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Cerca de 30% dos adultos com morfeia apresentam simultaneamente outras doencas auto-imunes, o
que suporta a presenga de mecanismos de auto-imunidade na patogénese desta doenca fibrosante da pele e tecidos
subjacentes.

Os autores descrevem o caso de um doente do sexo masculino, 27 anos, que notou o aparecimento na regido abdo-
minal, cerca de 1 ano antes da observacéo, de placa eritematosa, ovalada, endurada, assinftomética, com crescimen-
to progressivo. Referiu vitiligo acro-facial desde os 12 anos de idade e antecedentes maternos de vitiligo e tiroidite de
Hashimoto. A avaliacdo histopatolégica evidenciou escasso infiltrado inflamatério perivascular e espessamento das
fibras de colagénio, suportando o diagnéstico clinico de morfeia. Na avaliagéo laboratorial destacou-se a marcada
elevacdo no titulo do auto-anticorpo anti-descarboxilase do 4cido glutdmico, permitindo o diagnéstico de diabetes
auto-imune latente do adulto (LADA), uma forma de diabetes tipo 1 de inicio tardio.

A morfeia e o vitiligo sGo dermatoses raramente descritas em simulténeo, apesar da sua provavel etiologia auto-imu-
ne. Neste doente, a investigacdo de outras doengas auto-imunes permitiu o diagnéstico de LADA. Esta associagéo,
raramente descrita, favorece a hipétese auto-imune.

Morfeia; Vitiligo; Doengas auto-imunes; Diabetes mellitus tipo 1; Adulto.

COEXISTENCE OF MORPHEA, VITILIGO AND LATENT
AUTOIMMUNE DIABETES OF ADULTHOOD

About 30% of adults with morphea have a simultaneous autoimmune disease, which may support the in-
volvement of autoimmunity in the pathogenesis of this fibrosing disorder of the skin and underlying tissues.
A 27-year-old man presented with an asymptomatic, erythematous, slightly depressed, indurated oval plaque on the ab-
dominal region that had been present for 1 year. Another dermatological finding was acro-facial vitiligo presented for
15 years. In family history, his mother had been diagnosed with vitiligo and Hashimoto’s thyroiditis. Hystopathological
examination of the abdominal plaque supported the clinical diagnosis of morphea. Laboratory findings were unrema-
rkable except for positive anti-glutamic acid decarboxylase antibody, which made the diagnosis of latent autoimmune
diabetes of adulthood (LADA), a late-onset type 1-diabetes.
Morphea and vitiligo are skin diseases that have only rarely been reported to occur simultaneously, despite the possi-
ble autoimmune etiology in both. In this patient the investigation of other associated autoimmune diseases allowed the
diagnosis of LADA. This very rare association supports an autoimmune hypothesis.

Autoimmune diseases; Diabetes mellitus, type 1; Adult; Scleroderma, localized; Vitiligo.
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Os doentes com morfeia podem apresentar simulta-
neamente outras doengas auto-imunes, nomeadamen-
te anemia perniciosa, diabetes mellitus tipo', tiroidite de
Hashimoto, doenca de Graves, doenca de Addison ou
miastenia gravis. Este facto suporta a presenca de me-
canismos de auto-imunidade envolvidos na patogénese
desta doenga fibrosante da pele e tecidos subjacentes’.

Doente do sexo masculino, 27 anos, caucasdide,
observado em Consulta de Dermatologia por derma-
tose com cerca de 1 ano de evolugdo, localizada &
regido abdominal, composta por placa eritematosa,
assinfomdtica, com progressivo aumento da sua di-
mensdo. Negou queixas constitucionais e outros sin-
tomas, assim como traumatismos, aplicagdo local de
tépicos ou picada de artrépodes. Nos seus anteceden-
tes, destacou-se vitiligo acro-facial, com inicio aos 12
anos de idade, estével & data da observagdo. Referiu
antecedentes familiares maternos de vitiligo e tiroidite
de Hashimoto. Negou outros antecedentes, nomeada-
mente hdbitos farmacolégicos. No exame dermato-
l6gico, para além de vitiligo acro-facial, observou-se
na regido abdominal uma placa eritematosa ovalada,
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bem delimitada, com cerca de 6cm de maior eixo, en-
durada e com bordo ligeiramente violdceo (Fig. 1 a, b).

Foi efectuada biopsia cutdnea da referida leséo e a
avaliagdo histopatolégica evidenciou escasso infiltrado
inflamatério perivascular, com linfécitos e plasmécitos,
marcado espessamento das fibras de colagénio, parti-
cularmente na derme reticular, com envolvimento e re-
dugéo das estruturas anexiais (Fig.1 ¢, d).

As referidas manifestacées clinicas e os achados
histolégicos favoreceram o diagnéstico de morfeia,
num doente com histéria prévia de vitiligo acro-fa-
cial. Foi solicitada avaliagéo laboratorial, incluin-
do hemograma e velocidade de sedimentagdo, que
foram normais. O estudo da auto-imunidade, excluiu
a presenca de alguns auto-anticorpos possivelmen-
te associados & morfeia, tendo incluindo os anticor-
pos anti-nucleares (ANA), anti-DNA de dupla-cadeia,
anti-frac¢do nuclear das ribonucleoproteinas (RNP)
e anti-topoisomerase Il. Do mesmo modo, permitiu
excluir outras patologias auto-imunes possivelmen-
te associadas, incluindo os anticorpos anti-célula
parietal, anti-factor intrinseco, anti-receptores da
hormona tiroestimulante, anti-tireoglobulina e anti-
-transglutaminase tecidular. Na avaliagdo hormonal,
o doseamento do cortisol e da hormona adrenocor-
ticotrépica séricos foi normal, no entanto, destacou-
-se um peptideo C no limite inferior do normal, pelo
que foi solicitado, adicionalmente, o doseamento do
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Fig 1 - Coexisténcia de placa de morfeia na regiGo abdominal e vitiligo acro-facial (a, b); evidéncia histopatolégica de escasso
infiltrado inflamatério perivascular com linfécitos e plasmécitos, e marcado espessamento das fibras de colagénio (c — H&E, 10x),

envolvimento e reducdo das estruturas anexiais (d — H&E, 100x).

anticorpo anti-descarboxilase do d4cido glutémico
(GAD), tendo sido determinado um valor de 93,8U/
mL (limite superior do normal: 1,0U/mL).

Deste modo, considerando um doente com idade
superior a 25 anos, sem cetoacidose diabética ou hiper-
glicemia sintomdtica & data do diagnéstico, tendo-se
verificado posteriormente a auséncia de necessidade
de terapéutica com insulina por um periodo posterior a
6 meses e com presenca de auto-anticorpos pancreéti-
cos, especificamente os anti-GAD, e ainda a auséncia
de histéria familiar de diabetes mellitus tipo 2 e o baixo
indice de massa corporal do doente, foi possivel esta-
belecer o diagnéstico de diabetes auto-imune latente
do adulto (LADA).

Portanto, neste doente verificou-se a coexisténcia de
vitiligo (15 anos de evolucdo, estavel), morfeia (1 ano
de evolug@o) e LADA. Iniciou-se terapéutica tépica com
dipropionato de betametasona em creme, uma aplica-
¢Go didria na placa de morfeia e, para acompanha-

mento da diabetes, procedeu-se & sua referenciagéo
aos cuidados de Endocrinologia.

DISCUSSAO

Estas trés entidades clinicas partilham como possivel
mecanismo etiolégico a hipdtese auto-imune.
A etiopatogenia da morfeia pode incluir factores
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ambientais e do hospedeiro (Fig. 2)'. Nestes Gltimos,
destacam-se os mecanismos de auto-imunidade, su-
portados pela sua associacdo com doengas auto-imu-
nes, identificada em 2 a 5% das criancas com morfeia?
e em cerca de 30% dos adultos®. Por outro lado, a pre-
senca de auto-anticorpos positivos, destacando-se os
ANA, anti-topoisomerase |l, anti-histona e os anti-RNP*
e ainda o aumento de citoquinas circulantes, como os
receptores de IL-2, IL-6, IL-13 e o factor de necrose
tumoral®¢. Do mesmo modo, dos vérios factores pro-
postos para a etiologia do vitiligo, destaca-se aqui a
hipétese auto-imune’. Esta é sustentada igualmente
pela sua associagéo com outras doengas auto-imunes®
e pela presenca de mecanismos de imunidade humo-
ral e celular. Estes incluem a identificacdo de auto-anti-
corpos dirigidos aos melanécitos, sendo a tirosinase o
principal auto-antigénio (imunidade humoral)?, e a ac-
tivagdo de células T CD8 citotdxicas, com elevacdo da
relacdo CD8/CD4 (imunidade celular)'®. Acrescenta-se
também a associacdo do vitiligo com vérios haplotipos
gue determinam um risco superior para o seu desen-
volvimento e com um inicio mais precoce'', e a identi-
ficagdo de polimorfismos do antigénio-4 dos linfécitos
T citotéxicos, associados a uma maior relagéo com ou-
tras doengas auto-imunes'?13,

A LADA é igualmente uma doenga auto-imune, as-
sociada & presenca de auto-anticorpos pancreéticos, os
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anti-GAD, os anti-insulina e os anti-ilhéus pancredticos.
Nestes doentes verifica-se uma prevaléncia superior de
auto-anticorpos extra-pancredticos, quando compara-
dos com os diabéticos anti-GAD negativos. Do mesmo
modo, encontra-se uma maior associa¢do com o HLA-
-DQB1*0302, associado a um risco superior de dia-
betes tipo 1. Verifica-se frequentemente nestes doentes
uma relacdo directa entre os titulos de anti-GAD e a
deterioracdo funcional das células B pancredticas, a
presenca de auto-anticorpos extra-pancredticos e a ne-
cessidade precoce de terapéutica com insulina’.

Admitindo-se, no entanto, a possibilidade de coin-
cidéncia, reporta-se esta associag@o, raramente des-
crita’'8, de trés entidades clinicas, que partilham,
conforme demonstrado, possiveis mecanismos etio-
l6gicos comuns, suportando deste modo a hipétese
auto-imune, igualmente favorecida, neste caso, pelos
antecedentes maternos de duas patologias auto-imu-
nes, vitiligo e tiroidite de Hashimoto.
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