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A vasculopatia livedoide é uma doenca rara caracterizada pela
oclusdo da microvasculatura da derme, originando lesées ma-
culosas que, posteriormente, podem evoluir para tlceras e cica-
trizes atréficas. Como um fendémeno vaso-oclusivo, o tratamen-
to geralmente é realizado com antiplaquetarios e fibrinoliticos.
O presente relato descreve o caso de uma paciente refratdria a
terapia convencional, que obteve regressio da doenca utilizan-
do a rivaroxabana, um fairmaco inibidor seletivo do fator Xa.

Descritores: Livedo reticular/tratamento farmacoldgico; Riva-
roxabana/uso terapéutico; Ulcera cutanea; Humanos; Relatos de
casos.

INTRODUCAO

A vasculopatia livedoide (VL) caracteriza-se por
lesdes maculosas ou papulosas, eritémato-purptricas,
as quais podem causar dor ou prurido e evoluir para tl-
cera.!) Milian foi o primeiro a descrever a doenca, em
1929, nomeando-a de “atrofia branca de Milian”.”’ Esta
pode ser primaria, associada a doencas do tecido con-
juntivo ou trombofilias.”) A seguir, relata-se um caso de
VL refratario a diversos tratamentos, apresentando me-
lhora com uso de rivaroxabana.

RELATO DE CASO

Mulher de 60 anos, com histdria pregressa de doen-
ca diverticular, fibromialgia, depressdo e tabagismo, en-
caminhada devido a suspeita de vasculite. O quadro ini-
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ABSTRACT

Livedoid vasculopathy is a rare disease characterized by occlu-
sion of the dermis microvasculature, leading to spotted lesions
that can later develop into ulcers and atrophic scars. As a va-
so-occlusive phenomenon, treatment is usually performed with
antiplatelet and fibrinolytic agents. The present report describes
the case of a female patient refractory to conventional therapy
who presented disease remission using rivaroxaban, a selective
factor Xa inhibitor drug.

Keywords: Livedo reticularis/drug therapy; Rivaroxaban/thera-
peutic use; Skin ulcer; Humans; Case reports.

ciou em 2006 com méculas hipercromicas em membros
inferiores, as quais progrediram para tlceras dolorosas
associadas a parestesias em pés. Seu exame fisico de-
monstrava ulceragdes no dorso dos pés e regides ma-
leolares acompanhadas de sinais flogisticos e aspecto
cicatricial (Figura 1A). Petéquias, parpura palpavel e
lesdes nodulares estavam ausentes.

Realizou exames laboratoriais, conforme tabela 1.
Foi feita bidpsia das lesdes por suspeita clinica de vas-
culopatia livedoide. A bidpsia revelou pele com ortopa-
raceratose discreta a moderada, em area contendo cole-
¢Oes de plasma e neutrdfilos. Na derme havia depdsitos
fibrinoides superficiais, edema, capilares proliferados,
infiltrado mononuclear perivascular e hemossiderdfa-
gos. Os achados foram compativeis com vasculite live-
doide em fase tardia.
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Figura 1. Progressao do aspecto das lesdes da paciente. (A)
Lesoes iniciais em pé esquerdo da paciente, evidenciando
ulceracdes e sinais flogisticos. (B) Lesdes persistentes. (C)
Auséncia de Ulceras ap6s inicio da rivaroxabana.

Tabela 1. Exames laboratoriais

Exame Resultado
Hemograma Sem particularidades
VHS 02mm

PCR Negativo

FAN Negativo

FR Negativo
ANCA C/P Negativo
QUE Normal
Anti-JO1 Negativo
Anti-RO Negativo
Anti-LA Negativo
Anti-SM Negativo
Anti-RNP Negativo
Anticardiolipina IgG/IgM Negativo/negativo
Anti-SCL 70 Negativo
Anticentromero Negativo
HBsAg Negativo
Anti-HCV Negativo

Iniciou-se tratamento com acido acetilsalicilico
300mg por dia associado a pentoxifilina 400mg a cada
12 horas e pregabalina 75mg a cada 12 horas para con-
trole da dor. Houve regressdo das lesoes, verificando-se
hipercromia residual nos pés. Apds 1 ano de tratamento,
retornou com queixa de dor e parestesias em ambos os
pés. Foi realizada eletroneuromiografia, a qual eviden-
ciou polineuropatia crdnica, sensitiva e motora, com
sinais de desnervacdo cronica na maior parte dos mus-
culos estudados. Entédo, foi associada ao plano terapéu-
tico a gabapentina 300mg a noite.

Durante seguimento ambulatorial, 2 anos depois,
apresentou novas ulceras em pés. Desse modo, alte-
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rou-se a terapia de acido acetilsalicilico para varfarina
2,5mg, somada ao uso de nifedipina 20mg meio compri-
mido duas vezes ao dia e manutencdo do restante dos
medicamentos. Apds inicio da varfarina, apresentou
prurido generalizado persistente. Entdo, suspendeu-se
a varfarina e iniciou-se acido acetilsalicilico 100mg/dia,
clopidogrel 75 mg/dia, gabapentina 300mg a cda 12 ho-
ras e pentoxifilina 400mg a cada 8 horas. Apresentou
melhora a curto prazo.

No entanto, houve recorréncia das ulceragdes dolo-
rosas (Figura 1B) e optou-se, em comum acordo com a
paciente, pelo uso de rivaroxabana 10mg ao dia. Apé6s
reavaliagdes em curto periodo de tempo, retornou sem
novas ulceras e com as antigas em processo de cicatriza-
¢do. Atualmente segue em acompanhamento ambulato-
rial sem novas tlceras (Figura 1C), utilizando rivaroba-
xana, pentoxifilina, nifedipina e gabapentina.

DISCUSSAO

A VL é uma afec¢ido cutaneo-vascular trombdtica dos
vasos sanguineos localizados na derme. Também é co-
nhecida como “purple”, livedo reticular com tlceras de
verdo ou de inverno, e vasculite hialinizante segmentar.
A doenga apresenta prevaléncia na populagio norte-ame-
ricana de, aproximadamente, 1:100 mil habitantes/ano,
sendo descrita principalmente entre 15 e 50 anos e mais
comum no sexo feminino (proporcio 4:1). Ndo existem
diferencas raciais ou geograficas.?’

Pode ser primaria, quando nédo se encontra outra
doenca associada, ou secunddria (em que se relaciona
a doencas com disfuncédo endotelial, alteracdo do fluxo
sanguineo ou hipercoagulabilidade). Na manifestacéo
secundaria, esta geralmente relacionada as doencas do
tecido conjuntivo (como lipus eritematoso sistémico,
sindrome do anticorpo antifosfolipide, crioglobuline-
mia e poliarterite nodosa) ou as trombofilias (deficién-
cia da proteina C ou S, mutacdo do fator V de Leiden ou
do gene da protrombina e hiper-homocisteinemia).”

O quadro clinico é cronico e acomete membros in-
feriores, uni ou bilateralmente. Sdo lesdes maculosas ou
papulosas, eritémato-purpuricas, dolorosas, por vezes
pruriginosas. Podem evoluir para tlceras e, por fim, for-
mar cicatrizes atréficas (atrofia branca).!” H4 também,
em certos casos, telangectasias puntiformes, hiperpig-
mentacgdo livedoide e livedo racemoso. De carater is-
quémico, a dor é constante e dificulta atividades didrias
dos acometidos. Estes podem apresentar parestesias ou
hiperestesias devido ao comprometimento do sistema
nervoso em um quadro chamado de mononeurite mul-
tipla. Ocorre comprometimento progressivo de nervos
periféricos, comum em vasculites, ocorrendo devido a
areas isquémicas e aos depdsitos de fibrina e trombina
nos vasa nervorum.*>
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O diagnoéstico requer dados precisos da anamnese,
exame fisico, pardmetros laboratoriais e histopatologia.®
Nenhum exame de laboratério diagnostica de forma
definitiva a VL. Na suspeita da doenca, é fundamental
investigar a histéria clinica do paciente, bem como seu
histérico familiar, a fim de rastrear estados de hiperco-
agulabilidade, doencas do tecido conjuntivo, hemofilias
congénitas e adquiridas, e paraproteinemias.® Reco-
menda-se também sorologia para hepatites B e C, HIV
e pesquisa de doencas que resultem em ulceragdes de
dificil cicatrizacio.®

A biépsia das lesdes é de fundamental importan-
cia para auxiliar no diagnéstico correto, excluindo ou-
tras condicoes vaso-oclusivas semelhantes. Os achados
caracterizam-se pela oclusdo dos vasos da derme por
depdsitos de fibrina intravascular, hialinizagdo seg-
mentar, proliferacio capilar e um infiltrado linfocitdrio
perivascular minimo. Podem ser encontrados também
depdsitos de hemossiderina e paraceratose na epiderme
circunjacente, visualizados na bidpsia da paciente em
questdo. Vale ressaltar que, segundo os critérios histo-
légicos, a VL classifica-se como uma microangiopatia
trombdtica, e ndo uma vasculite linfocitéria.®”

A formacéo recorrente de trombo na microcircula-
¢do cutdnea induz necrose e ulceragdes locais, levando
a cicatrizes atroficas irreversiveis. Cada infarto cutaneo
inevitavelmente deixa o tecido cicatricial residual, cau-
sando danos graves e continuos nas extremidades infe-
riores, & medida que a doenca avanca.®) A terapéutica
tem como objetivo modular ou interferir nos distirbios
hemostaticos da microcirculagdo. Assim, conta-se com
ampla variedade de classes de medicamentos e possi-
veis associagOes: drogas estimuladoras da atividade fi-
brinolitica endégena, antiplaquetarias, vasodilatadoras,
hemorreoldgicas, fototerapia moduladora da resposta
dos linfécitos, anticoagulantes e outras modalidades
(oxigenoterapia hiperbérica, imunoglobulina endove-
nosa e iloprost endovenoso).®

No caso aqui descrito, utilizou-se a rivaroxabana, ini-
bidor do fator Xa utilizado para profilaxia de trombose.
Tem como vantagem ser administrada por via oral e dis-
pensar dosagens de razdo normalizada internacional
(RNI). Em contrapartida, deve-se atentar ao aumento do
risco de sangramento oculto ou visivel em qualquer te-
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cido ou drgéo, que pode resultar em anemia pds-hemor-
ragica aguda, sendo necessario controle laboratorial de
hemoglobina/hematdcrito e uma avaliagéo clinica ade-
quada, a fim de detectar possiveis sangramentos.®

Muitas vezes, a vasculopatia pode ser diagnosticada
também na auséncia de uma anormalidade da coagula-
c¢éo identificada, como no presente caso.” A literatura
é controversa quanto aos padroes diagnésticos, consti-
tuindo um desafio para os profissionais.*

Estudos multicéntricos em fase II apresentam me-
lhores resultados no uso de rivaroxabana frente a outros
anticoagulantes no tratamento da vasculopatia livedoide.
Isso associa-se a facilidade de administracdo e ao fato
de o usudrio ndo necessitar de acompanhamento am-
bulatorial. Por conseguinte, a associacdo do uso da ri-
varoxabana no tratamento da VL mostrou-se benéfico
para a melhora do quadro clinico desta paciente em
particular.®'9 Assim, ressalta-se a importincia de mais
estudos acerca deste tema.
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