An Bras Dermatol. 2019;94(5):582-585

\WEIRA 5
o° €o

® memxn ®

SOCIEDADE BRASILEIRA
DE DERMATOLOGIA

T
ﬁé@ Anais Brasileiros (-!E
Dermatologia

www.anaisdedermatologia.org.br

CASO CLINICO

Dermatose purpurica pigmentada granulomatosa:
relato de um caso latino-americano com distribuicao

blaschkoide™

Daniela Carvajal © 2, Claudia Quiroz © °, Claudia Morales © ¢ e Javier Fernandez © ¢*

a Departamento de Dermatologia, Faculdade de Medicina, Universidad de Chile, Santiago, Chile
b Unidade de Dermatologia, Hospital Clinico, Universidad de Chile, Santiago, Chile

¢ Unidade de Patologia, Hospital Clinico, Universidad de Chile, Santiago, Chile

4 Unidade de Dermatologia, Hospital San José, Santiago, Chile

Recebido em 6 de marco de 2018; aceito em 4 de junho de 2018
Disponivel na Internet em 14 de novembro de 2019

Resumo A dermatose purpUrica pigmentada se manifesta clinicamente como maculas hiper-
pigmentadas e petéquias, predominantemente nas extremidades inferiores. A histopatologia, é
caracterizada por um infiltrado linfocitico na derme superior, eritrdcitos extravasados e depo-
sitos de hemossiderina. Existe uma variante incomum, conhecida como dermatose purpurica
pigmentada granulomatosa, que se caracteriza histologicamente pela presenca de granu-
lomas nao necrotizantes associados aos achados classicos de outras dermatoses purpuricas
pigmentadas. Afeta mais frequentemente mulheres de meia-idade de origem asiatica, pre-
dominantemente nas extremidades inferiores. E apresentado o caso de uma paciente do sexo
feminino com dermatose purpurica pigmentada granulomatosa nas extremidades inferiores com
distribuicao blaschkoide.

© 2019 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. em nome de Sociedade Brasileira de Dermatologia.
Este é um artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/
by/4.0/).

Introducao

DOI referente ao artigo:

A dermatose purplrica pigmentada (DPP) ou capilarite

https://doi.org/10.1016/j.abd.2019.09.002 representa um grupo heterogéneo de dermatoses de eti-

* Como citar este artigo: Carvajal D, Quiroz C, Morales C, Fernan-
dez J. Granulomatous pigmented purpuric dermatosis: report of a
Latin-American case with blaschkoid distribution. An Bras Dermatol.

2019;94:582-5.

Trabalho realizado no Hospital Clinico, Universidad de Chile, San-

tiago, Chile.
* Autor para correspondéncia.

ologia desconhecida, que sdo caracterizadas por maculas
pigmentadas do vermelho ao castanho e petéquias, predo-
minantemente nas extremidades inferiores. Classicamente,
foram descritas cinco variantes clinicas da DPP: purpura
anular telangiectasica de Majocchi, pirpura pigmentar pro-
gressiva de Schamberg, dermatite liquenoide purpurica e
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Figura 1

A, Paciente com maculas vermelho-acastanhadas e petéquias distribuidas simetricamente nas extremidades inferiores.

B e C, Lesdes na regiao posterior da perna esquerda com disposicao linear e distribuicao blaschkoide.

pigmentada de Gougerot e Blum, purpura eczematoide de
Doucas e Kapentanakis e liquen aureus.' Os achados histolo-
gicos classicos incluem um infiltrado linfocitico perivascular
e superficial, extravasamento de eritrdcitos e depositos
de hemossiderina, sem vasculite. Uma variante granulo-
matosa da DPP foi descrita recentemente, cuja principal
caracteristica histologica é a presenca de granulomas nao
necrotizantes associados aos achados classicos da DPP.?

Relata-se o caso de uma paciente latino-americana
do sexo feminino com maculas hiperpigmentadas nas
extremidades inferiores, algumas delas com distribuicao
blaschkoide, cuja biopsia cutanea revelou a presenca de
granulomas nao necrotizantes juntamente com as caracte-
risticas comuns da DPP.

Relato do caso

Uma paciente do sexo feminino de 62 anos se apresentou
com uma histéria de maculas pigmentadas e assintoma-
ticas em ambas as pernas por seis meses. Ela também
tinha historia de diabetes mellitus tipo Il, hipertensao, dis-
lipidemia e hipotireoidismo e estava sob tratamento com
metformina, losartana, atenolol, atorvastatina e levotiro-
xina. Nao havia outros sintomas associados ou alteracdes na
medicacao usual.

O exame fisico revelou pequenas maculas vermelho-
-acastanhadas de 2 a 3 mm e petéquias nao palpaveis distri-
buidas simetricamente nas extremidades inferiores (fig. 1A).
Na face posterior da perna esquerda, as lesdes tinham uma
distribuicao linear, blaschkoide (fig. 1 B e C). A derma-
toscopia revelou pontos e globulos vermelho-acastanhados
dispostos num fundo de pigmentacao vermelho-acobreada
(fig. 2).

A biopsia da pele revelou adelgacamento da epiderme,
infiltrado liquenoide em faixa com linfocitos na derme
papilar e reticular (fig. 3A), pequenos granulomas nao
necrotizantes na derme, formados por depdsitos de célu-
las epitelioides e células gigantes multinucleadas, com uma
pequena coroa linfoplasmocitaria e sem necrose (fig. 3B).
Foi observado extravasamento de eritrocitos e poucos eosi-
nofilos, mas nao havia vasculite. Depositos de hemossiderina

Figura 2 A dermatoscopia das lesdes revelou pontos e glo-
bulos vermelho-acastanhados dispostos sobre um fundo de
pigmentacao vermelho-acobreada.

foram evidenciados com a coloracdo azul da PrUssia para
ferro (fig. 3C). As coloragdes de acido periddico-Schiff (PAS)
e Ziehl-Neelsen foram negativas.

Estudos laboratoriais mostraram colesterol LDL e tri-
glicerideos elevados. A proteina C-reativa e a taxa de
hemossedimentacao estavam normais, sem disfuncao orga-
nica. A historia clinica e os achados histolégicos confirmaram
o diagnostico de DPP granulomatosa.

Discussao

A DPP granulomatosa foi descrita pela primeira vez por Saito
e Matsuoka em 1996 e foi a Ultima variante identificada da
DPP.2 Até o momento, somente 27 casos de DPP granulo-
matosa foram publicados, com clara predominancia no sexo
feminino (74%), entre 9 e 75 anos; metade dos casos ocor-
reu em pacientes asiaticos.® Recentemente, observou-se um
aumento de relatos de DPP granulomatosa em pacientes
brancos, mas nao ha caso publicado na populagao latino-
-americana.
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Figura 3

A, Adelgacamento da epiderme, infiltrado liquenoide com linfocitos e histiocitos que forma granulomas ndo necrotizantes

na derme e extravasamento de eritrocitos (hematoxilina & eosina, 100x). B, Pequenos granulomas ndo necrotizantes na derme,
formados por acimulos de células epitelioides e células gigantes multinucleadas (hematoxilina & eosina, 400x). C, Extravasamento
de eritrdcitos e depositos de hemossiderina na derme, especialmente abaixo do infiltrado inflamatério com granulomas (azul da

Prassia, 100x).

Clinicamente, a DPP granulomatosa se apresenta como
maculas vermelho-acastanhadas e petéquias, como em
outras DPPs; as extremidades inferiores foram a localizacao
mais frequente.” Os achados dermatoscopicos em neste caso
sdo semelhantes aos de outros relatos, com multiplos pontos
castanho-avermelhados, arredondados a ovais, globulos e
maculas em um fundo de pigmentacao vermelho-acobreada
sem rede.’ Ha relatos de capilarite linear unilateral, liquen
aureus e doenca de Schamberg com lesdes dispostas em
distribuicdo linear.>® No entanto, até o momento ndo ha
relatos de DPP granulomatosa com distribuicao linear ou
blaschkoide.

Histologicamente, a DPP granulomatosa apresenta os
achados classicos das outras DPPs, além de um infiltrado
linfo-histiocitico e da formacao de granulomas nao necroti-
zantes na derme papilar, alguns dispostos ao redor do plexo
vascular.?* Outros achados incluem alteracées vacuolares ou
infiltrado liquenoide na juncao dermoepidérmica.*’” O diag-
nostico diferencial histopatologico engloba outras doencas
que se apresentam com granulomas: doencas infeccio-
sas, como tuberculose e micobacteriose atipica, e doencas
nao infecciosas, como sarcoidose, reacao medicamentosa,
doenca de Crohn metastatica, vasculite granulomatosa e
micose fungoide.’

A etiologia da DPP granulomatosa ainda é desconhe-
cida. Essa variante tem sido associada a hiperlipidemia em
mais de 50% dos casos.® Tem sido postulado que a hiperli-
pidemia poderia causar inflamagao cronica e uma resposta
Th1 insuficiente, levando assim a formacao do granuloma.®
Outras teorias sustentam que um dano vascular subjacente,
induzido pela deposicédo de lipidios nas células endoteliais,
poderia resultar em uma resposta granulomatosa.*

A autoimunidade é um achado comum em pacientes com
DPP granulomatosa, relatada em mais da metade dos casos.
Os cenarios mais frequentes sao hipotireoidismo, colite ulce-
rativa, sindrome de Sjogren e esclerose maltipla.>® Alguns
casos apresentam marcadores autoimunes positivos, como
anticorpos antinucleares, fator reumatoide e crioglobulinas,
sugerindo que a autoimunidade também possa ter um papel
nessa variante. Sao necessarios mais estudos para esta-
belecer uma associacdo.® Outros achados frequentemente
descritos sao hipertenséo arterial e diabetes mellitus.?

A DPP granulomatosa é uma doenca frequentemente
assintomatica e benigna.? Assim, o tratamento geralmente
é reservado para o controle dos sintomas associados, como
prurido, e das alteragdes estéticas, em pacientes angusti-
ados com a aparéncia da pele. O tratamento dos fatores
desencadeantes suspeitos, como a dislipidemia, e o trata-
mento da estase venosa associada, quando presente, podem
ser benéficos.”* Anti-histaminicos sdo usados para controlar
o prurido - no entanto, eles nao tém efeito sobre a evolucao
da doenca. Uma revisao sistematica’ das estratégias tera-
péuticas para a DPP revelou que corticosteroides locais,
inibidores da calcineurina locais, rutosideo, acido ascor-
bico em altas doses, colchicina, pentoxifilina, fototerapia e
laserterapia promoveram boas respostas. A ciclosporina A e
outros imunossupressores podem ser usados na doenca refra-
taria. Sao necessarios estudos sistematicos maiores para
avaliar a eficacia das estratégias terapéuticas.
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