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Rabdomiomas cardiacos
indicando o diagnéstico
pré-natal do complexo da
esclerose tuberosa™ ™

uuuuuu

Prezado Editor,

O complexo da esclerose tuberosa (TSC, do inglés tube-
rous sclerosis complex) é sindrome neurocutanea genética
rara, com frequéncia de 1/6.000-10.000 nascidos vivos,
caracterizada por hamartomas e multiplas manifestacoes
cutaneas.' O diagnostico adequado é desafiador; portanto,
a TSC Alliance’ estabeleceu critérios que incluem rabdo-
miomas cardiacos, um tipo de hamartoma, como principal
caracteristica diagnostica.® Esses tumores sdo diagnosti-
cados por meio de ultrassonografia durante o segundo e
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terceiro trimestres, correlacionando-se com TSC em 70% a
90% dos casos.>*

Os autores apresentam neste relato trés pacientes do
sexo masculino com diagnostico pré-natal de rabdomiomas
cardiacos e confirmacao pds-natal de TSC. O exame derma-
tologico de todos os pacientes revelou multiplas maculas
hipopigmentadas no tronco e no couro cabeludo (fig. 1),
mais evidentes no exame com lampada de Wood (fig. 1).
0 paciente A nao tinha histdria familiar de TSC e apresen-
tava arritmia fetal causada por multiplos tumores cardiacos
localizados no ventriculo esquerdo, que regrediram durante
o primeiro ano de vida. O paciente B apresentou rabdo-
mioma fetal solitario assintomatico, que também regrediu
durante o primeiro ano. Nesse caso, foi observado que sua
mae tinha multiplos hamartomas na face (fig. 2); apds exame
mais detalhado, ela também foi diagnosticada com TSC. O
paciente C teve trés rabdomiomas cardiacos diagnosticados
no terceiro trimestre, causando obstrucao do fluxo cardiaco.
Trés meses apos o nascimento, ele foi hospitalizado devido
a convulsoes, o que levou a confirmacao de tumores tubero-
sos no cérebro e hamartomas retinianos. Apesar dos esforcos
médicos, o paciente teve desfecho fatal. O diagndstico de
TSC em todos os pacientes foi estabelecido com base em
dois critérios clinicos principais:® maculas hipomelanéticas
(> 3, com pelo menos 5mm de diametro) e rabdomiomas
cardiacos.
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CARTAS - CASO CLiNICO

Casol

Figura 1
de cada caso

Figura 2
face

Mae do caso B mostrando multiplos hamartomas na

Rabdomiomas cardiacos sao os tumores cardiacos prima-
rios infantis mais frequentes na populacio em geral.> Apesar
de sua natureza benigna, podem causar complicacées como
arritmias, obstrucao do fluxo de saida, derrame pericardico,
compressao cardiaca e hidropsia fetal. Deve-se suspeitar de
TSC quando multiplos tumores ovoides hiperecogénicos cla-
ramente demarcados sao encontrados. A localizacdo mais
frequente é o septo interventricular. Se possivel, sugere-se
a pesquisa de hamartomas em outras localizacées utilizando
ressonancia magnética (RM) fetal.”> Além disso, ¢ indicada
a avaliacao por testes genéticos de trés geracdes, associ-
ada a exame dermatologico completo dos parentes. Quando
realizada, a histopatologia dos tumores apresenta midci-
tos contendo grandes quantidades de glicogénio, conhecidas
como células-aranha.?

Caso?2

(A-1) Imagens clinicas ao exame fisico, sob lampada de Wood e imagens ultrassonograficas dos rabdomiomas cardiacos

O prognostico fetal depende de monitoramento intrau-
terino eficaz e plano de parto adequado. Até 85% dos
casos nao necessitam de tratamento clinico ou cirurgico,
ja que a maioria apresenta regressao parcial ou completa
entre o nascimento e a adolescéncia.’ Embora os achados
cutaneos possam nao ser evidentes ao nascimento, con-
sultas dermatologicas periodicas sao necessarias em busca
de angiofibromas, fibromas ungueais, maculas hipomelané-
ticas e/ou placa de Shagreen.’ Esses casos exemplificam a
importancia da identificacao de rabdomiomas, para ajudar
a coordenar os cuidados pos-natais, aconselhar os pais e,
por meio de historia familiar adequada, identificar parentes
afetados’* com essa rara sindrome neurocutanea.
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Caso para diagnostico. Multiplos
nodulos na bolsa escrotal™

Prezado Editor,

Um homem de 83 anos procurou cuidados médicos com
queixa de multiplos nddulos na bolsa escrotal, que apa-
receram pela primeira vez 20 anos antes. Eles estavam
aumentando de tamanho e recentemente comecaram a
sangrar facilmente. O exame fisico revelou dois nodulos
vermelhos exofiticos e pedunculados, medindo 25 x 25 mm
e 13 x13mm, que se projetavam de ambos os lados da
bolsa escrotal (fig. 1). O paciente tinha historia de cancer
de prostata, cardiomiopatia hipertrofica obstrutiva, insufi-
ciéncia aortica, fibrilacdo atrial cronica, insuficiéncia renal
cronica e tumores submucosos no esofago. A histopatologia
das lesdes mostrou tumores exofiticos com acantose e papi-
lomatose (fig. 2). As papilas dérmicas estavam ocupadas por
numerosos histidcitos espumosos e hiperplasia de capilares
(fig. 3). As células espumosas coraram-se pelo acido perio-
dico de Schiff (PAS) e foram imunorreativas com o antigeno
CD68 (fig. 4).

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2022.10.012
* Como citar este artigo: Matsumura N, Yamamoto T. Case for
diagnosis. Multiple nodules on the scrotum. An Bras Dermatol.
2023;98:847-9.
*¥* Trabalho realizado no Departamento de Dermatologia,
Fukushima Medical University, Fukushima, Japao.

Qual o seu diagnéstico?

a) Verruga viral
b) Condiloma acuminado

Figura 1 Nodulos bem circunscritos, exofiticos e peduncula-
dos na bolsa escrotal
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