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Resumo

O liquen mixedematoso (LM) é uma mucinose cutanea idiopética, cuja causa é desconhecida.

Em 1953, Montgomery e Underwood distinguiram 4 tipos de liquen mixedematoso: uma forma generalizada denominada mais tarde
escleromixedema, uma forma papular, uma forma liqguendéide em placas localizada ou generalizada e uma forma urticariforme em placas.
Segundo revisao recente o liquen mixedematoso inclui 2 formas clinicopatolégicas: uma forma generalizada papular e escleroderméide também
chamada escleromixedema e uma forma localizada. Descreve-se o caso de uma doente com carcinoma da mama e LM. As lesdes cutaneas,
a deposicao de mucina e proliferacdo de fibroblastos na pele no exame histopatolégico, a auséncia de gamapatia monoclonal e de clinica de
hipotiroidismo preenchem os critérios de forma atipica de escleromixedema sem gamapatia monoclonal.

(Mansinho H, Cunha H M, Morgado A M, Jerénimo J, Xavier AT, Espirito Santo J. Um caso de liquem mixedematoso e cancro da mama. Med Cutan Iber Lat Am 2003; 31(2): 110-112)
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Summary

Lichen myxedematosus (LM) is an idiopathic cutaneous mucinosis of unknown ethiology.

In 1953, Montgomery and Underwood described 4 clinical variants: a generalized variant, also denominated scleromyxedema, a papular one, a
localized or generalized lichenoid form with plaques and a urticariform with plaques variant.

According to a more recent review 2 clinicopathological variants are described: a papular and scleroderma-like generalized variant and a localized
variant.

Here we report a case of a patient with breast carcinoma and mucinosis. An atypical LM variant was diagnosed. The cutaneous lesions, the
mucinous material deposition and fibroblasts in upper dermis, the absence of monoclonal paraproteinaemia and clinical hypothyroidism made
the diagnosis possible.
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G.F.C. sexo feminino, caucasiana, 52 anos, referenciada a
unidade de Oncologia em Novembro de 1996.

Em Outubro de 1996 a doente detectou um nédulo com
2 cm no quadrante superior e externo da mama esquerda,
tendo realizado bidpsia excisional no Hospital do Montijo em
29/10/96. O exame histolégico da peca revelou carcinoma
lobular invasivo, pelo que, a doente foi submetida a mastec-
tomia radical modificada em 25/11/96 no mesmo Hospital.

O resultado anatomo-patolégico da pega operatéria con-
firmou a mesma histologia e o estadiamento concluiu por
TxN1IMO, com receptores hormonais desconhecidos.

Iniciou quimioterapia adjuvante em janeiro de 1997 com
CMF (Ciclofosfamida, Metotrexato, 5-Fluorouracilo) tendo
concluido 6 ciclos em Junho de 1997.

A doente foi subsequentemente medicada com ta-
moxifeno 20 mg/dia, e entrou em regime de vigilancia com
consultas trimestrais.
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Em Outubro de 2000, verificou-se o aparecimento de
nddulo cutaneo na regido anterior do térax, justa clavicular,
preenchimento da fossa supra-clavicular e massa infra-clavi-
cular mal definida. Foi realizada biépsia cutanea que revelou
metéastase de carcinoma lobular.

Foi realizado reestadiamento com ecografia abdominal
e gamagrafia 6ssea que foram negativas. A T.A.C. cervical
e toracica revelava “...aumento da espessura dos muscu-
los da parede toracica anterior esquerda, evidenciando 0s
mesmos irregularidade franca dos seus contornos e perda
dos respectivos planos aponevroticos...”. Analiticamente os
valores eram normais, incluindo os marcadores tumorais,
CEA e CA 15-3.

Foi iniciada quimioterapia de novo com CMF por recusa
da doente em realizar esquemas mais alopeciantes. Apés 3
ciclos foi documentada clinica e imagiolégicamente progres-
sd0, com aparecimento de outros 2 nddulos cutaneos e ede-
ma e cianose do membro superior esquerdo, e - “..franco
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aumento da densidade e espessura dos musculos da parede
tordcica anterior a esquerda associada a ligeira densificacdo
do mediastino anterior e da pleura parietal a este nivel...”-
conforme revelado pela T.A.C. cervico-toracica.

A doente manteve recusa em realizar quimioterapia com
antraciclinas, pelo que fez Radioterapia, 60 Gy, sobre a pa-
rede toracica esquerda, cadeias linfaticas loco-regionais e
sobre-impressédo cicatricial, com reducéo franca do edema
do membro superior esquerdo.

Em 20/06/2001 a doente é observada em consulta de
Dermatologia por enantema e eritema difuso da face, regido
cervical, terco superior do tronco e membros superiores,
acompanhado de prurido intenso; a doente negava febre,
e a palpacdo do tegumento cutédneo era evidente edema
duro e a presenga de nddulos mal delimitados nas areas
afectadas (Figura 1).

Referia queixas sugestivas de radiculite e diminui¢édo da
forca muscular nos membros inferiores, com diminuicdo dos
reflexos osteo-tendinosos. Laboratorialmente o doseamen-
to das imunoglobulinas revelou 1gG-846 mg/dl, 1gA-241
mg/dl, IgM-112 mg/dl. Nao foram doseadas as hormonas
tiroideias.

Foram colocadas as hipéteses de diagnostico de cancro
da mama em progressao, polineuropatia periférica para-
neoplésica, eczema facial versus escleredema e mucosite
pos radioterapia. Foi realizada biopsia cutanea que revelou,
ao nivel da derme superior, a presenca de fibras de colagénio
espessadas e depositos de mucina (Figura 2), fibroblastos
(Figura 3) aspectos reveladores de escleromixedema.

Conclusoes

O escleromixedema é uma doenca rara. Estdo descritos na li-
teratura Anglo-Saxénica 114 casos desta entidade, que afec-
ta adultos de meia-idade, sem predilecgéo por sexos, sendo
habitualmente crénicall]; caracteriza-se pela presenga de
erupgao papular e esclerodermoide generalizada, deposicao
de mucina, proliferagéo de fibroblastos, fibrose, gamapatia
monoclonal e auséncia de doenca tiroideia[2].

A erupcao papular e esclerodermoide localiza-se pre-
ferencialmente nas maos, membros superiores, pescogo,
tronco e regido glutea. A glabela é tipicamente envolvida
por pregas longitudinais conferindo aos doentes um aspecto
leonino[3, 4, 5] tal como se verifica no caso descrito e é
visivel na Figura 1.

A doenca atinge primariamente a pele, no entanto é
frequente o aparecimento de outras manifestagdes extra
cutédneas como disfungdo esofégicall, 6, 71, miopatias
proximais[8, 9, 10, 111, poliartrite inflamatdrial12], dis-
fungdes quer do sistema nervoso central ou periférico[13],
e alteragbes hematolégicas — linfomas, mielomas, macroglo-
bulinémias e leucemias agudas —[1, 7, 12]. No caso descrito
a doente referia queixas sugestivas de radiculite e polineu-
ropatia periférica, com dor, e diminuigdo da forca muscular

Figura 1. Eritema difuso da face. Aspecto leonino.
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Figura 3. Derme superior con fibras de colagénio e fibroblas-
tos espessados.
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nos membros inferiores, impoténcia funcional e diminuigéo
dos reflexos osteotendinosos. N&o foi feita confirmagéo com
electromiografia.

E referido na maior parte dos casos uma paraproteinémia
habitualmente 1gG A, apenas alguns casos apresentam ca-
deias leves k[1, 14, 15] e ha descri¢des de paraproteinémias
biclonais e policlonais[3].

Nos casos atipicos tal como o descrito ndo se observam
paraproteinémias o que constitui por vezes apenas um
atraso no seu aparecimento, uma vez que, ha registos do
aparecimento da gamapatia um ano ap6s o aparecimento
das lesdes cutaneas[3].

Existem 18 referéncias a associa¢des entre mucinose
papular e neoplasias, envolvendo tumores da proéstata,
mama, pancreas, eséfago, estbmago, ovario e as restantes
neoplasias hematoldgicas acima descritas[16].

Estéo descritos 4 casos de remissdo das lesdes cuta-
neas, apos terapéutica com quimioterapia ou, cirurgia de
reducdo de massall7]. O mecanismo pelo qual, a mucina é
depositada de uma maneira focal nestes doentes, é descon-
hecida. Especula-se numa disregulacao imune, assim como
num possivel papel directo dos tumores na patogénese do
liquen mixedematoso[16].

No caso descrito a doente tinha uma neoplasia da mama
em recidiva e progressao, apos trés anos em remissao com-
pleta sequencial a quimioterapia adjuvante.

O tratamento desta doenga néo é satisfatério e o prog-
nostico € incerto principalmente para os doentes que apre-
sentam uma forma disseminada da doenca.

Foram experimentadas terapéuticas com corticoides,
PUVA, plasmaferese, dermoabraséo, feixes de electroes, e
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