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Resumo Arterite linfocitica trombofilica é entidade recentemente descrita e se caracteriza
histopatologicamente por vasculite linfocitaria que afeta as arteriolas da juncdo dermo-
-hipodermica, associada a deposicao de fibrina e anel de fibrina luminal. Paciente do sexo
feminino, 49 anos, apresentou maculas acrémicas e Ulcera bem delimitada na face medial do
membro inferior esquerdo. Bidpsia mostrou na derme papilar acentuado infiltrado inflamatorio
com predominio de linfocitos, e na derme reticular profunda vasos de médio calibre envol-
tos por infiltrados mononucleares. Na coloracao pelo método tricromico de Masson observou-se
destruicao acentuada da camada muscular da parede vascular e um anel de fibrina. Boa resposta
clinica foi alcangcada com azatioprina. Acreditamos que ulceragcdo pode ser outra apresentacao
clinica ou representar uma progressao atipica dessa condicao.
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Introducao

Arterite linfocitica trombofilica (ALT), ou arterite linfocitica
macular, é entidade recentemente descrita. Caracteriza-
-se, histopatologicamente, por vasculite linfocitaria que
afeta arteriolas da juncdo dermo-hipodérmica, associada a
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deposicao de fibrina e anel de fibrina luminal."? Descreve-
mos um caso de ALT com Ulceras nos membros inferiores.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 49 anos de idade, previamente
higida, iniciou quadro de maculas eritematosas nos membros
inferiores havia 17 meses, e estava em acompanhamento no
nosso servico havia 11 meses. Fora tratada em outro servico
com prednisona 0,5mg/kg/dia por curto periodo apds biop-
sia de pele, que resultou em aparecimento de Ulcera.

Ao exame, apresentava maculas acromicas bem delimi-
tadas compativeis com atrofia branca de Millian e maculas
eritematosas, além de Ulcera de 1,5cm de diametro, com
bordas bem delimitadas e eritematosas com fundo fibrinoso,
na face medial do membro inferior esquerdo (fig. 1).
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Figura1 Maculas acrémicas de bordas bem delimitadas, atro-
fia branca de Millian, maculas eritematosas e Ulcera de 1,5 cm
de didametro, na face medial do membro inferior esquerdo.

Figura 2 Na derme papilar, intenso infiltrado inflamatorio
com predominio de linfocitos sem comprometimento da epi-
derme. Na derme reticular profunda, vasos de médio calibre
envoltos por infiltrados mononucleares (Hematoxilina & eosina,
40 x ).

Optamos por nao realizar nova bidpsia em razao das mas
condi¢des circulatérias da paciente. A revisdo da bidpsia ini-
cial mostrou intenso infiltrado inflamatodrio linfocitario na
derme papilar (fig. 2), vasos com infiltrado inflamatério pre-
dominantemente linfocitario na derme reticular profunda,
e presenca de fibrina no lumen (fig. 3). Pela coloracdo do
tricromio de Masson, o material amorfo se corou em verme-
lho, caracterizando aspecto de ‘‘anel de fibrina’’ (fig. 4).
0 método de Verhoeff mostrou fibras elasticas proximas ao
lumen e entremeando o ‘‘anel de fibrina’’, caracterizando
artérias, com quadro histoldgico da ALT (fig. 5).

Exames laboratoriais como FAN, anti-DNA, anticorpo
anticardiolipina, anticorpos contra antigenos extraiveis

Figura 3 Em detalhe, notam-se trés vasos com compro-
metimento de suas paredes por infiltrado inflamatério com
predominio de linfocitos, e no lumen uma substancia amorfa
eosinofilica sugestiva de fibrina (Hematoxilina & eosina, 400 x ).

Figura 4 Pela coloracdo do tricromio de Masson observa-se
que a destruicao da parede vascular e camada muscular foi
intensa, pois nao se observa fibra muscular lisa corada em ver-
melho, e no lumen o material amorfo se corou em vermelho,
caracterizando o aspecto de ‘‘anel de fibrina’’ (Tricomico de
Massom, 400 x ).

Figura 5 Pelo método de Verhoeff para fibras elasticas
observa-se que, proximo ao lumen e entremeando o ‘‘anel de
fibrina’’, sdao encontradas fibras elasticas, o que sugere que tais
vasos se tratam de artérias e caracterizando o quadro histol6-
gico da arterite linfocitica trombofilica (Verhoeff, 400 x ).

nucleares (anti-ENA), anticorpos anticitoplasma de neutro-
filos (ANCA), complemento, crioglobulinas, velocidade de
hemossedimentacao (VHS), assim como exames gerais e
provas de funcao hepatica e renal, resultaram normais.
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Figura 6 Boa resposta clinica apés aumento da dose de aza-
tioprina para 250 mg/dia.

Ultrassom Doppler arterial e venoso revelou insuficiéncia
venosa no membro inferior esquerdo.

Foram administrados trés ciclos curtos de prednisona
(0,5mg/kg/dia) e iniciado dapsona 50 mg/dia, aumentando
gradativamente a dose para 150 mg/dia. No entanto, a paci-
ente evoluiu com aparecimento espontaneo de Ulceras nos
membros inferiores. Dapsona foi suspensa e introduzida
azatioprina 100 mg/dia, além de prednisona 20mg/dia e
manutencao de cuidados locais, com fechamento da Ulcera
e alivio da dor em um més. Apds cinco meses de acompa-
nhamento, surgiram novas lesdes; optou-se por aumento da
dose de azatioprina até 250mg, cursando enfim com boa
resposta clinica (fig. 6).

Discussao

A ALT foi primeiramente descrita como arterite macular
em 2003, por Fein et al., apds relato de trés pacientes do
sexo feminino com erupcao macular hiperpigmentada assin-
tomatica, sem associacao consistente com anormalidades
soroldgicas ou doencas autoimunes do tecido conjuntivo.?
Histologicamente, foi caracterizada por uma arterite linfoci-
tica na derme reticular e hipoderme, com oclusao luminal.?

Posteriormente, Lee et al. sugeriram o termo ALT, em
razdo da heterogeneidade de apresentacao clinica com as
mesmas alteracdes histopatoldgicas. Sua relacao com a poli-
arterite nodosa cutanea (PAN) tem sido debatida desde que
a entidade foi descrita, e ndo ha consenso na literatura.?
Ishibashi e Chen descreveram alteracdes na arterite em
pacientes com PAN cutanea como um processo de quatro

estagios (agudo, subagudo, reparador e curado). No estagio
subagudo, foi descrita uma necrose fibrinoide concéntrica
da intima e infiltrado inflamatério polimorfico composto
nao apenas por neutrdéfilos, mas também por linfocitos e
histiocitos.*

Classicamente, a ALT esta associada a denso infiltrado lin-
focitico e anel de fibrina luminal.? Embora ndo haja consenso
na literatura, alguns autores acreditam que a ALT é uma
forma latente ou um estagio final da PAN, ou ainda uma enti-
dade distinta.®’ Em nossa paciente, nenhuma associacdo
com essa condicao foi observada até o momento.

Quanto ao quadro clinico, observa-se, sobretudo em
mulheres com mais de 40 anos de idade, maculas hiper-
cromicas nos membros inferiores e mais raramente nos
membros superiores, além de livedo reticular/racemoso
ou noddulos, reforcando a semelhanca clinica com PAN. A
paciente relatada apresenta faixa etaria compativel com
0s casos previamente descritos, com maculas e Ulceras,
mas sem livedo ou nodulos. Adicionamos o fato de a paci-
ente apresentar também ma circulagio local.?>%° A ALT
pode cursar com alteracées para trombofilia, como aumento
de anticorpos antifosfolipides e anticorpo anticardiolipina,
aumento de anticorpo antinlcleo, além de elevacao de VHS,
achados nao encontrados no caso descrito.?®

Em decorréncia da escassez de casos na literatura, ainda
ndo ha consenso quanto as op¢des terapéuticas para essa
nova entidade. Ha relatos de tratamento com prednisona
isoladamente ou em associacao com ciclofosfamida, atova-
quona, pentoxifilina, aspirina, doxiciclina, dapsona ou luz
ultravioleta B de banda estreita (NBUVB), além de relatos
de melhora das les6es sem tratamento.’ >’

Apoés revisdao da literatura, encontramos dois relatos
de ALT apresentando ulceracées nos membros inferiores
histopatologicamente compativeis com o diagnéstico.” 0
Lhamas-Velasco et al. descreveram um caso de mulher
de 25 anos de idade sem estigmas de insuficiéncia venosa
que iniciou uma Ulcera nao traumatica nos membros
inferiores, com bidpsia compativel com ALT, que progrediu
com melhora clinica ap6s 42 meses de tratamento com
pentoxifilina e prednisona.”” Os autores acreditam que
a ulcera foi causada por dano isquémico secundario a
presenca de lesdo vascular linfocitica cronica, associada a
condicdes locais como ma circulagdo sanguinea colateral
ou aumento da pressao venosa. '’

Em nosso caso, a biopsia foi realizada em lesao maculosa
evoluindo com Ulcera apo6s o procedimento, e o ultrassom
Doppler evidenciou alteracdes de insuficiéncia venosa, o que
poderia indicar lesdo ulcerosa secundaria a estase, mas tam-
bém podemos especular que tenha sido evolucéo atipica da
arterite, por ser dolorosa e por ter cicatrizado com terapia
imunossupressora, além de a insuficiéncia venosa ja ter sido
implicada na literatura como possivel fator etiopatogénico
da ALT."® Clinicamente, também é possivel a diferenciacao
com PAN cutanea, em que as lesoes ulceradas dolorosas sao
mais caracteristicas e a resolucdo depende de tratamento
imunossupressor agressivo. Neste caso, a diferenciacao foi
histopatoldgica, mas nao podemos descartar a relagao entre
as duas condicdes, ja referidas anteriormente como possi-
velmente associadas.

Descrevemos um caso raro de mulher caucasiana de meia-
-idade que apresentou ulceracdes dolorosas, o que pode
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ser outra apresentacao clinica da ALT ou representar pro-
gressao atipica dessa condicdo. Além disso, essa condicao
geralmente tem curso indolente com resposta variavel ao
tratamento, as vezes melhorando sem nenhum tratamento,
diferentemente da paciente relatada, que so respondeu
apds um curso de varios meses de azatioprina 250 mg/dia.
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