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Liquen escleroso e atréfico — relato de dois casos de
apresentacao atipica’

Lichen sclerosus et atrophicus — report of two cases with
atypical presentations

Weber Soares Coelho' Lucia Martins Diniz’ Jodo Basilio de Souza Filho’

Resumo: O liquen escleroso e atréfico é doenca cronica da pele que se apresenta clinicamen-
te de forma variada. Pode acometer mulheres e, menos freqiientemente, homens e criangas,
sendo a 4drea mais afetada a regiao anogenital. Ha forte associacio com doengas auto-imunes,
e estudos imunogenéticos tém revelado associacao com o HLA DQ7. Raramente acomete
areas extragenitais; entretanto, os autores relatam dois casos da doenca, com localizacoes ati-
picas (extragenitais) e fazem uma abordagem terapéutica distinta. O uso topico de corticote-
rapia de alta poténcia é relatado, porém, com riscos; enquanto agentes imunomoduladores
topicos sao descritos com boa resposta clinica e com menor risco de atrofia.
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Abstract: Lichen sclerosus et atropbicus is a chronic skin disease with multiple clinical pre-
sentations. It affects women, and less frequently men and children. The disease is usually
located in the anal and genital regions. There is a strong association with autoimmune
diseases, and immunogenetic studies demonstrated an association with HLA DQ7. The
disease rarely affects extra-genital regions. The authors report two cases of lichen sclerosus
et atrophicus in atypical locations (extra-genital), in which different management was
used. High potency topical corticosteroid therapy is reported, with risks, however. Topical
immunomodulating agents are described, obtaining favorable clinical responses and
decreased risk of atrophy.
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INTRODUCAO

O liquen escleroso e atréfico é dermatose infla-
matéria cronica benigna, pouco freqiiente, que afeta
tanto a epiderme quanto a derme,' descrita em 1887
por Hallopeau."® Caracteriza-se por papulas branco-
nacaradas, que podem agrupar-se e assumir progres-
sivamente aspecto apergaminhado na pele."”

O liquen escleroso e atréfico ¢ doenca relativa-
mente incomum em mulheres adultas, rara em ho-
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mens e meninas, e excepcional em meninos.’ As
mulheres sio mais comumente afetadas do que os
homens, com taxa que varia de seis a 10 mulheres para
cada homem.*” E mais freqiiente em caucasianos.’

A doencga pode ocorrer em qualquer idade,
tendo pico maximo de incidéncia em criancas pré-
puberes, mulheres pdés-menopausadas e homens com
idade média de 43 anos.?
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A etiologia do liquen escleroso e atréfico ainda
é desconhecida, mas ha evidéncias de base multifato-
rial.? Existem fortes indicios de que ocorram altera-
¢oes hormonal’ e imunolégica® relacionadas com o
desenvolvimento da doenca, por exemplo: predilecao
pelo sexo feminino, surgimento na pré-menopausa,
regressao de alguns casos na puberdade, localizagao
preferencial na genitalia, resposta favoravel a testoste-
rona topica’ e diminui¢io dos niveis de diidroepian-
drosterona, testoterona livre e androstenediona.’”®
Fatores genéticos também podem estar envolvidos,
uma vez que existem casos familiares.”>® As doencas
mais comumente associadas sao: alopecia areata e
vitiligo,*” porém alteracées da tiredide, anemia perni-
ciosa, penfigoide cicatricial e diabetes melitus foram
também relatadas.”””*

A patogenia da doenca nio é bem conhecida,
podendo ser atribuida ao papilomavirus humano. E a
expressao aberrante do Gene P53 foi demonstrada
em estudos imunocitoquimicos nas lesoes de localiza-
¢do genital.>’

O liquen escleroso e atréfico ocorre predomi-
nantemente na area anogenital (83 a 98% dos
casos),” com lesodes extragenitais em 15 a 20% dos
pacientes.’

Nas mulheres os sintomas mais freqiientes sao:
prurido, irritagdo local, disdria, dispauremia, dor a
defecacio e fissuras.”*”® As estruturas anatdmicas
mais afetadas em ordem de frequéncia sao: clitoris,
pequenos ladbios, introito vaginal e grandes labios.”’
As lesoes sao branco-eritematosas, opacas, nacaradas,
na face interna dos grandes labios e vestibulo vulvar,
podendo estender-se para o perineo e regido peria-
nal, adquirindo aspecto tipico de “oito”,> quando
ocorrem o desaparecimento completo de clitoris,
pequenos e grandes ldbios, e estenose do intréito
vaginal — quadro chamado de craurose vulvar.”’

Nos homens o liquen escleroso e atréfico é
menos freqliente e caracteriza-se por papulas atrofi-
cas e isoladas na glande e no prepucio, com bran-
queamento local,*® podendo ocorrer vesiculas e bo-
lhas hemorrigicas. O meato uretral externo pode
sofrer estreitamento progressivo,” com dor local e, a
erecao, obstru¢io do meato urinario, disestesia, dis-
tirbio na sensibilidade peniana e fimose."**
Comumente afeta a glande e o prepucio, raramente o
corpo do pénis e o escroto, mas nio compromete a
regiao perianal. O sintoma mais frequente ¢ a dificul-
dade na retracdo do prepucio.®

A localizacao extragenital ocorre em percentual
que varia de oito a 20% dos casos em mulheres. As
les6es sao maculas ou placas atroficas com aspecto de
“papel de cigarro™’ e localizagio na regido anterosu-
perior do tronco, em pescoco, antebragos, dorso, ore-
lha, boca e nariz.”*™® As localizacdes atipicas sio:
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regiio palmoplantar, mamilos, couro cabeludo, sitio
de vacinagao e facial, quando ¢ feito diagnéstico dife-
rencial com lapus discéide e esclerodermia circuns-
crita."”” Formas disseminadas da doenca siao extrema-
mente raras.’

O tratamento do liquen escleroso e atréfico
engloba controle dos sintomas,” prevencio e trata-
mento das complicacoes e diagndstico precoce das
lesbes malignas.

Nas lesoes extragenitais utiliza-se corticéide
topico,’ e estudos recentes descreveram puvatera-
pia com resposta moderada. Atualmente tem sido
proposto o uso tépico de tacrolimus, com a pro-
messa de ser droga de alta eficacia e poucos efeitos
colaterais.*"

RELATO DOS CASOS
Caso 1

Paciente de 55 anos, do sexo feminino, branca,
casada, do lar. HA dois anos iniciou quadro cutaneo
de manchas hipocrémicas com dois a trés milimetros
de diametro, atréficas, aspecto apergaminhado, agru-
padas, assintomaticas, localizadas no pescoco, dorso,
abdomen e coxas. Algumas lesoes apresentavam espi-
culas corneas superficiais (Figuras 1, 2 e 3). Apés a
hipétese diagnostica de liquen escleroso e atréfico
forma disseminada, a paciente foi submetida a bi6p-
sia, cujo histopatologico revelou hiperceratose com
tampoes foliculares, atrofia da camada espinhosa,
degeneracio hidropica da camada basal e presenca de
infiltrado mononuclear na derme média (Figura 4),
confirmando o diagndstico clinico.

Os exames complementares — hemograma com-
pleto, glicemia, hepatograma, lipidograma, T4 livre e

FIGURA 1: Paciente do caso 1 apresentando lesoes escleroatroficas,
nacaradas, disseminadas no dorso



Liquen escleroso e atréfico — relato de dois casos...

FIGURA 2: Detalhe das lesoes da paciente do caso 1. Observam-se
aspecto atrofico das lesOes e espiculas cOrneas centrais

TSH - estavam dentro do limite da normalidade.

Foi instituido inicialmente corticoterapia topi-
ca com dipropionato de betametasona a noite, duran-
te 30 dias. No retorno da paciente houve melhora
parcial das lesdes, sendo mantida a medicacao.

Caso 2

Paciente de 25 anos, do sexo masculino, mula-
to, casado, lanterneiro, natural e residente em
Cariacica (ES). Ha sete meses iniciou lesio hipocro-
mica, de aspecto nacarado, com ligeira atrofia central
e discreto prurido, de distribuic¢io linear e perpendi-
cular, na regiao mediofrontal, de aproximadamente
cinco centimetros de comprimento (Figura 5). ApOs
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FiGURA 4: Histopatoldgico da paciente do caso 1, que revela
atrofia da epiderme com hialiniza¢do da derme superficial, com-
pativel com liquen escleroso e atréfico. (HE; 40x)

as hipoteses diagnoésticas de esclerodermia linear
(golpe de sabre) e liquen escleroso e atréfico, o
paciente foi submetido aos exames complementares;
o hemograma completo revelou eosinofilia de 16%, e
os demais (prova do latex, FAN, VDRL, proteina C rea-
tiva, células LE, T4 livre e TSH) se mostraram dentro
da normalidade. A biopsia da lesio mostrou histopa-
tolégico compativel com liquen escleroso e atrofico.
Inicialmente foi instituido uso tépico de propionato
de clobetasol 0,05%, durante 30 dias, mas, devido ao
quadro cutaneo mantido, introduziu-se o pimecroli-
mus pomada duas vezes ao dia. Apés 120 dias de uso
diario da medicacao observaram-se consideravel dimi-
nuic¢ao da atrofia local e inicio da repigmentacio da
lesao (Figura 6).

FIGURA 3: Paciente do caso 1 apresentando lesoes escleroatréficas
disseminadas na parte proximal das coxas

FIGURA 5: Liquen escleroso e atréfico facial no paciente do caso 2.
Observa-se macula hipocromica facial, de aspecto nacarado, brilhante,
com discreta atrofia central, de localizacao na regiao médio frontal
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FIGURA 6: Paciente do caso 2 com liquen escleroso e atréfico facial
apos quatro meses de terapia com pimecrolimus creme.
Observam-se macula com aspecto menos brilhante e ilhas
discretas de pigmentacdo central

DISCUSSAO
O liquen escleroso e atréfico é dermatose infla-
matoéria cronica benigna, pouco frequente.

Compromete mais as mulheres, a raca branca e ho-
mens com idade média de 43 anos.”” O caso 1 corro-
borou os dados da literatura, quanto a sexo, raca e
idade, porém o caso 2 era do sexo masculino, da raga
negra e tinha 25 anos de idade, portanto apresentava
aspectos raros quando comparados aos da literatura.

A causa do liquen escleroso e atréfico perma-
nece desconhecida.” Dados da literatura mostraram
associagao entre essa entidade e doencas auto-imu-
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