atingir o Brasil sejam minimas, é preciso levar
em conta que a entrada de estrangeiros, por terra,
¢ controlada de forma muito deficiente, ja que a
Policia Federal em nossas fronteiras, sé o faz no
horario dito comercial. Tendo em vista o periodo
de incubag¢do, nada impede que alguém vindo
da Africa Ocidental, como soe acontecet, o faca
através de outros paises da América do Sul, para
o Acre, por exemplo. Tal foi objeto de um alerta
as autoridades brasileiras, partido da Academia
Nacional de Medicina, que esperamos surta efeito.

'Professor Titular Emérito de Clinica Médica de Doencas Infecciosas e Parasitirias, da Escola de Medicina e Cirurgia da
Universidade Federal do Estado do Rio de Janeiro (UNIRIO); Membro Titular (e atual Orador-Oficial) da Academia Nacional
de Medicina e Fundador e Editor Chefe dos Cadernos Brasileiros de Medicina.
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A Medicina de Familia na Educacgao
Médica: Um Nucleo de Ensino na Atengao
Terciaria para a Aprendizagem em Atencao
Primaria

Thafs Nascimento Magalhies', Terezinha de Souza Agra Belmonte?,
Carolina de Almeida Luna?®

RESUMO

A Estratégia de Saude da Familia (ESF) foi organizada para romper com o
paradigma assistencial de saude vigente em nosso pafs, que ja nio atendia as
necessidades dos usudrios e dos profissionais de saude. Contudo, para conseguir
uma efetiva implementacio do novo modelo é necessario mudancas dentro da
propria formacdo do ensino médico, para que os futuros profissionais sejam
capacitados a enxergar o paciente como um todo e avaliar o processo sadde-
doenca em todas as esferas do cuidado. Esta pesquisa, portanto, contextualiza
a criacdo da ESF e os primeiros passos da Escola de Medicina e Cirurgia da
Universidade Federal do Estado do Rio de Janeiro (UNIRIO) para incorporar
essa nova estratégia em seu ensino.

Palavras-chave: Estratégia de Saude da Familia, Ensino Médico, Processo
saude-doenca.

The Family Medicine in Medical Education : A Core Learning in Tertiary
Care for Learning in Primary Care

ABSTRACT

The Family Health Strategy (FHS) was organized to break with the current
health care paradigm in our country that no longer met the needs of users and
health professionals. However, to achieve an effective implementation of the
new model is needed changes within the training of medical education, so that
future professionals are able to view the patient as a whole and evaluate the
disease process in all areas of care. This research therefore contextualizes the
creation of the ESF and the first steps of the School of Medicine and Surgery,
Federal University of the State of Rio de Janeiro (UNIRIO) to incorporate this
new strategy into their teaching.

Key words: Strategy family health, medical education, health-disease process.

'Graduada em 2013 pela Escola de Medicina e Cirurgia da Universidade Federal do
Estado do Rio de Janeiro. *Professora Adjunta da Clinica Médica A da Escola de
Medicina e Cirurgia da Universidade Federal do Estado do Rio de Janeiro e orientadora
do Programa de Extensdo Universitiria Nucleo Interconsulta. *Graduada em 2009 em
medicina pela EMC-UNIRIO. Médica do Trabalho colaboradora do Programa Nucleo
Interconsulta.
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INTRODUCAO

A importancia de uma pesquisa sobre
Programa de Saude da Familia ou da Estratégia
Satude da Familia, como ¢é conhecido hoje, ¢é res-
saltar a consolidacio de um novo modelo de aten-
¢ao a saude no Brasil. Este foi proposto de acordo
com as diretrizes que regem o Sistema Unico de
Saude - SUS (1988) e faz parte do projeto de Saui-
de Coletiva.

O Programa de Saude da Familia tem um
carater substitutivo a0 modelo tecnicista/hospita-
locéntrico, a0 buscar um novo modelo de atencio,
baseado na promocio da saude', e tendo a familia
como centro do cuidado e nao apenas o individuo
doente”. Em todos os pontos do tertitétio nacio-
nal, as equipes capacitadas para essa tarefa cadas-
tram moradores, mapeiam riscos e desenvolvem
a promogao da saude na tentativa de melhorar a
qualidade de vida das populagoes’.

Cytino e Toralles-Pereira® (2004), nos
mostram perante esse cenario de transformacao
assistencial, a necessidade de mudanca na educa-
¢ao de profissionais de satde. Visto que ha uma
inadequaciao pedagogica do sistema formador em
responder as demandas sociais, nos conduzindo
ao questionamento do porqué limitar a transmis-
sao de conhecimentos técnico-cientificos para os
estudantes, 20 invés de adicionar a eles, discussdes
humanisticas extraidas da propria realidade socio-
cultural da populagao que sera atendida. Essa edu-
cacio tecnicista é devido ao modelo Flexneriano
adotado por muitas escolas médicas em todo o
mundo, o qual se fundamenta no ensino médico
a partir do avanco cientifico. O mesmo tem como
principios que as escolas de medicina devem ser
baseadas nas Universidades, e devem apresentar o
curriculo dividido em um ciclo basico e outro cli-
nico, sendo que o primeiro deve ser realizado em
laboratérios bem estruturados, enquanto o segun-
do dentro do hospital, apresentando a grade um
programa educacional com base cientifica. Por
fim isso exclui a arte da pratica médica da ciéncia
médica.

Segundo Duffy’ (2011) neste modelo os
doentes sdo vistos apenas para servir aos fins aca-
démicos do professor. Pagliosa e Da Ros® (2008)
citam que no Relatério Flexner o social, o coleti-
vo, o publico e a comunidade nao contam para o
ensino médico, e ndo sio considerados implicados
no processo de saude-doenga.

Essa estrutura educacional tradicional ne-

gligencia a pessoa do paciente como um todo, e
faz com que a formacao médica tenha uma visio
reducionista do que seria saude, visto que seria a
auséncia da patologia, sem levar em consideragao
as dimensdes social, psicologica e econdémica da
saude. Mediante a esse modelo Flexneriano redu-
cionista, ditado pela medicina baseado em evidén-
cias, com guidelines, cada vez mais sofisticados, viu-
se a necessidade de revisdes da educacio médica
para resgatar a dimensao essencial do cuidado: a
relacdo entre humanos, a2 medicina baseada em vi-
véncia através da relagao médico-paciente.

Dessa forma, é promovendo a revelagao
dessa ligacao entre esses dois assuntos a Estra-
tégia Saide da Familia e a Reforma Educacional
que este trabalho estabelece as histérias da evolu-
¢ido dos modelos de atencdo a satde, bem como
a reflexdo da insercdo do estudante de medicina
no cotidiano da comunidade assistida através do
Programa de Saide da Familia.

METODOLOGIA

Esse estudo ¢ retrospectivo, registrado no
CEP-HUGG sob n°51/2011, e foi dividido em
dois momentos que se articulam:

* A realizacdo de revisao bibliografica em
livros e artigos de revistas indexadas (publicados
de 1978 a 2012) ¢ em bases de dados do Scielo,
Lilacs e Pubmed, através das palavras chaves: me-
dicina preventiva, medicina psicossomatica, me-
dicina da pessoa sobre os temas Saidde Coletiva,
Sistema Unico de Satde, Atencio Basica a Satde,
Estratégia de Satde da Familia, Educagao Médica.

* Uma avaliacdo dos prontudrios arquiva-
dos no Servico de Arquivo Médico e Estatistica,
do Hospital Universitario Gaffrée e Guinle, os
quais pertenciam aos pacientes do ambulatério
de Medicina de Familia do HUGG que ficou em
funcionamento até 2010, a fim de analisarmos o
perfil epidemiolégico da comunidade atendida no
ultimo ano em que o ambulatério seria fechado.

RESULTADOS

A fim de compreender melhor a Estraté-
gia de Saude da Familia, e o cenario no qual foi
desenvolvida, apresentamos inicialmente um con-
texto histérico para pontuar a evolucao da Saude
Coletiva, no Brasil principalmente.

Historia da Satde Coletiva
Os modelos assistenciais a saide nos pai-



ses capitalistas estao intimamente ligados ao con-
texto politico e economico dos mesmos, portanto
em nosso pais nao foi diferente. No Brasil o pro-
jeto denominado satude coletiva pode ser retrata-
do em 3 fases: a primeira que se inicia na segunda
metade dos anos 50 e se estende por cerca de
quinze anos, que ficou conhecida como projeto
preventivista; a segunda fase que foi até o final
dos anos 70, que somado ao ideal preventivista,
reiterava a visao da medicina social, e a partir dos
anos 80 até os dias de hoje vai se consolidando o
campo da saude coletiva’.

Dessa forma, a primeira fase se estabelece
numa época marcada por grandes transformacdes
sociais decorrentes do fim da Segunda Guerra
Mundial, e na queda do poder de Getdlio Var-
gas, assim como em um momento de desenvolvi-
mento da industria manufatureira no Brasil e em
alguns pafses da América Latina. Neste periodo
assistia-se a um aumento da utilizacio de antibi6-
ticos e de técnicas cirurgicas e na consolidacao da
atencao médica individualizada. Portanto, é neste
contexto que emergiu o projeto preventivista, que
teve um carater mais pedagégico que uma mudan-
¢a das praticas médicas em si, sendo um marco da
época a criagdao das disciplinas de epidemiologia,
administracdao dos servicos de saude, e bioestatis-
tica dentro do curso de graduagdo da medicina.
Ja neste perfodo era feito uma critica a0 método
de biologizacio de ensino centrado em praticas
individuais e hospitalares isoladas da configuragao
social.

Contudo, no final dos anos 60 até o fim
dos anos 70, comecou a criticar-se esse modelo
preventivista e a propria Organizagao Pan Ameri-
cana da Satude que defendeu esse ideal realgou que
as mudancas no ambito da formacio académica
foram alcancadas, através do surgimento dessas
disciplinas, mas que o movimento nao atingiu as
mudangas praticas, isto é, a reforma nao atingiu
plena integragdo com os servigos prestados a co-
munidade, com isso se iniciava a discussio das
diferencas entre Medicina Preventiva e Medicina
Social.

Dessa forma, a Medicina Social, deveria
ser entendida como um campo de praticas e co-
nhecimentos voltados para a saude da sociedade,
com objetivo de identificar o processo saide-
-doenga da populagao, as relagdes da comunida-
de com a atencio médica, visando evidenciar os
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problemas envolvidos nessas situagoes para poder
extingui-los e oferecer a popula¢do saide e bem-
-estat.

No final dos anos 70, novamente os pa-
ises latino-americanos se viram em uma crise,
com o agravamento do processo inflacionario, o
aumento da divida externa e mais uma vez os pa-
rametros de saide foram questionados, havendo
a necessidade de mudangas no que tangenciava o
modelo assistencial. Surgia internacionalmente o
discurso da Atencio Primaria a Saude, e no Brasil
crescia o campo da Satdde Coletiva, que vinha para
investigar os fatores socioculturais da saude, e es-
tabelecer um compromisso com o coletivo. Essa
idéia evoluiu desde entdo, e hoje a Saude Cole-
tiva caracteriza-se pela associa¢ao dos resultados
adquiridos ao longo do tempo com a Medicina
Preventiva, e a Medicina Social, podendo ser re-
tratada como um campo de conhecimento de na-
tureza interdisciplinar cujas disciplinas basicas sao
a epidemiologia, o planejamento/administracio
de satde e as ciéncias sociais em saidde, contem-
plando o desenvolvimento de atividades de inves-
tigacao sobre o estado sanitario da populagao, a
natureza das politicas de satde, a relagao entre os
processos de trabalho e doencas e agravos, bem
como as interven¢oes de grupos e classes sociais
sobre a questdo sanitaria.

O final dos anos 80 foi marcado por con-
turbados problemas no cenario nacional, princi-
palmente relacionado ao final da ditadura militar,
associado havia um quadro de crise na saude, pelo
aumento de doengas infecto-contagiosas, entre
elas a Sindrome da Imunodeficiéncia Adquirida e
doengas cronico degenerativas, e mortes por cau-
sas externas, sendo necessario uma reforma sani-
taria®.

Nesta a Saude Coletiva foi entdo baseada
na multiprofissionalidade e consequente interdis-
ciplinaridade como forma de enfrentar a diversi-
dade das praticas sanitarias, e continuava com a
tarefa de investigar, compreender e interpretar os
determinantes da produgdo ecobiopsicossocial
das doengas e da organizacao social dos servigos
de sadde, caracteristicas sustentadas até hoje.

Esse foi o momento em que o holismo, as
praticas do cuidado se inseriram nos servigos nas
diferentes atengoes em saude. Os temas infancia,
adolescéncia, saude da mulher, saide do homem e
saude do idoso entraram em reflexio.
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Histéria do Sistema Unico de Satde
(SUS)

A sociedade brasileira vivia um momento
de transicao politica, passando por um processo
de desconstrugao politica e institucional nomeado
Reforma Sanitaria, que tinha o objetivo de trans-
formar as condicSes de saide e a atencio a saude
destinada ao povo brasileiro.

Essa reforma visava assegurar a popula-
¢ao o direito a saude, e esse ideal acabou por fazer
parte da Constituicao Federal de 1988 - Art.196:
“a Saude ¢é direito de todos e dever do Estado™.

E neste contexto que surge o Sistema
Unico de Satde, o fruto dessa reforma, com seus
principios basicos de descentralizagao, integralida-
de e participacio da comunidade'’. A partir desse
momento, o Brasil passa a ter um sistema publico
de saude unico e universal, ja que anteriormente o
Ministério da Sadde somente desenvolvia acoes de
promogao a satude e prevencao de doengas, desta-
cando as campanhas de vacina¢ao e o controle de
endemias, o mesmo tinha no campo da assistén-
cia a saide apenas alguns hospitais especializados
em psiquiatra e tuberculose em algumas regides
do pafs, e em alguns municipios haviam atendi-
mentos médicos para uma populagao considerada
indigente, mas esse servigo tinha mais um carater
filantrépico.

O poder publico oferecia os servigos de
saude através do INAMPS - Instituto Nacional de
Assisténcia Médica da Previdéncia Social, ligado
ao Ministério da Previdéncia, o qual beneficiava
trabalhadores da economia formal com carteira
assinada, isto é nao apresentava um carater uni-
versal. Ja o Sistema Unico de Satde apresentava
como uma de suas diretrizes a universalidade de
acesso aos servicos de saude.

Apesar do Sistema Unico de Satde encon-
trar dificuldades desde sua implementagao para se
adequar as necessidades da populacio, ao longo
do tempo tem ocorrido uma progressiva transfor-
magao, conforme a organizacdo e 0s programas
de trabalho do SUS.

Historia da Atengao Basica de Saude

A Atencao Basica a Sadde ou Atencio
Primaria a Saude é uma estratégia de organizagao
de atengdo a saude que visa responder de forma
regionalizada e sistematizada a maior parte das ne-
cessidades de saide de uma populagio, através da
integracao de agdes preventivas e curativas, bem
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como ateng¢ao voltada para individuos e comuni-
dades.

A idéia de Atencao Primaria foi utilizada
pela primeira vez em 1920, no Relatério Dawson.
Esse relatério foi formulado pelo governo inglés
com o objetivo de reorganizar o modelo assisten-
cial do pafs, uma vez que o mesmo vinha apresen-
tando elevados custos, alta complexidade e baixa
resolutividade, sendo entdo uma contraproposta
ao modelo flexneriano que tinha cunho curativo,
fundado na atenc¢io individual e no reducionismo
biolégico'.

O relatério caracterizava-se pela hierar-
quizacao dos niveis de atengao, visto que orga-
nizava o modelo em centros de saide primarios,
secundarios, servicos domiciliares e hospitais de
ensino. Nos centros de saide primarios e nos set-
vicos domiciliares trabalhariam médicos clinicos
gerals, 0s quais deveriam solucionar a maior par-
te dos problemas de saude de uma determinada
comunidade. Os casos que nao pudessem ser re-
solvidos por completo mediante os recursos exis-
tentes nessas unidades de saude deveriam ser en-
caminhados para centros de atengao secundarios,
onde estariam presentes especialistas de diversas
areas, ou para hospitais se houvesse a necessidade
de internagdo ou cirurgia.

Dessa forma o referido relatério determi-
nou duas caracteristicas da Atencao Primaria: a
regionalizagdo e a integralidade. E essa concepgao
apresentada pelo governo inglés influenciou os
modelos assistenciais de todo o mundo.

Em 1978, ocorre em Alma Ata, no Caza-
quistao, a I Conferéncia Internacional sobre Cui-
dados Primarios em Saide, que tinha como meta
entre seus pafses membros atingir o maior nivel de
saude possivel até o ano de 2000.

A Declaracio de Alma Ata determinou
que os cuidados primarios em saude sao cuida-
dos essenciais de sadde baseados em métodos e
tecnologias praticas que devem estar ao alcance
universal dos individuos e familias da comunida-
de™. Além disso, o documento descreve que patra
o desenvolvimento da Atenciao Primaria de Satude
sao necessarias, no minimo, as seguintes agoes:
educacio em saude voltada para a prevencao e
protecao; distribuicio de alimentos e nutrigao
apropriada; tratamento da agua e saneamento;
saude materno-infantil; planejamento familiar;
imunizagao; prevencao e controle de doengas en-
démicas; tratamento de doencas e lesbes comuns;



fornecimento de medicamentos essenciais.

As metas de Alma Ata jamais foram alcan-
¢adas plenamente, porém a Atencao Primaria foi
uma referéncia nas reformas sanitarias que ocot-
reram nos diversos paises pelo mundo.

No Brasil houve experiéncias de Atengao
Primaria 2 Saude desde o inicio do século XX,
com os centros de saude em 1924 que trabalha-
vam com uma base populacional e com educagio
sanitaria, porém mantinham uma divisdo entre
agoes preventivas e curativas. Em 1940 foi cria-
do o Servi¢o Especial de Saude Publica que criou
acoes curativas e preventivas, contudo restritas a
doencas infecciosas e carenciais.

Nos anos 70 surgiu o Programa de Inte-
riorizacao das Ac¢oes de Saide e Saneamento do
Nordeste (PIASS) que visava chegar a populagao
historicamente excluida. Assim, nos anos 80 com
o ideirio da reforma sanitaria, com a crise do
modelo médico-previdenciario representado na
época pelo Instituto Nacional de Assisténcia Mé-
dica da Previdéncia Social (INAMPS), surgiram
as A¢oes Integradas de Sadde (AIS), que tinham
como objetivo fortalecer um sistema unificado e
descentralizado de saude voltado para as agoes in-
tegrais.

Essas experiéncias somadas a implemen-
tacio do Sistema Unico de Saude possibilitou
em nosso pals a constru¢ao de uma politica de
Atencdo Primaria a Saude, tornando-a o contato
prioritario da populagido com o sistema de saude.
A principal estratégia da configuragiao da Atengao
Basica a Saude no Brasil é a Saude da Familia.

A estratégia de Saude da Familia

A modernizagao tecnolégica mundial da
Medicina, o crescimento e prestigio das especia-
lidades e subespecialidades médicas, o modelo
assistencial hospitalocéntrico gerou uma insatisfa-
¢ao de modo geral tanto dos prestadores de servi-
¢os (profissionais da area de saide) como dos que
usufrufam dos servigos (a populagio)”. Além des-
ses fatores que elevavam os custos e nao vinham
acompanhados de resultados eficazes, no Brasil
havia ainda a falta de acesso a cuidados basicos,
a mortalidade infantil, as precarias condi¢des so-
ciais, economicas e sanitarias impondo ao Minis-
tério da Saude uma reorganizagao do modelo as-
sistencial, e a saida encontrada foi 2 Medicina de
Familia.

O Programa de Medicina de Familia tem
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como precursor o Programa dos Agentes Comu-
nitarios de Saude (PACS), que surgiu em 1991, e
foi a partir daf que a familia passou a ser o enfo-
que como unidade de agao programatica de saude
e ndo mais (tdo somente) o individuo'. O diag-
noéstico situacional dessas estratégias foi de que a
familia é a primeira unidade de um grupo.

O PACS tem na pessoa do agente de sau-
de o clo entre os servicos de saide e a comunida-
de, esse programa foi uma tentativa de racionali-
zagao dos gastos em satude, de implementagao das
diretrizes que deveriam reger o Sistema Nacional
de Sauide, e de levar agdes de promogao a saude as
populacoes de risco®.

Dessa forma em 1994, o Ministério da
Satde baseado nos principios do Sistema Unico
de Saude, estende para todo o pais o ideal preza-
do pelo PACS, criando o Programa de Saude da
Familia. O principal objetivo era melhorar o esta-
do de satde da populagio, mediante a construgao
de um modelo assistencial de atencio baseado na
promogao, prote¢ao, diagnostico precoce, trata-
mento e recupera¢ao da saude dirigido aos indivi-
duos, a familia e 2 comunidade.

A Estratégia de Saude da Familia assume
o compromisso de prestar assisténcia universal,
integral, equanime, e, acima de tudo, resolutiva a
populacido, na unidade de saude e no domicilio,
sempre de acordo com as suas necessidades, além
disso, identifica os fatores de risco aos quais ela
esta exposta, neles intervindo de forma apropria-
da. Sendo entao a porta de entrada do sistema lo-
cal de saude, mas com integragao entre os varios
niveis de atencao'.

No PSF as a¢oes sdo estruturadas no tra-
balho em equipe e buscam humanizar as praticas
de satde, com o objetivo de obter a satisfacio do
usuario através do estreito relacionamento dos
profissionais com a comunidade. O processo de
trabalho das equipes baseia-se a partir do concei-
to de delimitagdo do territério, mapeamento das
areas e microareas (a primeira entendida como um
conjunto de microareas contiguas sob a responsa-
bilidade de uma equipe, onde residem em torno
de 2.500 a 4.500 pessoas e a segunda representa
a area de atuagao de um agente comunitario de
saude, onde moram cerca de 400 a 750 pessoas),
cadastramento familiar e utilizacdo do sistema de
informacio de atengio bésica (SIAB)".

Essas equipes multiprofissionais sio com-
postas, no minimo, por um médico de familia,
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um enfermeiro, um auxiliar de enfermagem e seis
agentes comunitarios de saude. Quando ampliada,
conta ainda com: um dentista, um auxiliar de con-
sultério dentario e um técnico em higiene dental'”.

Algumas das atribui¢ées da equipe de sai-
de da familia sdo: conhecer a realidade das familias
pelas quais sao responsaveis e identificar os pro-
blemas de saide mais comuns e situacoes de risco
aos quais a populagao esta exposta; executar, de
acordo com a qualificagdo de cada profissional, os
procedimentos de vigilancia a satde e de vigilan-
cia epidemioldgica, nos diversos ciclos da vida; ga-
rantir a continuidade do tratamento; prestar assis-
téncia integral, respondendo de forma continua e
racionalizada a demanda, buscando contatos com
individuos sadios ou doentes, visando promover a
saude por meio da educagdo sanitaria; promover
acoes Intersetoriais e parcerias com organizagoes
formais e informais existentes na comunidade
para o enfrentamento conjunto dos problemas;
incentivar a formacio e/ou participa¢io ativa nos
conselhos locais de saude e no Conselho Munici-
pal de Satde's.

Desse modo, é baseado nas diretrizes do
Sistema Unico de Saude, como as de hierarqui-
zagao e integralidade, que organizou-se o Progra-
ma de Sadde da Familia, atualmente chamado de
Estratégia de Saude da Familia, o qual apresenta
idéias nucleares de territorializacdo, adscricio de
clientela, e de uma equipe multiprofissional para
oferecer servigos, e fazer um diagnostico situa-
cional dos problemas de saude da comunidade a
fim de elaborar a¢es educativas e sanitarias para
soluciona-los.

A reforma das diretrizes curriculares
de medicina

Por longos anos foi o modelo Flexneriano
de ensino que imperou dentro do meio académi-
co. Este defendia a formacio médica dividida no
ciclo basico e ciclo clinico, sendo que o primeiro
deveria estar fortemente ligado ao uso dos labo-
ratérios, e o segundo deveria consistir no estudo
dentro de hospitais universitarios com professores
médicos especialistas. Pelo relatério de Flexner os
planos de ensino da graduagao médica tinham que
conter incentivos a pesquisas cientificas quantita-
tivas.

Esse modelo de aprendizado adotado em
quase todo mundo gerou grandes impactos do en-
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sino na area da saude, uma vez que culminou com
a supervalorizag¢ao da medicina de carater técnico
curativo e hospitalar centrada no individuo doen-
te em contrapartida a preven¢ao e promogao de
saude, assim como uma dissociagao das preocupa-
¢des sociais e psicologicas das praticas médicas, ja
que viam a medicina como uma ciéncia biolégica
e nio humana nio incluindo o fazer a medicina
como arte, além de ter imperado atos médicos
centrados no uso de uma tecnologia sofisticada,
associado a técnicas cirurgicas e medicamento-
sas'’.

Esse modelo colocou a familia, a comuni-
dade em um plano inferior, e consequentemente o
ambiente que desencadearia a patologia e a cura.

Contudo, no Brasil a resisténcia a esse
modelo ja ecoava no inicio da década de 80, quan-
do houve a proposta de reorganizar o ensino mé-
dico brasileiro e a pratica da profissao através da
redefinicao de formacio do médico generalista
ou de familia, embora ainda que no campo sé da
pos-graduacao e da residéncia médica. Essa rede-
finicdo foi feita a partir do desenvolvimento de
Programas de Medicina Geral e Comunitaria e
Medicina Preventiva e Social, que incentivavam o
treinamento fora dos hospitais'®.

Essa onda de transformacio do ensino
médico foi marcada no ensino da graduagao em
2001, quando foi aprovada as Diretrizes Curricu-
lares Nacionais pelo Conselho Nacional de Edu-
cagdo. Estas tém como objetivos incentivar uma
solida formacao geral, para que o futuro graduado
possa superar os desafios que enfrentara em seu
exercicio profissional, fortalecer a articulagao das
atividades teoricas e praticas no curso, encorajar
o reconhecimento de habilidades e competéncias
fora do ambiente hospitalar, entre diversos outros.

As Diretrizes preconizam, entao, que o
Curso de Graduacio em Medicina deve estar re-
lacionado com todo processo saude-doen¢a do
cidadio, da familia ¢ da comunidade, levando em
consideragao a realidade epidemiolégica e pro-
movendo ag¢des de saide integrais'”’. Ou seja, a
finalidade ¢ moldar um profissional com uma for-
magao generalista, critica, reflexiva e humanista, o
qual seja capaz de desenvolver agdes de promo-
¢do, prevencao, recuperagao e reabilitagao a sadde,
baseado na ética e na responsabilidade psicosso-
cial, a fim de ser um promotor integral da saude
do ser humano.



A historia do ambulatério de medicina
de familia do Hospital Universitario Gafrée e
Guinle (HUGG)

Em virtude das superespecializagdes mé-
dicas, da modernizagao tecnolégica no diagnos-
tico e conduta dos pacientes, os quais nao eram
acompanhados pela eficiéncia dos resultados ob-
tidos, bem como a discussio mundial de priorizar
a Atencao Basica, por meio da implantag¢ao dos
Programas de Saude da Familia em diversos pa-
ises, dentro do continente americano e europeu,
professores da Universidade Federal do Estado do
Rio de Janeiro foram em busca de informagoes a
respeito desse novo modelo assistencial que vinha
se alastrando e firmando-se como o resgatador da
medicina humana, da medicina com enfoque no
cuidado, e nao que restringe-se a cura.

Dessa forma, um grupo de docentes rea-
lizou uma viagem até Cuba, para conhecer a Es-
tratégia de Medicina de Familia naquele pafs, que
fora implantada desde 1961. Eles ficaram encan-
tados com a proposta do modelo e nos resultados
positivos obtidos, como a elevacdo da expectativa
de vida da populagio, além dos cuidados domici-
liares, as agdes de promogao e preven¢ao a saude.
Com a volta para o Brasil e extasiados com o ideal
da medicina familiar, e da aten¢ao primaria como
a saida para reorganizar o modelo assistencial,
surge o projeto de um curso de Pés-Graduagao
em Medicina Familiar para a Escola de Medicina
e Cirurgia. Assim, o entio Excelentissimo Rei-
tor em exercicio Pietro Novellino promulgou em
primeiro de Marco de 1989 a resolucio n° 696,
que ficava homologado o curso de especializagao
em Medicina Familiar ¢ Comunitaria do curso de
Medicina, do Centro de Ciéncias Biolégicas e da
Sadde da Universidade Federal do Estado do Rio
de Janeiro.

A partir do surgimento do curso de Pos-
Graduacio foi necessario a criacio de um ambu-
latério de Medicina de Familia, com o objetivo de
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administrar as aulas praticas do curso. Este espago
ambulatorial além de ser utilizado pelos pds-gra-
duandos, era aberto aos alunos de graduagao, com
interesse na area de aten¢do primaria, de modo
que fosse um primeiro contato para esse Novo
mundo da Sadde Coletiva que estava se consoli-
dando mundialmente. Dessa forma, na Universi-
dade Federal do Estado do Rio de Janeiro havia
a possibilidade de se introduzir os académicos de
medicina dentro de um Ambulatério que seguia
alguns dos preceitos pregados como o novo ideal
de atencio a saude, isso antes mesmo da Reforma
Curricular acontecet.

Esse Ambulatério permitia que os alunos
pudessem estabelecer um vinculo desde o perio-
do da graduagiao com a populagio assistida, es-
timulando habilidades como o ouvir o paciente,
discriminar os problemas biopsicossociais en-
frentados no dia-dia, ter senso critico e reflexivo
sobre o processo saude-doenca, e dessa maneira
construir-se como um profissional diferenciado, o
qual prioriza a relagio médico-paciente-familia e
sociedade, e entende que sem esse vinculo nao ha
eficiéncia no seu objetivo de cuidar do préximo.

No grafico 1 sdo apresentadas as patolo-
gias encontradas no levantamento dos prontua-
rios do Ambulatério de Medicina de Familia do
HUGG do ano de 2010. Nota-se que as patologias
mais encontradas sio Hipertensio Arterial(46%),
Osteoartrite (42%) e Dislipidemia (30%). Segui-
das de doengas do trato gastrointestinal, ansieda-
de, doenca vascular venosa, doenca cardiovascu-
lar, diabetes e doengas respiratorias. Observa-se
que as doengas que formam a sindrome metabo-
lica (hipertensao arterial, dislipidemia, doenga car-
diovascular e diabetes) encontram-se na maioria
dos pacientes atendidos no ambulatério devido
a sua alta prevaléncia na sociedade brasileira. As
doengcas psiquiatricas Ansiedade (19%), Depres-
sao (11%) e Insonia (9%) também tem expressao
significativa nessa populagao atendida.
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Grifico 1: As patologias encontradas no ambulatério de Saidde da Familia do HUGG em 2010

DISCUSSAO

O modelo de atengao tecnicista que im-
perava na maioria dos paises ao longo de varias
décadas baseava-se na relagio custo-beneficio.
Havia um aumento dos gastos ligados a prestagao
de saide, como ambulatérios de alto custo ope-
racional. Entretanto, a populagio mais carente
ainda sofria por desigualdade no acesso aos ser-
vigos de saude, ficando praticamente desassistida.
E perante esse cenario que o governo motiva-se a
reorganizar e estabelecer estratégias do modelo de
atencao primaria.

Isto implicou na criagio do Projeto de
Medicina de Familia e Comunidade, o qual aproxi-
maria o Sistema de Saide do paciente a ser assisti-
do, com um carater personalizado e participativo,
através do trabalho de uma equipe multidiscipli-
nar. Mas principalmente pelo cuidado de um pro-
fissional médico com uma abordagem diferente.

Este conhecido como médico de familia
enfoca o ser humano nio sé como um conjunto
de 6rgios, mas como uma unidade integral biopsi-
cossocial, que reflete os desajustes afetivos, emo-
cionais, psicologicos e fisicos que ocorrem no seio
do grupo familiar e dos problemas sociais da co-
munidade que esta inserido: uma visao sistémica
da familia.

O médico de familia representava uma ne-
cessidade para a atencao médica e para a saude
publica em escala mundial, tanto em paises de-
senvolvidos como naqueles em desenvolvimento,
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visto que eles precisavam de um profissional ge-
neralista, que oferecessem uma atengao continua
e integral aos pacientes. Era esperado que cada
contato entre o médico e o paciente fosse uma
oportunidade para ensinar prevencio e educagao
sanitaria. Ou seja, o perfil do médico de familia
era justamente o contrario do que o encontrado
na época, no auge da formagao de superespecia-
listas.

Dessa forma, a fim de capacitar os pro-
fissionais e oferecer a populacio um servico de
saude de qualidade, que satisfizesse as suas reais
necessidades, surgiram os cursos de pos-gradua-
¢ao em Medicina de Familia e Comunidade pelo
mundo. No continente americano o primeiro pais
a criar um programa de poés-graduagao de Medici-
na Familiar foi o México, em 1971. Isso foi acom-
panhado por outros paises como Venezuela, Cuba
e Estados Unidos™.

No Brasil, como vimos, a Estratégia de
Medicina de Familia e Comunidade foi criada
em 1994. Entretanto, os primeiros programas de
posgraduacao em Medicina Geral e Comunitaria,
foram organizados no Rio Grande do Sul a par-
tir de 19706, s6 sendo reconhecidos em 1981 pela
Comissao Nacional de Residéncia Médica®. Logo,
surgiram outros cursos em Pernambuco e no Rio
de Janeiro™. Na Universidade Federal do Estado
do Rio de Janeiro como ja mencionado o curso
de Pos-graduacao em Medicina Familiar e Comu-
nitaria foi homologado em 1989, e somado a ele



houve a criacio do Ambulatério de Medicina de
Familia.

Contudo, apesar da discussio e imple-
mentacoes de diversos Projetos e Programas de
Medicina de Familia no mundo, a Escola de Me-
dicina e Cirurgia da Universidade Federal do Rio
de Janeiro, embora pioneira na constru¢ao de um
dos cursos de Pés-Graduacio, nio demonstrou
interesse inicial em administrar uma disciplina,
mesmo que optativa em atengao primaria na sua
grade curricular na graduacao. Todavia essa au-
séncia do componente académico na especializa-
¢ao do médico de familia é vista em grande parte
das Universidades, nio sendo uma caracteristica
particular da Universidade Federal do Estado do
Rio de Janeiro.

Essa falta de incentivo para a formagao do
médico generalista era encontrada porque a idéia
da especializagao era fundamental para a comple-
mentacao da formacao médica, e representava o
caminho natural para o desempenho profissional.
Desse modo, o médico generalista era visto com
menor valor, como uma segunda categoria den-
tro da profissao. E isso se traduz em uma falta de
credibilidade, que desperta desconfianga e pouco
interesse dos futuros profissionais em escolher re-
alizar uma residéncia em Medicina de Familia e
Comunidade.

Portanto, a afirmacio da identidade da
Medicina de Familia e Comunidade como espe-
cialidade passa necessariamente por sua progres-
siva inser¢do universitaria como disciplina acadeé-
mica.23 Assim, ela se estabelece como uma area
do saber médico, que apresenta sua metodologia
especifica, suas linhas de pesquisa peculiares, seu
proprio objeto de conhecimento e seu terreno de
acao. Além de priorizar o elemento chave dentro
da atengdo primaria: o Médico de Familia.

O trabalho de Morelli e et al.24 (2007) ja
relatava que a Universidade Federal do Estado do
Rio de Janeiro fez sua reforma curricular em 1999,
as vésperas da aprovagao das Diretrizes Curricula-
res, porém ja no contexto de seu desenvolvimen-
to, e trazendo em seu curriculo trés disciplinas
do campo de saude da familia: Ambiente e Saude,
Epidemiologia e Medicina do Trabalho, todavia
nenhuma delas apresentava atividades praticas,
todas eram baseadas em aulas teéricas e semina-
rios, além do que na época nio foi implementado
o estagio de Saude Coletiva no internato. Este ul-
timo foi incluido no curriculo somente no ano de
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2009/2010.

Essa auséncia de incentivo em ctriar um
programa para graduagdo de Medicina de Fami-
lia e Comunidade s6 causa um déficit no apren-
dizado dos futuros profissionais médicos, pois
os conteudos programaticos dessa especialidade
de acordo com Anderson e et al® (2005) sio re-
conhecer a importancia da Aten¢ao Primaria, da
Estratégia de Saude da Familia e da pratica ambu-
latorial nos sistemas de saiude; estimular a relacio
médico-paciente-familia-comunidade; ter reflexao
epidemioldgica; reconhecer o diagndstico das
condig¢bes socioambentais de uma familia; apren-
der sobre prevencao, promogao e reabilitacdo da
saude; entender que ha necessidade de se ter um
cuidado integral e continuo nas agdes médicas; e
identificar quais agGes devem ser priorizadas na
abordagem comunitaria.

CONCLUSAO

Conclui-se que o modelo hospitalocéntri-
co adotado pelas Escolas Médicas em todo o pafs,
esta defasado, que hoje é necessario humanizar a
Educa¢ao Médica, seguindo o recomendado pelas
Diretrizes Curriculares.

E necessario incentivar as atividades pra-
ticas de atencio basica dentro das Universidades
a fim de divulgar e consolidar a importancia da
Atenc¢ao Primaria e da Estratégia de Medicina de
Familia, de modo que os futuros profissionais sai-
bam que ser médico de familia é uma especiali-
dade com valor profissional como as demais, nao
menosprezando essa categoria. E demonstrar que
o estudo da familia, da dinamica social, pode iden-
tificar o motivo do adoecimento, do sofrimento
daquele individuo, assim como de todo o grupo
que o rodeia, seja no meio familiar ou da comu-
nidade, e muito provavelmente norteara o médi-
co a melhor forma de abordagem para solucionar
aquela angustia.

Portanto, tanto as graduacoes precisam se
adequar as novas normas impostas pelo Ministé-
rio da Educacio, tanto quanto aquelas que ja in-
troduziram em seus curriculos atividades voltadas
para Satude Coletiva devem ser incentivadas, como
por exemplo, facilitar parcerias entre os Postos de
Satude da Familia dos municipios com as Universi-
dades, a fim de estimular cada vez mais a experién-
cia pratica dos graduandos, o que s6 enriquecera a
formagao profissional, e consolidaria ainda mais o
modelo da Estratégia de Satde da Familia.
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Alopecia Areata: Revisao Bibliografica e
Relato de Caso

Lara Trindade de Carvalho', Antonio Macedo D’Acri?

RESUMO

Introdugdo: A alopecia areata (AA) é uma doen¢a que acomete homens e
mulheres, sobretudo jovens, sendo caracterizada pela perda de pelos em uma
ou varias areas do couro cabeludo, podendo comprometer também a barba,
os supercilios e o perineo. Como consequéncia, placas alopécicas tipicamente
circulares constituidas de pele lisa sem sinais inflamatérios sio formadas,
podendo evoluir para quadros favoraveis de repilagio espontinea, ou para
quadros mais graves de alopecia total (progressio extensiva no couro cabeludo)
ou alopecia universal (toda a superficie corporal). Acredita-se que a patogenia da
AA esteja relacionada a fatores genéticos, autoimunes e ao estresse emocional.
Objetivo: Essa revisdo de literatura tem por objetivo analisar os aspectos
epidemioldgicos, clinicos, genéticos, autoimunes, psicolégicos, diagnésticos e
terapéuticos envolvidos nessa doenca. Além disso, sera apresentado um relato
de caso atendido no ambulatério de Dermatologia no Hospital Universitario
Gaffrée e Guinle, a fim de aportar conhecimento cientifico no tratamento da
AA.

Palavras-chave: Doenca autoimune, perda de pelos, doenca genética.
Alopecia Areata: Literature Review and Case Report

ABSTRACT

Introduction: Alopecia areata (AA) is a disease that affects both men and
women, primarily young adults, being characterized by hair loss in a wide area
of the scalp, which may also compromise the facial hair, eyebrow and perineum.
As a result, normally circular alopecic plaques are formed, with smooth skin and
no inflammatory signs, which may stimulate a spontaneous regrowth or to cause
a progression to a full extension of the scalp (total alopecia) or to a full body
(universal alopecia). Itis established that the AA pathogenesis is genetic-related
and associated with autoimmune factors and/or emotional stress. Objective:
The aim of this research was to review the epidemiological, clinical, genetic,
autoimmune and psychological aspects involved in alopecia areata process.
Moreover, we presented a case-report treated at the Dermatologic Department
of the University Hospital Gaffrée e Guinle, in order to improve the scientific
knowledge in diagnosis and treatment of AA.

Key words: Autoimmune disease, hair loss, genetic disease.

"Médica graduada pela Escola de Medicina e Cirurgia/Universidade Federal do Estado
do Rio de Janeiro. *Professor da Disciplina de Dermatologia da Escola de Medicina e
Cirutgia/Universidade Federal do Estado do Rio de Janeiro. Doutor em Dermatologia
pela Universidade Federal do Rio de Janeiro.
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1 INTRODUCAO

Celsius (14 a 37 a.C.) realizou a primeira
descrigao clinica da alopecia areata (AA), porém o
termo alopecia areata foi designado por Sauvages.
Willan e Gruby, em 1843, propuseram uma etio-
logia fungica para a doenga, sendo demonstrada a
incorregao dessa hipotese por Hebra. A teoria tro-
foneural foi proposta por Von Baresprung poste-
riormente. Ja a teoria distrofica foi elaborada por
Jacquet, sendo considerados como causa da afec-
¢ao focos infecciosos, particularmente dentarios.
Essas teorias foram, hoje, completamente afasta-
das. Atualmente, a AA é considerada uma doenca
autoimune com participacao genética', que afeta
os foliculos pilosos por seu carater inflamatorio,
levando a perda de cabelo do couro cabeludo e/
ou do corpo’.

1.1 Epidemiologia

Embora os numeros citados na literatura
variem, a taxa de prevaléncia aproximada da AA
na populagao mundial é de 0,1%. Na Coréia, a
prevaléncia pode variar entre 0,9 e 6,9% em al-
gumas etnias. Apenas nos Estados Unidos, 14.5
milhGes de pessoas (aproximadamente 2% de sua
populacao) sao acometidas com AA. Ambos os
sexos, todas as idades e todos os grupos étnicos
podem ser afetados pela doenga. O pico de in-
cidéncia da AA esta entre 20 e 25 anos de ida-
de, embora a doenga possa ocorrer em qualquer
momento da vida. O primeiro episédio da doenga
pode-se apresentar, em aproximadamente 60%
dos pacientes, antes dos 20 anos. Cerca de 70%
dos casos ocorrem entre 10 e 25 anos. Além disso,
os homens sao afetados em 63% dos casos pelas
formas mais graves da doenga’.

1.2 Genética

A base genética para a AA se apoia em
evidéncias decorrentes de varias linhas de investi-
gacio, incluindo a hereditariedade observada em
parentes de primeiro grau, estudos de gémeos de
concordancia de 55% em gémeos idénticos e, mais
recentemente, um estudo de ligacio familiar®. A
positividade da histéria familiar é maior nos indi-
viduos com inicio precoce da alopecia, chegando
a 37% nos pacientes com inicio do processo an-
tes dos 30 anos e 7,1% quando a doenga se inicia
ap6s os 30 anos'.

Sabe-se que a AA se encaixa no conceito
de uma enfermidade complexa e multifatorial, em
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que fatores genéticos e ambientais se combinam,
resultando em um fendtipo heterogéneo’. Estu-
dos genéticos sugerem que um estado de HLA
permissivo pode potencializar o desenvolvimento

de AAS.

1.3 Autoimunidade

Durante o século XX, surgiram varias li-
nhas de evidéncia para o conceito de um mecanis-
mo autoimune como base para AA. Um infiltrado
imune rodeando os foliculos pilosos na AA esta
presente, sendo constituido de células ativadas T-
-helper, células T citotoxicas e células natural kil-
ler, caracterizando uma resposta inflamatéria do
tipo TH1"

A evidéncia de ativacio imune inclui a ex-
pressio de HLA-DR, HLA-A, B, C, e ICAM-1 no
epitélio folicular. A indugio por interferon-gama,
produzido por células T, da expressao folicular de
HILA-DR e ICAM-1 ¢é uma probabilidade. Muitas
vezes estdo presentes anticorpos contra o epitélio
folicular, porém seu significado nao é esclarecido.
Os antigenos associados a melandcitos sao capa-
zes de ativar as células T para induzir a perda de
cabelo, o que sugere que eles sejam capazes de
agir como autoantigenos para a AA’. Todos esses
fatores contribuiriam para o colapso do privilegio
imunolégico do foliculo piloso.

1.4 Psicologia

A AA ¢é uma doenga provavelmente de
etiologia multifatorial, que sofre influéncia tan-
to genética quanto autoimune, sendo ainda pos-
sivelmente influenciada por traumas psiquicos®.
Ha uma possivel atuagao das vias bioquimicas na
manifestacdo dessa dermatose, ocorrendo a influ-
éncia de fenémenos emocionais por intermédio
da acio de neuromediadores’. A demonstracio
cientifica de que a génese da AA pode sofrer par-
ticipagdo de fenomenos psiquiatricos ¢ muito di-
ficil. Por meio de estudos incluindo observacoes
clinicas e avaliagoes psicologicas, foi identificada a
forte influéncia de ansiedade, depressio e mesmo
de excitacao pelos disturbios da pele'”.

Com frequéncia, o estresse emocional
tem sido citado como desencadeador da doen-
¢a. Ocorre, assim, a atribui¢ao da queda de pe-
los no individuo, muitas vezes, a um desequilibrio
psicologico decorrente de episodios traumaticos
agudos, como luto, divércio e perda de emprego.
E, pois, um desafio para os médicos que buscam



aprimorar a efetividade das terapias emocionais
para disturbios de personalidade, uma vez que os
mecanismos psicolégicos nao estdo bem defini-

dos'.

1.5 Clinica

Alopecia areata é uma desordem comum
que acomete 1 a 3% dos pacientes que visitam cli-
nicas dermatolégica'’. £ uma dermatose inflama-
toria cuja etiopatogenia envolve fatores imunol6gi-
cos e genéticos, acometendo mais frequentemente
o couro cabeludo, mas pode ocorrer também em
outras areas, como supercilios, cilios, barba e pelos
pubianos'®. Pode manifestar-se como perda acen-
tuada de cabelo, de forma circular, notada geral-
mente pelo cabelereiro. Na forma limitada da AA,
a lesao ¢é caracterizada por ser bem circunscrita,
redonda/oval, sendo bem delimitadas as frontei-
ras entre o couro cabeludo normal e o afetado. As
vezes, a area alopécica pode ter cor azulada devida
ao fenomeno da “incontinéncia melaninica”, que

se desenvolve em pessoas com pele escura'>'*.

1.5.1 Formas classicas

* Unifocal: Ocorre, nessa forma, a presen-
¢a de uma placa alopécica tnica redonda ou ovala-
da, de pele lisa e coloracao normal, apresentando
pelos de aparéncia normal na periferia da placa.
Estes podem ser retirados por tragdo facilmente
(o que demonstra atividade do processo), poden-
do estar presentes pelos peladicos tipicos'.

* Multifocal: E composta por multiplas
placas alopécicas tipicas, ovais ou arredondadas,
afetando apenas o couro cabeludo ou também

L5 Geralmente ocorre em

outras areas pilosas
adultos jovens, podendo evoluir para AA total
ou universal, muitas vezes associada a doencas
autoimunes e atopia. Pacientes com Sindrome de
Down normalmente apresentam esta forma de
AAP.

* Ofiasica: Nessa forma, é na linha de im-
plantagao temporo-occipital que ocorre a perda
de cabelos, surgindo extensa area alopécica em
faixa, que atinge as margens inferiores do couro
cabeludo’.

* Total: Esta entre as formas mais graves,
ocorrendo a perda completa dos pelos terminais
do couro cabeludo, sem acometimento dos de-
mais pelos corpéreos. Pode haver acometimento
ungueal'.
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e Universal: E a forma mais grave de AA,
com perda total dos pelos corpéreos, acometendo
além do couro cabeludo, os cilios, os supercilios, a
barba e o bigode, as axilas e as areas genitais. As-
sociadamente, ocorrem, em geral, lesdes ungue-
ais’.

1.5.2 Formas atipicas

* Tipo sisaifo (ofiasica inversa): F a ima-
gem clinica inversa da forma ofiasica. Ha perda de
cabelo em todo o couro cabeludo, exceto em suas
margens inferiores, ao longo da linha de implanta-
¢do temporoocipital'.

* Reticular: Existem, nessa forma, mualti-
plas placas alopécicas entremeadas por estreitas
faixas de cabelos preservados, exibindo, por fim,
uma configuracio reticular do conjunto’.

¢ Difusa: Pode representar a forma inicial,
principalmente em criangas e adolescentes, ou
pode ocorrer como evolu¢ao de formas em placa.
Ha, nessa forma, perda de cabelos aguda e difusa,
a maioria evoluindo para formas mais graves de
AA total ou universal. Seu diagnostico é o mais
dificil entre os subtipos de AA, exigindo diagnds-
tico diferencial com efluvio tel6geno agudo, alo-
pecia androgenética e alopecia sifilitica. Necessita,
em geral, da realizagao de exames complementa-
res e exame histopatolégico mediante biopsia'.

1.5.3 Acometimentos extrafoliculares

Particularmente nas formas mais graves
de AA, podem ocorrer acometimentos extrapilo-
sos, 0s quals abrangem alteragdes ungueais e ocu-
lares. Existe ainda uma possivel associagio com o
hemangioma plano da nuca'.

1.6 Diagnostico

Diversas sio as manobras que envolvem
o exame tricolégico, dentre elas: estudo da densi-
dade capilar, estudo da queda espontanea, teste de
tracao suave, tricograma e dermatoscopial6. Para
casos de duvida diagnostica, indica-se a realizagao
de biépsia do couro cabeludo'”.

Em geral, os pacientes referem importante
queda de cabelos e surgimento abrupto de uma ou
mais areas alopécicas. Caracteristicamente, a lesao
da AA ¢é uma placa alopécica lisa com coloragao
da pele normal localizada no couro cabeludo ou
qualquer outra area pilosa. As lesdes podem ser
discretamente eritematosas e edematosas na fase
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aguda da doenca'.

1.7 Diagnéstico diferencial

Nas formas em placa, deve-se diferenciar
a AA da tinha do couro cabeludo, da pseudopela-
da de Brocq, do lupus discoide do couro cabelu-
do, da tricotilomania e do liquen plano pilar loca-
lizado.

Alopecia androgenética, eflivio telégeno
agudo e sifilis secundaria entram no diagnostico
diferencial das formas difusas de AA. A clinica,
juntamente com exames complementares, como
sorologia para sifilis, tricograma e bidpsia ajuda-
a0 na defini¢iao do quadro'.

1.8 Prognéstico

A AA é uma doenga que apresenta curso
dinamico e imprevisivel. Um paciente que apre-
senta alopecia unifocal pode progredir com perda
de todo o cabelo no couro cabeludo, assim como
de todo o corpo. Devido esse fato, s6 seria pos-
sfvel definir de maneira correta o prognostico de
um paciente depois de decorrido tempo suficien-
te para se observar a sua progressao inteira. Para
melhot classificacio clinica de AA devem-se es-
tratificar os pacientes por grau de envolvimento
(percentual de perda de cabelo), padrio de perda
de cabelo (por exemplo, desigual, difusa, ofiasica,
etc), localizagao anatémica (couro cabeludo, face
ou corpo), e duragao da doenga. Fatores de ris-
co para um pior prognoéstico podem incluir inicio
precoce da AA, historia familiar, tipo de HLA e
presenca de atopia associada. Porém, devido ao
curso variavel da AA, continua sendo um desafio
combinar de forma eficaz e ponderar as diferentes
variaveis para um correto esquema de classifica-
cdo e prognéstico'™.

1.9 Tratamento
Nio ha consenso em relacao ao melhor

tratamento para a AA, devido ao imenso arsenal
terapéutico do qual se dispoe atualmente. Tam-
bém nio existem evidéncias concretas de que
remissOes induzidas por drogas alterem o curso
final da doenga. Em quadros graves, o tratamen-
to, frequentemente, ¢ de longa duragao, devido a
dificuldade para manter o crescimento do cabe-
lo adequado”. Os unicos tratamentos atuais que
especialistas de cabelo apontam como eficazes
sao os corticoides intralesionais e a imunoterapia
topica, sendo estes recomendados por diretrizes
amplamente aceitas como opg¢oes de tratamento
de primeira linha para a AA™.

A terapia topica pode ser realizada com
minoxidil, corticoide tépico, antralina, inibido-
res de calcineurina, nitrogénio liquido e laser.
Ja a terapia sistémica abrange corticosteroides,
ciclosporina, sulfassalazina, PUVA e bioldgicos.
Existe, ainda, a terapia intralesional incluindo
corticoides intralesionais e imunoestimulado-

res?..

2 RELATO DE CASO

RAA, masculino, 28 anos, branco, casa-
do, vendedor, natural e atual morador do Rio
de Janeiro, procurou atendimento médico em
junho de 2012 no ambulatério de Dermatolo-
gia do Hospital Universitario Gaffrée e Guin-
le queixando-se de indmeras placas de alopecia
no couro cabeludo que coalesciam, ha cerca de
6 meses (sic) (Figura 1). Optou-se por realizar
o tratamento com minoxidil 5%, duas vezes a0
dia, e clobetasol creme 0,5 mg/g, uma vez ao
dia. Em julho do mesmo ano, paciente retornou
relatando pouca melhora, sendo, entdo, o clobe-
tasol suspenso e acrescentado tacrolimo creme
0,1%, uma vez ao dia. Em agosto, paciente refere
apresentar leve repilagao (Figura 2). Em marco
de 2013, paciente retorna ao ambulatério com
repilagao completa do couro cabeludo (Figura 3).
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Figura 2: Paciente com AA multifocal ap6s 2 meses de tratamento. (A) Vista lateral esquerda, (B) vista posterior, (C) vista

lateral direita

Figura 3: Paciente com AA multifocal apés 8 meses de tratamento. (A) Vista lateral esquerda, (B) vista posterior, (C) vista

lateral direita

3 DISCUSSAO

A alopecia areata é uma entidade noso-
logica comum que acomete 1 a 3% dos pacien-
tes que visitam clinicas dermatolégicas. E ca-
racterizada por dermatose inflamatoéria que leva
a queda dos pelos, afetando mais frequentemen-
te o couro cabeludo, mas pode ocorrer também
em outras areas, como supercilios, cilios, barba
e pelos pubianos. Possui uma etiologia multifa-
torial, que sofre influéncia tanto genética quanto
autoimune, sendo ainda possivelmente relacio-
nada a traumas psiquicos.

Na evoluc¢io da doencga ocorre, na maio-
ria das vezes, reversio dos pelos menores e
mais finos em pelos normais, processo definido
como repilagao espontanea. Entretanto, em al-
guns casos, pode ocorrer progressao para toda a
extensao do couro cabeludo (alopecia total) ou
para todo o corpo (alopecia universal).

O diagnéstico ¢ baseado em achados cli-
nicos, dermatoscopicos e, eventualmente, biop-
sia. O teste da tragdo leve apresenta positividade
e, geralmente, ha eliminacao espontanea de mais
de 100 fios diariamente. Na dermatoscopia po-
demos visualizar pontos de exclamagao (extre-
midade proximal mais fina que a distal), pontos

pretos (ou cabelos cadavéricos) e também cabe-
los quebrados. Como diagnosticos diferenciais,
encontramos diversas doencas, incluindo tinha
do couro cabeludo, pseudopelada de brocq, 14-
pus discéide e efluvio telégeno agudo.

N2ao ha consenso em relacio ao me-
lhor tratamento para a alopecia areata, devido
ao imenso arsenal terapéutico do qual se dispoe
atualmente. Este pode ser feito de forma: (1) t6-
pica, abrangendo irritantes primarios (como an-
tralina), corticosteroides e minoxidil; (2) intrale-
sional, com corticéides; (3) sistémica, através de
fototerapia (PUVA), corticosteréides, ciclospo-
rina e, ainda, sulfassalazina; e (4) com o uso de
imunoestimuladores, sendo estes considerados
0s mais eficazes para casos cronicos.

O caso em questao foi escolhido com
o intuito de aportar conhecimento cientifico a
respeito da evolugao e tratamento dessa enfer-
midade. Demonstra a dificuldade encontrada
pelo dermatologista em escolher a melhor op-
¢ao terapéutica para cada caso € como a respos-
ta clinica pode variar, sendo necessario conheci-
mento sobre as possibilidades medicamentosas
e a instabilidade evolutiva caracteristica da do-
enca.
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4 CONCLUSAO
A alopecia areata ¢ uma enfermidade que

cursa com forte influéncia no estado emocional

dos pacientes acometidos, podendo reduzir acen-

10.
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Manifestagées Dermatologicas da
Insuficiéncia Venosa Cronica
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RESUMO

Introdugdo: A insuficiéncia venosa cronica ¢ uma doenga frequente, sendo mais
comum na populacdo feminina e em idosos. Muitos fatores etiolégicos estio
implicados, merecendo destaque a insuficiéncia venosa valvar e a contribuiciao
hormonal. Objetivo: Revisamos a seguir neste artigo, as principais dermatoses
diretamente causadas e ou indiretamente associadas a esta doenca.
Palavras-chave: ManifestacGes cutaneas, insuficiéncia venosa, sistema venoso.

Skin Manifestations of Chronic Venous Insufficiency

ABSTRACT

Introduction: Chronic venous insufficiency is a common disease and it is
more common in women and in the eldetly population. Many etiologic factors
are implicated, can be highlighted venous valvular insufficiency and hormonal
contribution. Objective: We reviewed later in this article, the main dermatoses
caused directly and or indirectly associated with this disease.

Key words: Skin manifestations, venous insufficiency, venous system.
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INTRODUGCAO

A insuficiéncia venosa cronica (IVC) ¢é
uma doen¢a comum na pratica clinica, caracteriza-
se pela incapacidade em manter o equilibrio entre
o fluxo sanguineo que chega ao membro inferior e
o seu retorno. Dois mecanismos sao fundamentais
para que essa doenga ocorra: obstru¢ao mecanica
ao fluxo venoso e refluxo do sangue venoso atra-
vés de vélvulas incompetentes'. F muitas vezes
uma doenga incapacitante e de dificil tratamento,
podendo afetar o sistema venoso superficial, o sis-
tema venoso profundo ou ambos®.

Os principais fatores associados ao desen-
volvimento de insuficiéncia venosa cronica sao
obesidade, histéria familial de varizes ou IVC, his-
toria prévia de trauma no membro inferior afeta-
do e histéria de tromboflebite’.

O diagnostico da insuficiéncia venosa cro-
nica é eminentemente clinico através da anamnese
e exame fisico. E importante realizar uma anam-
nese detalhada sobre comorbidades, duracao dos
sintomas, traumatismo prévio e possiveis fatores
de risco associados. Ao exame fisico devem ser
observados sinais como hiperpigmentacao, pre-
senga de veias varicosas, edema depressivel, ecze-
ma, ulceras ativas ou cicatrizadas e lipodermato-
esclerose’. Os sintomas incluem sensa¢ao de peso
e dor no membro afetado, com ou sem prurido
associado’.

O ecocolor Doppler ¢, atualmente, o prin-
cipal método de avaliacio apds o exame clinico,
podendo detectar incompeténcia das valvulas
venosas ou obstru¢do cronica’. A pletismografia

venosa pode ser utilizada como teste quantitativo
complementar, na avaliagio do grau de acometi-
mento da funcdo venosa (obstrucdo e refluxo).
Quando houver duvida diagnéstica, exames inva-
sivos como a flebografia podem ser necessatios**.

No presente artigo, revisaremos as mani-
festagcoes cutaneas diretamente associadas a insu-
ficiéncia venosa e outras dermatoses relacionadas.

Dermatite Ocre

E um tipo de purpura hipostatica, caracte-
rizada por petéquias e equimoses que ocorrem nas
pernas e regiao perimaleolar, que confluem dei-
xando areas de pigmentag¢ao acastanhada e hemo-
siderdtica, apresentando distribuicio “em bota”
(Figura 1). O quadro de dermatite ocre é também
chamado de Angiodermite pigmentar e purpurica
(Favre-Chaix)”. F observada em adultos e idosos
que permanecem em pé por muito tempo ou nas
condi¢bes que causam estase - varizes, obesidade,
atrofias musculares, artrites, deformidades 6sseas
e pés planos. Em virtude do aumento da pressio
hidrostatica intracapilar, ha o extravasamento de
hemacias, com deposito de hemossiderina. Nao
ha regressio do quadro, que é precursor ou esta
associado com a eczema, lipodermatoesclerose e
ulcera de estase®, cujas caracteristicas serdo abot-
dadas nos topicos a seguir.

Para evitar a progressio, além da corre-
¢ao da causa de estase deve ser indicada elevacio
membros inferiores, e sempre que possivel, o uso
de meia elastica com o grau de compressao ade-
quado em mmHg para cada paciente®.

Figura 1: Dermatite Ocre
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Eczema de Estase

O eczema ou dermatite de estase, eczema
hipostatico ou varicoso, ¢ uma doenga cronica das
pernas, decorrente da estase venosa por insufici-
éncia valvular ou tromboflebites. Ocorre em adul-
tos, sendo mais comum em mulheres, principal-
mente no petiodo pds parto®.

Apresenta como sinais prodrémicos o
edema e a dermatite ocre, com ou sem prurido,
localizados geralmente em terco inferior da perna.
Na fase aguda pode surgir um quadro de eczema
vésico-secretante, tornando-se liquenificado na
fase cronica’.

Ocorre uma diminui¢iao no fornecimento
de oxigénio aos tecidos e sequestro de leucdcitos,
com liberagao de enzimas proteoliticas e radicais
livres, causando injuria tecidual e reagdo inflama-
toria’.

E frequente a associagao com infec¢ao
bacteriana (celulite) que pode evoluir para erisipe-
la. Quando nao ¢ realizado tratamento adequado,
pode ocorrer disseminac¢ao do quadro eczemato-
so por mecanismo de sensibiliza¢gao®. Pode haver
sobreposi¢ao e agravamento do quadro pelo ecze-
ma de contato causado pela aplicacdo cutanea de
medicamentos e cosmeceéuticos, particularmente
fotossensibilizantes como sulfas e prometazina,
que podem ser utilizados mesmo antes do inicio
da dermatite de estase, devido ao prurido e resse-
camento',

Com o tempo e com a persisténcia do
complexo eczema-ulcera-erisipela, a fibrose dos
tecidos se consolida e promove a lipodermatoes-
clerose e a elefantiase do membro’.

Os pequenos vasos sanguineos da derme
papilar estao mais dilatados e ha mais hemosside-
rina; ha também mais fibrose ou paniculite escle-
rosante nas lesdes mais cronicas'.

Os principais diagnosticos diferenciais sao
dermatofitose, dermatite de contato alérgica, der-
matite octe, eczema asteatotico, eczema numulat,
liquen plano hipertréfico e purpuras pigmentares.
O tratamento deve ser dirigido a insuficiéncia ve-
nosa, além de prescrever o uso de corticoide de
baixa poténcia, bem como o tratamento de infec-
coes associadas™.

Ulcera de Estase

A tlcera de estase, ulcera hipostatica ou
varicosa ¢ a forma mais comum de ulcera da per-
na. Acomete de forma mais comum o sexo fe-
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minino e pacientes acima de 40 anos, nao haven-
do distincio entre as racas®. Como mencionado
previamente, a estase venosa cronica das veias
superficiais propicia o aparecimento de edema,
eczematizacao, pigmenta¢ao, ulceragao e derma-
toesclerose (Figura 2)*!>",

A dlcera geralmente é tnica, os contot-
nos podem ser ovais ou irregulares, as bordas
s20 eritematosas ou violaceas em declive suave,
posteriormente tornam-se palidas e endurecidas
e hipertroficas®. Sua base pode ser recoberta por
crostas e¢/ou exsudado purulento, mas ao se de-
bridar observa-se tecido de granulagiao vermelho-
vivo’. Usualmente localiza-se na face interna do
terco inferior da perna e progride de forma lenta,
podendo alcangar variados tamanhos. Na grande
imensa maioria dos casos nao ¢ dolorosa, porém
na presen¢a de infecgdo secundaria a dor pode
acontecer. Esta ¢ aliviada pela elevagio dos mem-
bros'>1,

Sao chamadas tdlceras de Marjolin quando
degeneragoes malignas, especialmente carcinomas
espinocelulares, ocorrem sobre ulceras cronicas,
fistulas e cicatrizes de varias etiologias, sendo
as cicatrizes de queimaduras as causas mais co-
muns”',

Os achados clinicos que sugerem a trans-
formagao maligna compreendem ulceras que nao
cicatrizam, aumento da consisténcia da lesdo,
vegetagao, odor desagradavel, bordas elevadas e
formagao de nédulos sobre a cicatriz, particular-
mente na borda. Metastases para linfonodos ocor-
rem em torno de 30-40%. Neste caso é impres-
cindivel a biépsia em todo o caso de dlcera que se
torna vegetante ou verrucosa”'.

Na maioria das vezes, o paciente procu-
ra por atendimento médico tardiamente, quando
alteragoes significativas ja ocorreram.

O diagnéstico da dlcera de estase deve ser
baseado na histéria clinica e no exame fisico. O
exame de doppler para estudo vascular auxilia no
diagnéstico'"”. Em relacao ao diagnéstico dife-
rencial pode-se pensar em leishmaniose, esporo-
tricose, neoplasias, sifilis, tuberculose, perniose,
ulceras traumaticas infectadas, osteomielite, ane-
mia falciforme, tlceras hipertensivas, isquémica e
de decubito®’.

No tratamento, é essencial repouso no
leito com o membro elevado. Esta manobra é
fundamental para a melhora clinica, assim como

ataduras compressivas para eliminar o edema®".
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O tratamento das insuficiéncias vasculares pe-
riféricas se torna uma medida preventiva para
o seguimento das ulceras.

A limpeza da tlcera deve ser feita com
solugoes anti-sépticas ou soro fisiologico; an-
tibidtico tépico ou sistémico pode ser indica-

do®.

Outras terapias podem ser necessarias,
como: corticoides topicos em areas eczemati-
zadas, debridamento do leito ou curativos hi-
drocoldides para promover a cicatrizagao. A
intervencao cirurgica deve ser considerada, so-
bretudo nos casos recentes. No caso de ulcera
de Marjolin o tratamento ¢é a exérese'>'*.

Figura 2: Dermatite ocre e tlcera de estase

Liquen Plano Hipertroéfico

O liquen plano hipertréfico ¢ uma varian-
te do liquen plano, com pronunciada hiperplasia
epidérmica em resposta a cogadura persistente. O
liquen plano ¢ uma doenca inflamatéria de etio-
logia indefinida, comprometendo a pele, anexos,
e as mucosas, caracterizada por lesdes papulosas
muito tipicas’.

Sua distribuicao € universal, com distribui-
¢ao igual nos dois sexos e maior frequéncia apos
terceira década de vida. Raramente atinge crian-
cas ¢ idosos’. A grande maioria dos casos ¢ de
ocorréncia esporadica e os poucos casos de aco-
metimento familial parecem estar relacionados a
transmissao vertical do virus da hepatite C ou B.
A incidéncia de LP ¢ maior nos pacientes infecta-
dos por estes virus, que tendem a ter doenga mais
extensa e resistente ao tratamento'”.

O quadro histolégico ¢ tipico e reve-
la hiperceratose, hipergranulose focal e acanto-
se irregular. O cones interpapilares apresentam
morfologia descrita como “dente de serra”, e ha
vacuolizacdao da camada basal e um denso infiltra-
do mononuclear em faixa dermo-epidérmica’.

A lesao fundamental é constituida de
papulas poligonais e facetadas, brilhantes e as ve-
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zes descamacao. Medem em torno de 1 a 8 mm
de diametro e sio inicialmente eritematosas, tot-
nando-se mais tarde violiaceas. Sao isoladas, em
geral simétricas e bilaterais, poucas ou numerosas.
Localizam-se preferencialmente na face flexora
dos antebracos, mas podem ser encontradas no
tronco, couro cabeludo, genitalia e mucosas. E co-
mum o fenémeno de Koebner, em geral lineat’.

O liquen plano hipertréfico (LPH) repre-
senta a variedade do LP na qual a epiderme apre-
senta pronunciada hiperplasia, em decorréncia
de cogadura persistente, sendo considerada por
alguns autores como a superposi¢ao de um liquen
simples cronico as lesdes de LP". Diagnostico di-
ferencial com outras entidades como o liquen cro-
nico simples, prurigo nodular, amiloidose cutanea
liquendide e sarcoma de Kaposi'®.

Para esta variante, habitualmente os far-
macos mais utilizados sdo os corticoides topicos
de elevada poténcia. A corticoterapia oral, em
ciclos curtos para evitar os efeitos secundarios,
¢ reservada para casos que ndo respondem ao
tratamento topico. A dapsona também ser utili-
zada nos casos recorrentes'®. Outros tratamentos
incluem PUVA, retindides sistémicos como a aci-
tretina, ciclosporina, azatioprina, micofenolato de



mofetilo, ciclofosfamida e metotrexate'.

Acroangiodermatite de Mali

A Acroangiodermatite de Mali, Pseudo-
sarcoma de Kaposi ou Puarpura gravitacional é
uma dermatose cronica associada a insuficiéncia
venosa cronica ou com anomalias arteriovenosas
congénitas ou adquiridas, como a Sindrome de
Bluefarb-Stewart™.

Sao lesdes inicialmente como maculas
purpuricas, (acastanhadas, avermelhadas ou vio-
laceas), que se coalescem para formar manchas
eritémato-vinhosas irregulares, discretamente ele-
vadas de centimetros de diametro de tamanho.
A coloragao evolui para tons de amarelo (ocre) e
marrom de hemossiderina e outros produtos de
degradacdo. Alteragoes epidérmicas podem ser
observadas ou nao, sendo elas, edema, esclerose,
ulceras e outros sinais de insuficiéncia venosa. A
localizagdo preferencial da lesdo é em regiao male-
olar lateral, dorso dos pés e em pododactilos™*'"',

Associado ao quadro clinico acima, pode-
-se observar, dor e parestesia, como sintomas co-
muns; ainda, diferenca de pulsos entre os mem-
bros, mesmo porque pode ser uni ou bilateral.
Pode ocorrer hipertrofia local, com aumento da
temperatura do membro envolvido. Observa-se
também, vatizes, hipo ou hipertricose®' "%,

Descrita em 1965 como acroangioderma-
tite ¢ devido a sua semelhanca com o Sarcoma de
Kaposi, daf a sua importancia, foi descrito como
pseudosarcoma de Kaposi em 1974, sendo ambos
diferenciados a partir do exame histopatolégico™.
O primeiro caso relato no Brasil foi em 20045,

No exame histopatolégico, observa-se a
presenca de acantose da epiderme, aumento dos
capilares dérmicos pré-existentes, fibrose, extra-
vasamento de hemacias, depdsitos de hemosside-
rina e infiltrado de linfécitos®!!) além histidcitos,
eosinoéfilos e eventualmente plasmocitos focal na
derme!'®.

O diagnostico ¢ realizado a partir da cor-
relagao clinico, histopatolégico e com seus diag-
noésticos diferenciais, principalmente o sarcoma
de Kaposi, dentre outros, como angiossarcoma,
hemangioma hemossiderético, granuloma pioge-
nico e angioblastoma em tufos'®, liquen simples
cronico, purpura pigmentar, carcinoma basoce-
lular, dermatite de estase, hemangiomaendotelio-
ma'’.

O diagnoéstico diferencial entre acroan-
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giodermatite e sarcoma de kaposi é importante
porque as duas doengas apresentam histopatolo-
gia e clinica muito semelhantes. Na primeira ha
aumento dos capilares dérmicos e na segunda ha
a neovascularizacio e menos extravasamento de
hemacias e hemossiderina. Nos casos em que o
diagnostico ainda é duvidoso com o exame histo-
patolégico, pode-se solicitar pesquisa do antigeno
CD-34, negativo na acroangiodermatite™”'%,

O tratamento visa solucionar a doenca
vasculat’, dentro do possivel, e é similar ao da der-
matite de estase®. Avaliar o paciente quanto a indi-
cagao do uso de meias elasticas e orientar quanto
a importancia do repouso e manter os membros
inferiores elevados.

Lipodermatoesclerose

Lipodermatoesclerose, também conhe-
cida como hipodermite esclerodermiforme ou
paniculite esclerosante é um termo dado a um
quadro de induracido da pele e tecido subcutaneo,
progressivo, associado a um processo inflamatorio
com evolucdo para fibrose local. Acomete mem-
bros inferiores, principalmente o terco distal. Esta
freqiientemente associada a insuficiéncia venosa
cronica, isquemia arterial e tromboflebite™. O
acometimento do tecido subcutaneo leva a outros
termos descritos como paniculite e hipodermite, e
a semelhanca com a esclerodermia, o termo escle-
rodermiforme'’.

Existem duas formas clinicas, aguda e cro-
nica. A forma aguda apresenta sinais flogisticos,
como eritema e edema local, e é muitas vezes do-
lorosa. Nesta fase, possui como diagnostico dife-
rencial celulite e erisipela””.

Ja a forma cronica, pode resultar da evo-
lugdo da forma aguda ou se apresentar esponta-
neamente. Nesta, a pele se apresenta espessa e
com subcutaneo indurado, com fibrose local. As
progressivas fibroses de subcutaneo é o que leva
o aspecto a perna de “garrafa champagne inverti-
da”, com coloragao da pele geralmente acastanha-
da (marrom). Apresenta-se ainda com edema em
panturrilha importante acima da area afetada”"”.

Na histopatologia, independente do esta-
gio evolutivo da doenga, ¢ descrito alteragoes epi-
dérmicas e dérmicas, semelhantes 2 dermatite de
estase, contudo observam-se ainda a presenca de
necrose gordurosa, esclerose e paniculite lobular,
macréfagos espumosos, linfécitos™!. Ainda como
caracteristica do quadro, ocorrem alteragdes cito-
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membranosas’, onde no seu interior encontra-se
material eosinofilico resultado da oxidacao de aci-
dos graxos insaturados.

Para o tratamento da lipodermatoesclero-
se, o uso de antibidtico tem efeito benéfico, entre
eles a penicilina benzatina, utilizada na fase aguda
e por longo periodo, porém ainda é contradito-
rio, nao encontrado estudos conclusivos®. Outras
opgoes incluem o estanozolol, droga anabolizante
com propriedades fibrinoliticas® e a pentoxifilina,
também com acao fibrinolitica, que reduz a adesao
dos leucocitos as células endoteliais, diminuindo a
permeabilidade vascular®. Todos os tratamentos
citados tem maior efetividade relacionando-os
com a elevacao dos membros e uso de meia elas-
tica, aliviando os sintomas’.

Atrofia Branca de Milian

A Atrofia Branca de Milian (AMB), foi
nomeada desta maneira em 1929, por Milian®.
Conhecida também como Vasculopatia livedoide
(VL), é uma doenga cutaneo-vascular trombotica,
associada mais comumente com a estase venosa
cronica®. A AMB ¢é descrita em 9 a 38% dos
pacientes com insuficiéncia venosa cronica, € para
aqueles com tlcera venosa recorrente das pernas
a incidéncia de AMB é alta, acima de 73%°.

E uma enfermidade mais frequente no
sexo feminino com taxa de mulheres e homens
4:1 e a faixa etaria mais afetada esta entre os 30 e
os 60 anos de vida. Classicamente a doenca locali-
za-se no terco inferior dos membros inferiores®. A
lesao inicial é caracterizada por papulas, petéquias
e bolhas hemorragicas que frequentemente evo-
luem para tlcera e, posteriormente, ocorre a cica-
trizacdo angulada e esbranquigada (atrofia branca)
que sao circundadas por halo purpirico ou hiper-

pigmentar no qual se observam finas telangecta-
sias (Figura 3). A dor é um achado frequente e é
muito mais intensa do que a lesao sugeriria®’.

A patogénese da AMB ainda nao é comple-
tamente compreendida. A “teoria vaso oclusiva” é
a mais bem aceita atualmente, e seu embasamento
cientifico provém de andlise histopatologica®.

Degos e Nelson em 1950 descreveram
pela primeira vez os achados histolégicos da VL.
As caracteristicas mais importantes sao observa-
das nos vasos da derme superficial. A lesdo ini-
cial mostra depositos fibrindides na parede dos
vasos ¢ formac¢io de trombos hialinos na luz da
microcirculagao dérmica, podendo haver extrava-
samento de hemdcias ao redor. Posteriormente,
estabelecem-se atrofia epidérmica com espessa-
mento hialino dos vasos e deposi¢ao de hemossi-
derina®>?,

O diagndstico da VL requer dados pre-
cisos de uma boa anamnese ¢ exame fisico além
de exames complementares, laboratoriais e his-
topatolégico. Tem como diagnoéstico diferencial
principalmente as vasculites cutineas, poliartrite
nodosa cutanea, além da sindrome antifosfolipide,
estase venosa cronica, pioderma gangrenoso, der-
matite facticia, pseudo-Kaposi e doen¢a Degos™.

Nio h4 consenso no tratamento da vascu-
lopatia livedoide, contudo utilizam-se trés grupos
de drogas: estimulantes da atividade fibrinolitica
endoégena, inibidores da formacao de trombo e
vasodilatadores. Porém, virias modalidades tera-
péuticas tém sido empregadas com variado grau
de sucesso. Por ser um quadro recorrente, dificul-
ta até mesmo a avaliacio da eficicia de determina-
do farmaco ou medida, uma vez que a melhora da
condigao pode ser resultante da histéria natural da

doenca*®.

Figura 3: Atrofia branca de Milian
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DISCUSSAO

O conhecimento da historia natural da
insuficiéncia venosa cronica é de suma importan-
cia para os médicos em geral, dermatologistas ou
nao, nao sé porque a prevaléncia ¢ alta, indepen-
dente da area geografica, como também por es-
tar associada a morbidade frequente nos pacien-
tes acometidos. O presente artigo mostra que o
conhecimento da fisiopatologia da insuficiéncia
venosa cronica é fundamental para entender o
surgimento das possiveis complicagdes dermato-
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Ataxia de Friedreich de Inicio Tardio sem
Acometimento Cardiaco: Relato de Caso

Hermes Luis Onate Rosado!, Oscar Fernando Narvaez Gomez!, Simone
Cotrim Cerqueira Pinto?, Max Kopti Fakoury?, Alex Ernesto Caliz Ortiz’,
Emil Andrés Gonzalez Montiel*, Wilfrido Padilla Arenilla*, Mariana
Chambarelli Neno®

RESUMO

Introdugdo: A ataxia de Frederich é uma doenca neurodegenerativa, rara,
hereditatia de cariter autossémico recessivo com uma prevaléncia de 1/50.000
pessoas nos Estados Unidos, causada por um defeito ou anomalia no gene FXN
localizado no cromossoma 9, ocasionando menor producido da frataxina. A
doenga caracteriza-se por dano das vias da sensibilidade superficial e profunda
(ascendentes), produzindo principalmente perda da propriocep¢io. Tem
acometimento do coracdo em 65% pela degeneracio da fibra muscular cardiaca
secundario ao acumulo de ferro, gerando miocardiopatia hipertréfica e arritmias,
que sdo as principais causas de morte. O diagnéstico de certeza é dado pela
confirmacio da expansdo de replicagdo do trinucleotideos GAA no gene FXN
do cromossoma 9. O tratamento mais utilizado atualmente é a Idebenona, a
qual é um antioxidante que diminui a progressio da degeneracio da musculatura
cardiaca e nio exerce nenhuma acdo a nivel neuronal. A Ataxia de Friedreich
¢ uma doenca lentamente progressiva e irreversivel, com mal prognéstico e
ndo existe tratamento que modifique o curso natural da doenca. Objetivos:
Descrever o caso de um paciente com diagnéstico de Ataxia de Friederich com
inicio tardio sem acometimento cardfaco. Conclusio: Descrevemos um caso
raro de ataxia de Fredrerich com sobrevida maior a reportada na literatura sem
comprometimento cardfaco e sem diabetes até o momento. A sobrevida em
geral é de 37 anos, alguns autores descrevem casos de pacientes com taxas de
sobrevida maior e variabilidade da progressio da doenca, existe também uma
relacio direta entre o numero de vezes da replicagio dos trinucleotideos com o
inicio precoce da doenga e o grau de severidade.

Palavras-chave: Ataxia, frataxina, trinucleotideos, antioxidante, autossOmico
recessivo.

Friedreich’s Ataxia of Late Beginning without Cardiac Invovement

ABSTRACT

Introduction: Frederich’s ataxiaisaneurodegenerative,arare inherited autosomal
recessive disease with a prevalence of 1/50,000 people in the United States,
caused by a defect or malfunction in the FXN gene located on chromosome
9, resulting in lower production of frataxin. The disease is characterized by
damage to the pathways of superficial and deep (ascending) sensitivity, mainly
producing loss of proprioception. Also, have heart involvement in 65% of the
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cardiac muscle fiber degeneration secondary to the accumulation of iron, causing
hypertrophic cardiomyopathy and arrhythmias, which are the leading causes
of death. The diagnosis of certainty is given confirmation by the expansion
of trinucleotide GAA replication of the FXN gene on chromosome 9. The
treatment most commonly used type is Idebenone, which is an antioxidant that
slows the progression of the degeneration of the heart muscles and exerts no
action neuronal level. Friedreich’s Ataxia is a slowly progressive and irreversible
disease with poor prognosis and there is no treatment that modifies the natural
course of the disease. Objectives: To describe the case of a patient diagnosed
with Friedrich’s ataxia with late onset without cardiac involvement. Conclusion:
We describe a rare case of ataxia Fredrerich with the highest reported in the
literature (10-20 years) survival without cardiac involvement and without diabetes
yet. The overall survival is 37 years, some authors have described cases of patients
with longer survival rates and variability of disease progression, there is also a
direct relationship between the number of times the replication of trinucleotide
with eatly onset of disease and the degree of severity.

Key words: Ataxia, frataxin, trinucleotide, antioxidant, autosomal recessive.
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INTRODUCAO

A ataxia de Friedriech é uma doenca neu-
rodegenerativa, rara, progressiva e irreversivel,
hereditaria de carater autossomico recessivo com
uma prevaléncia de 1/50.000 caucisicos, causa-
da por um defeito ou anomalia no gene da fra-
taxina localizado no cromossoma 9. A doenca
caracteriza-se por dano das vias da sensibilidade
superficial e profunda (ascendentes), produzindo
principalmente perda da propriocepgao. Além
disso, tem acometimento do cora¢ao em 65% pela
degeneracao da fibra muscular cardiaca gerando
miocardiopatia hipertréfica e arritmias, que sao as
principais causas de morte. O diagnéstico de cer-
teza esta dado pela confirmacao da expansio de
replicagao do trinucleotideos GAA no gene FXN
do cromossoma 9. O tratamento mais utilizado
atualmente ¢ a Idebenona, a qual é um antioxi-
dante que diminui a progressao da degeneragao da
musculatura cardiaca e nao exerce nenhuma acio
a nivel neuronal.

RELATO DE CASO

Paciente masculino de 48 anos de idade,
branco, solteiro, ex-pedreiro, evangélico, nascido
de parto eutdcico, com desenvolvimento psico-
motor sem alteracOes na infancia e adolescéncia
e bom rendimento escolar, apresenta aos 21 anos
de idade instabilidade na marcha, a qual foi carac-
terizada como uma ataxia. O quadro progrediu e
levou o paciente, em um perfodo de 5 anos, a utili-
zar muletas por alteragao da locomogao e quedas
freqtientes. Ap6s 10 anos, o paciente ficou restrito
a cadeira de rodas conservando a funcionalidade
dos membros superiores. A doenga continuou
evoluindo e, atualmente, encontra-se acamado
com rigidez espastica em membros inferiores e
comprometimento parcial dos superiores, cifo-
se, pé cavo, disartria, disfagia e constipagao. Ha 3
anos no Hospital Universitario Gaffrée e Guinle,
foi solicitado estudo genético que confirmou pre-
senga de dois alelos com repeti¢des de trinucleoti-
deos GAA acima da faixa de normalidade, confir-
mando o diagnéstico de Ataxia de Friedreich.

A ultima internagao foi motivada por de-
terioragao do estado nutricional causado pela dis-
fagia intensa, tosse, engasgo, desidratag¢ao e cons-
tipacao, produto de um complexo entre a doenca
e a fragilidade social.

Ao exame neurologico, apresentou estado
mental sem alteragoes, disartria e altera¢ao dos pa-
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res cranianos IX, X, XII. Tanto a disartria quan-
to a alteragao da degluticdo, associados a doenga,
foram dificeis de avaliar. Observou-se também,
imobilidade (paciente restrito ao leito), presenca
de hipertonia, arreflexia, reflexo cutaneo plantar
presente e sensibilidade profunda e superficial al-
terada.

DISCUSSAO

As Formas herdadas da ataxia progressiva
de inicio precoce tém como um prototipo para
a Ataxia de Friedreich (AF) por esta ser a forma
mais frequente de apresentacio. A degeneragio
celular, progressao e alteracoes genéticas sao as-
pectos importantes a ser considerado em pacien-
tes com AL, sendo esta dltima a que permite o
diagnostico de certeza desta patologia e definir
a conduta terapéutica que sera abrangente e de
apoio por nao existir até agora nenhuma medida
terapéutica que permita modificar o curso da do-
enca.

As descricoes classicas da doenca mos-
tram uma idade de inicio infetior aos 25 anos com
alteragoes sistémicas e estudos de eletrocardiogra-
mas anormais, miocardiopatias hipertréficas que
sao causa de morte no 65% dos pacientes e cor-
relacionamento entre o tamanho da expansao do
trinucleotido GAA e variacdes clinicas da doenca
como idade de inicio e alteracoes miocardicas; As-
pecto importante em nosso paciente, que apres-
sentou uma idade de aparecimento aos 21 anos e
ate sua idade atual de 48 anos nio apresenta ne-
nhuma altera¢do de tipo miocardica confirmada
pelos estudos eletrocardiograficos e ecocardiogra-
ficos.

Dois aspectos muito importantes, ausen-
cia de alteracio cardiaca e uma idade atual mui-
to acima da idade media em que estes pacientes
apresentam seu falecimento, o que geralmente
acontece em torno de 30-40 anos. Estes dados
fazem deste caso o aspecto mais importante pela
concordancia com a literatura médica que mos-
tra a existencia de pacientes com mutagoes de AF,
mas com fenotipos atipicos para a forma classica
da doenca; mais ainda é relevante neste contex-
to o fato que mostram recentes estudos sobre a
existencia de haplogrupos de ADN mitocondrial
que tem influencia no fenotipo da AF, de forma
especifica o haplogrupo U, que tem como carac-
teristica um atraso na idade de apari¢ao da sinto-
matologia da doenc¢a e um menor indice de mio-



cardiopatias.

Os achados clinicos e estudos diagnos-
ticos deste relato sugerem que ele faz parte do
pequeno grupo de pacientes que apresentam a
mutac¢ao da doenga, mais nao tem pela atipia fe-
notipica deles a mesma progressio clinica que é
classica da doenca e que no caso do paciente pode
estar influenciada pela presenca de haplogrupos
mitocondriais que influenciam em sua varibilida-
de, sugerindo entao a necesidade de se aprofundar
nos estudos de genética molecular que permitam
confirmar a hipétese planteada e redirecionar o
desenho dos ensaios clinicos no contexto de AF
com apresentagoes classicas e AF fenotipicamen-
te atipicas.

CONCLUSAO
A ataxia de Friedreich é uma doenca
neurodegenerativa, progressiva e irreversivel que
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Doenca de Madelung: Relato de Caso e
Revisao da Literatura

Rosemar Stefenon!, Natalia Bassani Schuch?, Vanessa Vinderfeltes
Padilha’, Bruna Gehlen*

RESUMO

A doenca de Madelung ou Lipomatose simétrica multipla caracteriza-se por
lipomas mal delimitados, simetricamente distribuidos contornando a regidao
cervical, parte proximais das extremidades e parte superior do tronco. F mais
comum em homens, principalmente etilistas. O tratamento ¢é cirirgico, indicado
em casos de comprometimento extrinseco da via aerodigestiva ou deformidade
estética. Neste artigo, os autores relatam um caso e revisam sua epidemiologia,
patogenia, caracteristicas clinicas com suas respectivas classificagoes, diagnostico
e tratamento.

Palavras-chave: Lipoma, lipomatose simétrica multipla, pelagra.

Madelung’s Disease: Case Report and Literature Review

ABSTRACT

The Madelung disease or benign symmetric lipomatosis is characterized by
poorly demarcated lipomas symmetrically distributed round the neck, proximal
part of the extremities and upper torso. It is more common in men, especially
alcoholics. The surgical treatment is indicated in cases of extrinsic commitment
aerodigestive tract or cosmetic deformity. In this article, the authors report
a case and review the epidemiology, pathogenesis, clinical features with their
respective classifications, diagnosis and treatment.

Key words: Lipoma, lipomatosis, lipomatosis multiple symmetrical.
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INTRODUCAO

A Doenca de Madelung é caracterizada
pela formacao lipomatosa simétrica distribuida
principalmente na parte superior do corpo (tron-
co, regiao cervical e membros superiores). Foi
descrita primeiramente no século XIX, sendo
infrequente o diagndstico nos dias de hoje. Este
artigo descreve um raro caso de lipomatose simé-
trica multipla ressaltando a benignidade da doen-
¢a, bem como a estreita relagao com etilismo e
suas conseqiiéncias. I essencial também alertar
para suas possiveis complicac¢ées, principalmente
compressao extrinseca da via aerodigestiva, que
podem causar risco de vida.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 51 anos, branco, pro-
cura a Emergéncia do Hospital da Cidade de Passo
Fundo com queixa de dor em membros inferio-
res, acompanhada de edemas, parestesias e perda

Figura 1: Lipomatose simétrica em térax anterior e regiao
cervical

Paciente foi internado para compensa-
¢ao clinica de abstinéncia alcodlica e tratamento
de polineuropatia secundaria ao alcool e pelagra.
Solicitados laboratoriais e revisados exames ante-
riores a interna¢ao hospitalar (Tabela 1). Paciente
evoluiu com melhora progressiva dos sintomas. A
ultrassonografia de abdome total evidenciou este-
atose hepatica e colelitiase.
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de forca bilateralmente. Os sintomas repetiam-se
em menor intensidade nos membros superiores.
Apresentava também lesoes descamativas em pés
e maos e quadros diarréicos transitérios ha duas
semanas. Tinha historia de ingestao de um litro
de cachaca diariamente nos 30 anos antecedentes
(estava abstinente ha 20 dias), além de tabagismo
(fumava dois magos ao dia ha 38 anos). Negava
patologias cronicas e medicages de uso conti-
nuo.

Ao exame fisico, apresentava-se afebril,
em regular estado geral, mucosas descoradas, ltci-
do, orientado e coerente. Aparelhos cardiovascu-
lar, pulmonar e abdome sem alteragdes. Extremi-
dades com lesdes descamativas e hipercromicas,
sugestivas de pelagra, além de edema de membro
inferior esquerdo +/4+. Apresentava formacoes
nodulares simétricas de tronco antetrior, dotso, re-
gido cervical e membros superiores, compativeis
com lipomas (Figuras 1 e 2).

Figura 2: Lipomatose simétrica no dorso do paciente

Finalizada investigacao com bidpsia inci-
sional de lesao em dorso, na qual o anaitomo-pa-
tologico revelou tratar-se de lipofibroma. Paciente
recebeu alta no dia 13 de dezembro de 2013, com
esquema de tratamento para abstinéncia alcodlica
e reposicao de complexo B, além de conduta con-
servadora em relacao dos lipomas. Permanece em
acompanhamento ambulatorial.
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Tabela 1: Resultado dos exames realizados durante a internacio

Referéncia 28/10/10 07/12/13 10/12/13
Hemograma 36-46 441 354 32,1
Hematécrito (%) 12-15 15,4 12,6 11,1
Hemoglobina (g/dL) 80-100 87,3 106,63 107,36
VCM (fL)
Leucograma 3.600-11.000 10.480 7.530 9.050
Leucécitos (/mm3) 0,5 0 1 0
Bastonados (%) 50-70 59,9 53,4 60
Segmentados (%0) 0-3 0,6 0,8 0,7
Basofilos (%o) 1-4 49 6 6,6
Eosinofilos (%) 1-10 10 10,2 8,4
Mondcitos (%o) 20-50 24,6 28,6 243
Linfécitos (%o)
TGO (U/L) 5-38 41 37
TGP (U/L) 10-40 42 24
FA (U/L) <125 55
GGT (U/L) 8-61 54 236
Bilirrubinas totais (mg/dL) 0,3-1,0 0,93
Bilirrubina direta (mg/dL) 0,1-0,3 0,4
Glicose (mg/dL) 60-100 79 80
Creatinina (mg/dL) 0,4-1,4 0,76 0,84
Eletrélitos 136-145 140 140
Sédio (mEql/L) 3,5-5,1 42 41
Potissio (mEq/L) 9,0-10,8 10,3
Cilcio total (mg/dL) 1,9-2,5 23
Magnésio (mg/dL)
Coagulograma 11,9 11,4 11,3
TP (s) 100% 110,6 112,9
Atividade (%) 1,0 0,96 0,95
INR 20-40 23,1 244
TTPA (s) 140.000-440.000 358.000
Plaquetas(/mm3)
Albumina (g/dL) 3,5-5,5 4,1
Acido félico (ng/ml) 150-450 11,06
TSH (mUI/mL) 0,4-6,0 0,96
Acido trico (mg/dL) 2,5-7,0 5,7
Perfil lipidico <150 149
Triglicetideos (mg/dL) <200 215
Colesterol total (md/dL) >60 76

HDL (mg/dL)

REVISAO DA LITERATURA

Apesar de ter sido descrita primeiramente
em 1846 pelo Sir Benjamin Brodier, foi em 1888
que Otto Madelung descreveu pacientes com Li-
pomatose Simétrica Mdltipla (LMS) e consequen-
temente a condi¢ao recebeu o eponimo de Do-
enca de Madelung, F também conhecida como
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sindrome de Launois-Bensaud, devido a uma série
de 65 casos publicados por Lanouis e Bensaud em
1898,

A doenca tem incidéncia de um caso a
cada 25mil individuos e afeta predominantemente
homens (15:1 a 30:1)°, na terceira a quinta décadas
de vida, sendo na maioria das vezes associada com



ingestao abusiva de alcool nos anos pregressos ao
surgimento das lesoes'?. Pode, também, associat-
-se com intolerancia a glicose, dislipidemias, hi-
peruricemia, alteragGes hepaticas e renais. Casos
raros isolados colocam a LMS como o terceiro
tumor nas Neoplasias Endécrinas Multiplas do
tipol'.

O defeito de base permanece incerto.
Aventou-se a hipotese de que o mecanismo prin-
cipal estaria na via lipolitica, tendo como resul-
tante a redugao dos receptores beta lipidicos. O
etilismo provocaria, entao, destrui¢ao dos recep-
tores beta periféricos™*. Porém, foi demonstrado
que os tecidos lipomatosos teriam reagdo normal
da adenil-ciclase e um numero normal de recep-
tores alfa e beta adrenérgicos*. O curso da doen-
¢a é variavel, usualmente com crescimento inicial
rapido seguido por longo periodo de estabiliza-
¢do ou progressao lenta’.

Clinicamente os pacientes apresentam
um acumulo excessivo de gordura nao-encapsu-
lada na regido superior do corpo®. Geralmente, a
face, maos e pés nao sio afetados. Envolvimento
do trato aerodigestivo evidencia-se como disp-
neia, estridor e disfagia®*.

De acordo com o quadro clinico, a pa-
tologia pode ser classificada em trés diferentes
tipos. A tipo 1 é classicamente conhecida como
Doenga de Madelung, uma vez descrito o “colar
de cavalo” por Madelung em 1888. A LMS tipo
2 ¢ caracterizada por lipomatoses multiplas nos

REFERENCIAS
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gement of Launois-Bensaude syndrome. Thorax
1997; 52:834-835.
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ombros, bragos, torax, coxas e algumas vezes o
abdome, conferindo aos pacientes uma aparéncia
pseudoatlética. Finalmente, na tipo 3 predomina
o acumulo na circunferéncia da coxa (forma gi-
necoide)”.

Niao existe até o momento exame labo-
ratorial que confirme a doenga. Pode associar-se
com outras complica¢des do uso cronico de al-
cool, como a hepatopatia cronica, neuropatia pe-
riférica e pelagra*. Estd associada a um aumento
do risco de carcinoma orofaringeo, uma vez o
etilismo cronico®; no entanto, as lesoes lipomato-
sas nao conferem aumento do risco de maligni-
dade isoladamente®.

O tratamento é conservador. Nio h4 res-
posta as intervencdes dietéticas ou cessagdao do
consumo de 4lcool e n3o ha evidéncias de redu-
¢ao espontanea dos lipomas, mesmo em situa-
¢oes de caquexia e/ou malignidades'. Apesar
das informacdes hoje disponiveis falarem contra
a reducao dos receptores beta, pode-se langar
mao do uso de beta-agonistas, como o salbuta-
mol na tentativa de estimula-los (dose de 12mg
de salbutamol via oral, dividido em trés doses ao
dia)".

A remocio cirdrgica dos lipomas é pa-
drio-ouro quando ha compressao extrinseca do
trato aerodigestivo pelos tumores ou quando ha
presenca de deformidades estéticas®. Utilizam-se
as técnicas de excisio completa do lipoma ou li-
poaspiracao™*.

3. Meyer T.N., Meyer G.PN. Caso atipico de lipo-
matose simétrica multipla. Rev Soc Bras Cir Plast
2007; 22(1):64-0.

4. Harsch I.A., et al. Insulin Resistance, Hyperlepti-
nemia, and Obstructive Sleep Apnea in Launois-
-Bensaude Syndrome. Obesity Research 2002;
10(7):625-632.
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Fistula Traqueoesofagica por Tuberculose
em Paciente com Aids: Tratamento
Conservador por Gastrostomia sem uso de
Medicagao Parenteral

Lavinia Lustosa Bergier'”, Renata de Souza Pina'?, Ricardo Dardengo
Gléria', Jorge da Cunha Pinto’, Ricardo de Souza Carvalho’, Guilherme
Almeida Rosa da Silva®, Andréa Ramos Correa®’, Marcelo Costa Velho
Mendes de Azevedo®, Carlos Alberto Basilio de Oliveira®, Paulo Cézar
Marques Perissé’, Fernando Raphael de Almeida Ferry?

RESUMO

Relato de Caso: Paciente do sexo masculino, 29 anos, com AIDS diagnosticada
trés meses antes, referindo taquidispnéia, febre vespertina, sudorese
noturna, tosse, astenia, odinofagia e dor retroesternal. Telerradiografia de
torax evidenciando pulmdo com aspecto de padrio miliar compativel com
tuberculose. Foram realizadas trés baciloscopias de escarro que foram negativas
para pesquisa de BAAR. Endoscopia digestiva alta (EDA) mostrando diversas
fistulas em terco médio de esofago e a tomografia computadorizada de torax
evidenciando fistula traqueo-esofageana. Exame histopatolégico de fragmentos
obtidos das fistulas foi compativel com tuberculose. Optou-se pela realizacao
de gastrostomia (GTT) para alimentacdo e administracio de medicamentos,
retirando-se a dieta oral. Iniciado tratamento empirico para tuberculose com
esquema RIPE e continuacio de Terapia antirretroviral (TARV), macerando-se
a medicacdo e introduzindo-a pela GTT. Houve melhora significativa apos 7
dias, quando recebeu alta hospitalar. Posteriormente o resultado da cultura de
escarro para Mycobacterium tuberculosis foi positiva. EDA seriada mostrou que
somente apds sete meses do inicio do tratamento via GTT, houve cicatriza¢oes
das fistulas.

Palavras-chave: HIV-AIDS, tuberculose, fistula traqueoesofageana.

Tracheoesophageal Fistula Tuberculosis in Patient with Aids:
Conservative Treatment Gastrostomy without Parenteral Medication

ABSTRACT

Case Report: Man, 29 years old, diagnosed with AIDS three months before,
returned complaining of tachydyspnea, afternoon fever, night sweats, cough,
malaise, odynophagia and chest pain. Chest X-ray showed lung with miliary aspect
compatible with tuberculosis. Three sputum smears tested negative for AFB.
Endoscopy showed several esophageal fistulas and chest tomography showed
tracheo-esophageal fistula. Histopathological examination of fragments obtained
from fistulas was compatible with tuberculosis. Oral diet was withdrawn and
food and medicine were administered by percutaneous endoscopic gastrostomy
tube (G-tube). Tuberculosis was empirically treated with RIPE and ongoing
antiretroviral therapy (HAART). Medication was crushed and introduced by

"Médicos Residentes em Clinica Médica. 2Alunos do Curso de Mestrado em Infec¢io
HIV/AIDS e Hepatites Virais da UNIRIO. *Professores da Escola de Medicina e
Cirurgia. Hospital Universitario Gaffrée e Guinle. Universidade Federal do Estado do
Rio de Janeiro (UNIRIO).
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G-tube. There was significant improvement and patient was discharged after 7
days. Sputum culture tested positive for Mycobacterium tuberculosis. A series of
endoscopies showed that the fistula disappeared seven months after beginning
of treatment by G-tube.

Key words: HIV-AIDS, tuberculosis, tracheoesophageal fistulas.
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INTRODUCAO

A tuberculose é uma doenca infecciosa
causada pelo Mycobacterium tuberculosis, e aco-
mete principalmente os pulmdes. Afeta diversos
sitios extrapulmonares como o sistema musculo-
-esquelético, genito-urinario, trato gastro-intes-
tinal, 6rgaos linfaticos, entre outros. Ha intensa
resposta granulomatosa associada a inflamacao e
lesao tissular’.

E moléstia de grande incidéncia na po-
pulagdo mundial, considerada a segunda causa
de morte por doenga infecciosa no mundo, atras
apenas da AIDS. A imunodeficiéncia adquirida
pelo HIV tém contribuido para o aumento da in-
cidéncia da tuberculose em varios paises, inclusi-
ve os desenvolvidos. Estima-se, no ano de 2010,
uma incidéncia de 8.8 milhdes de casos no mundo
(dentre eles, 1.1 milhao de HIV positivos), com
1.1 milhao de mortes entre os soronegativos e
mais 350.000 mortes entre os HIV positivos™

No Brasil, pais que ocupa o 84° lugar no
Indice de Desenvolvimento Humano (0,718), a
prevaléncia de portadores de HIV na incidéncia
de tuberculose, é da ordem de 23%, comparavel
as taxas da Nigéria (25%), que estda em 156° nesse
ranking (0,459)". Mais alarmente é a situagdo do
Estado do Rio de Janeiro, cuja incidéncia de tu-
berculose ¢ de 70,1 casos por 100.000 habitantes,
quase o dobro da média brasileira, que é de 37,7
casos por 100.00 habitantes’.

O contagio se da por particulas suspen-
sas no ar, repletas de micobactérias, expelidas por
meio de tosse de pessoas infectadas, e que entram
pelo trato respiratorio alto dos contactantes, pro-
gredindo até seus alvéolos.

O diagnostico pode ser feito por bacilos-
copia, cultura de escarro, ou broncoscopia com
biépsia, sendo esse dltimo o atual padrio-ouro
para a detec¢ao da doenga pulmonar. Para o trato
gastro-intestinal, a biopsia das lesdes é o exame
que define o diagndstico.

A tuberculose em pacientes com AIDS
tem apresentacao clinica variavel e que mimetiza
muitas doengas. Febre vespertina, sudorese notur-
na, perda ponderal maior do que 10% do peso
corporal e tosse sao sintomas que estdo presentes
em diversas outras doencas relacionas a imunos-
supressao (linfoma, pneumocistose pulmonar, his-
toplasmose, pneumonias bacterianas, citomegalo-
virose pulmonar, entre outras). O acometimento
extrapulmonar é muito mais comum do que em
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pacientes imunocompetentes, com apresentacao
atfpica e em locais pouco usuais. Tal fato retarda
o diagnostico e tratamento, pois em quase 50%
dos casos, as radiografias de torax sao normais
e as pesquisas de bacilos alcool-acido resistentes
(BAAR) sao negativas.

Ha relatos de que as fistulas traqueoeso-
fagicas, esofagobronquicas e esofagomediasti-
nais causadas por tuberculose, em pacientes com
AIDS, sao eventos raros com poucos relatos na
literatura, e cujo manejo terapéutico ainda é incer-
to4. As fistulas esofageanas podem ser ainda mais
raras, pois o rapido peristaltismo aliado a cobertu-
ra por epitélio estratificado, muco e saliva, favore-
cem a eliminacio do bacilo®. Elas podem fistulizar
em Orgios proximos® ou serem decorrentes de
infeccgao de linfonodos adjacentes, ulceragao da
mucosa esofageana, ja tendo sido descrita fistuli-
zacdo decorrente de tuberculose miliar, causando
ulceracio traqueal.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 29 anos de
idade, homossexual, branco, administrador de
empresas, morador de Jacarepagua/RJ. Desde ja-
neiro de 2012 evoluindo com febre alta e diafo-
rese noturna. Nesta época foi feito hemograma
completo e radiografia de térax, que se mostraram
inalterados, sendo prescrita Dipirona 500mg via
oral trés vezes ao dia.

Em margo de 2012 procurou atendimen-
to no Hospital Universitario Gaffrée e Guinle
(HUGG), onde foi internado para investigacao
diagnostica, por apresentar piora do quadro clini-
co, agora com sinais de doenga pulmonar, incluin-
do tosse produtiva, perda ponderal de 7kg, su-
dorese noturna, anemia, candidiase oral, diarréia
e astenia. Os exames anti-HIV (Elisa + Western
Blot) foram reatores. A contagem de linfécitos T
CD4 foi de 18 células/mm® e a carga viral do HIV
foi de 25.081 cépias/mm’ (log 4,399). As sorolo-
gias foram IgG positivo para Herpes 1 e 2, toxo-
plasmose e citomegalovirus. A IgM foi negativa
para todos, com exce¢ao de CMV, com resulta-
do indeterminado. Anti-HBsAg positivo, HBsAg
negativo, anti-HBc IgM negativo e IgG positivo
mostrando marcadores de cura para Hepatite B.
Anti-HCV negativo, VDRL, HTLV 1 e 2 também
foram negativos. A baciloscopia para pesquisa
de BAAR em trés amostras de escarro induzido
foram negativas. A cultura do escarro nao ficou



pronta durante a internagdo do paciente, pois é
exame demorado. Gasometria arterial, radiografia
de térax e o lactato desidrogenase eram indicati-
vos de pneumocistose. Tratado com Sulfameto-
xazol 3200mg + Trimetoprim 640mg IV + acido
folinico 15mg VO ao dia, terapia antirretroviral
(TARV) com Tenofovir, Lamivudina e Efavirenz,
e sintomaticos. Apoés sete dias evoluiu com me-
lhora clinica importante e recebeu alta hospitalar
para tratamento domiciliar com profilaxias para
pneumocistose (Sulfametoxazol 800mg + Tri-
metoprim 160mg/dia) e micobactetioses atipicas
com Azitromicina. Orientado a respeito da conti-
nuacao da TARV.

Em maio de 2012 é novamente interna-

Cad Bras Med XXVII (3): 1-58, 2014

do, devido ao retorno da febre, tosse, queda do
estado geral, intensa astenia e agravamento do
quadro com taquidispnéia. Relatou também odi-
nofagia e dor retroesternal com quatro semanas
de evolucao. Radiografia de térax evidenciou pul-
mao com infiltrado intersticial difuso e esboco de
padriao miliar. Novamente a pesquisa de BAAR
em escarro foi negativa em trés amostras, € ou-
tra amostra de escarro foi enviada para cultura.
Tomografia computadorizada de torax (Figuras
1 e 2) mostrou fistula traqueo-esofageana com
presenga de contraste oral em pulmao esquerdo.
Presenca de adenopatia peri-hilar e condensagao
peribronquica. Nao foi observado derrame pleu-
ral.

uigdiy R
i

Figura 1: A - Reconstrugio tridimensional dos pulmdes, exibindo multiplas leses nodulares. B - Tomografia computadorizada

de térax, corte coronal, onde se observa extensa condensa¢io do parénquima pulmonar, bilateral, associada aos bronquios.

C - Tomografia computadorizada de térax, em 4pice pulmonar. Dentro do eso6fago é possivel observar a presenca do cateter

nasoentérico. D - Tomografia computadorizada de térax, corte transversal. A extensa condensa¢do acompanha a arvore bro-

nquica até a pleura
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Figura 2: A e B - Tomografia computadorizada de térax exibindo o es6fago contendo em seu interior o cateter nasoentérico,
em destaque. Os pulmoes apresentam condensag¢ao do parénquima e multiplas lesées nodulares. C e D - Pormenores das figu-
ras A e B respectivamente. Dentro do eséfago ¢ possivel observar a presenca do cateter nasoentérico. Apesar de mal definido,

as setas mostram possiveis trajetos fistulosos

A endoscopia digestiva alta (EDA) (Fi-
gura 3) mostrou trés orificios fistulosos, circula-
res, medindo de 2 a2 3 mm, com eliminacao de
secre¢do esbranquicada e espessa, com mucosa
adjacente normal, localizados a 20 cm dos inci-
sivos inferiores, arredondados, com bordos bem
delimitados, elevados, friaveis, alguns com cobet-

tura de fibrina, em parede lateral esquerda, e a 25
cm dos incisivos nas paredes anterior e postetior.
Durante o exame, a administracdo de agua nas
lesGes induziu tosse. Foi instituido cateter naso-
entérico durante a endoscopia. Fragmentos das
lesbes foram submetidos a0 exame anatomopa-
tologico.

4

Figura 3: A - Foto obtida durante procedimento de videoendoscopia. A direita observa-se ulceragio em topografia da fis-
tula traqueo-esofagica (Seta). A esquerda observa-se o cateter nasoentérico. B - Corte histolégico da bidpsia do eséfago. A
esquerda se observa o epitélio pavimentoso estratificado, tipico desta regido. Porém a lamina prépria de tecido conjuntivo
encontra-se alterada pela presenca de intenso infiltrado inflamatério. C - Granuloma tipico da tuberculose. Infiltrado predo-
minantemente mononuclear com presenca de células epitelidides e células gigantes multinucleadas. D - Pormenor da figura
C mostrando a célula de Langhans. Este tipo celular é encontrado em condigdes granulomatosas (granulomas). E formada
pela fusao de células epitelidides (macréfagos) e caracterizada pela presenca de varios nucleos arranjados ao redor da periferia
celular. Classicamente foi associada com a presenca do granuloma da tuberculose, porém pode estar presente em infecgdes por

outras micobactérias e mesmo em outras condi¢bes granulomatosas nao associadas com infeccao
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A internacio foi iniciada antibioticoterapia com
Piperacilina + Tazobactan 18g/dia, Claritromici-
na 1g/dia e Sulfametoxazol 3200mg + Trimeto-
prim 640mg/dia. Para candidiase oral foi presctito
Fluconazol 200mg/dia. Apds 7 dias de tratamen-
to nao houve melhora do estado geral (ainda nao
havia laudo histopatolégico e resultado da cultura
de escarro). Em funcio disto, apés EDA optou-
-se pela interrupgao do tratamento acima descri-
to, mantendo dose profilatica de Sulfametoxazol
+ Trimetoprim. Realizada gastrostomia (GTT)
via EDA para alimenta¢iao e administra¢ao de me-
dicamentos. Iniciado imediatamente tratamento
empirico para tuberculose com RIPE em dose
padrao. Continuagao de TARV, macerando-se a
medicagao e introduzindo-a toda pela GTT, com
alimentos. Paciente evoluiu com melhora clinica a
partir do terceiro dia, e melhora significativa apos
7 dias, quando recebeu alta hospitalar. Posterior-
mente, o exame histopatolégico mostrou epitélio
pavimentoso estratificado e lamina prépria de te-
cido conjuntivo contendo infiltrado inflamatério
constituido por linfécitos, eosinodfilos e agrupa-
mento de células epitelidides, sugestivo de tuber-
culose. A baciloscopia com coloragio de Ziehl
Neelsen foi negativa para BAAR.

Cerca de 40 dias ap6s a alta o resultado da
cultura de escarro para Mycobacterium tuberculo-
sis fol positiva.

Apos trés meses de tratamento antituber-
culose e TARV via GTT, o paciente apresentou
ganho ponderal de 8Kg Porém EDA seriada
mostrou que somente apos sete meses do inicio
do tratamento via GTT, houve cicatrizacio das
fistulas, quando a GTT foi retirada. O tratamento
para tuberculose e profilaxias foi mantido por um
total de 9 meses. Atualmente o paciente apresenta
ganho ponderal de 12Kg, se mantém assintoma-
tico, em uso apenas de TARYV, com contagem de
linfécitos TCD4=560 células/mm’® e carga viral
indetectavel.

DISCUSSAO

O manejo da fistula traqueoesofagica
pode ser conservador ou cirargico. A colocagao
de “stents” pode levar a complicagbes graves,
como a progressao da protese e posterior perfu-
racdo esofageana’. Alguns casos descritos revelam
sucesso no tratamento cirdrgico com abordagem
transtoracica. Os tratamentos conservadores, com
uso de cateter naso-entérico, podem causar ulce-
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ragoes pelo seu uso prolongado. Em paises com
baixo IDH (0,509)%, como Uganda, ha relato de
tratamento conservador sem a interrupgao de ali-
mentacio oral’, o que pode levar ao desenvolvi-
mento de pneumonite e mediastinite com graves
consequéncias.

Apenas um caso de AIDS foi descrito na
literatura internacional com tratamento conserva-
dor via gastrostomia para fistula traqueoesofagea-
na de origem tuberculosa®. Neste caso, foi realiza-
da uma gastrostomia, por onde era administrada
a TARV e alimentacio. Para tal, foi feita mani-
pulagao especial de TARV para a forma liquida,
e a administracio de medicacdao antituberculosa
foi feita por via parenteral. No HUGG ja havia
sido publicado tratamento conservador de fistula
traqueo-esofagica tuberculosa em paciente HIV+
em 2007". Outras publicacoes fazem relato de
tratamento nao-invasivo neste tipo de fistula, po-
rém em pacientes soronegativos®!'%

No Brasil, 2a medicac¢io antituberculosa e a
TARV sao distribuidas gratuitamente pelo Minis-
tério da Saude. Suas apresenta¢oes mais comuns
sao em forma de pilulas, e apenas as apresenta-
¢oes infantis de TARV sio oferecidas em forma
liquida. E possivel administrar terapia antituber-
culosa por via parenteral, porém isso aumenta a
resisténcia do paciente em querer manter o trata-
mento, que ¢ de, no minimo, 6 meses, e diaria. A
possibilidade de manter a medica¢do sem formu-
lagoes especiais facilita a adesio do paciente ao
tratamento, o que ¢ de se levar em conta num pafs
onde a taxa de abandono de tratamento tanto da
AIDS quanto da tuberculose ¢é alto’.

A gastrostomia ¢ procedimento relativa-
mente simples, de baixa morbidade, e pode ser
feita ambulatorialmente, através de endoscopia.
Portanto, a op¢ao por uma terapia conservadora
via GTT, sem a necessidade de manipulacao es-
pecial de medicamentos, pode aumentar a adesao
a0 tratamento e o sucesso no fechamento destas
fistulas, principalmente em paises em desenvolvi-
mento e subdesenvolvidos, pois é op¢ao de baixo
custo e baixa complexidade.

Dada a prevaléncia de pacientes com
AIDS e tuberculose, concomitantemente, em
nosso meio, as ulceras esofageanas por micobac-
térias podem ser mais comuns do que a literatuta
faz parecet, e certamente sdao subdiagnosticadas".
Seu manejo suscita discussoes ha 25 anos, e a sim-
plificagdo de seu tratamento podera beneficiar

43



Cad Bras Med XXVII (3): 1-58, 2014

muitos pacientes em paises subdesenvol-
vidos ou em desenvolvimento, que nao
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Avaliagdo Radiolégica Convencional dos
Seios Paranasais

Marco Felipe Franco Rosa', Jorge Luiz Rodrigues Pereira?, Jorge Francisco
da Cunha Pinto’, Fernando Raphael de Almeida Ferry’

RESUMO

Introdugdo: A radiografia convencional é utilizada em triagem em diversas
doencgas. E método acessivel, barato, nio invasivo e, em geral, o primeiro exame
solicitado. Apesar do diagnéstico das sinusopatias ser, na maioria das vezes, clinico,
o estudo dos seios paranasais por meio da imagem convencional - incluindo
o conhecimento da sua anatomia radiologica e variacOes - é indispensavel do
ponto de vista clinico e cirirgico, sendo importante para fins diagnosticos,
permitindo uma abordagem terapéutica mais adequada. Objetivos: O presente
trabalho tem como objetivo fazer uma revisao sobre a avaliacdo radiolégica dos
seios paranasais. Conclusdo: A radiografia é eficaz nas observacSes dos seios
paranasais, possibilitando descrevé-los quanto a sua forma e tamanho, para
tanto, incidéncias especificas devem ser escolhidas para melhor visualizagdo das
estruturas estudadas.

Palavras-chave: Cavidade nasal, Seios paranasais, Cranio, Radiografia,
Anatomia.

Conventional Radiological Evolution of Paranasal Sinus

ABSTRACT

Introduction: Conventional radiography is used in screening for various
diseases. It is an accessible, cheap, non-invasive and usually the first test
requested. Although the diagnosis of sinusitis is, in most cases clinical, study
of the paranasal sinuses by conventional imaging - including knowledge of
radiological anatomy and its variations - is indispensable in terms of clinical and
surgical, it is important for diagnostic, allowing for the best therapy. Objectives:
This study aims to do a review on the radiological evaluation of the paranasal
sinuses. Conclusion: Radiography is effective in the observations of the
paranasal sinuses, allowing describing them as your size and shape, therefore,
specific issues should be chosen for better visualization of the structures studied.
Key words: Nasal cavity, paranasal sinuses, skull, radiography, anatomy.

'Académico de Medicina. Médico Radiologista. Mestrando do Curso de Mestrado em
Infecgio HIV/AIDS e Hepatites Virais da UNIRIO,.*Professor Associado. Escola de
Medicina e Cirurgia. Hospital Universitatio Gaffrée e Guinle. Universidade Federal do
Estado do Rio de Janeiro (UNIRIO).
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INTRODUCAO

A Radiologia Convencional (RC) esta in-
dicada como investiga¢ao inicial em pacientes
com suspeita de sinusopatia inflamatéria aguda e
no controle evolutivo de seu tratamento, permite
também a investigagdao de lesoes traumaticas dos
seios paranasais'?. Radiografias convencionais sao
ainda utilizadas como primeiro estudo nos pacien-
tes cujo diagnostico de neoplasia dos seios para-
nasais é suspeitado’*>*.

A avaliacdo pela RC na maioria das vezes
¢ suficiente para o diagnostico, considerando-se
que nas sinosupatias inflamatérias agudas o diag-
néstico em geral € clinico™. A RC permite corre-
lagao clinico-patolégico refinando o diagndstico.
E método simples, rapido de se obter, de baixo
custo, nao invasivo e as informagdes que propot-
cionam é um recurso imprescindivel ao clinico’®".
Os seios paranasais, que compreendem os seios
maxilares, frontais, etmoidais e esfenoidais®, cons-
tituem um dos principais sitios anatomicos aco-
metidos por processos infecciosos (bacterianos,
virais e fungicos), alérgicos, traumas diversos,
corpos estranhos, hemorragias, agentes fisicos e
quimicos (inalantes relacionados com atividade
ocupacional e uso de drogas - solventes, tintas,
particulas em suspensio, polui¢ao, drogas ilicitas
como cocaina), em menor escala neoplasias.

Como todos os métodos de diagndstico
por imagem, a RC também possui suas limitagoes,

principalmente no estudo de sinusopatias croni-
cas e recorrentes por mais de 3 meses, no qual a
Tomografia Computadorizada (TC) é nitidamente
um método mais eficaz, pela sua melhor resolu-
cio%1,

As estruturas analisadas pela TC pro-
porciona uma resolugao espacial suficiente para
avaliacao anatomica precisa’. A TC é o exame
de escolha para demonstrar com detalhes a ana-
tomia normal e anormalidades anatomicas dos
seios paranasais (SP), auxiliando sobremaneira na
elaboragao do planejamento de intervengdes ci-
rargicas ou cirurgias endoscépicas nasais'’. Entre-
tanto, apesar de pouco especifica, a radiografia é
de rapida e facil obtencao, proporciona avaliagao
nao invasiva, tem pre¢o mais acessivel e devido
ao uso comum, ¢ disponivel em muitos lugares.
Pode ser o primeiro método utilizado no caso de
pacientes com doencas inflamatdrias dos seios pa-
ranasais e cavidade nasal, como a rinossinusite. Ha
de se considerar que, nos casos de opacidade total
dos SP, a natureza da lesao ¢ de dificil diagnéstico,
portanto, nem sempre a RC e a TC podem dife-
renciar doenga inflamatoria de neoplasica. Nestes
casos a Ressonancia Magnética é um método in-
dicado que em muitos casos pode fazer esta dife-
renciagdo, e a exploragao cirurgica com obtengao
de bidpsias e estudo histopatolégico continuam
sendo os procedimentos seguintes para o correto
diagnostico e tratamento especifico (Quadro 1).

( HISTORIA E EXANE FISICO ]
I

[ RADIOLOGIA CONVENCIOMAL DOS SB05 DA FACE |

Tratamento dinico }

{antibi dticos, corticoi des intranasal, fluidificantes de muco, descongestionantes)

[ Melhora persistente ]

1
| Melhora, mas recidiva dentro de ]

al EUmas semanas

]

ri)utro cidl o de ratamento dinico Antibiético de espectro ampliaclc]

por3ad semanas

Persisténcia ou recidiva poucao
Cura
tempo depois

[Tomograﬁa computadorizada dos

Sei0s paranasais

[ Sinusite confirmada ]

[ Avaliar diagnostico diferendal (fungos? Bactérias resistentes? neoplasia -]

[ Cirurgia

Pl-[ Cirurgia endoscépica ]

Quadro 1: Conduta diagnostica nas Doencas Paranasais. Modificado em Slavin et al."!
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Consideragoes Técnicas de Radiolo-
gia Convencional

A RC dos seios da face é método de ras-
treamento para detecgao de anormalidades. Todas
as incidéncias de raio-x dos SP devem ser feitas,
preferencialmente, com o paciente em posi¢ao
ortostatica ou sentado, afim de demonstrar nivel
hidroaéreo na imagem. Abaixo temos uma lista de
conteudo dos SP e doengas mais frequentes de
serem encontradas:

* Muco: na mucorréia.

* Pus: na sinusite aguda.

* Sangue: no traumatismo e crises hiper-
tensivas

e Ar: ap6s lavagem ou banho de mar ou
piscina

* Liquor: nas fistulas meningo-sinusais.

As radiografias devem permitir a visuali-
zagdo dos compartimentos anatomicos de forma
detalhada e com o maximo de contraste. Para tan-
to devem ser feitas com cilindros ou cones, com
uma abertura tal que inclua na proje¢do todas as
regides dos SP, ou seja, colimagao dos feixes de
Raios-x12.

Deve-se usar grade adequada para evitar
a dispersio e a combinagao pelicula-chassi apro-
priada.

O paciente deve retirar objetos metalicos
juntos ao corpo, bem como proteses dentarias.
Deve ficar imoével. Obedecer uma distancia do
foco de um metro.

Devemos ter cuidado especial para crian-
¢as pequenas, pois elas apresentam o macigo facial
pequeno e o cranio reduzido. Fazer em ortostase,
com a crianga segurando a mao da mae, olhan-
do para o horizonte e tranquila. Em alguns ca-
sos, quando a crianca for muito pequena, fazer o
procedimento deitada sobre a mesa, em decubito
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dorsal, e em perfil com raios horizontais, ainda em
decubito dorsal.

De rotina, devemos fazer 3 incidéncias ra-
diolégicas dos SP em criangas: Waters modificada,
Perfil e Caldwell (explicadas a diante). Para crian-
¢as agitadas e nao cooperativas fazemos duas: Wa-
ters modificado e Perfil.

Estudo Radiolégico Convencional

Para o exame radiologico dos SP, existem
quatro incidéncias panoramicas, utilizadas como
rotina7, que estudam de maneira convincente es-
tas regides e podem contribuir para o esclareci-
mento de certos diagnosticos.

1) Incidéncias Panordmicas de Rotina:

* Fronto-naso = Caldwell

* Mento-naso = Waters

* Perfil

e Submento vértice ou vértice submento
= Hirtz

1.1) Incidéncias fronto-naso ou Caldwell
(Figura 1):

Paciente em posigao ortostatica ou sen-
tado, com regiao anterior da cabe¢a posicionada
mais proximo ao filme e maos apoiadas lateral-
mente ao corpo. As regides nasais e frontais de-
vem estar em contato com a estativa. Raio central
incide paralelo a linha orbito-mental com inclina-
¢ao de 15° Estara correta quando os rochedos
superpuserem a borda inferior das 6rbitas nao ul-
trapassando o limite inferior da fissura orbitaria e
a lamina papiracea for simétrica.

Nesta incidéncia visualizamos com mais
evidéncia os seios frontais, etmoidais e maxilares.
Os seios esfenoidais aparecem logo abaixo da sela
turcica com pouca defini¢ao. Observam-se tam-
bém as 6rbitas, fossas nasais, arcadas zigomaticas

Figura 1: Posicionamento na incidéncia fronto-naso (a esquerda. Seta mostrando o sentido do Raio-x). Radiografia obtida
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e lamina papiracea.

1.2) Incidéncia mento-naso ou Waters (Fi-
gura 2):

Paciente em posi¢ao ortostatica ou sen-
tado, com regido mentoniana posicionada mais
proximo ao filme e maos apoiadas lateralmente ao
corpo. Pescogo estendido apoiando a cabega pela
ponta do mento (protuberancia mentoniana) de
maneira que a linha imaginaria que vai do tragos
até a linha do mento fique perpendicular ao plano
da estativa. A linha orbito-mental forma um an-
gulo de 37° com o plano da estativa. Raio central
entra perpendicular, saindo na regido da espinha
nasal anterior.

1.3) Incidéncia perfil (Figura 3):

Paciente em ortostase ou sentado. Bracos
lateralmente sobre o corpo. Regido lateral direi-
ta ou esquerda da cabeca, mais proxima ao filme.
Raio central perpendicular penetrando na comis-
sura externa do olho (ou borda externa da 6rbita),
mais afastada do filme.

Para correta posi¢ao na radiografia ha su-
perposicdo do teto das 6rbitas e quase superposi-
¢ao dos condilos mandibulares.

A posigao estara correta quando a borda
superior dos rochedos tangenciarem o limite in-
ferior dos seios maxilares e a apofise corondide
da mandibula estiver em igual distancia da borda
lateral dos seios maxilares.

A incidéncia de Waters demonstra com
maiores detalhes de contraste os seios maxilares,
devendo-se incluir uma imagem dos frontais. Os
seios etmoidais aparecem com pouca defini¢ao.
Demonstra também paredes laterais e rebordos
orbitarios inferiores, soalhos das orbitas, fora-
mes infra-orbitarios, face otbitaria do esfenoide,
laminas pterigoides, rochedos, forames redondos,
fossas nasais, assoalho nasal, cornetos, arcadas zi-

gomaticas, madibula, etc.

Figura 2: Incidéncia mento-naso (a esquerda. Seta mostra o sentido do raio). Imagem correspondente

O perfil apresenta importancia para de-
monstrar as lesdes com nog¢ao de profundidade.
Vemos com maior riqueza de contraste os seios
paranasais do lado direito e esquerdo superpos-
tos, mas conseguimos visualizar a regiao dos qua-
tro seios com boa definicao. Também visualiza-
mos o soalho da fossa craniana anterior, o teto
da orbita, a lamina cribiforme, o palato duro, a
fissura pterigomaxilar, os seios esfenoidais, a sela

turcica, etc.

Figura 3: Incidéncia em perfil (a esquerda. Seta com sentido dos raios-x). Imagem de radiografia convencional (a direita)

1.4) Incidéncia de Hirtz (submento-vérti-
ce ou vértice submento) (Figura 4):

Paciente sentado ou em decubito dorsal
com plano mediano sagital coincidindo com a li-
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nha central da mesa ou estativa. Regido superior
da cabeca (vértice) mais proxima ao filme. Quan-
do paciente sentado, fazer Bucky vertical, com
pescogo defletido e vértice da cabega encostado.



Em decubito dorsal, colocar o travesseiro sob as
costas e fazer pender a cabeca até o maximo de
extensao, apoiando ovértice sobre a mesa. Raio
central deve passar perpendicular a linha orbito-
-mental, cruzando o seu terco inferior (0sso ma-
lar).

Posicio correta com arco mandibular si-
métrico e distante dos rochedos com espago sufi-
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ciente para a visualizagao dos buracos oval e pe-
queno redondo.

Esta incidéncia é importante na verifica-
¢ao da invasao de lesoes nas estruturas da base do
cranio. Demonstra as células etmoidais anteriores
e posteriores, seios esfenoidais, seios frontais, as
trés linhas de Baclesse, laminas pterigoides e es-
truturas e buracos do cranio.

Figura 4: Incidéncia Hirtz (a esquerda. Seta indicando o sentido dos raios-x). Radiografia em Hirtz (a direita)

2) Incidéncias complementares:

* Incidéncia de Hirtz variante: para seios
frontais.

* Obliqua de mento-naso: para seios ma-
xilares.

* Obliqua = Rheese (OAD e OAE): para
células etmoidais.

* Bretton ou Worms-Bretton ou Rever-
chon: seios maxilares.

2.1) Incidéncia de Hirtz variante (submen-
to-vértice):

Mesmo posicionamento igual de Hirtz.
Regido postero-superior da cabega mais proxima
ao filme. Raio central com uma inclinagio entre
20° e 30° cefalicos penetrando no corpo da man-
dibula.

Esta incidéncia examina a parede poste-
rior e anterior dos seios frontais.

2.2) Incidéncia Obliqua de mento-naso:

Mesma posicio da Mento-naso. Regido
mentoniana mais proxima do filme. Inclinagdo
da cabega 30° para o lado direito e lado esquerdo.
Raio central perpendicular saindo na espinha na-
sal anteriof.

Esta incidéncia tem indicacdo nos casos
em que o radiologista quer fazer o diagnoéstico di-
ferencial entre sinusite aguda e cronica, pois com
esta rota¢ao da cabeca podemos individualizar a
presenca de nivel liquido; e, na crianga, onde o as-

soalho dos maxilares é mais ou menos reto devido
a0s dentes ainda inclusos.

2.3) Incidéncia Obliqua (de Rheese) -
OAD e OAE:

Incidéncia orbital variante. Paciente em
decubito ventral, sentado ou posi¢ao ortostatica.
Regioes anteriores e direita e esquerda das Orbitas
mais proximas do filme. A cabega deve ficar apoia-
da sobre a mesa, mantendo 3 pontos de contato,
a protuberancia orbitaria externa, a proeminéncia
malar e o dorso do nariz do lado a ser examina-
do. Linha acanto-meatal deve ficar perpendicular
ao plano da mesa. Ajustar a rotacdo da cabega de
forma que o plano mediano forme um angulo 53°
com o plano do filme. Raio central com uma incli-
nag¢ao podalica de 10° a 20° com fungio de afastar
a imagem do rochedo, devendo sair do meio da
orbita mais proxima do filme.

Hsta incidéncia tem funcdo de dissociar as
células etmoidais anteriores das posteriores.

2.4) Incidéncia de Bretton ou Worms-
Bretton ou Reverchon:

Util na analise da parede posterior dos
seios maxilares. Estudo da fossa posterior, sela
turcica e arcadas zigomaticas. E importante no
diagnoéstico do angiofibroma do cavum, onde
pode ser observado a erosiao da parede posterior
do seio maxilar, condicionando alargamento da
fissura infra-orbitaria que é uma caracteristica im-
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portante da doenga.

Interpretacio Radiolégica dos Seios
Paranasais

1) Seios Frontais:

Melhor incidéncia para visualizagdo é a de
Caldwell. O seio frontal é quase sempre menos
denso que o osso frontal adjacente. Normalmente
o seio frontal nunca ultrapassa o contorno orbita-
tio.

No processo expansivo geralmente tem
aparéncia de borramento ou erosio progressiva
do septo e do osso. A imagem de cada parede do
seio frontal ¢ fina (Imm), e uma linha branca se-
para o seio frontal do osso frontal. Se essa linha
nao for visualizada pode significar infec¢ao ativa
ou se tiver destrui¢io Ossea pode ser tumor, que
¢ raro. Na doenga inflamatoria aguda aumenta a
vascularizagao, no que resulta no aumento da mo-
bilizagao do calcio e perda da linha branca muco-
periostal.

Seio frontal sem sinusoides de seus limites
superiores, com aspecto grosseiramente esférico,
alerta para o diagnostico de mucocele, que prati-
camente fica confirmada se o teto da 6rbita cot-
respondente estiver rebaixado. Esse aspecto so6 é
possivel na posi¢ao fronto-naso.

Na infecc¢io cranica ela se torna uma zona
de esclerose ou reacao 6ssea, nao suave. A espes-
sura da zona branca indica somente que o seio
frontal esteve exposto a uma prévia infecgao cro-
nica e nao necessariamente implica numa infecgao
ativa.

Na incidéncia de Caldwell a esclerose pe-
rissutura lambdoidea do occipital, que é um as-
pecto normal, pode projetar-se sobre seio frontal
e simular uma reagao cronica. Temos que correla-
cionar com outras incidéncias.

As vezes é dificil distinguir entre uma opa-
cificagao completa do seio frontal ou seio aplasi-
co. Com boa qualidade da radiografia, a margem
frontal pode ser identificada. Na vista lateral, pode
ser identificada uma area densa do osso na base
do seio frontal anteriormente, perto do naso. Isto
representa a parede do seio e margem orbitaria
superomedial. Essa area densa do osso pode ser
confundida com osteoma. A sutura nasofrontal é
situada anteriormente.

Os seios frontais sao assimétricos na
imensa maioria dos casos, mas quando um deles
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for maior, devemos observar se o rochedo desse
lado for mais elevado que o lado oposto e se as cé-
lulas da mastoide forem mais intensamente pneu-
matizadas, todos de um lado s6, devemos pensar
no de hemiatrofia cerebral. E se a calota craniana
for mais espessa que do outro lado, o diagnéstico
esta firmado. Pode haver desvio para esse lado da
pineal calcificada. (imagem da incidéncia de Cal-

dwell).

2) Seios Etmoidais:

A incidéncia mais indicada é a de Caldwell,
pela qual visualizamos as células etmoidais pela
parede medial superior da oOrbita. A densidade
normal do seio etmoide pode ser comparado com
densidade de ar no meato inferior da fossa nasal.
Tem exatamente a mesma profundidade e volume
de ar. A lamina papiracea fina forma o rebordo
lateral do osso etmoide, separando da orbita. A
parede medial orbitaria é orientada obliquamen-
te por uma incidéncia antero-posterior. O plato
etmoido-maxilar ¢é situado postero inferiormente
entre o osso etmoide e o maxilar, que é visto pelo
Caldwell e usualmente é local de disseminacio
do tumor. Células etmoidais supra-orbitarias siao
zonas transparentes curvilineas, acima da Orbita
supero-medial, extensoes do osso etmoidais para
o plato orbitario e osso frontal. E importante dis-
tinguir os dois 0ssos para a cirurgia. Diferente do
seio frontal, as células etmoidais supra-orbitarias
tendem a ser simétricas. Se é visualizada de um
lado, provavelmente esta do outro. Do contrario,
um lado estara opacificado ou destruido. Refe-
réncia a imagem da incidéncia de Caldwell.

Na incidéncia de Waters visualizaremos as
células etmoidais anteriores.

3) Seios maxilares:

A incidéncia de Waters modificado é a
mais indicada para visualiza-los. Os seios maxila-
res sao simétricos no tamanho e na configuragao,
com minimas variagoes. Algumas patologias na
infancia podem resultar em hipoplasia como in-
feccao severa, trauma, tumor irradiacao e sindro-
mes congeénitas.

Na incidéncia em Perfil o seio maxilar
cresce lateralmente até o recesso zigomatico, que
¢ visto no perfil, com dois “V” projetados no seio
maxilar, que correspondem as bordas do osso ma-
lar. Também podemos visualizar a continuagao do
recesso zigomatico, parede infratemporal em for-



ma de curva e a extensao inferior até o palato duro
e dentes.

Em incidéncia Caldwell, visibiliza-se a pa-
rede medial do maxilar. Nota-se o forame rotun-
dum, na area superomedial do antro. Vé-se tam-
bém a linha inominada. (imagem da incidéncia de
Waters modificado).

4) Seios Esfenoidais:

A incidéncia de Hirtz é a mais indicada
para visualiza-los. Também podemos utilizar a in-
cidéncia em Perfil e Waters modificado com boca
aberta (figura desta incidéncia). E o seio mais di-
ficil de visualizacao devido a sua profundidade na
base do cranio, osso facial em volta e estrutura
cavitaria nasal.

Em Perfil: mastoide, base lateral do cranio
e rinofaringe ou cavum.

Em Waters modificado ou Blondeau com
a boca aberta: através da cavidade oral.

Na incidéncia de Hirtz: pela base craniana
visualizam-se os esfenoidais (Incidéncia de Hitz,
Figura 4).

CONCLUSAO

O conhecimento anatdbmico ¢ do desen-
volvimento das estruturas que compde o nariz e
os selos paranasais ¢ muito importante para elu-
cidagdo e um diagnostico apurado. A tecnologia
e os recentes avangos na area de diagndstico por
imagem evoluiram muito, principalmente a tomo-

REFERENCIAS

1. Quadros J, Brandio GL, Ferraz AL. A Radiologia
Convencional em Cabeca e Pescoco. Revista de Ci-
rurgia de Cabeca e Pescogo. 3(1):11-20.

2. Rubira-Bullen IRE, Rubira CMFE, Sarmento VA, Aze-
vedo, RA. Frontal sinus size on facial plain radiogra-
phs. Journal Morphol. Science. 27(2):77-81, 2010.

3. Perez, B. Las radiografias simples em la evolucion
clinica de los senos maxilares em los nifios. Anales
Soc. Max. Otorrinolaringol. 30(4):128-33, 1995.

4. Ribeiro MCG, Boasquevisque ETS, Freitas EO. M¢é-
todos na avaliacdo das neoplasias dos seios para na-
sais. 1997. Disponivel em: http//www.epub.org.Dt/
TD/28noav5.htlm.1-12.

5. Rubin MA, Gonzales R, Sande MA. Infeccoes dos
seios paranasais. Harrison, Medicina Interna, 17* ed.
McGraw Hill. Rio de Janeiro. Vol 1, 205-6, 2008.

6. Mafee ME, Modern Imaging of patranasal sinuses
and the role of limited sinus Computerized Tomo-
graphy; Considerations of time, cost and radiations.
ENT Journal. 73(8):532-545, 1994.

7. Marchioli E, Santos ML. Estudos por Imagem de

Cad Bras Med XXVII (3): 1-58, 2014

grafia computadorizada e a ressonancia magnéti-
ca. Segundo Stamm et al.'* e Souza et al.”’, a to-
mografia computadorizada é melhor método para
estudar as cavidades paranasais, devido a nao so-
breposi¢ao de estruturas o que proporciona uma
analise anatomica mais precisa. Mas tais procedi-
mentos ainda tem custo bastante elevado, sendo
ainda hoje, um fator limitante para seu pleno em-
prego, até mesmo nos paises desenvolvidos.

A RC dos seios paranasais é um exame
diagnostico de escolha para uma investigagao ini-
cial do paciente com suspeita de sinusopatia in-
flamatéria aguda e no controle evolutivo do seu
tratamento, além no diagnéstico sob suspeita de
trauma.

O método de exame ¢ simples, rapido, ndo
invasivo e de baixo custo e na maioria das vezes, é
suficiente para o diagnoéstico, considerando-se que
o tratamento nesta fase é clinico. Os aparelhos de
radiografia podem ser facilmente encontrados em
varios locais, ao contrario dos tomografos.

Para uma melhor e adequada interpreta-
¢ao radiolégico dos seios paranasais, devemos ter
no minimo quatro incidéncias basicas: Caldwell,
Waters modificado ou Blondeau com boca aberta,
Perfil e Hirtz. O paciente, sempre que possivel,
deve permanecer em ortostase e é importante uti-
lizar a técnica mais adequada para cada incidéncia.
Radiografias de boa qualidade técnica, para inves-
tigacao das doengas, permitem conduta terapéuti-
ca segura, adequada e precisa.

regides Especificas; Seios da Face (Paranasais). In-
troduc¢ao a Radiologia. Guanabara Koogan. 176-78,
2012.

8. Panella ]. Radiologia odontolégica e ima™ginologia.
Rio de Janeiro Guanabara Koo™gan; 2006.

9. Kayalioglu G, Oyar O, Govsa F. Nasal ca™vity and
paranasal sinus bony variations: a computed tomo-
graphic study. Rhinology. 38(3):108-13, sep 2000.

10.  Kinsui MM, Guilherme A, Yamashita HK. Varia¢coes
anatomicas e sinusopatias: es7tudo por tomografia
computadorizada. Revista Brasileira de Otorrinola-
ringologia. 68:645-52, 2002.

11. Weiglen A, Anderhuber W, Wolf G. Radiologic Ana-
tomy of the paranasal sinuses in the child. Surg, Ra-
diol. Anat. 14(4):335-9, 1992.

12. Stamm AC, Pignatari S, Sebusiani BB, Galati MC,
Mitsuda S, Haetinger RG. Cirurgia En—doscépica
Nasossinusal ¢ da Base do Cra—nio Guiada por
Computador. Revista BrasiTleira de Otorrinolarin-
gologia 2002 68:502-9.

13. Souza RPd, Brito Junior JPd, Tornin OdS, Paes Ju-
nior AJdO, Barros CVd, Trevisan FA, et al. Comple-

51



Cad Bras Med XXVII (3): 1-58, 2014

x0 nasossinusal: anatomia radiologica. Radiologia Brasileira 2006 39:367-72.

52



Correspondéncia

Fernando Raphael de Almeida
Ferry

10* Enfermaria

Hospital Universitario Gaffrée e
Guinle

Rua Mariz e Barros, 775 - Tijuca
20270-004 - Rio de Janeiro/R]
Brasil

E-mail: ferry@unitio.br

Cad Bras Med XXVII (3): 1-58, 2014

Linfoma de Pardotida em Paciente com
AIDS

Fellipe Cardoso Neves', Karine Bahti de Oliveira Penna', Flivia Esper
Dahy', Guilherme Almeida Rosa da Silva®, Rogerio Neves Motta®, Catlos
Alberto Morais de S&*, Andrea Ramos Correa’, Fernando Raphael de
Almeida Ferry?

RESUMO

Introdugdo: Os linfomas sao neoplasias do sistema linforreticular que podem
ser classificados em diversas categorias, sobretudo na forma Hodgkin ou nio
Hodgkin. O aumento nos casos de linfomas ndo Hodgkin tem sido atribuido
também ao aumento da populacio de individuos imunossuprimidos, como os
portadores do HIV. O linfoma de parétida é uma doenca rara, que corresponde
2 0,3% de todas as neoplasias, excetuando o cancer de pele, 2-5% das neoplasias
das glandulas salivares e 5% dos linfomas extranodais. Objetivos: Realizar a
revisao da literatura e relatar um caso de linfoma nao Hodgkin de parétida em
paciente com AIDS que apresentou boa resposta ao tratamento. Conclusio:
Apesar da raridade, o linfoma nao Hodgkin de parétida merece atencio especial
no diagnéstico diferencial de massas parotideas, sobretudo nos pacientes
com AIDS. As doencas oportunistas, como a tuberculose, criptococose,
histoplasmose, citomegalovirose e o sarcoma de Kaposi também merecem
destaque como hipéteses secundarias.

Palavras-chave: Sindrome da imunodeficiéncia adquirida, linfoma ndo
Hodgkin, neoplasia de parétida.

Parotid Gland Lymphoma in AIDS Patient

ABSTRACT

Introduction: Lymphomas are malignancies of the lymphoreticular system that
can be classified into Hodgkin or non-Hodgkin lymphomas. The increase in
cases of non-Hodgkin lymphomas has also been attributed to the increasing
population of immunosuppressed individuals, such as those with HIV.
The parotid lymphoma is a rare disease accounting for 0.3% of all cancers,
excluding skin cancer, 2-5% of salivary gland neoplasms and 5% of extranodal
lymphomas. Objectives: Conduct a review of the literature and report a case
of non-Hodgkin lymphoma of the parotid gland in a patient with AIDS who
responded favorably to treatment. Conclusion: Despite the rarity, non-Hodgkin
lymphoma of the parotid gland deserves special attention in the differential
diagnosis of parotid masses, especially in patients with AIDS. Opportunistic
diseases such as tuberculosis, cryptococcosis, histoplasmosis, cytomegalovirus
and Kaposi’s sarcoma could be secondary hypotheses.

Key words: Acquired Immunodeficiency Syndrome, non-Hodgkin lymphoma,
parotid gland cancer.
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INTRODUCAO

Os linfomas sao neoplasias do sistema lin-
forreticular que podem ser classificados em diver-
sas categorias, sobretudo na forma Hodgkin ou
nao Hodgkin. Dentre os linfomas nao Hodgkin, o
difuso de grandes células B é o mais comum, cor-
respondendo a cerca de 30 a 40% dos casos'. A
incidéncia do linfoma de Hodgkin tem permane-
cido relativamente estavel, enquanto a do linfoma
nao Hodgkin apresentou elevag¢io de aproxima-
damente 60% nos EUA, desde 1960* e no Brasil
foram estimados 9640 casos para o ano de 2012,
com risco estimado de 5 casos para cada 100.000
homens e 4 casos para cada 100.000 mulheres’.
Em parte, este aumento se deve a elevagiao do nu-
mero de casos em pacientes imunocomprometi-
dos, como os portadores do HIV. Além disso, a
reclassificacao de algumas neoplasias para atuais
subtipos de linfoma nao Hodgkin podem respon-
der por este aumento*.

Os linfomas constituem a segunda causa
de neoplasia na regiao da cabega e pescogo, estan-
do o carcinoma de células escamosas em primeiro
lugar. Geralmente, os linfomas acometem os lin-
fonodos, mas podem estar presentes também em
outros sitios, sendo caractetizados como formas
extranodais da doenca. Cerca de 10-40% dos lin-
fomas nio Hodgkin se apresentam de forma ex-
tranodal. Entre os sitios extranodais na regiao de
cabeca e pescoco, o mais comum ¢é o localizado
no anel de Waldeyer, seguido pela 6rbita e anexos
(glandulas lacrimais, conjuntiva e palpebra), seios
paranasais e cavidades nasais, glandulas salivares,
cavidade oral, laringe e tireoide’.

Os linfomas das glandulas salivares sao
doengas raras. Dentre as glandulas salivares, o lo-
cal mais frequente de acometimento ¢ a glandula
parotida, seguido pela submaxilar e, por ultimo, a
sublingual®. A incidéncia geral do linfoma de pa-
rétida corresponde a cerca de 0,3% de todas as
neoplasias, excetuando o cancer de pele; 2-5%
das neoplasias das glandulas salivares e 5% dos
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linfomas extranodais®. Para termos ideia da rari-
dade, cerca de 80% dos tumores de pardtida sio
benignos, como o Adenoma Pleomorfo, o mais
comum correspondendo a cerca de 65% dos ca-
sos, seguido pelo Tumor de Warthin, com 10%
destes’. Dentre os malignos, o mais comum ¢ o
Carcinoma Mucoepidermoide, seguido pelo Car-
cinoma Adenoide Cistico, Carcinoma de Células
Acinares, o Adenocarcinoma e o Carcinoma Ex-
-Adenoma Pleomorfo. O linfoma, muitas vezes
nem sequer é citado nas estatisticas®'".

O objetivo deste artigo é realizar a revi-
s20 da literatura e relatar um caso de linfoma nio
Hodgkin de parétida em paciente com AIDS que
apresentou boa resposta ao tratamento.

RELATO DE CASO

Em marco de 2002, uma paciente de 36
anos, branca, sexo feminino, do lar, parceira de
um homem que era acompanhado no ambulaté-
rio de Imunologia e AIDS do Hospital Universi-
tario Gaffrée e Guinle ha cinco anos o qual havia
abandonado o tratamento antirretroviral. Este
nao informou sua condi¢ao de portador do HIV
a parceira, e quando fol necessaria sua internagao
- devido meningite por ctriptococos - esta 0 acom-
panhou, sua sorologia foi solicitada com resultado
positivo para o HIV. Neste tempo, queixou-se de
crescimento de pequena massa em topografia de
glandula parétida direita.

Esta tumoragao pré-auricular direita apre-
sentou crescimento muito rapido e progressivo,
arredondada (Figuras 1 e 2) e em cerca de 30 dias
ja possufa tamanho em torno de 8,0 cm de diame-
tro, com a pele eritematosa, de aspecto brilhoso e
nao pruriginosa (Figuras 3 e 4). A lesdao era acom-
panhada de dor e calor local de baixa intensidade e
dificultava a fala e a mastigagao, porém sem sinais
de paralisia facial. A paciente relatava emagreci-
mento de 4 Kg no dltimo més e que apresentava
alguns episodios intermitentes de febre nao aferi-
da, sem sudorese noturna.



Figura 1: Paciente com 15 dias de evolucio.

Massa volumosa a direita. Vista frontal.
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Figura 2: Paciente com 15 dias de evolucio.
Massa volumosa a direita. Vista lateral.

Figura 3: Paciente com 30 dias de evolucio.
Massa volumosa a direita. Vista fronto-lateral

Durante a internacao os exames laborato-
riais demonstravam apenas uma anemia de doenca
cronica e uma velocidade de hemossedimentacao
aumentada. A contagem de linfécitos T CD4+ era
de 106 cel/mm?, CD8+ de 429 cel/mm? ¢ carga
viral plasmatica do HIV de 120000 cépias/ml. A

Figura 5: Tomografia computadorizada

mostrando massa volumosa em parotida
direita. Plano de corte em regido nasal

Figura 4: Paciente com 30 dias de evolucio.
Massa volumosa a direita. Vista lateral

tomografia computadorizada de cranio (Figuras 5
e 0) demonstrou massa parotidea a direita, arre-
dondada, de textura homogénea e cerca de 8,0 cm
de diametro, com crescimento extrinseco, abau-
lando as partes moles sem linfonodomegalia saté-
lite ou a distancia.

Figura 6: Tomografia computadorizada

mostrando massa volumosa em parétida
direita. Plano de corte em regido maxilar
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As Tomografias Computadorizadas (T'C)
de torax e abdomen nada mostraram. A principal
hipétese diagnostica era de neoplasia parotidea,
principalmente o linfoma nao Hodgkin associa-
do ao HIV, com diagnosticos secundarios como
a tuberculose, criptococose, histoplasmose, cito-
megalovirose e o sarcoma de Kaposi de paroti-
da.

Foi realizada uma bidpsia incisional da
parétida cujo laudo histopatolégico foi de Lin-
foma parotideo (extranodal) primario de grandes
células B com alto grau de malignidade. Na épo-
ca ainda nao havia disponibilidade de estudo do
CD20, e ainda que houvesse, nao existia produ-

¢do de anticorpos monoclonais para tratamento
desta doenca. O estadiamento de Ann-Arbor foi
estagio Ie com sintomas b.

Em 2002, o tratamento proposto foi o
infcio da terapia antirretroviral com estavudi-
na (d4T) + lamivudina (3TC) + lopinavir/rito-
navir (LPV/t) e quimioterapia com etoposide
(100mg/m?2 D1 a D3), cisplatina (80mg/m2 D1)
e ifosfamida (1.000mg/m2 D1 a D3 com MES-
NA). Ap6s apenas um ciclo de Quimioterapia, a
paciente apresentou melhora clinica evidente e
regressao total do tumor (Figura 7), sendo enca-
minhada para complementa¢io com Radiotera-
pia local com dose de 40Gy.

Figura 7: Paciente com dois dias de evolugao apds tratamento qui-

mioterapico. A massa volumosa a direita despareceu, demonstran-

do a eficacia do tratamento empregado. Vista fronto-lateral

DISCUSSAO

O quadro clinico de um tumor de parétida
geralmente é apresentado com aumento do volu-
me parotideo, com evolugdo para dor, paralisia fa-
cial e ulceracio cutanea''. O crescimento tumoral
extremamente rapido apresentado pela paciente
- 0 que nao é comum em tumores de pardtida,
acompanhado de febre e perda de peso suscitou
as hipoteses diagnosticas de linfoma nao Hodgkin
de alto grau ou uma doenca infecciosa oportunis-
ta.

O linfoma de parétida pode ser prove-
niente do parénquima parotideo (primario), o que
¢ muito raro, correspondendo a menos de 5% dos
casos, ou derivados de linfonodos intraparenqui-
matosos parotideos (secundatio)’. Os critérios
estabelecidos para diagnosticar uma lesao como
linfoma primario de glandula parétida sio ques-
tionaveis. O acometimento glandular deve ser a
primeira manifestagio da doenga, a neoplasia
deve acometer o parénquima da glandula, nao os
linfonodos satélites ou partes moles isoladamente,
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e necessita de confirmagao da natureza maligna
do infiltrado linfoide'".

Pacientes com sindrome de Sjogren tém
risco aumentado para desenvolver linfoma prima-
rio de parétida, principalmente linfomas de cé-
lulas B da zona marginal e do tipo associado ao
tecido linfoide de mucosa (MALT). O linfoma de
células T ¢é raro. O linfoma parotideo secundario
mais comum ¢ o difuso de grandes células B'.

Em relagao ao diagnéstico nao especifico,
por ser a parotida, uma glandula superficial, esta é
de facil acesso a transdutores de ultrassom de alta
resolucao. O diagnostico definitivo é obtido pela
analise histopatolégica de um fragmento obtido
através de bidpsia incisional ou estudo citologico
por Puncao Aspirativa por Agulha Fina (PAAF).
A TC e a RM sdao os melhores métodos para ava-
liagao diagnostica inicial, para estadiamento, mo-
nitoragao do tratamento e detec¢ao de recidiva.
O objetivo do estadiamento ¢é avaliar a possivel
extensao local e a distancia da doenca (Metasta-
ses) e, com isso, definir o tratamento adequado



e o prognoéstico do paciente’. O estadiamento de
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Ann-Arbor ¢ a forma mais utilizada (Quadro 1).

Estagio Descrigédo

I Acometimento de uma cadeia linfonodal ou um
sitio extranodal.

11 Acometimento de duas ou mais cadeias linfonodais
ou um sitio extranodal e cadeias linfonodais, sendo
todos do mesmo lado do diafragma.

111 Acometimento de cadeias linfonodais dos dois la-
dos do diafragma, podendo estar acompanhado do
envolvimento de um sitio extranodal ou baco.

v Envolvimento disseminado com acometimento de
um ou mais sitios extranodais distantes.

b Presenca de sintomas b (Febre, emagrecimento e
sudorese noturna).

e Extranodal.

Quadro 1: Estadiamento de Ann-Arbor para Linfomas nao Hodgkin

Ao se utilizar a TC, podem-se observar
massas solidas intraparotideas unicas ou multiplas
nos casos de linfoma secundario. Mdltiplas lesGes
cisticas acometendo a glandula podem correspon-
der a cistos linfoepiteliais e, nestes casos, devem
levantar a hipétese diagndstica de AIDS’.

Em relagio ao tratamento, pacientes com
estagio I ou estagio II com baixo grau podem al-
cancar o controle local com sucesso utilizando a
radioterapia exclusiva. Juntamente com a radiote-
rapia, a quimioterapia deve ser utilizada em pacien-
tes de estagio II ou III com doenga sintomatica,
podendo ser postergada em casos assintomaticos
e de baixo grau. O esquema mais utilizado atu-
almente é o CHOP (ciclofosfamida, doxorubici-
na, vincristina, prednisona) ou R-CHOP (CHOP
com doses ajustadas e rituximab) para os CD-20
positivos?, este ultimo ainda nio era disponivel na
época do presente caso, em 2002. No caso descri-
to optou-se pela quimioterapia prévia com Eto-
poside, Cisplatina, Ifosfamida (+Mesna) e Pred-
nisona para reduzir o volume do tumor, seguida
de Radioterapia na glandula para controle local da

doenca. A associagao de um alcaléide, um alqui-
lante, um citotéxico e corticoide foi escolhido pela
agressividade do tumor, pois havia necessidade de
reducio rapida da massa pelo desconforto clinico
causado a paciente. Houve o cuidado de promo-
ver uma vigorosa hidratacio da paciente, pois o
esquema escolhido esta relacionado com hipoten-
sao postural e neurotoxicidade (Etoposide), com
alta nefrotoxicidade (Cisplatina) e possibilidade
de cistite hemorragica (Ifosfamida). O tratamento
escolhido demonstrou excelente resposta clinica.
Apesar da raridade, o linfoma ndo
Hodgkin de parétida merece atengdo especial
no diagnostico diferencial de massas parotideas,
sobretudo nos pacientes com AIDS. As doengas
oportunistas, como a tuberculose, criptococose,
histoplasmose, citomegalovirose e o Sarcoma de
Kaposi também merecem destaque como hipé-
teses secundarias. Dois anos apos o tratamento a
paciente manteve remissao da doenga (Figura 8).
Atualmente a paciente segue seu acompanhamen-
to de forma ambulatorial, com 11 anos sem reci-

diva da doenca (Figura 9).
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Figura 8: Fotografia mostrando a area da lesao

apo6s 2 anos do tratamento, nao ha evidéncia
de recidiva
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