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Forma nodular de liquen mixedematoso

Lichen myxedematosus nodular
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Os autores relatam o caso de paciente do sexo masculino, de 47 anos, que apresentava nos membros inferiores, multiplos nédulos subcutaneos,
endurecidos, méveis a planos profundos, indolores. Nao apresentava sintomas sistémicos e exames complementares estavam sem alteracoes. O
exame anatomopatologico revelou deposito de mucina na derme. Relacionando clinica e histologia, concluiu-se tratar-se de liquen mixedematoso do
tipo nodular, forma rara e pouco descrita na literatura.

(C. Machado Filho, E. Lacaz Martins, M. Tiemi Nomura. Férmula nodular de liqguen mixedematoso. Med Cutan Iber Lat Am 2009;37(5):221-223)
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Summary

Lichen myxedematosus is a disorder characterized by lichenoid papules, nodules or plaques due to mucin dermal deposition, and a variable degree of
fibrosis without thyroid dysfunction associated. Pathogenesis is unclear. We report a case of nodular lichen myxedematosus, a rare subtype of muci-
nosis, which is characterized by the presence of multiple nodules on limbs and trunk with mild or absent papular eruption, usually without thyroid dys-
function. Mucin is deposited in the dermis with variable degree of fibrosis.

Key words: mucinoses, skin, lower extremity.

A denominagao liqguen mixedematoso (LM) foi utilizada pela
primeira vez em 1953, por Montgomery para descrever
clinica e histologicamente uma forma distinta de mucinose
cutanea. O LM é afecgdo caracterizada por papulas
liguendides, nddulos ou placas, com depésito de mucina na
derme e varidvel grau de fibrose, sem nenhuma disfungéo
tireoidiana associada. Sua patogénese é desconhecida.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 47 anos, negro, natural e
procedente de Sdo Paulo, apresentou queixa de carocos nas
pernas ha 8 anos. Relatava que o quadro iniciou com um
nodulo na regido pré-tibial, indolor, evoluindo com
surgimento de novas lesdes. Negava drenagem espontanea

das mesmas.Era diabético e fazia uso de glibenclamida e
clorpropamida. Negava casos semelhantes na familia.

Ao exame dermatolégico, apresentava, nas pernas,
principalmente na regiao pré-tibial, nédulos, normocrémicos,
de consisténcia endurecida, de tamanho variando entre 1 e
2 cm de diametro, com superficie lisa, méveis e nao
aderidos a planos profundos (Figura 1). Ndo apresentava
linfonodomegalias ou visceromegalias.

Os exames complementares hemograma, velocidade de
hemossedimentacao, eletroforese de proteinas, albumina,
FAN, anti-Scl70, anti-centrémero, anti-DNA, sorologias para
HIV, hepatites B e C, TSH, T4l,colesterol, uréia, creatinina,
proteinuria de 24 horas e glicemia estavam normais ou
negativos. A radiografia das pernas e a ultrassonografia de
tiredide ndo apresentavam alteracdes.

Med Cutan Iber Lat Am 2009;37(5):221-223

221


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm

C. Machado Filho et al. Forma nodular de liquen mixedematoso

222

Quadro 1. Classificagdo das mucinoses.

MUCINOSE DEGENERATIVA-INFLAMATORIA

Derme
A. Liquen mixedematoso (mucinose papular)
Al. Generalizada ou escleromixedema
A2. Localizada: tipo discreto, acral persistente, auto-limitada,
da infancia, tipo nodular
A3. Atipicas
. Mucinose eritematosa reticular
. Escleredema
. Mucinoses com disfuncao tireodiana
D1. Mixedema pré-tibial
D2. Mixedema generalizado
Mucinose cutanea lupica
Mucinose cutéanea focal
. Cisto mucoso digital
. Outras mucinoses

O O W

T o mm

Folicular
A. Mucinose folicular de Pinkus
B. Mucinose folicular urticaria-simile

MUCINOSE HAMARTOMATOSA-NEOPLASICA

A. Nevus mucinoso
B. Angiomixoma

Realizada biépsia em fuso de um dos nédulos, cujo
exame histopatolégico revelou, na derme superficial e
profunda, moderada dissociagéo intersticial com presenga
de mucina acida, que se mostrou positiva com Alcian Blue.
Havia ectasia vascular sanguinea e raros linfécitos na regido
perivascular. A epiderme apresentou-se preservada, com
discreta acantose (Figura 2). Concluiu-se tratar-se de
mucinose cutanea.

Figura 1. Nédulos normocrémicos, de consisténcia endurecida
em regido pré-tibial.
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2A: HE, 40X

2C: Alcian Blue, 40X |
Figura 2. Exame histopatoldgico de um nddulo excisado. A e B)
espacos claros entre as fibras de colageno. C e D) mucina acida

corada em azul entre as fibras de coldgeno.

Discussao

A mucinose cutanea compreende um grupo heterogéneo de
afeccdes da pele, em que ha acimulo de mucina[1]. Pode
ser dividida em dois tipos: primaria, quando o depoésito de
mucina é desencadeado por estimulos locais, resultando em
formas clinicas variadas, e secundaria, quando o depdésito é
fator adicional ao da doenca primaria, como por exemplo
lUpus eritematoso sistémico[1].

Nas formas primarias, existe uma subdivisao de acordo
com o local de depdsito: derme, folicular e hamartomatosa-
neoplésical2].

Em 1991, Rongioletti e Rebora[2] fizeram uma nova
classificagdo das mucinoses cutaneas, incluindo carac-
teristicas clinicas e histopatolégicas (Quadro 1).

Aqueles com dep6sito de mucina na derme sao
classificados em: liquen mixedematoso, mucinose eritematosa
reticular, escleredema, mucinose com disfuncéo tireoidiana,
mucinose cutanea lUpica, mucinose cutanea focal, cisto
mucoso digital e outras mucinoses (quando ndo se
enquadra em nenhuma das anteriores) (Quadro 1).

Liguen mixedematoso ( = mucinose papular) € um tipo
idiopatico de mucinose cutanea caracterizada por depésito
de mucina na derme, com variavel grau de fibrose e sem
alteragoes tireoidianas[1, 2, 3]. Sua patogénese é des-
conhecidal2]. Acomete mais freqlentemente tronco e
membros[1, 2, 4].

Em 2001, Rongioletti e Rebora classificaram o LM em
3 tipos: localizada, generalizada e atipica ou intermediaria
(este grupo inclui formas que nédo séo incluidas nem nos
critérios da forma localizada e nem da forma
generalizada)[b, 6, 71 (Quadro 2).
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Quadro 2. Critério diagnoéstico de liguen mixedematoso (mucinose
papular)

LOCALIZADA

. Erupcéo papular ou nodular e/ou placas

. Deposito de mucina com variavel proliferagao de fibroblastos
. Auséncia de gamopatia monoclonal

. Auséncia de disfungao tireoidiana

B~ wWwnN =

GENERALIZADA

. Péapulas generalizadas ou erupgéao escleroderméide

. Deposito de mucina, fibrose e proliferacéo de fibroblastos
. Gamopatia monoclonal

. Auséncia de disfuncao tireoidiana

A wWN -

Para ser incluido no grupo das formas localizadas, é
preciso preencher alguns critérios: lesdes papulares ou
nodulares, dep6sito de mucina, variavel grau de
proliferacdao de fibroblastos, auséncia de gamopatia,
auséncia de doenca tireoidiana ou outras doencas
sistémicasl1, 2, 4] (Quadro 2).

As formas localizadas foram reclassificadas por Rongioletti
e Reboral1l, 2], de acordo com a morfologia e a histopatologia:
discreta papular (em que papulas ocorrem em qualquer parte
do corpo), nodular (em que nédulos aparecem no tronco e/ou
extremidades), papular acral persistente (em que as papulas
afetam apenas face extensora das méaos e punhos), papular da
infancia (€ uma variante na crianga do tipo discreta papular ou
acral persistente), papular auto-limitada ( dividida em adulto e
juvenil, em que lesdes tém remissdo espontanea em poucas
semanas ou meses).

O subtipo nodular € muito rarol1, 2, 8, 91, caracterizado
pela presenca de multiplos nédulos nas extremidades e
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tronco, com auséncia ou presenca de raras papulas[1, 2, 6].
A mucina é depositada na derme papilar e reticular[2]. A
proliferacdo de fibroblastos é variavel e a fibrose néo é
essencial e pode estar ausente[2, 41.

Schneider et al., em 1991, descreveram o caso de um
homem de 32 anos com aparecimento progressivo de
nédulos no tronco e extremidades proximais, cujo exame
histopatolégico foi compativel com liquen mixedematoso. O
paciente ndo apresentava alteracdes tireoidianas ou
doencas sistémicas[9].

Posteriormente, em 1996, Yamamoto et al descreveram
o0 caso de paciente masculino de 63 anos, sem doencas
sistémicas ou tireoidianas, com nédulo no 1° pododactilo
esquerdo, cujo exame anatomopatolégico foi de liquen
mixedematoso[10].

Na literatura, alguns casos de liquen mixedematoso
nodular é considerado secundério ao lupus eritematoso
sistémico ou discoide[11, 12, 13]. Ha apenas um caso
relatado de forma secundaria a esclerose sistémical14].
Por isso, a importancia de se classificar corretamente,
pois a terapéutica, nesses casos, é voltada para a doenca
de base.

A forma localizada do liquen mixedematoso nodular ndo
requer tratamento, podendo ser apenas acompanhado
clinicamente[1].

Ha relatos do uso de antimaléricos, corticoides orais,
intralesionais ou topicos, hialuronidase intralesional e
ciclofosfamida, com resultados varidveis[8]. Imunoglobulina
endovenosa tem se mostrado benéfical8]. Ha casos isolados
tratados com plasmaférese, clorambucil, PUVA e interferon
alfa[2, 8]. Remissdo espontanea pode ocorrer em raros
casosl1, 8].
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