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Resumo: A pitiriase liquenoide é dermatose incomum, idiopdtica, com espectro clinico-histopatologi-
co onde inclui a forma varioliforme aguda (doen¢a de Mucha-Habermann), sua variante febril dlcero-
necrética e a forma cronica. Manifestagdes sistémicas podem ocorrer na variante febril tlcero-necroti-
ca, com relatos de casos fatais em adultos.

Relata-se o caso de um paciente jovem, com diagndstico clinico e histopatolégico de doenca de Mucha-
Habermann, variante febril dlcero-necrdtica, e acometimento mucoso exuberante, fato ocasional,
mesmo nas formas mais graves de pitiriase liquenoide. Além do aspecto clinico inusitado, demonstra-se
excelente resultado terapéutico, com a associagao de prednisona e metotrexato.
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Abstract: Pityriasis lichenoides is a rare idiopathic cutaneous disorder, with a clinical-histopathological
spectrum comprising the acute varioliform form (Mucha-Habermann s disease), its febrile ulceronecrotic
variant, and its chronic form. Systemic manifestations may occur in the febrile ulceronecrotic variant, with
reports of adult mortality.

The case of a young male patient with clinical and histopathological diagnosis of Mucha-Habermann’s dis-
ease, febrile ulceronecrotic variant, with severe mucosal involvement - an occasional incidence even in the
most severe forms of pityriasis lichenoides - is presented. In addition to the atypical clinical aspect, an
excellent therapeutic result is shown with the association of prednisone and methotrexate.
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INTRODUCAO

A pitiriase liquenoide varioliforme aguda
(PLEVA), também conhecida como doenca de
Mucha-Habermann, é dermatose incomum, idiopati-
ca, caracterizada por lesdes eritematosas, descamati-
vas, frequentemente, acompanhadas de lesodes papu-
lo-necréticas e hemorragicas, pois tipicamente evo-
luem para cicatrizes atroficas e discromicas.! Afetam
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tanto criangas quanto adultos, nas primeiras décadas
de vida. A rara variante febril Glcero-necrética foi, ini-
cialmente, descrita por Degos, em 1960, e caracteriza-
se por inicio repentino de papulas purpuricas disse-
minadas, com ulceras de centro necrético e manifes-
tacoes sistémicas."?
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RELATO DO CASO

Paciente de 21 anos, sexo masculino, natural e
procedente do estado de Sao Paulo, universitario, sol-
teiro, referia, nos ultimos seis meses, episédios recor-
rentes de infeccio de vias aéreas superiores, tendo
feito uso prévio de antibidticos, com resolu¢io do
quadro. Procurou servico médico em novembro de
2007, com relato de que ha 45 dias apresentava lesao
ulcerada, no labio inferior, seguida por surgimento de
lesbes eritematosas nao-pruriginosas no tronco, mem-
bros e cavidade oral, acompanhadas por picos febris
(38,5°C), mal-estar geral e artralgia.

Ao exame dermatolégico, notavam-se papulas
eritematosas no tronco, membros, palmas e plantas,
muitas delas centradas por descamaciao em retalho,
sem vesiculas ou bolhas integras. Notavam-se também
lesoes ulcero-necroticas, algumas de aspecto varioli-
forme, lenticulares a numulares, no dorso, glateos,
membros e genitdlia (Figura 1).

O paciente foi tratado com antibioticoterapia e
prednisona 0,3mg/kg/dia, além de cuidados topicos,
em outro servico. Com piora do quadro cutaneo, foi
aumentada a dose de prednisona para 1mg/kg/dia e
ampliado espectro antimicrobiano. Como nao hou-
vesse resposta clinica, foi encaminhado a este servico,
onde exames laboratoriais gerais foram normais; soro-
logias para hepatites B e C, HIV e virus Epstein-Barr
nio eram reagentes, assim como para outras infec-
coes virais. Culturas para agentes microbianos resulta-

FIGURA 1: Lesdes dermatoldgicas em paciente com PLEVA. A.
Ulceracoes com dreas necroticas coalescentes nos labios superior e
inferior, associadas ao pronunciado edema; B. Pipulas eritem-
atosas, lesoes descamativas e tlcero-necréticas, na face posterior
das coxas; C. Edema de glande e prepucio, com numerosas lesoes
dlcero-necréticas na bolsa escrotal e corpo peniano; D. Lesoes
papulo-necréticas na face anterior de coxa direita
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ram negativas e exames laboratoriais para vasculites
(incluindo ANCA) excluiram esta hipo6tese. Estudo
anatomopatolégico evidenciou epiderme com exoci-
tose de linfoécitos sem atipias, necrose de ceratindcitos
e dermatite de interface vacuolar; derme com mode-
rado infiltrado linfocitario, superficial e profundo,
perivascular e intersticial, com extravasamento de
hemacias (Figura 2). Com a hipoétese de PLEVA, forma
febril ulcero-necrética, manteve-se a dose de predni-
sona, sendo associado metotrexato, na dose semanal
de 15mg via oral, com melhora significativa em seis
semanas. ApOs quatro meses de tratamento, evoluiu
com resolucao do quadro clinico, sendo suspensa a
terapéutica instituida. Apresentou novo surto, mais
brando, ha uma semana, quando foi reintroduzido o
mesmo tratamento. Ainda apresenta cicatrizes atrofi-
cas, de aspecto varioliforme (Figura 3).

DISCUSSAO

A doenca de Mucha-Habermann, forma febril
ulcero-necrética, é a variante mais destrutiva da piti-
riase liquenoide, com presenca de ulcerac6es coales-
centes e febre alta.* Sintomas associados incluem:
artralgia, acometimento do trato gastrintestinal e do
sistema nervoso central, pneumonite intersticial e
miocardite linfocitica, podendo levar ao 6bito. A dis-
tribuicao das les6es € similar a PLEVA, com envolvi-
mento ocasional da mucosa oral."” Sua etiologia per-

exocitose de linfécitos e ceratindcitos necréticos. Proliferacao vas-
cular na derme papilar e média, com infiltrado linfocitdrio perivas-
cular superficial e profundo, além de extravasamento de hemacias
(H&E; A. 40x; B. 100x; C. e D. 200x)
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FIGURA 3: Evolucio do quadro dermatolégico, em paciente com
PLEVA: A. e B. Oitava semana, ap6s introducio do metotrexato e
manuten¢ao de prednisona, apresentando resolucao das lesoes
cutdneas, com lesoes residuais francamente varioliformes

manece desconhecida, porém a hipétese mais ampla-
mente aceita atualmente indica as reagoes de hiper-
sensibilidade a agentes infecciosos como mecanismos
de base para o desenvolvimento da PLEVA. Na litera-
tura, varios patégenos tém sido associados a doenga,
incluindo HIV, virus da varicela-zoster, virus Epstein-
Barr, citomegalovirus, adenovirus, Staphylococcus,

Streptococcus, Mycoplasma e Toxoplasma gondii."*’
Para o caso ora relatado, havia antecedentes de infec-
coes repetidas do trato respiratério superior prece-
dendo, em seis meses, a primeira lesio necroética
labial. A pesquisa de bactérias e as sorologias virais
resultaram negativas, nao sendo possivel relaciona-las
a PLEVA.

Alguns relatos tém demonstrado a presenca de
populacoes clonais de linfécitos T no sangue e em
lesoes cutaneas de pacientes com PLEVA, sugerindo
que a doenca seja desordem linfoproliferativa de célu-
las T, a despeito da auséncia de linfécitos morfologica-
mente atipicos nas lesoes cutineas.”> Essa seria outra
teoria usada por muitos autores, para tentar explicar
a etiologia da doenga.

Para a variante Ulcero-necrdética, existem relatos
de resultados favoraveis com o uso de glicocorticoides
sistémicos, combinacio de fototerapia e metotrexato
oral, metotrexato intravenoso, ciclosporina e gamaglo-
bulina.” Levando-se em consideracio o seu curso
potencialmente grave, faz-se necessiria monitoracao
rigorosa do paciente, para prevencao de desfechos fatais.

Nesse relato de caso, chama atengio o acometi-
mento mucoso exuberante, fato incomum, mesmo
nas formas mais graves de PLEVA, aliado a resposta
favoravel ao corticoide com metotrexato. a
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