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A vasculopatia livedoide é uma doenca cutdneo-vascular que
surge devido a oclusido trombogénica de vasos da derme.
Apresenta-se por meio de maculas ou papulas eritematosas e
purptricas, em membros inferiores, que podem levar a ulceracao
dolorosa cronica e recorrente. Com a evolucdo, pode haver
cicatrizacdo, o que leva ao aparecimento de areas de fibrose e
cicatrizes atrdficas, irregulares e esbranquicadas, dando nome
a patologia. Relata-se o caso de uma paciente com vasculopatia
livedoide de acometimento de membros inferiores.

Descritores: Dermatopatias vasculares; Fibrose; Cicatriz; Ulcera;
Dermatologia; Reumatologia; Hematologia

INTRODUCAO

A vasculopatia livedoide é uma afeccdo cutanea
que ocasiona a oclusdo de vasos da derme, em geral
sem conteudo inflamatério. Manifesta-se com méculas
ou papulas eritematosas e purpuricas, em membros
inferiores (principalmente em tornozelos e pés), que
levam a ulceracbes intensamente dolorosas, as quais
progridem até cicatrizarem, levando ao aparecimento de
areas de fibrose e cicatrizes atroéficas e esbranquicadas,
com telangiectasias e hiperpigmentacdo livedoide
de hemossiderina perilesional, que sdo chamadas de
“atrofia branca”."®
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ABSTRACT

Livedoid vasculopathy is a vascular skin disease resulting from
thrombogenic occlusion of dermal blood vessels. It presents with
erythematous, purpuric macules or papules on the lower limbs,
which can lead to chronic and recurrent painful ulceration. With
its progression, there may be scarring leading to the appearance
of areas of fibrosis and atrophic, irregular, and whitish scars,
which gave this name to the pathology. The case of a patient with
livedoid vasculopathy affecting the lower limbs is reported.

Keywords: Skin diseases, vascular; Fibrosis; Cicatrix; Ulcer; Der-
matology; Rheumatology; Hematology

Estima-se que, em média, um a cada 100 mil habi-
tantes seja acometido por essa doenca, e as mulheres
sdo acometidas trés vezes mais do que os homens.*

Essa afec¢do possui fisiopatologia ainda ndo bem es-
clarecida e pode ser tanto primaria como secunddria. Nos
casos em que ela é primdria, ndo se costuma encontrar ou-
tra doenca associada; nas formas secunddrias, a provavel
origem dela estd comumente ligada as trombofilias, como,
por exemplo, deficiéncia das proteinas C ou S, mutacédo
do fator V de Leiden, hiper-homocisteinemia, mutacgéo
do gene da pré-trombina e doencas do tecido conjuntivo,
como ldpus eritematoso sistémico (LES), crioglobu-
linemia e sindrome do anticorpo antifosfolipede.®
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Na suspeita do diagndstico, é importante que se
inicie uma investigacdo pessoal e familiar do paciente,
buscando informacoes sobre condicdes preexistentes,
possiveis estados de hipercoagulabilidade e doencas
inflamatdrias que possam estar relacionadas ao quadro
em questdo.’

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 54 anos, natural e proce-
dente de Assis Chateubriand (PR), casada, do lar, com
antecedentes de beta-talassemia menor, apresentava
placas eritematosas em membros inferiores que sur-
giram ha 3 anos. As lesdes evoluiram com ulceragdes
em diversos pontos das placas, junto do surgimento de
pontos enegrecidos nas regides ulceradas, que apresen-
tavam cicatrizagdo espontanea, permanecendo tlceras
atréficas de coloracdo esbranquigada (Figura 1). O
quadro veio acompanhado por dor intensa intratavel
em membros inferiores.

Apresentava pulsos femorais, popliteos e pediosos
palpaveis bilateralmente, cheios, regulares. A sensibilidade
dalesdo e de plantas dos pés estava preservada. Ao exa-
me dermatoldgico, apresentava placas purptricas em
regides perimaleolares, simétricas, com lesdes ulcera-
das, algumas com dreas de necrose e outras com atrofia
de coloracéo brancacenta (Figura 2).

Relacionando o quadro clinico com os achados
histopatolégicos, chegou-se ao diagnéstico de vasculo-
patia livedoide. Como o paciente apresentava quadro
cronico e passara por varios especialistas das areas de
dermatologia e angiologia, ela ja tinha recebido diver-
sos tratamentos — no caso, dcido acetilsalicilico (AAS),
clopidogrel, ticlopidina, cilostazol e nifedipina. Apesar
dessas tentativas, a paciente permanecia com manifes-
tacoes cutaneas exuberantes e dor grave. O tratamento
dessa paciente permanece um desafio para a equipe mé-
dica assistente que programava internac¢io para receber
imunoglobulina.

DISCUSSAO

A vasculopatia livedoide ocorre nos vasos sangui-
neos cutineos, que se tornam mais espessos e com
trombose focal, além de proliferacéo endotelial e dege-
neracdo hialina da camada subintimal. Apesar disso, as
paredes do endotélio vascular e as laminas elasticas dos
vasos ndo se destroem.*

A fisiopatologia da doenca ainda néo esta comple-
tamente elucidada e ainda existem muitos casos com
expressdo idiopatica, apesar de algumas estarem as-
sociadas a doencas trombofilicas, como deficiéncia de
proteinas C e S, mutacgéo do fator V de Leiden e mutagéo
do gene da pr6-trombina.’
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Figura 2. Detalhe de dois focos de microtrombose com fibrina
sem vasculite leucocitoclastica associada no plexo capilar
superficial. Hematoxilina-eosina 100x.

Essa trombose possui caracteristica ndo inflamato-
ria e de etiologia multifatorial e multigénica. Pode estar
relacionada a qualquer condigdo que interfira na triade
de Virchow: lesdo endotelial, estase sanguinea e estados
de hipercoagulabilidade.?

A teoria vaso-oclusiva confere as melhores ex-
plicacbes para a etiopatogenia, por sua boa resposta
aos tratamentos voltados as doengas pré-trombdticas
e nos diversos relatos sobre sua associacdo com essas
trombofilias.®



Apenas manifestacdes cutdneas isoladas sdo insu-
ficientes para a confirmacgdo diagndstica, ja que esses
sinais clinicos podem ser semelhantes a outras pato-
logias. Dessa maneira, o exame histopatolégico de
fragmento cutdaneo da area afetada é mandatério. Os
achados histolégicos assemelham-se aos encontrados
neste caso: trombose intraluminal, proliferacdo endote-
lial e degeneracéo hialina subintimal. Em geral, ndo ha
vasculite (Figura 3).*

Outros achados incluem presenca de epiderme
achatada com paraqueratose, espongiose focal e depdsi-
tos de melanina em graus diversos. A derme é espessada
e esclerdtica. Ja na derme superficial, os achados mais
comuns séo capilares dilatados, tortuosos e espessados,
enquanto alguns vasos demonstram hialinizacdo seg-
mentar e oclusdo por microtrombos e eritrécitos. Nao
se encontram leucocitoclasia e nem infiltrado celular
significativo (Figura 4).2

No estudo de Papi et al.,” foram encontrados anticor-
pos antinucleares, imunocomplexos circulantes (C1q) e
anticorpos anticardiolipinas em trés pacientes com vas-
culopatialivedoide, de um total de oito estudados. Nesse
mesmo estudo, todos os pacientes mostraram presencga
de trombose intraluminal, proliferacdo endotelial, ex-
travasamento eritrocitdrio, infiltrado perivascular linfo-
citico e degeneracdo hialina subintimal. As associagoes
clinicas e histopatoldgicas siao fundamentais para o
correto diagndstico.’

A dor é uma queixa muito frequente nesses pacien-
tes e, em nossa paciente, era de forte intensidade e com
pouca resposta as terapéuticas indicadas. A dificuldade
do tratamento e do controle da dor decorre de seu cara-
ter isquémico. Ocorre infarto cutaneo focal, conforme
demonstrado por Hairston et al. em estudo realizado
por meio da afericdo da tensdo cutdnea do oxigénio
(TcPO,).?

Pela trombogénese relacionada ao quadro, o uso de
anticoagulantes e antiagregantes plaquetdrios é bem
aceito e mostra boa eficacia em alguns casos.”

Os principais grupos de drogas utilizadas na vas-
culopatia livedoide sdo o das estimuladoras da ativi-
dade fibrinolitica enddgena, como o danazol, e o dos
inibidores do ativador do plasminogénio tecidual (PAI-1).
H4 possibilidade de se utilizar o fator ativador do plas-
minogénio tecidual recombinante (rt-PA), como o al-
teplase (Actilyse®) em baixa dose. Klein et al.’ utilizaram o
rt-PA na dose de 10mg por via endovenosa a cada 4 horas,
durante 14 dias, obtendo bons resultados. Os autores
também relataram boa resposta ao uso de heparina.

Podem também ser usadas drogas inibidoras da for-
macao do trombo, como AAS, dipiridamol e cilostazol,
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Figura 3. Detalhe de dois microfocos de trombose, fibrina
e infiltrado celular linfocitico. Auséncia de neutréfilos ou
eosindfilos associados. Hematoxilina-eosina 400X.

Figura 4. Tricromico de Masson 100x. Realce de trés microfocos
venulares de trombose com fibrina em vermelho dentro do vaso
e coloracao azul palido na parede vascular sem fibrina, além de
leve infiltrado linfocitario esparso na derme superficial e média.

ticlopidina ou o grupo das tienopiridinas, como o clopi-
dogrel. Outras opc¢des sdo a nifedipina e o cilostazol, por
sua caracteristica vasodilatadora.?

Rev Soc Bras Clin Med. 2021;19(1):47-50



50 Colombo GA, Clarindo MV, Fronza D

A imunoglobulina intravenosa pode ser usada em
casos refratarios, porém é uma terapia de elevado custo,
o que pode inviabilizar sua utilizac¢do.

O uso de corticosteroide tdpico, sistémico e intrale-
sional, possui pouca ou até mesmo nenhuma eficacia.?

Portanto, relatou-se um caso de vasculopatia live-
doide em paciente aparentemente sem trombofilias ou
outros fatores facilitadores da trombogénese, que apre-
sentou refratariedade ao tratamento da dor, mesmo ten-
do utilizado as drogas indicadas para sua patologia.
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