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RESUMO

Introdugao: A vasculopatia livedoide é uma doenga vascular trombo-oclusiva cronica e recorrente em

regido distal dos membros inferiores e pés que pode levar & formagédo de tlceras. Doengas do tecido

conjuntivo, sindrome do anticorpo antifosfolipideo, vasculite sistémica e neoplasias podem estar asso-

ciadas. O tratamento é desafiador, pois a fisiopatologia das lesdes envolve multiplos mecanismos. Rela-

to de caso: relatamos o caso de uma mulher de meia idade com diagndstico de vasculopatia livedoide,

condi¢do clinica de dificil manejo, com remissdo das lesdes de pele apds a introdugdo do esquema

CHAPRR (bloqueador de canal de célcio, hidroxicloquina, AAS, pentoxifilina rivaroxabana e Rituxi-

mabe). Conclusio: Por se tratar de uma entidade rara, ndo ha consenso definido sobre seu tratamento,

portanto enfatiza-se a relevancia do tema exemplificado neste relato de caso.

Palavras-chave: Vasculopatia Livedoide. Livedo Reticularis. Ulcera¢do de Verdo. Atrofia Branca.

ABSTRACT

Introduction: Livedoid vasculopathy is a chronic and recurrent thrombo-occlusive vascular disease

of the distal lower limbs and feet that can lead to the formation of ulcers. Connective tissue diseases,

antiphospholipid antibody syndrome, systemic vasculitis and neoplasms may be associated. Treatment

is challenging, as the pathophysiology of the lesions involves multiple mechanisms. Case report: we
report the case of a middle-aged woman diagnosed with livedoid vasculopathy, a clinical condition that
is difficult to manage, with remission of skin lesions after the introduction of the CHAPRR regimen

(calcium channel blocker, hydroxycloquine, AAS, pentoxifylline, rivaroxaban and Rituximab). Conclu-

sion: As it is a rare entity, there is no defined consensus on its treatment, therefore the relevance of the

topic exemplified in this case report is emphasized.
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INTRODUGAO

A vasculopatia livedoide é uma doenca cuténea de
etiologia multifatorial. Caracteriza-se pela presen-
ca de lesdes purptricas dolorosas, cronicas e recor-
rentes que acomete principalmente regido distal de
membros inferiores. A evolugéo clédssica é lesdo pa-
pular avermelhada semelhante a pturpura que evo-
luem para tlceras e por fim com cicatrizagdo atré-
fica esbranquicada. Acomete principalmente jovens
de meia idade, mais comumente mulheres. Pode
estar associada doencas do coldgeno, sindrome do
anticorpo antifosfolipide, vasculites sistémicas e
neoplasias. O tratamento é desafiador, uma vez que
a fisiopatologia das lesoes envolve multiplos meca-
nismos.

O objetivo deste artigo é descrever um caso de
vasculopatia livedoide com evolugéo de cinco anos,
onde ja havia instituido inimeros tratamentos den-
tre eles imunossupressores. As lesdes evoluiram
com rdpida regressdo até fechamento completo,
ap6s 6 meses com o esquema CHAPRR (bloquea-
dor de canal de célcio, hidroxicloquina, AAS, pen-
toxifilina, rivaroxabana e rituximabe).

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica Mé-
dica com o numero CAAE 85336624.0.0000.5071.

RELATO DO CASO

Mulher, 34 anos, sem comorbidades prévias, apre-
sentou lesdes purpuricas, violdceas em regiao do
tornozelo e dorso dos pés de inicio insidioso, que
evoluiu para vesiculas, pastulas e tlceras dolorosas,
além de edema e placas esbranquicadas com lesoes
em diferentes fases de cicatrizacdo iniciadas em
2016 (Figura 1).

Iniciou acompanhamento no servigo tercidrio
em 2019. Foram realizados exames laboratoriais
que evidenciaram FAN (ndo reagente), anti-cardio-
lipinas IgG e IgM: (nao reagentes), anticoagulante
lapico: (ndo reagente), fator reumatéide (ndo rea-
gente), P- anca e C- anca: (ndo reagentes), anti-mie-
loperoxidase: (ndo reagentes), complementos C3 e
C4, normais. Também foi investigado trombofilias:
faror de Leiden, proteina S, proteina C, antitrom-

Dossié

Ribeiro, Silva, Almeida, Ferraz, Baptista e Machado

FIGURA 1. Lesdes ulceradas localizadas em regido de maléolo lateral

do membro inferior direito

Fonte: Produgéo dos autores (2024).

bina III, fibrinogénio e homocisteina, todos sem
alteracoes. Apresentava sorologias negativas para
HIV, HCV e VDRL negativos. Contato prévio com
o virus B (soroconvertida).

Foi realizada a bidpsia de pele evidenciando,
derme e vasos sanguineos com paredes espessadas,
hialinizadas, alguns com trombose oclusiva, extra-
vasamento de hemadcias e discreto infiltrado infla-
matorio difuso, sugestivo vasculopatia livedoide
(Figura 2).

Nesse periodo de 5 anos houve tentativas de
alguns esquemas terapéuticos: AAS, pentoxifilina,
prednisona por 1 ano, sem sucesso em outro ser-
vico. Posteriormente entre 2019 e 2020, realizou
pulsoterapia com ciclofosfamida e metilprednisolo-
na, totalizando 3 ciclos, que foi suspenso devido a
piora das lesoes e histérico de infecgdo secundéria
de repeticao.

Entre 2021 e 2023 iniciou rituximabe, azatio-
prina, varfarina e AAS. Houve remissdo das lesdes
por 6 meses, com posterior recidiva da doenga em
vigéncia do tratamento com lesdes ainda mais exu-
berantes.
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FIGURA 2. Inflamagdo linfocitica perivascular, oclusio dos vasos da

derme por deposicdo de fibrina intravascular e trombose, hialinizacao

segmentar e proliferacdo endotelial

Fonte: Produgéo dos autores (2024).

Por se tratar de uma entidade rara, ndo ha con-
senso definido sobre o tratamento de escolha. Apés
revisdo de literatura foi vista uma série de casos
com 12 pacientes com remissdo parcial/completa
em 100% dos participantes com o uso do esquema
CHAP (bloqueador de canal de célcio, hidroxiclo-
quina, AAS e pentoxifilina ap6s 3 meses de inicio da
terapia. Ap6s discussido do caso clinico, foi tomada
a decisdo de iniciar o esquema CHAPR com ma-
nutencdo do rituximabe e adicdo da rivaroxabana.
Houve remissido completa das lesdes em 3 meses e
que mantém sustentada ha 13 meses (Figura 3).

DISCUSSAO

A vasculopatia livedoide foi descrita pela primeira
vez como vasculopatia cuténea idiopatica em 1967,
por Bard e Winkelmann. Tem uma prevaléncia es-
timada de 1 em 100.000 na América do Norte, com
uma proporc¢ao de mulheres para homens de 3:1,
sendo uma enfermidade considerada rara'.

Na revisdo de literatura foram vistos apenas
casos reportados e series de casos. Portanto até o
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FIGURA 3. Lesdes cicatrizadas com dreas atréficas esbranquicadas

Fonte: Produgéo dos autores (2024).

momento nido existe consensos disponiveis para
tratamento dessa doenca?.

O tratamento com anticoagulantes, antiplaque-
tarios, esteroides anabolizantes, tromboliticos, oxi-
génio hiperbarico, imunoglobulinas intravenosas,
suplementacio vitaminica, luz ultravioleta e uma
combinacido de um ou mais destes entre outras te-
rapias teve um resultado favoravel em alguns rela-
tos de casos. Os anticoagulantes foram a monote-
rapia mais comumente usada, a rivaroxabana foi o
mais frenquentemente.

A eficicia dos anticoagulantes apoia o principal
mecanismo patogénico proposto para vasculopatia
livedoide, pois se trata de uma doenca trombo oclu-
sival. Atualmente sabe-se que existem vdrios envol-
vidos na patogénese da doenga'. Entre as etiologias
mais conhecidas estd o estado de hipercoagulabili-
dade, reducdo da oferta de oxigénio no tecido aco-
metido e a inflamacdo com possivel contribuicdo do
sistema imunoldgico®.

As manifestacoes clinicas podem parecer bas-
tante caracteristica, mas o diagnoéstico € histopato-
légico. Acredita-se que os beneficios de uma bidp-
sia de pele superam a possibilidade tedrica de uma
formacédo ulcerosa em seu lugar, uma vez que ela
induz tratamento mais precoce. Uma bidpsia pro-
funda por punch ou excisional deve ser realizada
em uma lesdo ativa, evitando as dreas necréticas.
Inicialmente, a histologia mostra trombos de fibri-
na dentro do limen de pequenos vasos sem evidén-
cia de inflamacéo®.
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Coromilas, et al ? reportaram uma série de ca-
sos com 12 pacientes foi iniciado o esquema CHAP.
Esta combinagdo tem como alvo os mecanismos
patogénicos da vasculopatia livedoide, como a
vasodilatacdo, diminuicdo da agregacdo plaque-
taria, prevencdo da formagdo de trombos e imu-
nomodulacio. Bloqueadores dos canais de cdlcio
di-hidropiridinicos sdo escolhidos por seus efeitos
vasodilatadores superiores e impacto minimo na
inotropia cardiaca®. Houve resposta parcial em 3
meses e resposta completa dos pacientes apds 6
meses em 98% da coorte®. O que sugere que a tera-
pia evolvendo os principais fatores da patogénese
da doenca tem uma alta eficdcia com uma resolucdo
satisfatdria das lesoes®.

CONCLUSAO

A vasculopatia lived6ide é uma manifestagao rara,
que atinge uma populacdo economicamente ativa,
levando o comprometimento funcional desses indi-
viduos. A falta de familiaridade dos profissionais de
saude com a enfermidade contribui para atraso diag-
noéstico. O intervalo médio entre o inicio das lesdes
cutaneas e o diagndstico histolégico é de 3,4 anos.

Por fim, enfatizamos a importincia de cuida-
dos aos diagnoésticos diferenciais das tlceras que
acometem membros inferiores e a importancia da
realizacdo da bidpsia de pele o que auxilia no escla-
recimento da doenca. O reconhecimento precoce
e o manejo adequado sdo cruciais para melhorar o
desfecho clinico.

REFERENCIAS

1. Rujitharanawong C, Chularojanamontri L, Trakanwittayarak S,
Pinkaew S, Nuttawong S. Livedoid vasculopathy: Clinical course
and long-term outcome in Asian patients with a review of the
literature. Dermatol Ther. 2021 Jan;34(1):e14569. doi: 10.1111/
dth.14569. Epub 2020 Nov 29. PMID: 33219608.

2. Micieli R, Alavi A. Treatment for Livedoid Vasculopathy: A Sys-
tematic Review. JAMA Dermatol. 2018 Feb 1;154(2):193-202.
doi: 10.1001/jamadermatol.2017.4374. PMID: 29141075.

3. Coromilas AJ, Micheletti RG. A novel combination (“CHAP”)

regimen for management of livedoid vasculopathy in 12 patients.

Dossié

Ribeiro, Silva, Almeida, Ferraz, Baptista e Machado

J Am Acad Dermatol. 2023 Mar;88(3):672-674. doi: 10.1016/j.
jaad.2022.06.1188. Epub 2022 Jul 1. PMID: 35787412.

4.  Freitas TQ, Halpern I, Criado PR. Livedoid vasculopathy: a com-
pelling diagnosis. Autops Case Rep. 2018 Jul 30;8(3):e2018034-. doi:
10.4322/acr.2018.034. PMID: 30101138; PMCID: PMC6066260.

5. Eswaran H, Googe P, Vedak P, Marston WA, Moll S. Live-
doid vasculopathy: A review with focus on terminology
and pathogenesis. Vasc Med. 2022 Dec;27(6):593-603. doi:
10.1177/1358863X221130380. Epub 2022 Oct 26. PMID:
36285834; PMCID: PM(C9732787.

6. Sopena B, Pérez-Rodriguez MT, Rivera A, Ortiz-Rey JA,
Lamas ], Freire-Dapena MC. Livedoid vasculopathy and recur-
rent thrombosis in a patient with lupus: seronegative anti-
phospholipid syndrome? Lupus. 2010 Oct;19(11):1340-3. doi:
10.1177/0961203310373783. Epub 2010 Jul 21. PMID: 20659971.

7. Gao Y, Jin H. Livedoid vasculopathy and peripheral neurop-
athy: A retrospective cohort study of 55 Chinese patients and
literature review. Int Wound J. 2023 May;20(5):1498-1505. doi:
10.1111/iwj.14004. Epub 2022 Nov 4. PMID: 36333819; PMCID:
PMC10088820.

8. Hu SC, Chen GS, Lin CL, Cheng YC, Lin YS. Caracteristi-
cas dermatoscdpicas da vasculopatia livedoide. Medicina
(Baltimore). Marco de 2017; 96(11):e6284. DOI: 10.1097/
MD.00000000000006284. PMID: 28296736.

9.  Kumar A, Sharma A, Agarwal A. Livedoid vasculopathy presenting
with leg ulcers. Rheumatology (Oxford). 2019 Nov 1;58(11):2076.
doi: 10.1093/rheumatology/kez126. PMID: 31220328.

DECLARACOES

Contribuicdo dos autores

Os autores contribuiram igualmente para a elaboragao deste artigo.

Financiamento

O artigo contou com financiamento préprio.

Conflito de interesse

Os autores declaram nao haver conflitos de interesse.
Disponibilidade de dados de pesquisa e outros materiais
Dados de pesquisa e outros materiais podem ser obtidos por meio de

contato com os autores.

Editores responsaveis

Carolina Fiorin Anhoque.

Endereco para correspondéncia

Av. Mal. Campos, 1468, Maruipe, Vitéria/ES, CEP: 29047-105.

RBPS



