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Resumo
Os autores relatam o caso de uma paciente do sexo feminino de 19 anos que apresenta vasculite livedóide. Esta entidade clínica é caracterizada 
por lesões purpúricas dolorosas que evoluem com ulcerações e atrofia branca. Títulos aumentados de anticorpos anticardiolipina estão associados 
no presente caso. O provável mecanismo etiopatogênico bem como suas diferentes denominações serão abordados.

(Levy Benzecry A, Antunes Joffe R, Moritz Trope B, Ribeiro Lenzi ME, Cuzzi T, Torres Bozza AC. Vasculite livedóide com anticorpo antifosfolipídio.
Med Cutan Iber Lat Am 2005;33:175-177)

Palavras- chave: vasculite livedóide, anticorpos antifosfolipídios, atrofia branca.

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 livedóide é uma vasculopatia hialinizante seg-
mentar de pequenos vasos dérmicos, descrita em 1967 por 
Bard e Winkelmann[1], de caráter crônico e recorrente, cuja 
etiologia ainda não foi totalmente esclarecida. Caracteriza-se 
clinicamente por lesões purpúricas localizadas nas extre-
midades distais dos membros inferiores, que evoluem com 
ulceração e atrofia de aspecto esbranquiçado e nacarado 
denominada atrofia branca de Milian. São geralmente dolo-
rosas e apresentam exacerbação sazonal[2,3]. A prevalência 
da doença é estimada em 1:100 000 casos ao ano[4], sendo 
mais freqüente em mulheres jovens e de meia-idade[3].

Há diversas possíveis etiologias relacionadas à hiper-
coagulabilidade, que desencadeariam o processo trombo-
oclusivo de importância central na patogênese da doença. 
Esta é baseada em grande número de estudos em que são 
vistos marcadores para o estado trombótico como será dis-
cutido adiante.

Caso clínico
Paciente feminina, 19 anos, apresentando lesões úlcero-
crostosas sobre base eritamatosa, acompanhadas de áreas 

atrófico-telangiectásicas de coloração brancacenta e má-
culas hipercrômicas (Figura 1). As lesões iniciaram aos 14 
anos de idade, acometendo regiões perimaleolares interna 
e externa de ambos os membros inferiores. Queixava-se 
de ardência 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, proteína C reativa, anti-Ro, anti-La e anti-
coagulante lúpico negativos; hemograma, plaquetas, 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 (relação para o controle de 1.43).

A eletroforese de proteínas não mostrou alterações. Foi 
realizada vídeo-capilaroscopia que evidenciou numerosas 
alças em paliçada, alças capilares predominantemente de 
aspecto em grampo, alterações de fluxo e alterações de va-
somotricidade em arteríolas aferentes e eferentes sugerindo 
angiogênese exacerbada.
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O exame histopatológico de fragmento da lesão cutânea 
mostrou proliferação vascular em padrão lobular comprome-
tendo derme superior e se extendendo focalmente à junção 
dermo-hipodérmica (Figura 2). Alteração hialina manifesta 
pelo acúmulo de material amorfo eosinofílico foi vista ao 
redor de vasos profundos, associada a moderado infiltrado 
inflamatório predominantemente mononuclear (Figura 3). 
Fibroplasia dérmica acompanhava estas alterações.

Foi instituído tratamento com pentoxifilina 1200 mg/dia 
e ácido acetil salicílico 100 mg/dia durante três anos com 
boa resposta, ainda que tenham surgido discretas lesões a 
longos intervalos de tempo (Figura 4).

Discussão
A atrofia branca foi descrita pela primeira vez em 1929 por 
Milian[5] como uma forma particular de atrofia cutânea, 
branco-porcelânica e com cicatriz estrelada, que na épo-
ca acreditava ser uma forma particular de atrofia cutânea 
associada à sífilis ou à tuberculose. O nome atrofia branca, 
que não representa uma entidade clínica particular, deve 
ser reservado como descrição morfológica e não um termo 
diagnóstico, pois seria na realidade um processo final de 
cicatrização de diferentes desordens[2,6].

Segundo Jorizzo[6], o termo vasculite livedóide deve 
apenas ser aplicado a pacientes com a forma de atrofia 
branca idiopática, já que é responsável apenas por um de 
seus subtipos causais. A classificação proposta por Milston 
e cols[2]. para a atrofia branca de Milian compõe-se de: a) 
Forma isolada idiopática; b) Forma distinta associada ao 
livedo reticular idiopático; c) Forma secundária a doenças 
sistêmicas tais como lupus eritematoso e crioglobulinemia 
essencial.

Clinicamente se caracteriza pela presença de lesões má-
culo-purpúricas, dolorosas e recorrentes que usualmente 
sofrem ulceração e evoluem com lenta cicatrização e apa-
recimento de lesões atrófico-telangiectásicas, localizadas 
preferencialmente nas porções inferiores das pernas. Pode 
haver livedo reticular[2].

Além da discussão da terminologia mais adequada para 
esta entidade, a sua patogênese exata ainda não está deter-
minada, mas são descritos diversos mecanismos etiopatogê-
nicos ocorrendo de forma isolada ou conjunta. De um modo 
geral, parece estar relacionada a eventos trombo-oclusivos, 
degeneração hialina e proliferação endotelial nos vasos dér-
micos associada a um pequeno infiltrado inflamatório, em 
que geralmente não há leucocitoclasia[3,4].

O processo seria propiciado por estados de hipercoagu-
labilidade primária ou secundária a patologias tais como a 
presença de anticorpos antifosfolipídios (anticardiolipina e 
anticoagulante lúpico)[3,7], níveis elevados de fibrinopep-
tídeo A[8] (peptídeo resultante da clivagem da trombina) e 
outras anomalias fibrinolíticas.

Outra possível causa descrita seria uma expressão au-
mentada de uma proteína de 140 Kd chamada selectina-P, 
que é estocada nos grânulos alfa das plaquetas e nas células 
endoteliais, e rapidamente redistribuída à membrana plas-
mática quando da ativação celular e degranulação, sendo 
importante mediadora de interações entre neutrófilos, en-
dotélio ativado e plaquetas ativadas, as quais por sua vez se 
ligam a linfócitos na circulação modulando a produção de 
citoquinas pró-inflamatórias[4].

São relatados também como possíveis participantes do 
processo, uma mutação no Fator V de Leiden[9] e um defeito 
na liberação de ativador de plasminogênio tecidual (t-PA) da 
parede dos vasos[10], com conseqüentes níveis endógenos 
baixos ou uma elevação de inibidor do t-PA[9], propiciando 
tendência pró-coagulante e fibrinólise diminuída.

Figura 1. Lesões úlcero-crostosas sobre base eritematosa, má-
culas hipercrômicas e áreas atróficas.

Figura 2. Fibroplasia dérmica e proliferação vascular em arran-
jo lobular na derme superior.
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A imunofluorescência pode se revelar positiva para 
imunoglobulinas IgG, IgM e/ou IgA e também para os com-
ponentes do complemento C3, C1q e properdina, sugerindo 
uma patogênese imunológica[11].

No caso descrito, a paciente apresentava um PTT alar-
gado e anticorpos anticardiolipina IgG e IgM que variaram de 
fracos a moderadamente positivos[12], ressaltando assim a 
associação da vasculite livedóide com a presença de anti-
corpos antifosfolipídios, além da importância do seguimento 
destes pacientes para detectar-se outros componentes da 
síndrome caso venham a se tornar presentes[3,7].

Os tratamentos, baseados nas possíveis etiologias, utili-
zam drogas anticoagulantes, fibrinolíticos e anti-agregantes 
plaquetários. As alternativas terapêuticas seriam com dipi-
ridamol[13], danazol[14] em baixas doses, nifedipina[15], 

minidoses de heparina[16] e PUVA[17], além de outras. 
O tratamento realizado no presente caso com pentoxifilina 
1200 mg/dia associada ao ácido acetil salicílico 100 mg/
dia foi efetivo, com regressão das lesões e diminuição da 
freqüência das exacerbações, corroborando com dados da 
literatura[18,19].

Conclusão
Apesar de já descrita há muitos anos, a vasculite livedóide 
permanece como uma entidade de difícil controle e com 
etiopatogenia ainda não completamente elucidada.

Figura 4. Máculas hipercrômicas e lesões residuais de atro-
fia branca.

Figura 3. Alteração hialina da parede de vasos profundos.
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