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Caso Clínico

Vasculopatia livedóide: a propósito de um caso clínico

Livedoid vasculopathy: a clinical case proposition

Luilson Geraldo Coelho Júnior¹, Efigênia Pereira de Lourenzo Cunha¹, Pedro Rodrigo Magalhães Negreiros de Almeida¹,
Luciana Guimarães Borges Rebello², Marcos Paulo Borges Mendanha³, Gabrielly Borges Machado4

RESUMO

A vasculopatia livedóide é uma dermatose crônica oclusiva dos vasos sanguíneos da derme, de caráter
pauci-inflamatório ou não inflamatório, extremamente dolorosa. A etiologia não é totalmente esclareci-

da; estando associada a eventos pró-trombóticos. Caracterizada pela presença de lesões maculopapulares,
eritêmato-purpúricas, nos membros inferiores, especialmente nos tornozelos e pés que ulceram geran-
do cicatrizes atróficas, denominadas atrofia branca. A histopatologia evidencia oclusão dos vasos da
derme, devido à deposição de fibrina intravascular e presença de trombo intraluminal, além de hialinização

segmentar e proliferação endotelial, há também, um infiltrado inflamatório perivascular discreto. Des-
crevemos um caso de vasculopatia livedóide evidenciando os achados histopatológicos encontrados na
biópsia.

Palavras-chave: Livedo Reticular. Vasos Sanguíneos. Patologia. Pele. Biópsia.

ABSTRACT

Livedoid vasculopathy is a chronic occlusive vasculopathy dermatosis, with a pauciinflammatory or non-

inflammatory characteristic, and is extremely painful. Its ethiology is not entirely known, being associ-
ated with pro-thrombotic events. Characterized by erythematous purpuric maculopapular lesions on the
legs, especially on the ankles and feet, that ulcerates and heals with white atrophic scars, named
atrophie blanche. Histopathology shows occlusion of dermal vases, segmental hyalinization and en-

dothelial proliferation; there is also a discreet perivascular inflammatory infiltrate. We describe a case of
livedoid vasculopathy showing the histopathological findings on the biopsy.
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Introdução

A vasculopatia livedóide é também denomi-
nada livedo vasculite, vasculite hialinizante segmen-
tar, vasculite livedóide, livedo reticular com úlceras
de verão, livedo reticular com úlceras de inverno,
atrofia branca de Milian (atropie blanche) e PURPLE
(painful purpuric ulcers with reticular pattern of the
lower extremities).1

A vasculopatia livedóide foi descrita por Millian
em 1929, sob a designação de atrofia branca.2 Em
1967, Bard e Winkelman relataram a vasculopatia
livedóide em pacientes com hialinização segmentar
de pequenos vasos da derme.3

Durante muito tempo, o termo “vasculite
livedóide” foi usado como sinônimo de vasculopatia
livedóide, atualmente esta denominação não é mais
aceita, pois os achados compatíveis com vasculite
não estão presentes no exame histológico.4

Embora inicialmente descrita como uma ma-
nifestação clínica de uma vasculite, a vasculopatia
livedóide, possui como mecanismo fisiopatogênico
a vaso-oclusão decorrente de trombose intralumi-
nal das vênulas da derme.5

É uma dermatose que inicialmente tem como
manifestação a presença de máculas e ou pápulas
purpúreas puntiformes ou lenticulares, dolorosas
presentes nos membros inferiores, principalmente
em tornozelos e dorso dos pés; em seguida, as le-
sões sofrem ulcerações e cicatrizam lentamente, em
semanas ou meses, gerando cicatrizes atróficas e
nacaradas (atrofia branca), telangiectasias punti-
formes, pigmentação acastanhada e geralmente
acompanhadas de livedo racemoso.1,5

Relato de caso

Paciente sexo masculino, 34 anos, negro, pin-
tor, natural e procedente de Paracatu-MG relata que
há 30 dias surgiu no terço inferior dos membros
inferiores máculas violáceas, pruriginosas, doloro-
sas, não descamativas, que evoluíram para úlceras
após uma semana do início dos sintomas. Associa
ao quadro edema em terço distal dos MMII, dificul-
dade de deambulação.

Ao exame: Lesões ulceradas e infiltrativas de
fundo necrótico, com bordas irregulares, deprimi-
das e eritematosas em terço distal de MMII, além de
máculas violáceas e lesões bolhosas extensas na face
anterior e posterior dos MMII (Figuras1,2,3 e 4).

Figura 1:  Lesão perna Direita.

Figura 2: Lesão panturrilha Direita.
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Figura 3: Lesão em perna Esquerda.

Figura 4: Lesão perna direita

A biópsia de pele é compatível com atrofia
branca ou vasculopatia livedóide. Os cortes histo-
patológicos evidenciaram epiderme com hipercera-
tose com focos de paraceratose, hipergranulose e
espongiose. Na derme papilar observa-se vasocon-
gestão, edema, leve infiltrado linfocítico de locali-
zação perivascular e intersticial, com extravasamen-
to eritrocitário e presença de hemossiderófagos.
Nota-se ainda aumento do número de vasos dérmi-
cos com degeneração fibrinóide das paredes, além
de tampões de fibrina intraluminais (Figuras 5 e 6).

Discussão e Conclusão

A vasculopatia livedóide é uma doença rela-
tivamente rara;6 acometendo principalmente mu-
lheres, numa proporção de 2,4 a 3 mulheres para
cada homem; além disso, a faixa etária de 15 e 50
anos, em média 32 anos, é a mais acometida.1

A vasculopatia livedóide é uma manifestação
cutânea de doenças que levam à trombose não-in-
flamatória dos vasos dérmicos, sendo que a trom-
bose é uma forma de tromboembolismo venoso lo-
calizado.7 Os principais fatores que predispõem à
trombose são: lesão endotelial, alterações do fluxo
sanguíneo e alterações sanguíneas levando à hiper-
coagulabilidade.8

É uma doença crônica com exacerbações pe-
riódicas e recorrentes. Ao exame, encontram-se
lesões de pele em diferentes estágios de evolução,
associadas ao livedo racemoso.9 A doença, normal-
mente, instala-se bilateralmente nas pernas, pro-
vocando edema no terço inferior dos membros.10

O livedo racemoso é definido pela presença
de trama reticulada interrompida, sendo frequen-
temente associado à vasculopatia livedóide. Nor-
malmente acomete os membros inferiores, poden-
do acometer em uma parcela de pacientes, os mem-
bros superiores. A dor é um sintoma característico
nos doentes, sendo que alguns deles podem apre-
sentar um quadro de hiperestesias ou parestesias
caracterizado como mononeurite múltipla.11

Estudos demonstram que a coagulação alte-
rada é um fator importante na patogênese da vas-
culopatia livedóide.7 Atualmente, acredita-se que o
principal mecanismo fisiopatogênico é um processo
de vaso-oclusão decorrente da trombose de vasos
dérmicos de pequenos e médios calibres; as
alteracões inflamatórias são encontradas em lesões
tardias e são considerados eventos secundários.12
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Figura 5: Biópsia de pele. Coloração HE (Aumento 100x).

Figura 6: Biópsia de pele. Coloração HE (Aumento 200x)
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A presença de disfunção da atividade plaque-
tária, níveis elevados de fibrinopeptídeo A e de
inibidor do ativador do plasminogênio, liberação
defeituosa do ativador do plasminogênio tecidual
(t-PA) e diminuição da expressão nas células endo-
teliais da trombomodulina (proteína antitrombótica)
predispõem à trombose.13

A vasculopatia livedóide é classificada em
primária quando não se encontra outra doença as-
sociada e secundária quando está relacionada a
outras doenças como às trombofilias (mutação do
fator V de Leiden, deficiência da proteína C e/ou S,
hiper-homocisteinemia, mutação do gene da pro-
trombina), doenças do tecido conjuntivo (Lúpus
eritematoso sistêmico, crioglobulinemia, Síndrome
antifosfolípide).10.14.15

A vasculite livedóide não é uma vasculite ver-
dadeira, pois a ausência às vezes total de um infil-
trado inflamatório significante ou leucocitoclasia fala
menos a favor de vasculite. Portanto, a vasculopa-
tia livedóide é uma doença trombótica que afeta
vasos dérmicos superficiais e profundos, caracteri-
zada pela hialinização da parede vascular, prolife-
ração endotelial, depósito de fibrina e formação de
trombos intraluminais.15 A combinação de obstru-
ção vascular e doença da parede dos vasos é ob-
servada na vasculopatia livedóide.16

Na vasculite as alterações isquêmico-trom-
bóticas são decorrentes de um processo imunológi-
co-inflamatórios primário; já na vasculopatia obs-
trutiva, as alterações imunológicas e/ou inflamató-
rias são secundárias.15

Os achados histopatológicos da vasculopatia
livedóide são caracterizados pela oclusão dos vasos
da derme pela deposição de fibrina intravascular e
trombose, hialinização segmentar e proliferação
endotelial; além disso, há em pequeno grau, um
infiltrado linfocitário perivascular.17

Deposição de material fibrinóide na luz vas-
cular, hialinização da parede do vaso, infartos teci-
duais e ausência de vasculite verdadeira são os acha-
dos histopatológicos encontrados na vasculopatia
livedóide.18

Na biópsia cutânea é necessário representar
a derme e hipoderme a fim de se afastar o diagnós-
tico de poliarterite nodosa cutânea que por vezes
tem manifestações clínicas similares as da vasculo-
patia livedóide.

Na poliarterite nodosa cutânea o exame his-
topatológico revela vasculite de artérias médias e
arteríolas na derme profunda e hipoderme. Os va-
sos acometidos apresentam parede espessada e
infiltração neutrofílica; a túnica íntima das artérias
demonstra um anel eosinofílico de necrose fibrinói-
de; além disso, não há trombos intraluminais.19

Hesse & Kutzner observaram os achados his-
topatológicos de acordo com o estágio evolutivo da
vasculopatia livedóide: estágio inicial e intermediá-
rio.18

No estágio inicial: há formação de trombo
hialino na luz dos pequenos vasos da derme superfi-
cial e nos vasos do plexo da derme média; em casos
esporádicos, os vasos do plexo vascular da derme
profunda são envolvidos.  Na luz vascular, pode ha-
ver trombo fibrinóide; além disso, na parede vascu-
lar encontramos fibrina e, em alguns casos, materi-
al fibrinoide depositado no estroma perivascular, o
que resulta no quadro clássico de “trombo fibrinoide
e anéis fibrinoides” na região do plexo vascular
dérmico superficial. Este material fibrinoide é
visualizado pela técnica histoquímica do PAS.18

A maioria dos casos apresenta ulceração
suprajacente da epiderme e derme superficial ad-
jacente (infarto de coagulação), às vezes acompa-
nhada por paraqueratose e atrofia da epiderme
circunjacente. Um discreto infiltrado linfocitário
perivascular é a alteração inflamatória encontrada
e sem sinais de vasculite leucocitoclástica. Neutró-
filos podem ser encontrados na área de ulceração
(infarto), como resultado do processo ulcerativo
necrótico.18

O estágio intermediário é caracterizado pela
presença de vasos sanguíneos de parede espessa-
da e hialinizada na derme superficial e média, com
proliferação endotelial secundária. No lúmen e na
parede vascular o material fibrinoide está presen-
te; os depósitos fibrinóides luminal e mural são
bastante significativos para diagnóstico da vascu-
lopatia livedóide e ocorrem em todos os estágios
da doença.18

Os depósitos fibrinóides não devem ser con-
fundidos com fenômeno secundário que ocorre sob
quase toda ulceração comum, logo é importante
biopsiar lesões fora das áreas de ulceração, dando-
se preferência às lesões papulosas, maculares
eritemato-purpúricas ainda não ulceradas.18
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Na imunofluorescência direta há deposição de
imunoglobulina, fibrina e componentes do comple-
mento;17 sendo que nos estágios iniciais, há depó-
sitos de fibrina na parede dos vasos e, nas fases
tardias, os depósitos de imunoglobulinas e comple-
mento são detectados.20

O diagnóstico diferencial da vasculopatia
livedóide é feito principalmente com vasculites
cutâneas. O tratamento é realizado com drogas an-
ticoagulantes (varfarina, rivaroxabana, heparina, ou
fibrinolíticos), bem como agentes antiplaquetários
como o ácido acetilsalicílico; as drogas vasodilata-
doras, tais como pentoxifilina, pode ainda ser usa-
do; e nos casos associados com doenças auto-imu-
nes, também são utilizados imunossupressores.21
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