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Liguen Nitido é uma dermatose idiopdtica crénica rara, de determinismo imunolégico, caracterizada cli-
nicamente por micropépulas brilhantes da cor da pele normal e, no plano histopatolégico, por infiltrado inflamatério
linfohistiocitario, com degenerescéncia hidrépica da camada basal, comprimindo a epiderme suprajacente e confi-
nado lateralmente por prolongamentos epidérmicos digitiformes. Apresentamos caso clinico de doente com Liquen
Nitido confinado a uma Unica linha de Blaschko em doente com uma Imunodeficiéncia Comum Varidvel, no qual
particularidades semiolégicas suscitam interrogagdes quanto ao posicionamento nosolégico da dermatose no con-
certo das dermatoses liquendides.

Liquen nitido; Liquen plano; Imunodeficiéncia comum variével.

BLASCHKOLINEAR LICHEN NITIDUS IN A PATIENT WITH
COMMON VARIABLE IMMUNODEFICIENCY

Lichen Nitidus is a chronic idiopathic immunologically-driven dermatosis that is characterized on the clini-
cal domain by shiny, flesh-colored micropapules and, pathologically, by a lymphohistiocytic dermal infiltrate with hydro-
pic degeneration of the basal layer or, on occasions, inflammation with granulomatous features. The infiltrate fulfills and
distorts the papillary dermis, compress the overlying atrophic epidermis and is laterally confined by elongated epidermal
ridges in a "baseball and glove" appearance. The case of a Common Variable Immunodeficiency patient that developed
lichen nitidus in a strictly blaschkolinear distribution is reported. Semiological details foster in this case a discussion on
the nosological positioning of lichen nitidus among the lichenoid dermatoses.

Lichen nitidus; Lichen planus; Skin diseases lichenoid eruptions; Common variable immunodeficiency.
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INTRODUCAO

Liquen Nitido (LN) é uma dermatose inflamatéria idio-
pética rara, caracterizada clinicamente por micropdpu-
las brilhantes da cor da pele normal e histologicamente
por infiltrado linfohistiocitdrio denso na derme papilar
gue comprime e distorce a epiderme suprajacente e tem
cardcter focal, confinado lateralmente por cristas inter-
papilares hiperpldsicas, assumindo aspecto vagamente
granulomatoso e/ou de dermite de interface'2.

Sem predileccdo especial por género ou etnia, aco-
mete sobretudo adultos jovens, localizando-se nas
dreas genitais, nddegas, membros e tronco. Habitual-
mente localizado a uma drea anatémica, o LN pode
por vezes assumir carécter disseminado ou generaliza-
do, bem como apresentagdes atipicas (variantes vesicu-
losa, hemorrdgica, perfurante, linear...) ou dubias, em
que se verifica a coexisténcia de lesdes de liquen plano,
facto que suscita interrogagdes sobre o seu posiciona-
mento enquanto entidade nosolégica no seio das der-
matoses liquendides®*.

O liguen nitido tem um excelente prognéstico, é em
regra responsivo a multiplas modalidades terapéuti-
cas, embora a resolucdo espontdnea possa igualmente
ocorrer em nUmero significativo de casos®.

E apresentado caso de um doente com 53 anos de
idade com liquen nitido, com distribuicao blaschko-li-
near, no tronco. A raridade do quadro e da apresen-
tacdo clinica, aliados a particularidades semiolégicas
e histopatolégicas, suscitando diversas interrogacdes,
justificam-no.

CASO CLINICO

MPMS, 53 anos de idade, sexo masculino, eurocau-
casiano. Casado. Recorreu & nossa consulta por erup-
¢Go papulosa, moderadamente pruriginosa, afectando
o hemitérax esquerdo, evoluindo desde hé cerca de 2
meses e surgida no contexto de salde aparente, sem
traumas ou lesdes locais prévias ou concomitantes. Néo
foi efectuado qualquer tratamento, com excepgdo do
recurso ocasional a emolientes. Dos seus antecedentes
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pessoais, de salientar uma sindrome de Ehlers Danlos
(diagnosticado na idade pediétrica); uma Imunode-
ficiéncia Comum Varidavel (detectada 7 anos antes, na
sequéncia de infecgdes respiratérias de repeticdo e de
infestacdes intestinais recorrentes e para a qual cumpria
programa mensal de suplementagdo com IGs por via
EV) e uma Sindrome de Meniére (medicado hd longa
data com beta-histina e cinarizina).

Ao exame objectivo, constatava-se erupgdo papu-
losa focal, afectando circunferencialmente o hemitérax
esquerdo, exclusivamente hemilateral e ao longo de
linha de Blaschko alargada (Figs. 1 e 2). Pdpulas con-
fluentes, dimérficas: umas da cor da pele nédo afecta-
da, 1-2mm de didmetro, brilhantes e de superficie lisa

Fig. 1 - Erupcdo papulosa focal no hemitérax esquerdo. ‘
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Fig 4 - Pdpulas de maior dimensdo, eritematosas ou eri-
temato-acastanhadas, de forma grosseiramente poligonal.

mucosas, ou em localizagdes como as regides palmo-
-plantares, unhas ou couro cabeludo.

O exame histopatolégico de pdpula da regido epi-
gdstrica revelou, subjacente a uma epiderme atréfica
com alongamento pontual das cristas interpapilares, a
presenga de focos de infiltrado inflamatério linfomonoci-
tdrio, no topo e preenchendo as papilas dérmicas. Coe-
Fig 2 - Erupcdo papulosa, hemilateral, ao longo de linha xistia focalmente vacuolizacdo da camada basal, esboco
de Blaschko alargada. de corpos hialinos e a presenga de melanéfagos no in-
filtrado. Na derme média, infiltrado com caracteristicas
semelhantes mas de topografia pericapilar. No conjunto,
os achados histopatolégicos apontam para um infiltrado
liquendide do fipo do liquen nitido" (Figs. 5 e 6).

Fig 3 - Pdpulas confluentes da cor da pele néo afectada,
1-2mm de diadmetro, brilhantes e de superficie lisa.

(Fig. 3) e, outras, de maior dimensdo, eritematosas ou Fig 5 - Epidefme atréfica com Olongomem_o PO”“’O! das
erifemato-acastanhadas e de forma grosseiramente po- cristas interpapilares, a presenca de focos de infiltrado infla-
ligonal (Fig. 4). A restante observacao dermatolégica era matério linfomonocitério, no topo e preenchendo as papilas

~ . dérmicas.
normal, ndo se detectando qualquer envolvimento das
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Procedeu-se a um estudo laboratorial que revelou
apenas uma reducdo significativa das imunoglobulinas
G, A e M e a negatividade dos marcadores de Hepatite
B ou C e de auto-imunidade.

Prescrevemos tratamento exclusivamente tépico com
agentes emolientes e corticoterapia em desmame lento e
esquema semanal em pulsos, a qual permitiu controlar
a dermatose em cerca de quatro meses com remisséo da
dermatose papulosa, embora com discromia residual.

Originalmente descrito por Pinkus” em 1907 como
variante de Liquen Plano (LP) e mais tarde conotado
como uma leséo do espectro da tuberculose, o Liquen
Nitido (LN) é uma dermatose inflamatéria infrequente,
de etiologia incerta e de posigdo nosolégica discutida.

A observagéo clinica permite em regra o diagnéstico
nos casos tipicos. No entanto, foram descritas localiza-
¢oes inabituais (mucosas, palmo-plantares e ungueais)?,
bem como apresentacdes atipicas - formas queratodér-
mica, vesiculosa, hemorrdgica, petequial e perfurante
- que indubitavelmente acrescentam inesperadas difi-
culdades diagnésticas e que exigem recurso & prova
histopatolégica. De facto, nas formas atipicas, dissemi-
nadas ou generalizadas uma ponderag@o diagndstica
diferencial deve incluir outras dermatoses clinicamente
liquendides (liquen plano, liquen amiléide, liquen escle-
roso, liquen estriado, liquen spinulosus, liquen escrofulo-
sorum); viroses cuténeas (verrugas planas); dermatoses
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eritemato-descamativas de determinismo variado, foli-
culocéntricas ou ndo (queratose pilar, frinoderma, doen-
ca de Darier-White, pitiriase rubra pilar e psoriase
folicular), bem como outras dermatoses variadas como
as "ides foliculares", a papulose bowendide, o liquen mi-
xedematoso ou a mucinose folicular'. O fenémeno de
Koebner foi igualmente relatado neste contexto6 bem
como, embora excepcionalmente, apresentacdes linea-
res ou blaschko-lineares da dermatose®”.

Mais dificil é o diagnéstico diferencial com o LP. Para
alguns autores, o LN né&o seria sendo uma variante de
LP com base em argumentos de natureza clinica, evo-
lutiva e ultra-estrutural’®!'. No plano clinico, néo ape-
nas se verifica em muitos casos de LN a coexisténcia de
lesdes de LP como, também, foram quantificados em
25-30% de casos de LP a presenca de lesdes indistingui-
veis de LN'°. Se a este achado adicionarmos os casos
de LN com traquioniquia, picotado ou outras distrofias
ungueais ou com lesdes na mucosa oral'?'3, entdo po-
deremos compreender quéo dificil se torna entender na
totalidade as subtilezas e particularidades do LN no con-
texto geral dos padrées de reacgéo tecidular liquenéide.

Na realidade, o LN e o LP séo duas entidades que,
muito embora apresentem algumas semelhancas, evi-
denciam no entanto significativas diferencas entre si. Tal
é o verificado no plano histolégico (LN com epiderme
com paraqueratose, infilirado inflamatério mais focal,
constituido por mais histiécitos e, por vezes, células gi-
gantes); no dominio da imunopatologia (LN: auséncia
de depodsitos de imunorreagentes na zona da membra-
na basal ou nos corpos citéides) e no da imunohistoqui-
mica (LN: nGo apenas as células T CD4+, mas também
as células CD68+ estdo presentes no infiltrado)'3 4.

Uma teoria patogénica para o LN que acomoda
estes achados incluindo o aspecto esporddica e focal-
mente granulomatoso do infiltrado propée que um pu-
tativo alergeno possa determinar, através das células
apresentadoras de antigénio, uma resposta imune ce-
lular traduzida na acumulagdo de linfécitos e de célu-
las de Langerhans os quais, mediante a producdo de
citoquinas, determinariam um shift TH2, propiciador da
formagéo de granulomas''4.

O nosso doente traduz indubitavelmente estas incer-
tezas. Se no plano clinico coexistem lesdes de LN (Fig.
3) com pdpulas de LP eritematosas e pigmentantes (Fig.
4), também no quadro histopatolégico se documentam
aspectos sugestivos das duas entidades (Figs. 5 e 6).

Acrescem as interrogacdes colocadas pela distribui-
¢Go blaschko-linear da dermatose: excepcionalmente
relatada no LN3, a sua ocorréncia no LP é bem mais
frequente, como atestam os casos reportados como tal'
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ou como LP Linear ou Zosteriforme. Neste contexto, o
diagnéstico de Liquen Estriado ndo pode deixar de ser
evocado: Dermatose inflamatéria idiopética auto-in-
volutiva, o Liquen Estriado ocorre sobretudo na idade
pedidtrica, no sexo feminino, nos membros inferiores
e, no plano da histopatologia, tem um envolvimento
mais expressivo da epiderme onde coexistem acantose,
paraqueratose e exocitoserose'>. O mecanismo geral
etiopatogénico invocado para explicar as dermatoses
inflamatérias blaschko-lineares adquiridas sucedéneas
da "blaschkite do adulto" (sindrome de Grosshans e
Marot) incluiria: 1) a perda de toler@ncia imunolégica
face a um clone de queratinécitos embriologicamente
distinto, determinado por estimulo exégeno néo clari-
ficado; 2) reacgdo inflamatéria mediada por células T
e 3) expresséo fenotipica inflamatéria diversificada, de-
pendente de factores endégenos, incluindo a configura-
¢Go imunogenética do doente, status imune, medicagéo
concomitante’s. Nestes contextos, uma sequéncia de
eventos resultaria na expressdo de uma dermatose de
apresentacdo linear com padréo eczematbide, psoridsi-
co ou liquendide, como o caso presente'”.

No nosso caso merece igualmente comentério o
facto de se tratar de um doente com Imunodeficiéncia
Comum Varidavel, a mais prevalente das imunodeficién-
cias primdrias e caracterizada por reducdo acentuada
de dois ou mais isotipos de imunoglobulinas, perturba-
¢Go funcional marcada dos linfécitos B ou plasmécitos
e, consequentemente, infeccdes bacterianas (virais e
parasitdrias) recorrentes'®. Se bem que o perfil da per-
turbagd@o imunolégica seja extremamente variado, o es-
pectro fenotipico da doenca inclui, regra geral e para
além das infecgdes recorrentes e das doengas malignas
hematolégicas e cutdneas, também doengas auto-imu-
nes (artrite reumatéide, anemia perniciosa, neutropénia,
trombocitopénia; gastrite atréfica, doenca inflamatéria
intestinal crénica, hepatite auto-imune)' e, na pele, vi-
tiligo?°, alopécia areata e universalis , bem como outras
distintas dermatoses imunologicamente mediadas como
a sarcoidose?', o liquen plano, o liquen plano pilar e
sua variante Alopécia Fibrosante Frontal?223,

No nosso caso, embora com expresséo limitada a
uma Unica linha de Blaschko, uma dermatose de de-
terminismo imunolégico poderia decorrer da Imuno-
deficiéncia de base: a disrregulacdo imunolégica a
montante de uma reaccdo tecidular liquendide contra
um clone de queratinécitos distintos, numa linha em-
briondria da pele.

A participagdo eventual de agentes iatrogénicos no
desencadeamento da dermatose néo pdde deixar de ser
evocado, reportadas que foram dermatoses liquenéides
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ou espongidticas de distribuicdo linear determinadas
por medicamentos?*. A cinarizina, conhecida por se as-
sociar a toxidermias liquenéides?®, poderia de facto ser
um candidato no nosso doente; porém, a morfologia do
infiltrado inflamatério, a auséncia de uma concordan-
cia cronolégica e, finalmente, a verificada remissdo do
quadro apesar da manutencdo do farmaco contrariam
fortemente esta hipotese.

Em suma, documentamos o caso clinico de um
doente com uma apresentagdo rara, blaschko-linear,
de uma dermatose liquendide com aspectos clinico-
-patolégicos dubios, reminiscentes de liquen nitido e
de liguen plano. No nosso caso, uma imunodeficiéncia
comum varidvel poderé ter constituido um background
disimunitério propiciador de uma tal resposta imuno-
l6gica cutdnea.
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