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Tumores de pele sincrénicos em paciente albino: relato de caso
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RESUMO

O albinismo € decorrente de uma condicdo hereditéaria de carater autossdbmico recessivo,
caracterizado por uma hipopigmentacédo geral da pele, acarretando menor protecao contra
raios solares, logo estdo mais sujeitos a queimaduras solares, elastose, lesdes pré-
malignas como a ceratose actinica e canceres de pele. O carcinoma escamocelular é o
mais comum em albinos, seguido pelo basocelular. A ocorréncia de tumores sincrénicos
de diferentes subtipos € bastante incomum de acontecer nessa populacao, por isso, poucos
casos sdo relatados na literatura. O presente relato tem como objetivo abordar um caso de
tumores sincronicos avancados em paciente albino, diagnosticado no ambulatorio de
oncologia da Santa Casa de Misericérdia de Maceio-AL. A metodologia foi realizada com
dados de anamnese e exame fisico do paciente, exames complementares e consulta a
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literatura cientifica em banco de dados. Portanto, é importante a implementacdo de
protocolos para diagndstico e tratamento em albinos, visando uma promocéo de satde
adequada para essa populacao.

Palavras-Chave: Albinismo, Cancer de Pele, Tumores Sincronicos.

ABSTRACT

Albinism is due to an inherited condition of an autosomal recessive character,
characterized by a general hypopigmentation of the skin, resulting in less protection
against sunlight, therefore they are more prone to: sunburn, elastosis, pre-malignant
lesions such as actinic keratosis and cancers of skin. Squamous cell carcinoma is the most
common in albinos, followed by basal cell. The occurrence of synchronous tumors of
different subtypes is quite unusual in albinos, therefore, few cases are reported in the
literature. This report aims to report a case of advanced synchronic tumors in an albino
patient, diagnosed at the oncology outpatient clinic of Santa Casa de Misericordia in
Macei6-AL. The methodology was carried out with anamnesis data and physical
examination of the patient, complementary exams and consultation of scientific literature
in a database. Therefore, it is important to implement protocols for diagnosis and
treatment in albinos, aiming at an adequate health promotion for this population.

Keywords: Albinism, Skin Cancer, Synchronous Tumor.

1 INTRODUCAO

A palavra albinismo derivada do latim “albus”, que significa branco, salienta o
déficit da producdo da melanina, pigmento que da cor a pele e a protege da acédo
prejudicial da exposigdo aos raios ultravioleta (UV) (1). E decorrente de uma condigéo
hereditaria de carater autossémico recessivo, caracterizado por uma hipopigmentacao
geral da pele, cabelos e olhos, e por anormalidades oftalmol6gicas que provavelmente
estdo relacionadas a reducdo de melandcitos durante o desenvolvimento embrionario e a
vida poés-natal precoce. Afeta todas as etnias, com uma prevaléncia geral de
aproximadamente 1/17.000 pessoas no mundo (2).

Na pele, observa-se um namero normal de melandcitos, porém com auséncia de
producéo de melanina total ou parcial, que resulta em pele clara ou palida e olhos azuis,
verdes ou marrom claros. Quanto as caracteristicas oculares, incluem-se nistagmo,
fotofobia, hipoplasia foveal e diminuicéo da acuidade visual (3,4).

No Brasil, devido a escassez de informacGes nos bancos de dados do governo
como o censo do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) ou Banco de
Dados do Sistema Nacional de Saude (DATASUS), a epidemiologia sobre albinismo é

deficitaria, assim como o baixo nimero de estudos epidemioldgicos sobre essa patologia

(5).
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Nesse interim, o objetivo foi relatar um caso de tumores sincronicos avangados
em paciente albino, bem como salientar a importancia da implementacdo de protocolos
para diagnostico e tratamento em albinos, visando uma promogao de saude adequada para

essa populacéo.

2 RELATO DE CASO

Paciente albino do sexo masculino, de 30 anos de idade no primeiro atendimento,
oriundo do sertdo alagoano foi encaminhado ao servico de oncologia. Nos seus
antecedentes, alegava ser tabagista de cigarro artesanal; negava alergias, uso de
medicacdes, e comorbidades cronicas.

A apresentacdo inicial, o membro inferior direito (MID) constava de lesdo de
contorno irregular, vegetante, com odor fétido, ulcerada, na face lateral no terco médio
com 15cm de extensdo, com mobilidade reduzida em relacdo ao plano profundo, sem
adenomegalias, corroborado com tomografia computadorizada da regido. A lesdo, cujo
laudo histopatolégico (LHP) demonstrava carcinoma epidermoide (CEC)
moderadamente diferenciado, tinha sido biopsiada cerca de nove meses antes do primeiro
atendimento. Tal atraso entre a biopsia e a consulta de triagem oncoldgica ocorreu diante
do encarceramento do paciente no sistema prisional.

Nesse interim, foi optado por radioterapia (RT) da regido acometida com intuito
de preservacdo do membro inferior com tratamento com 70 Greys (Gy) (35 sess6es x 2,0
Gy/sessao), por um periodo de trés meses. Apds término de tratamento, foi percebida
novas lesbes cutaneas com aspecto maligno em flanco direito e face na regido malar
direita (Figura 1).

Foi avaliado, um més depois do término da RT, pela cirurgia oncoldgica que
observou persisténcia da lesdo com pouca resposta a RT e doenca linfonodal suspeita na
regido inguinal ipslateral. Prosseguiu com remocéao cirurgica do tumor, trés meses depois,
cujas dimensdes mediam 8,5x8,0cm e determinou que era um CEC bem diferenciado com
margens livres e linfonodo inguinal direito de 3,5x3,3cm sem malignidades e evidenciado
apenas hiperplasia reacional.

Apesar das lesdes descritas no flanco e face, paciente retorna apenas um ano
depois com recidiva tumoral em perna direita com odor fétido e progresséo da leséo de
face. Foi encaminhado para cirurgia de cabeca e pescoco (CCP) que ao exame verificou

lesdo ulcerada na regido maxilar direita com 12 cm de didmetro, fixa, endurecida,
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infiltrando tecido 6sseo adjacente resultando em trismo, sem dor, com invasdo de mucosa
jugal profunda a leséo cutéanea.

Apesar das orientacOes para retorno breve, a baixa adeséo do paciente dificultava
0 abreviamento do tratamento. Cerca de cinco meses depois, a lesdo de perna progrediu,
com 15cm de diametro, infiltrando tecidos profundos, vegetante e com sangramento
ativo, sem aparente comprometimento dsseo a radiografia de MID, que revelou cortical
Ossea integra. A sintomatologia de dor piorou secundaria a infiltracdo Gssea local.
Procedeu-se com tratamento cirdrgico que incorreu em amputacdo no nivel de perna, com
segundo LHP apresentando CEC moderadamente diferenciado.

Em sequéncia, a progressdo local na regido maxilar direita resultando em dor e
piora do trismo que impedia a alimentagdo, paciente opta por tratamento cirdrgico, visto
gue até 0 momento ndo manifestou interesse em prosseguir. Realizou-se, entdo, maxilo-
mandibulectomia radical com reconstrucdo com retalho misto — miocutaneo de musculo

peitoral e fascio-cutaneo de regiao frontal (Fotos 1-4).

Fotos 1 a 4 — Carcinoma cuténeo infiltrando maxilar direito. 1 — Lesdo vegetante, ulcerada, fixa de 12cm
de diametro; 2 — Aspecto apds resseccdo de mandibulo-maxilectomia a direita; 3 e 4- reconstrugdo facial
com retalho misto: miocutaneo de musculo peitoral e fascio-cutaneo de regido frontal e seu aspecto final
no pos operatorio.
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Fonte: préprio pesquisador.

O LHP e imuno-histoquimica confirmaram CEC pouco diferenciado, com
infiltracdo Gssea e musculatura mastigatéria com margens livres. De forma oportuna,
realizou-se exérese da lesdo nodular em dorso com LHP demonstrando CBC com 2,8cm.
Pelo contexto clinico-oncoldgico, iniciou-se tratamento radio-quimioterapico
concomitante adjuvante em face por mais cinco meses. Até os dias atuais, segue em

controle oncoldgico, sem sinais de recidiva.

3 DISCUSSAO

O albinismo pode apresentar-se de forma isolada ou fazendo parte de um conjunto
de alteraces, como é o caso da Sindrome de Hermansky-Pudlak e Chediak-Higashi,
enquanto as ndo sindrébmicas séo as formas oculocutaneas (OCA) (5). Uma a cada 70
pessoas carrega um gene para o OCA, no entanto, sua prevaléncia varia
consideravelmente em todo o mundo. Existem 4 formas de apresentacdo: OCAL, OCA2,
OCA3 e OCAA4, diagnosticados a partir da presenca de mutacdes nos genes TYR, OCA2,
TYRP1 e SLC45A2, respectivamente, sendo 0 OCA 2 o mais prevalente e 0 OCAL o
mais grave dentre eles (2).

Devido a ampla heterogeneidade fenotipica e a possibilidade de sobreposicéo de
diferentes formas de albinismo, o estudo molecular para definicdo de um exato tipo de
mutacdo, e consequentemente, o subtipo da patologia, é necessario. Contudo, no Brasil,
esses testes ndo estdo disponiveis na rede puablica, o que torna o diagnostico

iminentemente clinico baseado em alteracBes cutaneas e oculares tipicas da patologia (4).
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Os cénceres de pele ndo-melanoma (CPNM) sdo os mais comuns na populagéo
mundial (6). Para Marcon e Maia em 2019, os carcinomas basocelular e escamocelular
sdo as neoplasias cutaneas mais prevalentes no Brasil e no mundo, sendo o CBC trés a
quatro vezes mais incidente que o CEC nos individuos de pele mais clara, assim como
constatou Silva et al em 2016, onde o CBC prevaleceu em 83,8% dos casos. J& para Awe
e Azeke (2017), em estudo realizado na Nigéria, o tipo histologico predominante foi o
CEC, com 68,2%.

A exposicdo ao sol de maneira cumulativa ao longo dos anos € um fator de risco
para CEC, enquanto que a exposic¢do intermitente, particularmente nos periodos da
infancia e adolescéncia, constitui um importante fator de risco para o surgimento do CBC
1,7).

Os albinos possuem fototipo 1 na escala de Fitzpatrick, que incorre na alta
tendéncia as queimaduras solares, elastose, lesdes pré-malignas como a ceratose actinica
e canceres (CA) de pele. O CEC ¢é o mais comum em albinos, seguido pelo CBC, o que
difere na ordem de incidéncia da populagdo ndo albina, na qual o segundo costuma ser
mais prevalente que o primeiro (1,8,9). J& no estudo de Gamoral et al (2020) o fototipo 2
foi o mais prevalente nos diagnosticos clinicos de CEC e CBC, com 100% e 80% dos
casos, respectivamente.(10)

A andlise realizada por Beltraminelli et al (2015) constatou maior presenca de
CEC comparado ao CBC na proporc¢éo de 4:1 na populacgdo albina. Afirma, ademais, que
no ocidente essa relacdo é inversa. Em outro estudo retrospectivo, apesar de proporcao
menor, mostrou maior incidéncia de CBC (11,12).

O melanoma € o tipo menos frequente de cancer de pele e costuma ter prognostico
mais grave. Sua ocorréncia na populagdo albina é rara, assim como a ocorréncia de
tumores sincrénicos de diferentes subtipos, por isso, poucos casos sdo relatados na
literatura sobre pacientes albinos com lesdes histologicamente distintas (3). No caso
descrito, temos sincronismo de trés tumores cutaneos, sendo dois CEC (face e perna) e
um CBC (dorso).

Darlington et al (2018) relatou um caso no qual o paciente apresenta um CEC
sincrono com CBC nodular, bem como uma lesdo melanocitica, apresentacdo bastante
rara, tanto pela presenca do melanoma em paciente albino, quanto pela sincronicidade das
lesGes. O tratamento se deu por uma excisdo individual ampla devido a alta suspeicao de
malignidade e a extensdo das lesdes, além de ndo serem detectadas metastases a distancia.

Por fim, foram realizados retalhos rotacionais para cobertura de defeitos cirdrgicos.
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Os raios UV, principalmente o tipo B, podem causar mutagdes carcinogénicas,
que promovem uma alteracdo no material genético da célula, por ndo haver barreira
suficiente nos albinos para que esses raios sejam absorvidos e ndo transmitidos ao nucleo
celular. No estudo de Calzavara-Pinton et al (2019), ficou demostrada pela epidemiologia
e evidéncias a associagdo entre CEC e exposicao a raios ultravioleta.

Uma das principais causas de morte prematura em albinos sdo as sequelas do
cancer de pele, que junto a ceratose actinica, s&o0 muito incidentes nessa populacao antes
dos 30 anos de idade. Isso se deve a reducdo ou auséncia de melanina os tornando
altamente suscetiveis aos efeitos nocivos da radiacdo ultravioleta (4).

O albino, além do transtorno gerado pelo acimulo de cénceres cutaneos e as
sequelas do seu tratamento, enfrenta dificuldades no convivio social devido ao estigma
da doenca na sociedade (13). Para Marcon et al (2019) o acesso limitado a cuidados e
recursos de salde especializados evidencia um descaso por parte das autoridades,

corroborando para as possiveis complica¢fes que a doenca pode causar.

4 CONCLUSAO

Logo, compreendendo as nuances dos cuidados de portadores de albinismo, pode
se implementar um programa com acurécia diagndstica e manuseio precoce nessa
populacdo de risco, principalmente, dentro da area bésica de salde, dando orientacdes
sobre os cuidados pessoais de foto protecdo e servico de dermatologia para
acompanhamento vitalicio visando reduzir a morbimortalidade induzida pelas multiplas

intervencdes terapéuticas.
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