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RESUMO

A vasculopatia livedoide é uma doenga que se caracteriza pela presenca
de Ulceras dolorosas recorrentes localizadas nas extremidades distais dos
membros inferiores. Histologicamente, apresenta-se com espessamento
dos vasos da derme, oclusdo de sua luz por trombos de fibrina,
associados a um minimo infiltrado inflamatdrio. Pode se apresentar
isoladamente ou em associacao a trombofilias, desordens do colageno
ou doencgas neoplésicas. Por ser uma entidade rara, ndo ha consenso
sobre seu tratamento. Relatamos o caso de um paciente de 41 anos, do
sexo masculino, com Ulceras dolorosas de membros inferiores. Nenhum
fator associado foi encontrado. Houve dramatica regresséo do quadro
ap0ds instituicdo de terapia anticoagulante concomitante a aplicagao de
sessoes de camara hiperbarica. Concluimos que a terapia anticoagulante
associada a sessdes de camara hiperbarica parece ser benéfica na
vasculopatia livedoide; entretanto, sua aplicagdo em maior niimero de
pacientes faz-se necessdria para confirmarmos nossos resultados.
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ABSTRACT

The livedoid vasculopathy is a rare condition characterized by the
presence of recurrent painful ulcers in distal extremities of lower limbs.
Histologically there is thickness of dermal vessels, occlusion of its light
by fibrin thrombi associated with minimal inflammatory infiltrate. It
might occur as an isolated condition or be associated with an underlying
systemic disease, including coagulation and collagen disorders, or
neoplasms. Because it is a rare disease there is no consensus for its
treatment. We report a case of a 41-year-old man with painful ulcers
in the lower extremities. We did not find any associated diseases. The

lesions improved dramatically after treatment with anticoagulant and
hyperbaric therapy. We concluded that anticoagulation associated with
hyperbaric oxygenation may be benefit for the treatment of patients
with livedoid vasculopathy. However, further studies should be done
with a larger population to confirm our results.
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INTRODUCAO

A vasculopatia livedoide é uma doenca idiopatica rara.
Caracteriza-se por lesdes cutaneas purpuricas dolorosas,
crOnicas e recorrentes, que progridem para ulceras e,
por fim, para lesoes atroficas esbranquicadas®.

As lesoes geralmente localizam-se bilateralmente
nas extremidades distais de membros inferiores, sendo
mais comuns em adultos jovens do sexo feminino,
com tendéncia a agravamento no verdo. Por esse
motivo, também € chamada de vasculite com ulceragao
no verao®. Histologicamente, ¢ caracterizada
por alteragoes vasculares hialinas na subintima,
extravasamento de eritocitos e material fibrinoide, sem
evidéncia de vasculite leucocitoclastica. Ocorre também
trombose dos vasos da derme e isquemia tissular.

Sua patogénese € desconhecida, havendo
possivelmente participacdo de mecanismos operantes
a nivel da microcirculacao com alteracoes endoteliais
e formagao de trombos oclusivos nos vasos dérmicos,
geralmente associados a trombofilia®*.
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De fato, na maioria dos casos descritos na literatura,
haassociagaocomanormalidadestrombdticas,desordens
do tecido conjuntivo®, neoplasias hematoldgicas® e
tumores s6lidos(.

Por se tratar de uma entidade rara, nao ha consenso
definido sobre seu tratamento de escolha. Todavia,
antiagregantes plaquetarios e anticoagulantes tém sido
utilizados em varias séries da literatura@®+9.

Descrevemos um caso de vasculopatia livedoide que
evoluiu com rapida regressao do quadro cutaneo apos
camara hiperbdrica e terapia anticoagulante.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 41 anos, com surgimento
de lesdes violaceas confluentes, dolorosas, nas
extremidades distais de membros inferiores que

evoluiram para ulceras (Figura 1). Realizada bidpsia,
que evidenciou vasos com paredes espessadas, com
oclusao de sua luz por trombos e depésito de material
eosinofilico (Figuras 2A e 2B).

Figura 1. Lesdes eritematosas em membro inferior E confluentes, que evoluiram
para Ulcera
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Foram pesquisados possiveis fatores associados ao
quadro, como fatores pro-trombdticos, colagenoses e
doencas neopléasicas.

A avaliacdo para trombofilia foi negativa, ja que nao
encontramos evidéncia de mutacio fator V de Leiden
ou de protrombina mutante. Dosagem de antitrombina
III de 88% (80 a 120%), proteina S total funcionante de
82% (60 a 124%), proteina S antigeno livre de 80% (50
a 150%), proteina C de 111% (70 a 130%), resisténcia
a proteina C ativada de 4,7 (nl > 2,1), anticoagulante
lipico negativo, anticardiolipina IgG de 2,8 GPL (nl
< 15 GPL), anticardiolipina IgM de 3,4 MPL (nl <
12,5 MPL) homocisteina de 10,9 micromol/L (5 a 15
micromol/L), fator XII de 82% (50 a 150%), fator VIII
de 89,4% (50 a 150%), fibrinogénio de 467 mg/dL (200
a 400 mg/dL).

O perfil reumatoldgico incluiu pesquisa de
crioglobulina que foi negativa, fator reumatoide < 15 U/
mL (nl < 15 Ul/ml), FAN (ntcleo/nucléolo/citoplasma/
aparelho mitdtico/placa metafisaria) ndo reagente,
ANCA nao reagente; anti-La/SS-B, anti LA/SS-A e anti-
Sm todos negativos. Dosagens de complemento dentro
da normalidade: total de 94% (90 a 94%), C3 de 125 mg/
dL (90 a 180 mg/dL), C4 de 30,3 mg/dL (10 a 40 mg/dL).
Foram também realizadas tomografias computadorizadas
de torax e abdome total, que ndo evidenciaram qualquer
alteracdo.

Ao ser internado, o paciente estava em uso de
pentoxifilina e AAS, que contribuiram para a piora
clinica.

As medicagoes foram suspensas, sendo iniciada
terapia anticoagulante com heparina de baixo peso
molecular, na dose de 2 mg/kg por dia, simultaneamente
a warfarina, até atingir RNI acima de 2,0 concomitante
a dez aplicagdes de camara hiperbarica. Houve rapida
resposta clinica em uma semana, com controle do

Figura 2. Derme apresentando numerosos capilares com a parede e trombos composos por fibrina e material eosinofilico. Nota-se ainda discreto extravasamento

perivascular de células inflamatdrias. (A) Hematoxilina-eosina; (B) PAS
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quadro algico e regressao das lesdes que evoluiram para
crostas (Figura 3).

Figura 3. Delimitacéo do processo com formagao crostas

DISCUSSAO

A vasculopatia livedoide foi descrita pela primeira
vez como vasculopatia cutanea idiopética em 1967,
por Bard e Winkelmann. Na literatura, encontramos
apenas relatos de caso sobre essa afeccdo e, na
maioria das descricoes, ha associagoes com estados
trombofilicos, principalmente com mutacao fator
V de Leiden, protrombina mutante, sindrome
antifosfolipide e hiper-homocisteinemia 619,
Entretanto, em nosso paciente, apds extensa
investigacdo, nao detectamos nenhuma causa de
trombofilia, colagenoses ou neoplasia.

Nos casos reportados na literatura, nao
encontramos também um consenso de tratamento,
embora tenha sido quase que uniformemente
empregada a terapia anticoagulante com heparina
de baixo peso® ou com warfarina. Quanto a sua
duracdo, também nado houve uma uniformidade,
sendo determinada, na quase totalidade dos casos,
pela condicao clinica associada a vasculopatia
livedoide. Alguns pacientes que tiveram a terapia
anticoagulante suspensa apresentaram recorréncia
do quadro, seja devido a suspensao da mesma ou
nao, e tornaram a responder apds a reintroducgao do
anticoagulante®.

Quanto o uso da oxigenoterapia hiperbarica,
nossa experiéncia demonstrou rapido controle do
quadro. Yang et al. descreveram dois pacientes
com quadro de vasculopatia livedoide responsivo a
oxigenoterapia hiperbarica, ap6s falha com maltiplas
modalidades terapéuticas préviast?.
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Assim, diante de um quadro de vasculopatia
livedoide, é importante investigarmos possiveis
causas associadas. A anticoagulacao consiste numa
estratégia terapéutica importante, embora sua
duracdo permaneca ainda por ser determinada

O sucesso terapéutico obtido em nosso paciente
com a terapia combinada (anticoagulagao e oxigénio
hiperbarico) sugere que tal modalidade possa ser
benéfica nesses casos.
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