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RESUMO
Introducéo: A mastite granulomatosa idiopatica € uma doenca inflamatoria, benigna
e cronica da mama que raramente se associa a manifestagfes extramamarias. Relato
de caso: Trata-se de uma mulher de 32 anos admitida com adensamento palpavel
ocupando os quadrantes inferiores da mama direita associados a sinais flogisticos,
febre, poliartralgia de grandes e pequenas articulacdes e eritema nodoso acometendo
membros superiores e inferiores. O diagnodstico de mastite granulomatosa e eritema
nodoso foram realizados pela biopsia incisional da mama e lesGes de pele. Apds o
inicio de prednisona oral houve rapida regressao do eritema nodoso e poliartrite,
sendo mantido a corticoterapia, acompanhamento clinico e ultrassonografico da lesao
mamaria em regime ambulatorial. Conclusé&o: Por se tratar de uma condigdo cronica
com o diagnostico definitivo de excluséo, tratamento controverso e taxas altas de
recidiva a mastite granulomatosa idiopatica se mantém como desafio diagnostico e

terapéutico tanto para 0 médico quanto para o paciente com forte impacto psicoldgico.

Palavras-chave: Mastite Granulomatosa ldiopatica; Eritema Nodoso; Artrite.



ABSTRACT
Introduction: Idiopathic granulomatous mastitis is an inflammatory, benign and
chronic disease of the breast that is rarely associated with extramammary
manifestations. Case report: This is a 32-year-old woman admitted with palpable
thickening occupying the lower quadrants of the right breast associated with phlogistic
signs, fever, polyarthralgia of large and small joints and erythema nodosum affecting
upper and lower limbs. The diagnosis of granulomatous mastitis and erythema
nodosum was made by incisional breast biopsy and skin lesions. After starting oral
prednisone, there was a rapid regression of erythema nodosum and polyarthritis, with
corticosteroid therapy and clinical and ultrasound follow-up of the breast lesion on an
outpatient basis. Conclusion: Because it is a chronic condition, with a definitive
diagnosis of exclusion, controversial treatment and high rates of recurrence, idiopathic
granulomatous mastitis remains a diagnostic and therapeutic challenge for both the

physician and the patient, with a strong psychological impact.

Key words: Idiopathic Granulomatous Mastitis; Erythema Nodosum; Arthritis.



LISTA DE SIGLAS

AlA — Alfa 1 antitripsina

ACO - Anticoncepcional oral

HUCAM — Hospital Universitario Cassiano Antdnio Moraes
MGI — Mastite granulomatosa idiopatica

MMG — Mamografia

MRSA — Staphylococcus aureus resistente a meticilina
RNM — Ressonancia nuclear magnética

USG — Ultrassonografia
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1 INTRODUCAO

A mastite granulomatosa idiopéatica (MGI) é definida como uma doenca rara,
cronica, inflamatéria e benigna da mama. Acomete mais comumente mulheres em
idade reprodutiva mantendo relacdo com o periodo gestacional e lactacional
(ALTINTOPRAK, 2014).

A etiologia ainda nédo é esclarecida, porém identificam-se como fatores de risco
criticos para o seu surgimento o uso de contraceptivos orais, microrganismos
infecciosos, trauma, hiperprolactinemia, deficiéncia de alfa 1 antitripsina (A1A) além
do mecanismo autoimune dirigido contra antigenos do epitélio lobular que sao
expressos durante a lactacdo, ou contra algumas secrecfes de proteinas intraductais
sendo a hipétese mais aceita para a etiologia da doenga (ALTINTOPRAK, 2014).

A apresentacéo clinica geralmente envolve um noédulo mamario doloroso que
pode envolver inflamac¢do concomitante, abscesso, fistula, linfadenopatia regional,
bem como retracdo do mamilo. Assim, as caracteristicas clinicas e radiologicas da
mastite granulomatosa idiopéatica se sobrepdem a diversas patologias malignas,
infecciosas e autoimunes, contribuindo para o diagnostico equivocado (BACON,
2021).

Embora lesdes compativeis com essa doenca possam ser detectadas com
mamografia (MMG), ultrassonografia (USG) e ressonancia nuclear magnética (RNM),
0 espectro de imagens que podem ser fornecidas € tdo amplo que nao sao
demonstradas caracteristicas especificas da MGl (ZARAGOZA, 2013).

O diagnostico de MGI € estabelecido por meio de bidpsia que deve ser enviada
para coloracdo de Gram, cultura bacteriana, coloracédo e cultura de bacilos alcool-
acido resistentes, coloracdo e cultura de fungos e histopatologia. Os achados da
biépsia geralmente demonstram lesGes granulomatosas ndo necrosantes centradas
no lI6bulo maméario (DIXON, 2021).

Vérios regimes de tratamento sdo descritos, com altas taxas de recidiva
relacionadas a natureza da condicdo. A espera vigilante € apropriada para
apresentacoes leves, e os esterdides sao a base do tratamento para os casos mais
graves (COOMBE, 2021).

O objetivo deste trabalho é relatar uma forma rara de apresentacdo de Mastite
Granulomatosa Idiopéatica com eritema nodoso e poliartrite, assim como, realizar um

levantamento bibliografico da literatura nacional e internacional, fornecendo



informacdes relacionadas a etiopatologia, diagndstico, tratamento e seguimento
dessa condi¢cdo incomum, produzindo material que podera ser utilizado para tomada

da melhor decisao frente a um caso de MGI.
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2 METODOLOGIA

Trata-se de estudo descritivo tipo estudo de caso dos cuidados
assistenciais prestados a uma paciente no ambulatério de mastologia do Hospital
Universitario Cassiano Antdnio de Moraes (HUCAM) em Vitéria no estado do Espirito
Santo no ano de 2021.

Os artigos que fundamentam este trabalho foram obtidos por meio das
bases de dados United States National Library of Medicine National Institutes of Health
(PubMed), Scientific Electronic Library Online (SciIELO) e UpToDate.

Foram adotadas, para busca nessas bases de dados, as versdes em lingua
portuguesa e inglesa dos seguintes descritores: mastite granulomatosa idiopética e
idiopathic granulomatous mastitis.

Os artigos foram selecionados segundo 0s seguintes critérios: publicacdo
nos ultimos 20 anos, relevancia para a pesquisa e presenca de pelo menos um dos
descritores anteriormente expostos no titulo ou no resumo do trabalho. Desses
artigos, foram excluidos os estudos que ndo se relacionavam ao tema proposto
eventualmente encontrados. Devido ao grande niumero de publicagdes encontradas,
foram selecionadas aquelas julgadas subjetivamente mais pertinentes ao tema deste
trabalho.

Os procedimentos adotados nesta pesquisa obedecem aos Critérios de
Etica em Pesquisa com Seres Humanos conforme Resolucdo n°. 466/2012 do

Conselho Nacional de Saude
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3 RELATO DE CASO

Paciente feminino, 34 anos, sem comorbidades, com historico de gestacéo de
baixo risco e parto normal sem intercorréncias ha 3 anos. Admitida no servico de
Mastologia do Hospital Universitario Cassiano Anténio de Morais com quadro de dor
em mama direita associado a adensamento palpavel ocupando quadrantes inferiores
da mama direita, eritema, edema local, espessamento do complexo areolopapilar e
galactorréia. Além disso destacava-se a presenca de febre, dor articular acometendo
articulacdes de cotovelo, punho e falanges distais assim como joelhos e tornozelos,
comprometendo a deambulacdo e também nodulagbes planas e eritematosas em
membros superiores e inferiores.

No momento da avaliacdo a paciente refere 3 semanas de evolugdo e o
histérico de uso de lbuprofeno por 5 dias, seguido de Cefalexina por 5 dias e
Clindamicina oral por 2 dias, sem melhora clinica. Portava um exame
ultrassonografico realizado no dia anterior a consulta mostrando imagem heterogénea
de 65 milimetros ocupando quadrantes inferiores da mama direita sugestiva de
processo inflamatorio.

Encaminhada ao setor de internacdo para investigagao, iniciado Clindamicina
venosa e solicitados exames laboratoriais que mostraram Hemoglobina 10.4
gramas%, Leucécitos 20.010 milimetros quadrados com 88% de segmentados,
Velocidade de hemossedimentacdo 94 milimetros por hora. Avaliada pela
reumatologia, que solicita anticorpos Anti-Ro, Anti-Sm, Anti-La, Anti-CCP, Anti-DNA,
Fator Anti-Nuclear (FAN), todos nao reagentes e Fator Reumatoide (FR) elevado, 36,5
unidades internacionais por mililitro (Valor de referéncia menor que 20). Avaliada
também pela dermatologia, que realiza bidpsia das lesées de membro superior e
inferior esquerdo consistente com Eritema Nodoso no histopatolégico. Iniciado pela
reumatologia Prednisona 30 mg/dia com regressao importante do quadro de artralgia
e lesbes de pele. Recebe alta hospitalar apdés 10 dias de antibioticoterapia.

A corticoterapia foi mantida para seguimento ambulatorial e posterior
reavaliacdo. Retorna apds 2 meses, apresentando em unido de quadrantes inferiores
pequena area de abscesso com ponto de flutuacéo que foi drenado e material enviado

para cultura sem crescimento bacteriano. Submetida a bidpsia incisional de mama
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direita, 10 dias apos drenagem, sendo o material enviado para cultura de fungos e
pesquisa de tuberculose que foram negativos, histopatolégico compativel com mastite
granulomatosa e cultura para inespecificos positiva para Staphylococcus coagulase
negativa sensivel a Sulfametoxazol-Trimetropim que foi prescrito por 7 dias. Mantida

em corticoterapia até o momento deste relato sem remissdo completa da leséo

mamaria.
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4 REVISAO DE LITERATURA

4.1 Definigao

A MGI é uma condicao inflamatéria rara, benigna, crénica da mama. Definido
pela primeira vez em 1972 por Kessler e Woollock como uma doenga caracterizada
por lesBes granulomatosas ndo necrosantes, inflamacdo em I|6bulos de tecido
mamario e parénquima mamario sem etiologia subjacente identificavel
(ALTINTOPRAK, 2014).

Afeta mais comumente mulheres em idade férti com idade média de
apresentacao entre 33 e 38 anos nas séries publicadas. A condi¢cdo geralmente ocorre
dentro de 5 anos de gravidez e amamentagao associada. Tem sido sugerido que a
estase do leite pode desempenhar um papel fundamental na patogénese da MGI com
o tecido mamario desenvolvendo-se em um estado hipertréfico e fragil consequente a
gravidez, lactacdo, hiperprolactinemia e uso de anticoncepcional oral (ACO)
(ALUNGAL, 2016).

4.2 Patogenia

Acredita-se que 0 mecanismo patogénico para MGI se inicie com acumulo de
secrecdo rica em proteinas intraductal, gerando uma ectasia ductal seguida de
galactoporite (inflamacédo intraductal). A inflamagdo permanente ocorre apds a
perfuracdo dos ductos e o contato entre a secre¢éo e as células do estroma gerando
uma resposta granulomatosa local com formagdo de granulomas ndo caseosos
(ALTINTOPRAK, 2014).

4.3 Etiologia

A etiologia da MGI permanece obscura. Varios fatores, incluindo desequilibrio
hormonal, agentes microbioldgicos desconhecidos, tabagismo, deficiéncia de A1A e
autoimunidade tém sido sugeridos para desempenhar um papel na etiologia da
doenca. No entanto, o fator desencadeante no desenvolvimento do dano epitelial ndo
foi esclarecido (ALUNGAL, 2016).

4.3.1 Desequilibrio hormonal
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Os ACO tém sido considerados um potencial fator etiolégico, pois aumentam a
secrecdo mamaria devido a acdo hormonal sobre os tecidos mamarios. As recentes
publicacbes apontam que falta uma associacdo significativa entre o ACO e a
incidéncia de MGI. Em concluséo, a associacao entre o uso de ACO e MGl foi relatada
como variando entre 0%-42% (ALTINTOPRAK, 2014).

Frequentemente, a MGI envolve histéria recente de gestacdo, parto ou
amamentacdo. Esses fatores tém sido considerados na etiologia da doenga porque
as alteracdes hormonais que ocorrem durante esses processos mantém relacao direta
na fisiopatologia mais aceita para a doenga (ALTINTOPRAK, 2014).

Embora a maioria dos casos de MGI ocorra dentro da faixa etaria reprodutiva e
as pacientes geralmente tenham histéria de parto recente e amamentacao, este nao
€ um cenario invariavel e a MGI pode ocorrer em homens e mulheres mais velhas
(acima de 80 anos), tornando dificil apontar apenas a gestacdo, o parto e a
amamentacdo como responsaveis pela etiologia da MGI (ALTINTOPRAK, 2014;
ALUNGAL, 2016).

A hiperprolactinemia pode ter um papel etioldgico no desenvolvimento da MGI
pela superestimulacdo do tecido parenquimatoso mamario. Embora niveis elevados
de prolactina tenham sido identificados em pacientes com MGI essa associacdo nao
tem sido consistentemente observada (ALTINTOPRAK, 2014; ALUNGAL, 2016).

4.3.2 Agentes microbiolégicos

A flora bacteriana endégena normal da mama é semelhante a flora da pele. Os
organismos dominantes incluem estreptococos coagulase-negativos,
Propiniobacterium sp. e Corynebacterium sp. Esses achados foram comprovados por
meio de culturas de secrecdo mamilar e de tecido mamario coletadas durante a
mamoplastia. Considera-se que estas bactérias penetram mais profundamente no
tecido mamario através do sistema ductal (ALTINTOPRAK, 2014).

As corinebactérias sao bactérias Gram-positivas e fazem parte da flora da pele,
nao sendo patdgenos esperados em humanos, porém existem varias publicacées que
associam a MGI com a presenca destas bactérias. E dificil distinguir se esses
organismos causam infeccédo, colonizacédo ou contaminacdo (ALTINTOPRAK, 2014).

Por serem comensais de pele normal e ndo patogénicos em humanos, postula-se que
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um mecanismo autoimune pode ser modulado pela presenca do bacilo Gram-positivo
Corynebactéria (ALUNGAL, 2016 ).

4.3.3 Tabagismo

Embora o tabagismo esteja entre os fatores considerados na etiologia da
doenca, ainda nao foi estabelecida uma associacao definitiva entre tabagismo e MGI.
Apesar de varios estudos revelando taxas relativamente altas de tabagismo entre
mulheres com MGI variando de 0 a 78% n&o h& associacao conclusiva entre as taxas
de tabagismo e desenvolvimento de MGI (ALUNGAL, 2016; AL-KHAFFAF B, 2008).

4.3.4 Deficiéncia de A1A

A AlA é uma glicoproteina sintetizada pelas células hepaticas. Sua funcéo
primordial é prevenir os efeitos destrutivos das proteases secretadas pelos neutrofilos
ativados. Schelfout et al, em 2001, demonstraram deficiéncia de A1A em uma paciente
de 37 anos diagnosticada com MGI. De acordo com esse estudo, 0s autores nao
determinaram outros fatores etioldgicos e sugeriram que a deficiéncia de A1A poderia
ser o fator etiologico. No entanto, outros estudos ndo foram realizados
(ALTINTOPRAK, 2014).

Embora vérios fatores tenham sido considerados como potenciais fatores
etiologicos, esses eventos ndo sao os fatores etiolégicos priméarios, mas sim fatores

secundarios que podem acompanhar o processo (ALTINTOPRAK, 2014).

4.3.5 Autoimunidade

A etiologia mais aceita provavelmente intervém de um mecanismo autoimune
dirigido contra antigenos do epitélio lobular que sdo expressos durante a lactacao, ou
contra algumas secrecdes de proteinas intraductais (CABRERA, 2013).

Achados da literatura, incluindo boa resposta ao tratamento com esteroides e
imunossupressores, pacientes que tiveram recidiva apés a cirurgia apresentando boa
resposta ao tratamento com esteroides, pacientes com envolvimento extra mamario
(como eritema nodoso ou artrite) reforcam a hipétese de autoimunidade
(ALTINTOPRAK, 2014).

Tem sido proposto que a MGI esté associada a disturbios autoimunes ou, por

outro lado, que ela provavelmente seja uma manifestacdo mamaria primaria de um
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disturbio autoimune. A visdo destes ultimos autores baseia-se no fato de terem
documentado coexisténcia de artrite inflamatoria, eritema nodoso e marcadores
sorolégicos positivos como FR e FAN nos pacientes por eles encontrados (GROVER,
2020).

No entanto, os casos com uma doenca autoimune associada constituem
apenas uma fragdo pequena de todos os casos. Em contraste com esses estudos que
sustentam a hip6tese autoimune, os testes soroldgicos classicos, que sao usados
para a doencas auto imunoldgicas, como FAN e FR, revelam resultados diferentes em
pacientes com MGI (ALTINTOPRAK, 2014).

A medicao formal de autoanticorpos em pacientes com MGI usando técnicas
de imunofluorescéncia indireta ndo conseguiu sustentar uma base autoimune para
essa condicdo. No entanto, estudos imuno-histoquimicos demonstraram dominancia
de linfocitos T e suportam a hip6tese autoimune. A dominancia de células T reflete um
mecanismo fisiopatologico autoimune envolvendo inflamacdo com formacédo de
granuloma e dano ductal (ALUNGAL, 2016).

4.4 Manifestacgao clinica

A MGI manifesta-se clinicamente como um nodulo mamario de tamanho
variavel, unilateral, embora as vezes possa ocorrer em ambas as mamas e em
qgualquer quadrante (ZARAGOZA, 2013). A dor é o sintoma mais comumente relatado,
seguido de eritema (sinais flogisticos), nodulacdo e endurecimento. Outros sintomas
referidos incluem formacdo de abscesso podendo apresentar-se jA com éarea de
drenagem, ulceracéo e inversao mamilar (GROVER, 2020).

A poliartrite e o eritema nodoso sdo manifestagdes sistémicas raras da mastite
granulomatosa, sendo a associacdo com eritema nodoso mais comumente relatada
(ALUNGAL, 2016).

Nesse momento torna-se importante destacar que a MGI € uma condi¢ao
mamaria que pode mimetizar abscessos bacterianos, neoplasias malignas e varias
outras doencas mamarias, portanto, somente a avaliacdo clinica néo é suficiente para

concluséo diagndstica.

4.5 Exames de imagem
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Os estudos de imagem sao a primeira linha de investigacdo na apresentacao
clinica de uma anormalidade palpavel na mama. Em uma paciente jovem,
especialmente na segunda a quarta décadas de vida, a USG deve ser a primeira linha
de imagem por ser uma modalidade segura, livre de radiacdo e certamente mais
informativo em mulheres mais jovens, que s&o mais propensas a ter mamas densas.
A MMG pode ser mais util em pacientes mais velhos (acima de 40 anos), que séo
menos propensos a ter mamas densas. A RNM pode fornecer informagdes adicionais
em pacientes com doenca refrataria ao tratamento, naquelas com doenca agressiva
e também naquelas em que a mamografia e a ultrassonografia séo limitadas pela dor
excessiva na mama envolvida, porem nao deve atrasar a bidpsia na suspeita de MGl
(GROVER, 2020).

A MMG e a USG séo muitas vezes suficientes para avaliacfes de imagem da
mastite granulomatosa e nenhuma outra modalidade de imagem seria necessaria.
Embora a maioria dos sinais de imagem da MGI sejam inespecificos, é possivel
sugerir um diagnéstico usando caracteristicas de imagem com um grau de certeza

aceitavel no contexto clinico apropriado (STEUER, 2020).

4.5.1 Mamografia

O exame mamografico pode mostrar uma massa com margem definivel em
uma mama gordurosa, enquanto em pacientes com parénquima mamario denso, a
mamografia pode mostrar uma densidade parenquimatosa aumentada
assimetricamente, mas nenhuma massa mamaria especifica (AL-KHAWARI, 2011).

O achado mamogréafico mais comum descrito no MGI é assimetria focal ou
regional que pode ou ndo ser acompanhada por distor¢éo, espessamento cutaneo e
espessamento trabecular. No entanto, microcalcificagbes suspeitas, que €
frequentemente encontrado no carcinoma, € extremamente raro na MGl (GROVER,
2020; HASBAHCECI M, 2018; DOMENECH-XIMENOS B, 2018).

4.5.2 Ultrassonografia

As caracteristicas tipicas de USG descritas para MGI incluem a presenca de
nodulo hipoecdico, Unico ou multiplos, com margens mal definidas ou angulares,
projecdes tubulares, nodulo espiculado insinuando no parénquima adjacente.

Ocasionalmente, pode ser vista nas bordas do nédulo sombra acustica posterior. No
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Doppler colorido, ha aumento da vascularizagdo no nédulo e ao redor do parénquima.
Linfadenopatia axilar também pode ser detectada em pacientes com MGI, mas estes
sao principalmente reativos (GROVER, 2020; DOMENECH-XIMENOS B, 2018).

Em relacdo a presenca de uma lesdo inflamatéria no tecido mamaéario, pode-se
esperar que a heterogeneidade do parénquima e a formacdo de abscesso em
associacdo com o desenvolvimento de uma lesdo tumoral sejam as caracteristicas
cardinais observadas em pacientes com MGI. Apesar de serem caracteristicas
clinicas detectaveis pelo exame fisico, também é possivel evidenciar fistula e
espessamento cutaneo (HASBAHCECI M, 2018; DOMENECH-XIMENOS B, 2018).

O que se observa € uma grande variabilidade na apresentacdo da MGl a USG

nos relatos de imagem, com uso de parametros nao padronizados (GROVER, 2020).

4.5.3 Ressonancia nuclear magnética

A RNM né&o consegue diferenciar nenhum tipo de mastite de carcinoma
inflamato6rio, com base no fato de que a natureza de ambas as patologias é
inflamatoria. A RNM néo deve ser causa de atraso no diagnostico histopatoldgico dos
casos suspeitos (ALIKHASSI A, 2019)

As lesdes com realce em anel sdo os achados mais frequentes. Nas
sequéncias T1W, sdo vistos anéis hipointensos (Unicos ou multiplos que podem ser
discretos ou bem definidos e agrupados) ou lesdes nodulares focais. O tamanho das
lesdes pode variar de 5 milimetros a 5 centimetros. Essas leses em anel apresentam
um rebordo hiperintenso nas sequéncias T2W, enquanto as lesbes nodulares
apresentam hiperintensidade difusa (GROVER, 2020; HASBAHCECI M, 2018).

Houve também uma grande variacdo das curvas de intensidade diferindo de
um paciente para outro e de lesdo para lesdo. De acordo com a literatura, a morfologia
e recursos de realce de contraste na RNM em casos de MGI mostra grande variedade,
dependendo das etapas do MGI, por exemplo, reacdes inflamatorias, abscessos e
fibrose (ALTUNKESER A, 2019).

O uso da RNM para avaliacdo de MGI pode ser recomendado em casos
selecionados, ou seja, 0 acompanhamento de MGI comprovado por biépsia, para
avaliar o sucesso do tratamento conservador ou a extensao do processo inflamatorio

e para diagnosticar carcinoma inflamatério coexistente. Ndo € possivel prever o
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sucesso ou resultado do tratamento usando apenas os achados de RNM (GROVER,
2020; ALTUNKESER A, 2019; ANDRADE, 2017).

4.6 Diagnadstico e diagnéstico diferencial

O diagnostico é por exclusdo devido a auséncia de caracteristicas clinicas,
radiolégicas ou histolégicas patognomodnicas. O diagndstico diferencial inclui
condicbes como tuberculose, reacdo a corpo estranho, granulomatose com
poliangeite, histoplasmose ou, raramente, sarcoidose, que também pode induzir uma
mastite granulomatosa. Essas etiologias devem ser identificadas em bidpsia e/ou
testes microbioldgicos (DIXON, 2021; HASHMI D, 2020).

O padrdo ouro para o diagnéstico de MGI é a bidpsia por agulha grossa da
lesdo guiado pelo ultrassom. A biopsia deve ser enviada para coloracdo de Gram,
cultura bacteriana, coloracéo e cultura de bacilos alcool-acido resistentes, coloracéo
e cultura de fungos e histopatologia. O laboratdrio de microbiologia deve ser alertado
para a preocupacdo clinica com Corynebacterium (DIXON, 2021; BACON, 2021;
ALTUNKESER A, 2019).

Também é razoavel obter um nivel sérico de prolactina, dada uma possivel
ligacdo patogénica entre hiperprolactinemia e MGI. Testes de rotina para
autoanticorpos néo sao recomendados (DIXON, 2021; KOKSAL H 2022).

Na histopatologia encontra-se nos I6bulos uma reacdo inflamatoria
granulomatosa, células gigantes multinucleadas do tipo Langhans e linfécitos.
Ocasionalmente, observa-se necrose gordurosa e acumulo de polimorfonucleares,
formando abscessos que podem levar a fibrose com distorcdo da arquitetura lobular,
produzindo atrofia e degeneracéo do epitélio, além de dilatacdo dos ductos mamarios.
Outros achados incomuns sdo a metaplasia escamosa dos ductos mamarios e as
vezes abscessos estéreis organizados ocorrem com infiltrados neutrofilicos. A
coloracao de Ziehl-Neelsen é realizada para detectar bacilos alcool-acido resistentes
e a coloracéo de Grocott para deteccéo de fungos (WOLFRUM, 2018; MARIN, 2018).

4.7 Tratamento
O tratamento da mastite granulomatosa idiopatica ainda € controverso,
provavelmente devido & sua baixa incidéncia e ao desconhecimento de sua

fisiopatologia. As abordagens de tratamento incluem observacao, antibiéticos orais,
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corticosteroides orais, terapia imunossupressora, excisao cirdrgica limitada ou ampla
e até mastectomias (WOLFRUM, 2018; ZHOU F, 2019).

N&o existe um plano terapéutico padrao aprovado para o MGIl. Enquanto alguns
sugerem tratamento médico conservador, outros recomendam a cirurgia assim que
diagnostico é feito ( KAVIANI, 2013; LAI 2005).

4.7.1 Observacgéao

A MGI é uma condicdo inflamatéria autolimitada e benigna que aumenta,
diminui e se resolve sem resseccao. Apds o diagnostico, os medicamentos sao
desnecessarios e as cirurgias podem ser limitadas a procedimentos de drenagem para
colecdes de fluidos, sendo que a resolugcdo completa pode levar de 5 a 20 meses
(DAVIS, 2019; YUKAWA, 2015).

A observacao juntamente com orientagdo da paciente sobre a doenca € a que
produz melhor resposta reconhecida, assim como a menor taxa de recorréncia para
pacientes com doenca leve a moderada (DIXON, 2021; KAVIANI, 2014).

Devido ao fato de que a apresentacao clinica da doenca é tipica da mastite, a
maioria dos pacientes recebe antibibticos no inicio de sua cascata de terapia na forma
de antibioticoterapia cega sem qualquer comprovacao microbiologica de infeccao
bacteriana. A MGI €, por definicdo, uma doenca inflamatoria estéril, portanto, a
antibioticoterapia geralmente falha (WOLFRUM, 2018).

4.7.2 Antibioticoterapia

A MGI complicada por infeccdo secundaria e abscesso, se tratada com
antibiéticos e drenagem, geralmente alcanca a resolucdo da complicacdo, porém
antibidticos ndo desempenham um papel no tratamento do verdadeiro MGI
(ZARAGOZA, 2013).

A antibioticoterapia empirica consiste em Amoxicilina-Clavulanato (875 mg por
via oral a cada 12 horas). Regimes alternativos razoaveis incluem Cefalexina (500 mg
por via oral a cada 6 horas) com Metronidazol (500 mg por via oral a cada 8 horas) se
houver suspeita de anaerdbios. Se o risco de Staphylococcus aureus resistente a
meticilina (MRSA) for alto, Sulfametoxazol-Trimetoprima (800mg-160mg por via oral a

cada 12 horas) ou Doxiciclina (100 mg por via oral a cada 12 horas) € um regime
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apropriado. No cenario de hipersensibilidade aos beta-lactamicos, a Clindamicina
(300 a 450 mg por via oral a cada 8 horas) é uma alternativa razoavel (DIXON, 2021).

Se houver crescimento em cultura apenas de Corynebacterium, a abordagem
de manejo ideal é incerta, em parte devido as multiplas espécies de Corynebacterium
e a falta de padrbes de suscetibilidade previsiveis. Nesses casos, sugerimos
tratamento com Doxiciclina (100 mg por via oral a cada 12 horas). Em casos refratarios
ou excepcionalmente graves, favorecemos a especiacdo de Corynebacterium e a
realizacdo de testes formais de suscetibilidade, se disponiveis. A terapia pode entao
ser ajustada com base no teste de suscetibilidade (DIXON, 2021).

A duracéo ideal da terapia também é incerta, um curso de 5 a 7 dias pode ser
usado se a resposta a terapia for rapida e completa. Se necessario, a duragdo pode
ser estendida para 10 a 14 dias. Embora esses antibioticos tratem a infeccdo aguda,
h& pouca evidéncia de que os antibidticos diminuam o tempo para a resolugéo
completa da MGI (DIXON, 2021).

4.7.3 Corticosteroides

O uso de esterdides na MGI baseia-se no tamanho e gravidade da lesdo. Em
pacientes com lesdes dolorosas, pequenas (<5 cm) unilaterais, o tratamento com
Prednisona (0,5 mg/kg/dia) pode ser iniciado. Em pacientes com les6es multiplas,
lesbes = 5 cm de didametro, lesdes bilaterais ou doenca com ulceracdo cutanea
significativa, drenagem ou fistulas, o tratamento com Prednisona (0,5 a 1 mg/kg/dia)
pode ser iniciado (DIXON, 2021; GOULABCHAND, 2019).

Em geral, isso leva a uma diminuicdo do diametro da lesdo, mas também a uma
variedade de efeitos colaterais, como ganho de peso, hiperglicemia e risco de
sindrome de Cushing. Apesar desses efeitos colaterais, essa abordagem tornou-se
padrdo de atendimento. Se houver evidéncia de infec¢do secundaria, o tratamento
com antibidticos € inicialmente indicado seguido de esterdides quando a infeccéo se
resolver (BENSON, 2016; WOLFRUM, 2018).

Os pacientes tratados com esteroides devem comecar a diminuir a dose
quando o eritema e a dor tiverem desaparecido (geralmente apds cerca de quatro
semanas). A Prednisona é reduzida gradualmente ao longo de 8 a 12 semanas
(DIXON, 2021).
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4.7.4 Metrotexato

Existem varios relatos do uso de Metrotexato no tratamento do MGI sendo
usado como terapia isolada, em associacdo a corticoterapia, ou sendo iniciado em
diferentes estagios do tratamento. Deve ser indicado principalmente devido a falta de
resposta ao corticosteréide isolado, recorréncia ou rea¢des adversas induzidas por
corticosteroides (HADDAD, 2019; KAFADAR, 2021).

Pacientes portadoras de doenca de maior gravidade onde ha indicacao para o
uso de Prednisona (0,5 a 1 mg/kg/dia) a associacdo com Metrotexato (10 a 15 mg por
via oral por semana), juntamente com suplementacéo diaria de Acido félico € uma
opcéo recomendada®. Se ocorrerem exacerbacdes durante a reducéo gradual de dose
em pacientes com esterdéides isolados, pode-se adicionar Metrotexato (10 a 15 mg por
semana). Se ocorrerem exacerbacdes durante a reducdo gradual de dose em
pacientes em uso de esterbides e Metotrexato, pequenos aumentos na dose de
Metotrexato (de 2,5 a 5 mg por semana) sao apropriados. Uma vez alcancada a
remiss@o clinica, a dose de Metotrexato deve ser reduzida mensalmente. Muitos
pacientes sao capazes de descontinuar a terapia dentro de 12 meses (DIXON, 2021).

O monitoramento das lesdes com fotografias semanais pode ser atil. A
repeticdo da ultrassonografia pode ser util se houver suspeita de novas lesées ou
reacumulo de abscesso (DIXON, 2021).

4.7.5 Cirurgia

Nos ultimos anos, houve uma tendéncia de afastamento da excisao completa
como tratamento inicial primario, com intervencdo cirargica restrita a bidpsia,
drenagem de abscessos e exciséo de fistulas complexas (BENSON, 2016).

A intervencdo cirargica ainda é op¢do em casos sintomaticos graves que sao
resistentes aos medicamentos, podendo ser a cura definitiva, porém est4 associada
ao aparecimento de fistulas, retracdes da ferida e recidivas em até 50% dos casos
(BENSON, 2016; ZHOU, 2019).

E importante realizar uma excisdo com margens negativas para minimizar a
chance de recorréncia, o que dependendo da relacdo do volume mamario e a area de
tecido comprometido, pode levar a até mesmo a mastectomia. A mastectomia, quando

indicada, impde enorme trauma psicolégico e custos financeiros, devendo ser
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realizada com reconstrucao preferencialmente com tecido autélogo (KAVIANI, 2014;
LAI, 2005; ZARAGOZA, 2012; BENSON, 2016).

4.8 Recorréncia

A taxa de recorréncia de MGI pode chegar a 50%. Para ambos, paciente e
médico pode ser devastador as consequéncias emocionais da recorréncia, sendo um
dos principais desafios no manejo desta doenga (AZIZI, 2020).

N&o ha diferenca significativa na recorréncia de MGI entre as abordagens
cirurgica e conservadora, enquanto a realizagdo de iniUmeras cirurgias esta associada
a uma maior probabilidade de infeccao da ferida, além de problemas estéticos. Assim,
a abordagem farmacéutica é fortemente recomendada (DAVIS, 2019).

Os fatores epidemioldgicos e as caracteristicas dos pacientes considerados
como contribuintes para a fisiopatologia da MGl também podem, juntamente com a
diversidade de tratamentos, contribuir para a recorréncia, porém nao é possivel
afirmar a relagéo individual desses achados com a taxa de recorréncia da doenga
(AZIZ1, 2020).
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5 CONCLUSAO

Embora seja uma condicdo benigna e rara da mama a MGI pode ser
angustiante no que diz respeito ao seu diagndéstico e manejo. A apresentacéo clinica
gue mimetiza outras formas de mastite e até mesmo carcinoma inflamatorio
juntamente com o0s exames de imagem que nao demonstram caracteristicas
especificas desta afeccéo, acaba por atrasar o diagnostico definitivo que é feito pelo
histopatolégico apds exclusdo de outras causas de granulomatose mamaria.

Uma forma rara de apresentacdo da MGI, com poucos relatos na literatura, é a
sua associagdo com sintomas extramamarios como descrito neste relato, onde além
dos achados locais a paciente se apresenta com eritema nodoso e poliartrite de
grandes e pequenas articulacoes.

O tratamento ainda é controverso, provavelmente devido a sua baixa incidéncia
e ao desconhecimento da fisiopatologia da doencga. O tratamento conservador com
apenas sintomaticos e observacao vigilante € uma opcédo com boa resposta. O uso de
drogas como Prednisona e Metrotexato em associacao ou isolados também mostram
bons resultados sendo a abordagem cirtrgica deixada principalmente para situacdes
onde é necessaria drenagem de abscessos.

Por fim, por se tratar de uma condicao crénica com o diagnéstico definitivo de
excluséo, tratamento controverso e taxas altas de recidiva a MGl se mantém como
desafio diagndstico e terapéutico tanto para o0 médico quanto para o paciente com

forte impacto psicolégico.
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