Relato de Caso

Liquen escleroatrofico bolhoso: relato de caso extragenital tratado com
hidroxicloroquina

Bullous lichen sclerosus et atrophicus: extragenital case report with hydroxycloroquine treatment
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Abstract

Resumo

O liquen escleroatréfico bolhoso é uma variante rara do liquen
escleroatroéfico, com maior prevaléncia em regido anogenital e em
mulheres menopausadas, podendo apresentar-se de maneira
extragenital, e de dificil resposta ao tratamento.

Este relato de caso tem como objetivo apresentar uma variante rara
do liqguen escleroatréfico, tanto por sua apresenta¢do bolhosa,
guanto por sua localizagdo extragenital.

MMC sexo feminino de 62 anos, foi atendida no ambulatdrio de
dermatologia, queixando-se de lesdes bolhosas, acompanhadas de
dor e prurido, de inicio ha aproximadamente 2 anos, com
antibioticoterapia prévia, apresentando remissdes e periodos de
piora.

A paciente foi avaliada clinica e histopatologicamente, sendo
confirmado o diagnéstico de liquen escleroatréfico bolhoso
extragenital, iniciando-se terapia com hidroxicloroquina e evoluindo
com melhora.

Apesar da raridade da doenca e seu dificil tratamento, hda uma
grande variedade dos mesmos e foi possivel alcangar um controle
das lesGes com hidroxicloroquina no caso relatado.

Bullous lichen sclerosus et atrophicus is a rare variant of lichen
sclerosus et atrophicus, more prevalent in the anogenital region
and in menopausal women, and may present in an extragenital
manner, and is difficult to respond to treatment. These case
report aims to present a rare variant of lichen sclerosus et
atrophicus, both for its bullous presentation and for its
extragenital location. The patient was seen at the dermatology
clinic with sclerotic and bullous lesions, accompanied by pain and
pruritus, which were clinically and histopathologically evaluated
and treated with hydroxychloroquine, progressing with
improvement.
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INTRODUCAO

Liquen escleroatréfico € uma doenca rara, descrita clinicamente por Hallopeau,
em 1887, e histopatologicamente por Darier em 1892, mantendo ainda sua
patogénese desconhecida. Sua epidemiologia é de dificil precisdo, pois, além de poder
ser diagnosticado e tratado por duas especialidades principais, dermatologia e
ginecologia, é pouco reportado, pode ser assintomatico, e é descrito com vdrios
nomes, inclusive tendo sido confundido com esclerodermia até 1940 9.

E caracterizado por lesdes cutdneas em placas escleroatréficas, similares a
cicatrizes, principalmente em regidao anogenital, com ou sem sintomas. Pode afetar
individuos de ambos os sexos e em qualquer faixa etdria, mas é observado mais
frequentemente em mulheres menopausadas (1-3)

A localizagao extragenital é menos frequente, se apresentando em 15-20% dos
casos concomitantemente a lesdes anogenitais, e em 2,5% apenas extragenital. O
liquen escleroatroéfico bolhoso pode surgir em qualquer localizacdo e é uma variante
incomum que se manifesta com aparecimento de bolhas flacidas, hemorragicas ou

ndao, com prevaléncia desconhecida e poucos casos relatados na literatura. Noés

descrevemos um caso de liquen escleroatréfico bolhoso extragenital @3

RELATO DO CASO

Paciente MMC, do sexo feminino, com 62 anos, diabética e hipertensa, em uso
de metformina, indapamida, losartana e anlodipino, tabagista e etilista social, com um
histérico de aproximadamente 3 anos de lesGes em mamas. Relata que o quadro
iniciou com lesdes esclerdticas, que evoluiram para bolhas e Ulceras secretivas, sendo
tratada com cefalexina e curativos, evoluindo para cura. Apds aproximadamente 1
ano, a paciente apresentou lesdes semelhantes, que foram tratadas novamente com
cefalexina, evoluindo com melhora do quadro inflamatdrio, mas mantendo lesdes

esclerdticas.
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Em outubro de 2019, procurou atendimento em nosso servico de dermatologia,
apresentando placas atréficas hipocrémicas, algumas sobrepostas por bolhas, em
mamas, regido esternal, abdémen e lombar, associadas a prurido e dor, em uso de
tacrolimo tdépico. Apds suspensa a medicagao tdpica, foi realizada bidpsia em bolha
integra.

A histopatologia de lesdo bolhosa mamaria esquerda evidenciou epiderme com
leve hiperceratose, areas de atrofia e vacuolizacdo da camada basal; derme superficial
com ectasias vasculares e faixa de hialinizagdo de fibras coldgenas; abaixo desta,
discreto infiltrado linfomononuclear perivascular e intersticial com disposicdo paralela,
na juncao dermo-epidérmica.

No retorno, referiu uso de cefadroxila por 14 dias pds-biopsia, por ter
apresentado secrecdo purulenta em lesGes mamarias. Ao exame fisico apresentava
placa de base eritematosa com darea exulcerada e area crostosa em mama esquerda,
placa de base eritematosa com area exulcerada e area bolhosa em mama direita, e
placas atroficas, algumas com superficie dspera, em mama e abdémen (Foto 1. A-C).
Inicialmente foi prescrito prednisona 80mg/dia por 7 dias, que foi mudado para
deflazacorte 75mg/dia por descompensacdo da Diabetes mellitus tipo Il, e agua
D’Alibour — sulfato de cobre 2g + sulfato de zinco 6g + alcool canforado 1mL + tintura
de acafrdo 1mL + dgua gsp 100mL — para diluicdo e aplicacdo em feridas exsudativas.

Laboratério sem alteracdes em hemograma, eletrélitos, funcbes renal e
hepatica. Sorologias virais e de sifilis negativas. FAN nuclear pontilhado (nucleo
reagente) 1/640, anti-SSB/La 20, anti-SSA/Ro 240, anti-RNP 0,6, anti-Sm 0,6, FR 7,4, e
anti-centromero, anti-DNA nativo e anti-SCL70, ndo reagentes.

Apds reavaliagdo e liberagdo oftalmolégica, inicia-se o desmame do
deflazacorte e a administracdo de hidroxicloroquina 400mg/dia.

Apds um més, paciente apresenta melhora parcial das lesdes existentes, sem
surgimento de novas (Foto 1. D). Mantém funcdo hepatica normal e bilirrubinas sem

alteracdo; cortisol basal 21,67.
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Foto 1 - Paciente antes do tratamento e no inicio do mesmo.

Fonte: original da autora.

Apds quatro meses de seguimento, a paciente apresentou melhora das lesdes
bolhosas sem surgimento de novas, manteve lesdes escleroatréficas estaveis (Foto 1. E
e F), sem dor ou prurido. Foi prescrito tratamento topico com clobetasol em placas

mais espessas e tacrolimo em menos espessas.

Foto 2 - Melhora das lesdes apds 4 meses em uso de hidroxicloroquina.

Fonte: original da autora.
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Em abril de 2020, paciente voltou a apresentar novas lesdes bolhosas e
escleroatroficas, ainda em uso de hidroxicloroquina 400mg/dia. Foi prescrito
novamente agua D’Alibour para aplicacdo diluida em feridas exsudativas e clobetasol
tépico em novas lesdes escleroatroéficas até melhora.

Apdés um ano, em abril de 2021, apresentou nova lesdo escleroatréfica
pequena, que evoluiu com exulceracdo da pele, fazendo uso de clobetasol, evoluindo
rapidamente para cura. Sem novas lesdes até novembro de 2021, momento da

conclusdo deste artigo, iniciou-se retirada escalonada da hidroxicloroquina.

RESULTADOS E DISCUSSAO

O liguen escleroatréfico bolhoso é uma doenga rara, de patogénese
desconhecida, que pode ocorrer em qualquer individuo, mas mais frequentemente em
mulheres menopausadas. S3ao discutidas teorias de alteragbes hormonais,
predisposicdo genética, autoimunidade, e gatilhos de infec¢des (Borrelia burgdorferi) e
traumas, sendo mais aceita atualmente a hipdtese da autoimunidade em individuos
predispostos @),

A clinica cldssica do liquen escleroatréfico sdo placas escleroatroficas,
principalmente em regido anogenital. Quando extragenital, ocorre principalmente em
tronco — como em nosso relato — e extremidades proximais. Pode ser assintomatico,
ou estarem presentes prurido, sensacao de ressecamento e dor. Sua variante bolhosa
também pode ter apresentacdo anogenital e extragenital, com bolhas flacidas que
podem ou ndo ser hemorragicas, e que evoluem com ulceragdes, placas eritematosas e
placas escleréticas brancas (3.4-6)

Histopatologicamente, no inicio, o liqguen escleroatréfico evidencia dermatite
de interface vacuolar linfocitica, com atrofia epidérmica e orto-hiperceratose,
geralmente com homogeneizacdo edematosa do coldgeno e perda de fibras elasticas

na derme papilar, sendo compativel com a histopatologia encontrada no caso

relatado. As bolhas podem ser explicadas pela dermatite linfocitica vacuolar de
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interface com atrofia epidérmica, levando a um estado enfraquecido que permite sua
formacgao por traumas minimos ou movimento regular — podendo ser o motivo pelo
qual a paciente relatada apresenta bolhas apenas em areas de pressao por sutia @,

As opg¢des de tratamento sdao muitas, usualmente com baixa resposta em todas
elas, visto que o liquen escleroatréfico extragenital geralmente é mais recalcitrante
que o genital. O tratamento de primeira linha s3do corticosterdides toépicos
superpotentes, associados ou ndo a inibidores tdpicos de calcineurina, corticosteroides
orais ou intralesionais. Em nosso caso, devido a agressividade e cronicidade do quadro,
iniciamos corticosteroides orais, dando preferéncia ao deflazacorte, corticosteroide
sintético de ultima geracdo, que possui forte atividade anti-inflamatdria, pouca ou nula
retencdo de sddio e menor interferéncia com o metabolismo dos carboidratos, o que
favorece seu uso em pacientes com comorbidades cronicas. Apesar da possivel relacao
com Borrelia burgdorferi, a variante extragenital raramente apresenta causa
infecciosa, sendo recomendado o uso de antibidticos apenas em casos de infeccdo
secunddria, mas ainda sendo utilizados em alguns tratamentos. As terapias de segunda
linha sdo metotrexato e fototerapia, sendo recomendadas para paciente que nao
atingem o controle da doenga com os corticosteroides. Como terapias de terceira
linha, podem ser utilizadas a acitretina e a ciclosporina. Além dessas terapias, sao
encontradas na literatura, terapias alternativas como a cloroquina e a
hidroxicloroquina, apresentando boa resposta, e androgénicos tépicos, associados a
vitamina A via oral, drogas antiinflamatdrias e tranquilizantes, seguidos por 8 doses de
ACTH em paciente masculino com lesdes extensas, apresentando resolugdao do quadro.
Apesar da extensa lista de terapias possiveis, ndo hd uma que seja efetiva para o
tratamento da doencga em si, o que dificulta pelo fato de ser uma doenca rara, com
poucas oportunidades de avaliar respostas terapéuticas (1-9),

O tratamento inicial do caso relatado n3dao pode ser mantido pela
descompensacdo da doenca de base e, com base em boas respostas na literatura foi
introduzida a terapia com hidroxicloroquina, que apresentou boa evolugdo e satisfacdo

da paciente 45,
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Similar a outros casos, a paciente apresentou recorréncia de lesdes bolhosas e

manteve lesGes escleroatroéficas recalcitrantes ao tratamento.

CONCLUSOES

O LEB é uma variante rara e recalcitrante do LE, que se apresenta
principalmente em darea anogenital de mulheres menopausadas, podendo acometer
também homens e areas extragenitais. Esta, assim como o LE, pode ser tratada com
uma ampla gama de medicagdes, como corticosteroides tépicos, intralesionais e
sistémicos, inibidores da calcineurina, antibidticos, UV, metotrexato, acitretina,
hidroxicloroquina e terapias hormonais, mas comumente alcancando apenas o
controle, e ndo a cura da doenca. Ficou evidenciada a necessidade de mais estudos e
testes terapéuticos para termos um padrdo ouro no tratamento desta doenga que

tanto impacta na qualidade de vida dos pacientes acometidos.
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