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Comunicacao

Tratamento de vasculopatia lived6ide com imunoglobulina

intravenosa

Treatment of Livedoid Vasculopathy with intravenous

immunoglobulin”
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Resumo: A vasculopatia livedéide apresenta-se com dor e dlceras de cicatrizagao lenta em membros
inferiores, e fisiopatologia obscura. As estratégias terapéuticas incluem cicatrizantes, antiinflamatorios
e imunossupressores, sem relatos de beneficio permanente. Administrou-se imunoglobulina em
paciente refratirio a outras terapias e avaliou-se o comprometimento da pele antes e depois por meio
de escore clinico. Houve regressao significativa das lesdes. A droga foi bem tolerada, e a terapia foi fina-

lizada.
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Abstract: Livedoid vasculopathy presents with pain and slowly bealing ulcerations of the lower
limbs, and has obscure pathophysiology. Usual therapeutics include rbeologic, anti-inflammatory
and immunosuppressing agents with no reports of permanent benefits. Immunoglobulin was admi-
nistered to a patient who was refractory to other treatments and skin involvement was assessed by
means of clinical score before and after treatment. There was a significant bealing of the lesions.
Imunoglobulim was well tolerated and therapy was discontinued.

Keywords: Immunoglobulin, intravenous; Skin diseases, vascular; Treatment outcome

A vasculopatia livedoéide (VL) é enfermidade rara,
cronica, recorrente e localizada na regido inferior de
pernas, tornozelo e porcao posterior do pé. Observam-
se maculas purpuricas, papulas, bolhas hemorragicas e
ulceras dolorosas, evoluindo para cicatrizes atréficas de
cor branca, piorando no verio e remitindo no inverno.
A fisiopatologia da VL nao estd definida, sendo os pro-
cessos vasculiticos e as vasculopatias trombo-oclusivas a
base da doenga na derme e epiderme."’

Na histopatologia observam-se hialinizacio seg-
mentar, proliferacio endotelial, deposicao de fibrina e
formacao de trombos na derme papilar e reticular
superficial. Anormalidades na coagulacio sistémica
parecem estar envolvidas em mecanismos fisiopatologi-
cos. Tém sido descritas a deficiéncia concomitante de
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vitamina C, mutacao do fator V e mutagao do gene da
protrombina.*

A imunoglobulina intravenosa (Igiv) tem sido
bem-sucedida na terapia das doencas vasculares do cola-
geno. A VL é refratiria a maioria dos tratamentos usuais
(cicatrizantes, antiinflamatorios e imunossupressores), €
a Igiv foi previamente utilizada na VL com sucesso tera-
péutico.””

Paciente de 17 anos de idade, do sexo masculino,
cor branca. Referia histéria de lesdes dolorosas e ulcera-
das (Figura 1) nos membros inferiores hia 10 meses,
tendo feito uso de diversos medicamentos (pentoxifili-
na, ciprofloxacina, penicilina benzatina, sulfonas, anti-
sépticos locais e prednisona 60mg) sem apresentar
melhora. Ao exame fisico, apresentava maculas purptri-
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FiGURA 1: Numerosas tlceras envoltas por dreas eritematosas e
purpuricas antes do tratamento

cas, papulas e tulceras variando de 0,2 a 1,5 cm de dia-
metro e rede vascular, atingindo ambos os membros
inferiores. Foram solicitados hemograma, bioquimica
do sangue, sumirio de urina, fator reumatéide, protei-
na C reativa, ASLO, niveis séricos de C3 e C4, antigenos
nucleares, anticorpo antiDNA, anticardiolipideos, crioa-
glutinina, tempo de protrombina, tromblosplastina par-
cial, proteinas S e C, plasminogénio, fator V de Leiden,
FAN, anti-Ro, antiLa, radiografia de torax, ultra-sonogra-
fia abdominal, ultra-som duplex e fotopletismografia
digital, todos com resultados dentro dos parametros
normais. Ao exame histolégico da bidpsia observou-se
pele com epiderme eutroéfica, ortoceratotica. Na derme,
observaram-se alguns vasos com paredes espessadas e
sinais de degeneracio hialina, parede vascular com
exsudacao mononuclear. Utilizou-se Igiv na dose de
0,5g/kg de peso por dia durante trés dias consecutivos
por més. Nesse caso foram utilizados trés ciclos, sem
efeitos colaterais e evolucio com resolucio completa
das lesoes ulceradas. O tratamento foi suspenso, confor-
me orientacio do protocolo. A terapia local consistiu
apenas em emolientes e limpeza das feridas. Doze
meses depois da suspensio da Igiv (Figura 2) o pacien-
te encontrava-se bem e sem recidiva da doenga.
Acredita-se que o dep0sito capilar de fibrina e a
formacio de trombos sao as maijores causas do infarto
de doengas da derme e epiderme. Histologicamente a
VL é caracterizada por hialinizacao segmentar, prolifera-
¢ao endotelial, deposic¢ao de fibrina e formacio de trom-
bos na derme papilar e reticular superficial.
Anormalidades na coagulacio sistémica parecem
estar envolvidas em mecanismos fisiopatolégicos da VL.
Nesse contexto, deficiéncia concomitante de vitamina C,

FIGURA 2: Melhora com cicatrizacao das lesdes ap6s uso da Igiv

mutacao do fator V e mutacio do gene da protrombina
tém sido descritos.”® O paciente em questio, porém,
nio apresentou coagulacio anormal.

As terapéuticas para VL sao usualmente focadas em
drogas fibrinoliticas, antitromboéticos e vasodilatadores.
Aspirina, pentoxifilina, prostaciclina, plasminogénio tissu-
lar ativado, heparina de baixo peso molecular, dipiri-
damol, 4cido nicotinico, e fenformina tém sido testados.*’

Ho e Yang relataram dois pacientes com LV que
responderam a psoralénicos sistémicos com ultravioleta
A e com methoxsalen. Hsiao e Chiu utilizaram danazol,
um androgénio sintético com potencial efeito fibrinoli-
tico, em sete pacientes. O uso da camara hiperbarica
tem sido descrito.***

Na dermatologia, a Igiv tem sido usada em varias
doengas auto-imunes, predominantemente doencas
bolhosas, como pénfigo vulgar e penfigéide bolhoso, e
também as colagenoses como as vasculites.”” O modo
de acio nao é completamente entendido, mas modula-
¢ao da producio de citocinas, neutralizacao dos patoge-
nos envolvidos nas doencas auto-imunes, inibicao do
sistema de complemento e bloqueio dos receptores
dao-se por meio de anticorpos antiFaz.>’

A Igiv é usualmente bem tolerada. Efeitos adver-
sos, como cefaléia, calafrios, febre, nauseas, vOmitos,
dispnéia e taquicardia, ocorrem em menos de 5% dos
pacientes tratados. Sao raros os episddios de rea¢io ana-
filatica, faléncia renal e anemia hemolitica."®

O paciente descrito nao respondeu as estratégias
prévias de tratamento e mostrou excelente resposta a
Igiv sem maiores efeitos colaterais. A resposta foi rapida,
completa e persistente, tendo o paciente seguido o tra-
tamento proposto no protocolo. a
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