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VASCULITE LIVEDOIDE
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RESUMO

CASO CLINICO

Relata-se o caso de doente do sexo ferninino e 17 anos de idade corn nOdulos inflamatórios e pigmenta
cão reticulada nas regiOes maleolares e dorso dos pés, surgidos seis rneses antes da observac8o quando tra
baihava em arrozais. Os nOdulos ulceraram cicatrizando dificilmente e surgiram estrias atrOficas ao longo
das lesfies pigmentadas. Não havia antecedentes de doenca venosa ou arterial periférica nern qualquer sin
tomatologia geral. 0 exame histologico das lesOes cutâneas evidenciou inflamacAo perivascular e parietal
de vasos de calibre médio na juncAo dermo-hipodérmica corn tumefaccao endotelial e reduçAo do lume,
fibrose dérmica e depósitos de hernossiderina. Näo se observaram depósitos de irnunoglobulinas ou corn
plernento na parede vascular por imunofluorescência directa C OS exarnes laboratoriais efectuados não reve
laram alteracOes significativas, norneadarnente indicativas de doenca do colageneo. A doenca rnelhorou
rapidarnente corn repouso no leito e terapêutica local. Discute-se o diagnostico diferencial, particular
mente corn a periarterite nodosa benigna cutânea e a atrofia branca e revë-se a bibliografia pertinente.

SUMMARY

Livedoid Vasculitis

A 17 year old female patient with inflammatory ulcerated nodules, reticulated pigmentation and white
atrophic striae on the malleolar areas and dorsa of the feet is reported. The lesion started 6 months earlier
when working on rice fields with her feet immersed in water for long periods. There was no previous
history of venous incompetence or peripheral arterial disease nor general symptoms of any kind. The
histological examination of skin biopsies revealed inflammatory infiltration in and around the walls of
middle size vessels at the dermo-hypodermal junction with endothelial tumefaction and occlusion of the
vessel lumina, dermal fibrosis and hemosiderin deposits. Direct immunofluorescent studies did not reveal
immunoglobulin or complement deposits in the vessel walls. Extensive laboratory investigations failed
to show any significant abnormalities, namely suggestive of collagen vascular disease. The patient improved
rapidly on bed rest and bland topical therapy and didn’t come back for further treatment. The differential
diagnosis, mainly with cutaneous polyarteritis nodosa and atrophie blanche, is discussed and the relevant
literature is reviewed.

INTRODUcAO

Bard e Winkelmann descreveram em 1967 urna nova
entidade clinico-patolôgica que denominaram vasculite live
dóide ou vasculite hialinizante segmentar da derme. Par
tiram da observacAo de nove casos de vasculite crónica e
recidivante, localizada nos segmentos distais dos membros
inferiores e corn aspectos semeihantes aos do livedo reti
cular corn ulceracoes, categoria em que alguns destes casos
haviam sido anteriorrnente classificados.

Clinicarnente a afeccao iniciava-se por máculas purpüri
cas, por pequenos nódulos inflamatários ou ainda por pe
quenas bolhas hemorrágicas localizadas no terco inferior
das pernas, tornozelos e dorso dos pés, constituindo-se uma
malha de lesöes pigmentadas e purpüricas semelhantes ao
livedo reticular. As lesOes iniciais evoluiam para ulceracOes
de forma poligonal ou estelar, dolorosas, de cura demora
da, deixando finalmente cicatrizes deprimidas e hipopig
mentadas anãlogas as da atrofia branca, corn bordadura
hiperpigrnentada violáceo-acastanhada. As recidivas eram fre
quentes. Nenhurn dos nove doentes sofria de livedo reticular
de varizes dos rnernbros inferiores ou tinha antecedentes de
tromboflebite. Os dois sexos erarn afectados e a idade me
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ia a data do inicio da doenca era de 30 anos. 0 exame cli
nico geral e os dados laboratoriais cram em regra normals.

0 quadro histopatolôgico, apesar de näo ser patognomó
nico, era distinto das outras vascuJites que usualmente ocor
rem nos mernbros inferiores. A epiderme e derme papilar
estavam em geral indemnes ou so secundariamente altera
das. As modificacOes mais importantes verificavam-se nos
vasos (arteriolas e vénulas) da derme media e profunda, ao
nivel dos glomérulos sudoriparos, e consistiam em espes
samento e hialinizacão parietais, proliferacAo endotelial e
tromboses focais. 0 infiltrado inflamatôrio era em geral
ligeiro e predominantemente linfocitário. Havia extravasAo
ocasional de eritrocitos. Os vasos da hipoderme näo esta
yam atingidos.

Não abundarn casos similares na literatura. Depois das
observacOes de Nodl,2 em 1969, e de Chorazak et al.,3 em
1970, Piérard e Geerts,4, em 1971, estudaram dois casos
sernelhantes em que encontrararn, além das lesOes vasculares
da derme media e profunda, lesOes análogas nos capilares
da derme superficial. No mesmo ano Schroeter et al.5 estu
daram seis casos de vasculite livedOide por imunofluorescên
cia directa, observando deposicao de IgG, 1gM ou ambas e
fibrina na parede dos vasos lesados da derme superficial e
media. Eram menos frequentes depOsitos de complemento
e nAo encontraram depositos de IgA. Num trabalho mais
recente, Shroeter et al.6 estudaram por imunofluorescéncia
directa, biOpsias de quinze doentes corn vasculite livedôide.
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Figura 1: Pigrnentaçao reticulada e estrias atrôficas nas regiOes maleolares e
dorso dos pés.

Observaram deposicAo de irnunoglobulinas e complemento
na parede dos vasos da derrne superficial, media e profunda
cuja hialinizaçao era evidente nos cortes corados pela herna
toxilina-eosina e pelo PAS. Eram de 1gM os depósitos mais
frequentes mas, contrariarnente ao que sucedera no tra
balho anterior, lograram dernonstrar depósitos de IgA, em
bora em apenas três de dez doentes. Os depósitos de IgA
acompanhavarn-se sempre de IgG ou 1gM, nunca ocorrendo
isoladarnente. Observaram-se depósitos de fibrina e corn
plernento em todos os doentes estudados e fracçOes do corn
plemento (Clq, C3, Properdina) em alguns deles. Estes
achados levaram os autores a postular urn provável meca
nisrno imunologico para esta afeccAo. A mesma patogénese
foi sugerida por Winkelrnann et al.,7 em 1974, nurna revisäo
de trinta e sete casos em que seis se associavam a lupus en
tematoso disserninado, periarterite nodosa, artrite reurnatói
de, sindrorna de SjOgren e esclerose sistémica progressiva.
Estes autores alargaram o conceito de vasculite livedóide,
definindo-a corno afeccAo por irnunocomplexos que pode
atingir apenas os vasos cutâneos ou afectar igualmente
outros territórios, comportando-se corno doenca sistémica.
Este conceito foi perfilhado por Posternak et al.8 em 1977,
a propósito de urn novo caso.

0 tratarnento desta afeccão tern sido desapontador. Re
pouso e pensos hürnidos têm induzido remissöes em alguns
doentes. Tern sido obtidos bons resultados corn sulfapi
ridina, guanetidina e associacAo de ácido acetilsalicIlico e
dipirimidol. Winkelmann et al.7 refere rernissOes prolonga
das corn ácido nicotjnico.

CASO CLiNICO

M.V.D.R.P., do sexo feminino, 17 anos, solteira, em
pregada de restaurante, natural e residente no conceiho de
Odernira, näo refere antecedentes familiares ou pessoais dig
nos de registo.

Em Juiho de 1983 trabalhou ocasionalmente e durante
algum tempo em arrozais, corn imersão prolongada dos pés
em água. Pouco depois de iniciar este trabalho sentiu pruri
do e notou o aparecimento de nódulos inflamatórios, näo
dolorosos, nas regiOes rnaleolares e dorso dos pés. Quase
sirnultaneamente surgiu, nos mesmos locais, pigrnentacao
reticulada e estrias esbranquicadas. Os nódulos ulcerararn
ao fim de algum tempo, pelo que recorreu ao clinico geral
da localidade que the prescreveu tratamentos que desconhece
rnas corn que näo melhorou. Foi por esse facto enviada ao
Servico de Dermatologia do Hospital de Santa Maria onde
foi internada em Janeiro de 1984.

Figura 2: Nódulos ulcerados coexistentes corn pigmentaçAo livedôide e
atrofia linear.

A data da hospitalizacao observavarn-se nas regiOes ma
leolares de ambos os lados nódulos eriternatosos, arredonda
dos, corn cerca de urn centirnetro de diârnetro, de superficie
lisa e centro deprimido cobertos por pequena crosta he
rnorrágica aderente. No dorso e bordo externo dos pés,
rnais discretarnente no bordo interno, observava-se tarnbém
pigrnentacao reticulada, castanho-violácea, mais ou rnenos
simétrica. Estrias finas, branco-nacaradas, levernente depri
midas, sulcavarn as maihas do reticulo ern parte da sua ex
tensAo.

NAo se observavarn varizes nos membros inferiores e os
pulsos arteriais peniféricos (pediosos, tibiais posteriores)
eram palpáveis e de amplitude normal. Näo havia adenopa
tias inguinais e o restante exarne objectivo cutâneo e geral
nAo evidenciava alteracOes patológicas.

O exarne histopatolôgico de biópsias de dois nódulos
revelou, sob a epiderrne aparentemente normal: nurn dos
fragrnentos espessarnento parietal de vasos corn tünica mus
cular da derrne profunda, proliferac~o endotelial com oclusao
quase completa do lume e infiltracao vascular e perivas
cular por elementos inflamatórios, predominanternente linfo
-histiocitários; no outro espécirne havia acentuada fibrose
dérmica corn neoforrnacao capilar e depósitos dispersos de
hemossiderina. Näo se detectou hialinizacao significativa
das paredes vasculares mas o nürnero de vasos de médio
calibre era muito escasso em virtude das pequenas dimensOes
dos fragmentos de biOpsia.

Um fragrnento de biópsia foi estudado pelas técnicas
usuais de imunofluorescência directa nAo se detectando de
pósitos de irnunoglobulina ou de complernento nas paredes
vasculares.

Outros exarnes complernentares: Hemograma, V. S., T.
hemorragia e coagulacao, T. protrornbina, glicémia, ureia,
ácido ürico, creatinina, exame sumário de urina, TOO, TOP,
bilirrubina, proteinas totais e electroforese, fosfatase alca
lina, colesterol, trigliceridos, lipidos totais, fibrinogenio,
crioglobulinas, TASO, VDRL, AgHBs, células LE, AAN,
RA test, RX torax e E.C.G. não revelaram alteracOes pato
lógicas. A reaccao de Mantoux foi negativa, o doseamento
de imunoglobulinas revelou IgG 172 UI/mI, IgA 125 UI/rnl
e 1gM 515 UI/mI, e o das fraccOes do complemento C3
98,2 rng/100 ml e C4 54,3 rng/100 ml; C.I.C. densidade
óptica 0,1 e % de C4 11,23%.

O tratarnento consistiu em repouso e contensäo elástica
dos mernbros infeniores. Houve resolucao cornpleta dos no
dubs mas manteve-se a pigmentacAo reticulada e as estnias
atrOficas. A doente, que fora admitida ern 3/1/84 teve alta
em 20 do mesmo més nAo voltando a sen observada.
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COMENTARJO

0 caso que acabamos de descrever ê muito semeihante
aos relatados por Bard e Winkelrnann’ e, posteriormente,
por outros autores.2-8 Era uma doente jovem, sern doenca
venosa ou arterial antecedente, em quern surgirarn de modo
rápido, quasi sübito, nódulos inflamatórios e ulcerados,
pigrnentacão reticulada e estrias branco-nacaradas, deprimi
das, nas regiOes maleolares e dorso dos pés. A cicatrizacAo
dos nOdulos ulcerados foi dernorada e deixou algumas areas
atróficas e esbranquicadas que nAo parecern, no entanto,
corresponder as estrias lineares que acompanharn a pigmen
tacAo reticulada. 0 quadro histológico afigura-se igualmen
te próximo do descrito por aqueles autores quanto ao tipo
de vaso atingido mas não se observou hialinizacao parietal,
existia certo grau de reaccão inflamatôria parietal e perivas
cular e nAo foi possivel demonstrar, por imunofluorescência
directa, depôsitos de irnunoglobulinas ou de complernento,
contrariarnente ao verificado por Schroeter et al.,6 Winkel
mann et al.7 e Posternak et al.8 Tern havido algurna diver
gência quanto ao calibre dos vasos afectados e a intensidade
da reaccao inflarnatória, tendo-se registado alteracOes con
comitantes dos pequenos vasos dérrnicos superficiais.4 E
possivel que algurnas ou todas estas discrepâncias resultern
de diferencas no estãdio evolutivo das lesöes biopsiadas. E
conhecida a variacAo na composicão do infiltrado infla
rnatório das lesOes de vasculite leucocitoclásica de acordo
corn a idade das lesOes bern corno a curta perrnanência dos
imunocomplexos depositados nas paredes vasculares.9 No
entanto a presenca de infiltracAo inflamatória parietal e pen-
vascular deixa em aberto o problerna de diagnóstico diferen
cial corn a periarterite nodosa e, dada a ausência de altera
çOes viscerais, corn a sua variedade benigna cutânea. Na
realidade esta atinge o sexo feminino corn a mesma frequên
cia que o rnasculino e manifesta-se igualrnente por livedo e
nôdulos.’° Por outro lado a norrnalidade dos outros dados
de observacao e dos exarnes laboratoriais perrnite excluir o
lupus eritematoso, a esclerose sistérnica progressiva, a artri
te reurnatóide e o sIndrorna de Sjbgren que podern ocasio
nalmente exprimir-se por idêntico quadro cutâneo.7 Outro
diagnóstico diferencial importante é corn a atrofia branca,
descrita por Milian” em 1929. Esta entidade tern sido diver
sarnente interpretada. Vinculada inicialmente a sIfilis,” rela
cionada depois corn a dermite de estase 12, 13 foi considerada

Figura 3: Infiltracao inflamatôria perivascular e, em menor grau, parietal de
vaso com tünica muscular na derme profunda. A despeito da escassez de gra
nulocitos no infiltrado e da limitada extensAo do território cutâneo atingido a
possibilidade de periarterite nodosa cutânea nAo pode ser totalmente afasta

da. H&E, x250.

por Gray et al.’4 urna afeccao autónorna do leito vascular.
Embora pareca provavel que afeccoes diversas possarn ma
nifestar-se por quadros cutâneos muito semeihantes tern
sido largarnente aceite a ideia de que a forrna idiopãtica
da atrofia branca e a vasculite livedôide ou livedo corn ulce
racOes são uma e a rnesrna entidade.’5

Mültiplas terapêuticas tern sido utilizadas nestes doentes
corn resultados pouco satisfatórios. Winkelmann et al.7 re
ferirarn melhoria significativa corn a adrninistracao oral de
ácido nicotinico.7 Na nossa doente a rápida melhoria das
lesOes cutâneas corn o mero repouso no leito e tratarnento
tópico suave nAo justificou a adicAo de qualquer terapêutica
medicarnentosa geral. 0 facto de não haver voltado a con
sulta impede-nos de apreciar a evolucao ulterior da afeccAo.
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