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RESUMO

A microangiopatia livedéide ¢ uma sindrome de hialinizagio seg-
mentar cronica dos vasos da derme, de causa desconhecida, que afeta
principalmente os membros inferiores. Histopatologicamente, tanto
as lesdes iniciais quanto as tardias sdo caracterizadas por infiltrado
com escassas células inflamatorias, mas com importante angiogé-
nese capilar e microtrombos, aglomerados nodulares de pequenos
capilares misturados com hemacias e depdsitos de hemossiderina na
derme. A auséncia de infiltrado perivascular suficiente ou leucoci-
toclasia argumenta contra vasculite, favorecendo mais um processo
trombotico. A microangiopatia livedéide acomete principalmente
mulheres jovens e de meia idade. Pode ser idiopatica, ou estar
associada a alteragdes na coagulacio, incluindo mutagio no fator
V de Leiden, deficiéncia da proteina C, aumento na homocisteina
plasmatica, anormalidades na fibrindlise, ativagio plaquetaria e sin-
drome do anticorpo antifosfolipide (SAF). Noés apresentamos um
caso de uma paciente com microangiopatia livedéide, associada a
presenca de SAF com multiplas tlceras em membros inferiores,
que s6 apresentou melhora clinica apds a anticoagulagio plena com
warfarina e posterior associagio com danazol. A microangiopatia
livedéide pode representar uma manifestagio clinica inicial de um
grupo de doencas que causam vasculopatia oclusiva. Logo, todo
paciente deve ser investigado para presenca de anticorpo antifosto-
lipide ou de outra causa de trombofilia.

Palavras-chave: microangiopatia livedéide, sindrome anti-
corpo antifosfolipide, trombofilia.

ABSTRACT

Livedoid microangiopathy is a chronic segmental hyalinizing
syndrome of dermal blood vessels, of unknown origin,
that affects mainly the lower limbs. Histopathologically,
both initial as well as late lesion are characterized by few
inflammatory cells infiltrate, with prevalent capillary
angiogenesis and microthrombi, agglomerate of small
capillaries, and dermal deposits of hemosiderin. The absence
of a substantial perivascular infiltrate or leukocytoclasia argues
against vasculitis, favouring a thrombotic process. Livedoid
microangiopathy attacks mainly young and middle-aged
women; can be idiopathic, or associated with coagulation
alterations including the factor V Leiden mutation, protein
C deficiency, increased plasmatic homocysteine, fibrinolysis
abnormalities, platelet activation and antiphospholipid
antibody syndrome (APS). We describe a case of a patient
with livedoid microangiopathy associated with the presence
of APS with multiple ulcers in the lower limbs who showed
a clinical improvement only after total anticoagulation with
warfarin and association with danazol. Livedoid vasculitis can
represent an initial clinical manifestation of a group of diseases
which cause occlusive vasculopathy; so, every patient should
be investigated for the presence of antiphospholipid antibody
or of another cause of thrombophilia.

Keywords: livedoid microangiopathy, antiphospholipid
syndrome, thrombophilia.
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Microangiopatia Liveddide Associada a Sindrome do Anticorpo Antifosfolipide (SAF)

INTRODUGAO

A microangiopatia liveddide foi originalmente descrita em
1967 por Bard e Winkelman® como "vasculite lived6ide",
uma sindrome de hialiniza¢io segmentar cronica dos vasos
da derme, de causa desconhecida, que afeta principalmente
os membros inferiores e é clinicamente caracterizada por
lesdes purptricas cronicas ou recorrentes em pés € por¢io
distal dos membros inferiores, que progride para ulce-
racdes irregulares, dolorosas, recorrentes, geralmente no
inicio do verdo ou do inverno, em associacio com livedo
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reticular' A evolugio das tlceras estd geralmente asso-

ciada com cicatrizes atréficas brancas, do tipo porcelana,
circundadas por hiperpigmentacio e teleangectasias®*>9.
Histopatologicamente, tanto as lesdes iniciais quanto as
tardias sdo caracterizadas por infiltrado com escassas células
inflamatdrias, mas com importante angiogénese capilar e
microtrombos, aglomerados nodulares de pequenos capila-
res misturados com hemacias e depositos de hemossiderina
na derme®™. Os vasos estio espessados com proliferacio
endotelial, degeneragio hialina e trombose focal. Ha pouca
inflamacio, mas o lamen do vaso estd ocluido por proli-
feracio celular em uma matrix fibringide®. A origem da
microangiopatia livedéide é desconhecida, mas a auséncia
de infiltrado perivascular suficiente ou leucocitoclasia ar-
gumenta contra vasculite, favorecendo mais um processo
trombdtico®. Além disso, a alteragio na coagulagio é suge-
rida devido aos achados anormais na atividade fibrinolitica
e a resposta de alguns pacientes a terapia fibrinolitica.
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Figura 1 - Lesdes purplricas e pequenas (lceras em tornozelos de paciente
com microangiopatia liveddide antes de iniciar o tratamento
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Paciente de 24 anos de idade, sexo feminino, branca, es-
crituraria. HA trés anos iniciou com lesdes eritematosas e
edematosas em regido distal de MMII de aspecto liveddide,
que ulceravam com a evolugio (Figura 1). Realizou varios
tratamentos no periodo de um ano e meio com diferentes
especialistas usando: prednisona, deflazacort, difosfato de
cloroquina, hidroxicloroquina, pentoxifilina, metotrexato
e dapsona, sem melhora das lesdes. Ao exame, apresentava
lesGes de aspecto livedoide, eritematosas, edemaciadas em
regido distal de membros inferiores, com varias ulceragdes
de 0,5 a 1 cm de diametro. Aparelho cardiovascular: PA
100/60 mmHg, freqiiéncia cardiaca de 60 bpm, ausculta
com ritmo cardiaco regular, presenca de sopro sistolico
1+/4+ em foco mitral e estalido de abertura de valvula
mitral. Aparelho respiratério, exame neurolégico e abdo-
men sem alteracdes.

Exames laboratoriais: Hb: 13,5 g/dL; Htc: 40%; leu-
cocitos: 8.000 mm?® 53/6/0/32/0/9; plaquetas: 294.000
mm?’; VHS: 10 mm na primeira hora; glicemia: 91 mg/dL;
creatinina: 0,8 mg/dL; TGP: 17 U/L, TGO: 16 U/L;
urina I: normal; VDRL: nio-reagente; FTA-ABS: nio-
reagente; IgM: 228.0mg/dL (40.0 a 250.0 mg/dL); IgE:
500.0 Ul/mL (menor 150 Ul/mL); IgA: 476.0 mg/dL
(90.0 a 310.0 mg/dL); fator reumatdide: nio-reagente;
fator antinuclear: nio-reagente; anti-SSA: nio-reagente;
anti-SSB: ndo-reagente; anti-DNA: ndo-reagente; anti-
ENA: nio-reagente; CH50: 98 U/mL; C3: 147,9 U/mL;
C4: 13,5 U/mL; ANCA: negativo; anticoagulante lapico:
1,13 (menor que 1,15, negativo); TTPA: 36 seg (32 seg);
antifosfolipides IgG 1/100; antifosfolipides IgM 1/100. A
pesquisa para anticorpos antifosfolipides foi refeita ap6s dois
meses e o resultado foi igual ao anterior. Ecocardiograma
(10/07/2002): prolapso de valva mitral com insuficiéncia
minima. Bidpsia da lesio cutanea (2001): Fragmento de
pele apresentando epiderme com acantose discreta; os vasos
dérmicos papilares e da derme reticular exibem alteracoes
fibrindides de suas paredes e por vezes as suas luzes sio
obstruidas por trombos hialinos. Ha discreto infiltrado
inflamatério linfocitario perivascular. Conclusdo: vasculite
hialinizante (livedoide).

Foi introduzido tratamento com heparina sédica e warfa-
rina sédica, mantendo RINI em torno de 3,0, apresentando
inicialmente cicatriza¢io das tlceras e diminui¢do da dor
e do edema. Porém, esporadicamente, as lesdes cutaneas
recidivavam com menor intensidade. Optou-se pela asso-
ciagio com danazol 100 mg, que proporcionou melhora
do quadro até o momento.
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DISCUSSAO

A microangiopatia livedéide acomete principalmente mulhe-
res jovens e de meia-idade® ”; pode ser idiopatica, ou estar
associada a alteracdes na coagulagio incluindo mutac¢io no
fator V de Leiden, deficiéncia da proteina C, aumento na
homocisteina plasmatica, anormalidades na fibrinélise, ativacao
plaquetiria e SAF®.

A presenca dos anticorpos antifosfolipides estd associada
a0 risco de fendmenos trombdticos arteriais, venosos e in-
suficiéncia placentdria resultando em perdas fetais®. Varias
manifestacdes cutaneas ocasionadas por oclusio vascular fo-
ram descritas em pacientes com SAF. Entre elas estao: livedo
reticularis, microangiopatia livedéide, pioderma gangrenoso,
tromboflebite, gangrena cutanea, necrose digital, ulceracdes
cutaneas, linfoma cutaneo de células T, ptrpura, hemorragias
subungueais, lapus eritematoso discdide, doenga de Degos
(papulose atréfica maligna), nédulos cutaneos dolorosos,
anetoderma e esclerose sistémica®™!* 12,

Em estudo realizado na Clinica Mayo, 41% dos pacientes
com SAF apresentavam lesdes cutaneas como a primeira
manifestacio clinica da doenca e 40% destes evoluiram com
outros fenomenos tromboticos; ressaltando, assim, a importan-
cia destas manifestacoes cutaneas e sua relacio com a doenga
sistémica'.

Em estudo prospectivo com 33 pacientes com SAF, 13
apresentavam microangiopatia livedéide®”, sendo que em
dois esta manifestacio cutanea estava presente junto com o
primeiro fendémeno trombodtico, isto é, no inicio da doenca.
O aspecto histologico observado é de trombose vascular nio-

inflamat6ria®™ 9, independentemente se a microangiopatia
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liveddide ¢ idiopatica ou se estd associada a presenca de anti-
corpo antifosfolipide ou de outra causa adquirida ou herdada
de trombofilia®?.

Neste relato de caso, a paciente recebeu o diagnéstico de
SAF primdria, conforme o critério de classificacio para SAF, ja
que apresentou um critério laboratorial, anticorpo antifosfoli-
pide reagente, e um critério histolégico, presenca de trombos
hialinos na bidpsia de lesio cutinea™®.

Nio existem estudos controlados duplos-cegos para o
tratamento da microangiopatia livedéide. Nos relatos ou
séries de casos presentes na literatura preconiza-se o uso de
anticoagulantes ou de terapia fibrinolitica como heparina em
baixas doses, pentoxifilina, danazol, aspirina ou dipiridamol.
Corticosterdide, dapsona e vasodilatadores também tém sido
utilizados no tratamento da microangiopatia livedéide. Se essa
enfermidade estd associada a presenca de anticorpos antifosfo-
lipides, concordamos com Acland et al® que o paciente deva
ser anticoagulado para evitar a presenca de outros fenémenos
tromboembdlicos. No entanto, nio existe nenhum estudo que
confirme este ponto de vista. Ele ¢ embasado apenas na série
de casos em que 40% dos pacientes que apresentaram lesdes
cutaneas associadas ao anticorpo antifosfolipide desenvolveram
posteriormente fendmenos trombdticos sistémicos®!Y.

A microangiopatia livedéide pode representar uma mani-
festagdo clinica inicial de um grupo de doencas que causam
vasculopatia oclusiva. Logo, todo paciente deve ser investigado
para presenca de anticorpo antifosfolipide ou de outra causa
de trombofilia, e um tratamento adequado deve ser instituido
para evitar maiores complicacdes sistémicas.
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