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Livedoid vasculitis with antiphospholipid antibodies
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Os autores relatam o caso de uma paciente do sexo feminino de 19 anos que apresenta vasculite liveddide. Esta entidade clinica é caracterizada
por lesdes purpuricas dolorosas que evoluem com ulceracoes e atrofia branca. Titulos aumentados de anticorpos anticardiolipina estdo associados
no presente caso. O provavel mecanismo etiopatogénico bem como suas diferentes denominacoes serdo abordados.

(Levy Benzecry A, Antunes Joffe R, Moritz Trope B, Ribeiro Lenzi ME, Cuzzi T, Torres Bozza AC. Vasculite liveddide com anticorpo antifosfolipidio.
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Summary

The authors report a case of a 19-year-old woman presenting livedoid vasculitis. This is a painfull clinical entity, characterized by purpuric lesions
with shaped ulcers and atrophie blanche. Raised anticardiolipin antibody titers are associated at the present case. The ethiopatogenic mecanisms

and the different denominations for the disease are discussed.

Key words: livedoid vasculitis, antiphospholipid antibodies, white atrophy.

A vasculite livedéide é uma vasculopatia hialinizante seg-
mentar de pequenos vasos dérmicos, descrita em 1967 por
Bard e Winkelmann[1], de carater cronico e recorrente, cuja
etiologia ainda nao foi totalmente esclarecida. Caracteriza-se
clinicamente por lesdes purpuricas localizadas nas extre-
midades distais dos membros inferiores, que evoluem com
ulceracao e atrofia de aspecto esbranquicado e nacarado
denominada atrofia branca de Milian. Séo geralmente dolo-
rosas e apresentam exacerbagéo sazonal[2,3]. A prevaléncia
da doenca € estimada em 1:100 000 casos ao ano[4], sendo
mais freqiente em mulheres jovens e de meia-idade[3].

Hé& diversas possiveis etiologias relacionadas a hiper-
coagulabilidade, que desencadeariam o processo trombo-
oclusivo de importancia central na patogénese da doenca.
Esta é baseada em grande nimero de estudos em que sdo
vistos marcadores para o estado tromboético como sera dis-
cutido adiante.

Caso clinico
Paciente feminina, 19 anos, apresentando lesdes Ulcero-
crostosas sobre base eritamatosa, acompanhadas de areas

atrofico-telangiectéasicas de coloragéo brancacenta e ma-
culas hipercréomicas (Figura 1). As lesGes iniciaram aos 14
anos de idade, acometendo regides perimaleolares interna
e externa de ambos 0s membros inferiores. Queixava-se
de ardéncia local e piora do quadro com o frio, tendo sido
observado livedo reticular nos membros inferiores por duas
vezes.

Os exames laboratoriais revelaram: FAN, anti-DNA,
crioglobulina, proteina C reativa, anti-Ro, anti-La e anti-
coagulante IUpico negativos; hemograma, plaguetas, TAP,
C3 e C4 dentro da normalidade. Foram evidenciados em
dosagens sucessivas anticorpos anti-cardiolipina IgG de 15
GPL, 24 GPL, e 11GPL e IgM de 12 MPL, 3 MPL e 14 MPL.
Apresentava tempo de tromboplastina parcial (PTT) de 43
segundos (relagdo para o controle de 1.43).

A eletroforese de proteinas ndo mostrou alteracdes. Foi
realizada video-capilaroscopia que evidenciou numerosas
alcas em palicada, alcas capilares predominantemente de
aspecto em grampo, alterac@es de fluxo e alteracbes de va-
somotricidade em arteriolas aferentes e eferentes sugerindo
angiogénese exacerbada.
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Figura 1. Lesées Ulcero-crostosas sobre base eritematosa, ma-
culas hipercrémicas e areas atroficas.

O exame histopatolégico de fragmento da lesédo cutanea
mostrou proliferacdo vascular em padrao lobular comprome-
tendo derme superior e se extendendo focalmente a jungéo
dermo-hipodérmica (Figura 2). Alteracdo hialina manifesta
pelo acumulo de material amorfo eosinofilico foi vista ao
redor de vasos profundos, associada a moderado infiltrado
inflamatério predominantemente mononuclear (Figura 3).
Fibroplasia dérmica acompanhava estas alteragdes.

Foi instituido tratamento com pentoxifilina 1200 mg/dia
e acido acetil salicilico 100 mg/dia durante trés anos com
boa resposta, ainda que tenham surgido discretas lesdes a
longos intervalos de tempo (Figura 4).

Discussao

A atrofia branca foi descrita pela primeira vez em 1929 por
Milian[5] como uma forma particular de atrofia cutanea,
branco-porcelanica e com cicatriz estrelada, que na épo-
ca acreditava ser uma forma particular de atrofia cutanea
associada a sffilis ou a tuberculose. O nome atrofia branca,
que nao representa uma entidade clinica particular, deve
ser reservado como descrigdo morfolégica e ndo um termo
diagnostico, pois seria na realidade um processo final de
cicatrizagao de diferentes desordens[2,6].

Segundo Jorizzo[6], o termo vasculite livedéide deve
apenas ser aplicado a pacientes com a forma de atrofia
branca idiopatica, ja que é responsavel apenas por um de
seus subtipos causais. A classificacdo proposta por Milston
e cols[2]. para a atrofia branca de Milian compde-se de: a)
Forma isolada idiopética; b) Forma distinta associada ao
livedo reticular idiopatico; ¢) Forma secundéria a doencas
sistémicas tais como lupus eritematoso e crioglobulinemia
essencial.
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Figura 2. Fibroplasia dérmica e proliferacdo vascular em arran-
jo lobular na derme superior.

Clinicamente se caracteriza pela presenca de lesdes ma-
culo-purpuricas, dolorosas e recorrentes que usualmente
sofrem ulceracdo e evoluem com lenta cicatrizagdo e apa-
recimento de lesdes atrofico-telangiectasicas, localizadas
preferencialmente nas porcdes inferiores das pernas. Pode
haver livedo reticular[2].

Além da discussao da terminologia mais adequada para
esta entidade, a sua patogénese exata ainda ndo esta deter-
minada, mas sdo descritos diversos mecanismos etiopatogé-
nicos ocorrendo de forma isolada ou conjunta. De um modo
geral, parece estar relacionada a eventos trombo-oclusivos,
degeneracéo hialina e proliferacdo endotelial nos vasos dér-
micos associada a um pequeno infiltrado inflamatério, em
que geralmente ndo ha leucocitoclasial3,4].

O processo seria propiciado por estados de hipercoagu-
labilidade primaria ou secundaria a patologias tais como a
presenca de anticorpos antifosfolipidios (anticardiolipina e
anticoagulante lUpico)[3,71, niveis elevados de fibrinopep-
tideo A[8] (peptideo resultante da clivagem da trombina) e
outras anomalias fibrinoliticas.

Outra possivel causa descrita seria uma expressao au-
mentada de uma proteina de 140 Kd chamada selectina-P,
que é estocada nos granulos alfa das plaquetas e nas células
endoteliais, e rapidamente redistribuida a membrana plas-
mética quando da ativagéo celular e degranulacao, sendo
importante mediadora de interacdes entre neutrofilos, en-
dotélio ativado e plaquetas ativadas, as quais por sua vez se
ligam a linfécitos na circulagdo modulando a producgéo de
citoquinas pré-inflamatérias[4].

Sao relatados também como possiveis participantes do
processo, uma mutagao no Fator V de Leiden[9] e um defeito
na liberagao de ativador de plasminogénio tecidual (t-PA) da
parede dos vasos[10], com consequentes niveis endégenos
baixos ou uma elevagéo de inibidor do t-PA[9], propiciando
tendéncia pr6-coagulante e fibrindlise diminuida.
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Figura 3. Alteracao hialina da parede de vasos profundos.

A imunofluorescéncia pode se revelar positiva para
imunoglobulinas IgG, IgM e/ou IgA e também para os com-
ponentes do complemento C3, Clqg e properdina, sugerindo
uma patogénese imunolégicalll].

No caso descrito, a paciente apresentava um PTT alar-
gado e anticorpos anticardiolipina IgG e 1gM que variaram de
fracos a moderadamente positivos[12], ressaltando assim a
associacdo da vasculite lived6ide com a presenca de anti-
corpos antifosfolipidios, além da importancia do seguimento
destes pacientes para detectar-se outros componentes da
sindrome caso venham a se tornar presentes[3,71.

Os tratamentos, baseados nas possiveis etiologias, utili-
zam drogas anticoagulantes, fibrinoliticos e anti-agregantes
plaquetéarios. As alternativas terapéuticas seriam com dipi-
ridamol[13], danazol[14] em baixas doses, nifedipinal[15],

Figura 4. Mdaculas hipercrémicas e lesées residuais de atro-
fia branca.

minidoses de heparinal16] e PUVA[171, além de outras.
O tratamento realizado no presente caso com pentoxifilina
1200 mg/dia associada ao acido acetil salicilico 100 mg/
dia foi efetivo, com regressdo das lesdes e diminui¢do da
freqUéncia das exacerbagdes, corroborando com dados da
literatural[18,19].

Conclusao

Apesar de ja descrita ha muitos anos, a vasculite livedéide
permanece como uma entidade de dificil controle e com
etiopatogenia ainda ndo completamente elucidada.
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