Revista da SPDV 72(3) 2014; Luana Oliveira Ramos, Ana Paula Klein, Ana Paula Gualda Botelho dos Santos, Fébio Francesconi do Valle;
Liquen plano pilar e doencas autoimunes.

_ Caso Clinico

LIQUEN PLANO PILAR - RELATO DE UM CASO ASSOCIADO A
DOENCAS AUTOIMUNES

Luana Oliveira Ramos', Ana Paula Klein?, Ana Paula Gualda Botelho dos Santos?, Fébio Francesconi do Valle®

"Médica Residente de Dermatologia/Resident, Dermatology, Hospital Universitdrio Getilio Vargas/Universidade Federal
do Amazonas UFAM/ Universidade Federal do Amazonas

2Aluna de Graduagéo do Curso de Medicina/Medical Student, Universidade Federal do Amazonas UFAM/Universidade
Federal do Amazonas

SMédico Dermatologista/Dermatologist; Mestre em Doencas Tropicais/Specialist in Tropical Diseases; Preceptor da
Residéncia de Dermatologia/Consultant of Dermatology, Hospital Universitdrio Getilio Vargas,Universidade Federal

do Amazonas; Chefe da Disciplina de Dermatologia/Professor of Dermatology, Universidade Federal do Amazonas,
UFAM/Universidade Federal do Amazonas

Servico de Dermatologia, Hospital Universitério Getilio Vargas, Universidade Federal do Amazonas. Manaus-AM, Brasil.

RESUMO - Devido ao desenvolvimento de grandes dreas permanentes de alopecia, os pacientes com LPP sGo mais
propensos a evoluir com distirbios psicossociais e menor qualidade de vida. O liquen plano pilar (LPP) é caracte-
rizado por uma resposta autoimune contra antigenos do foliculo piloso. Sabe-se que pode coexistir com doencas
imunoldgicas sistémicas, porém essa relacdo ainda ndo é bem compreendida. O reconhecimento precoce e a te-
rapia imediata séo a base para proteger o foliculo piloso de possivel fibrose e deter a progresséo da perda capilar.
Apresentamos uma terapéutica com excelente resultado utilizada em um caso de liquen plano pilar que ocorreu em
overlap a dermatomiosite e esclerodermia.

PALAVRAS-CHAVE - Alopecia; Liquen plano.

LICHEN PLANORPILARIS - A CASE ASSOCIATED WITH
AUTOIMMUNE DISEASES

ABSTRACT - Due to the development of large areas of permanent alopecia, patients with lichen planopilaris are more
likely to evolve with psychosocial disorders and lower quality of life. Lichen planopilaris (LPP) is characterized by an
autoimmune response against antigens of the hair follicle. It is known that can coexist with systemic autoimmune di-
seases, although this relationship is not well understood. Early recognition and prompt therapy are to protect the base
of the hair follicle and fibrosis can stop the progression of hair loss. We present a therapy used with excellent results
in a case of lichen planus pillar overlap that occurred in dermatomyositis and scleroderma.
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INTRODUCAO

Descrito por Pringle, em 1985, o liquen plano pilar
(LPP) é uma condi¢do inflamatéria crénica rara com
alto grau de acometimento capilar. Apesar de sua etio-
logia ainda incerta, é considerada doenca autoimune
com envolvimento de linfécitos T ativados'. Estudos re-
centes mostraram que nas unidades pilossebdceas, de
pacientes com LPP, hd a deficiéncia do receptor ativado
por proliferadores de peroxissomos (PPAR-y)' e a distri-
buicdo alterada de integrinas, nas lesdes ativas?.

A distingdo entre LPP e outras alopecias cicatriciais
pode ser dificil. Observa-se em estudo histopatolégico
do LPP intensa inflamacéo liquendide, infiltrado linfo-
citico superficial e hiperceratose com vacuolizagéo das
células da membrana basal. O infilirado inflamatério
no LPP se estende em um padréo em forma de banda
ao longo do epitélio folicular e, geralmente, o segmen-
to inferior do foliculo e a derme séo poupados.

Na literatura atual, hé poucos relatos que associam
o aparecimento de LPP com doencas autoimunes ou
drogas utilizadas na terapéutica®. Néo se compreen-
de totalmente essa relacdo, mas sabe-se que o liquen
plano pilar pode mimetizar ou ocorrer em overlap a ou-
tras condicdes imunoldgicas, como o [Upus eritematoso
sistémico e a esclerodermia em couro de sabre®.

O tratamento do LPP é baseado na eliminagdo do
processo inflamatério, o que permite que o foliculo pi-
loso volte a se desenvolver. Em casos de fibrose & esta-
belecida as opgdes restringem-se a métodos invasivos
como, por exemplo, o transplante capilar.

Nesse artigo, apresentamos uma opgdo terapéuti-
ca que demonstrou excelente resultado para um caso
de liquen plano pilar em overlap com esclerodermia e
dermatomiosite.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de quarenta e um anos
de idade, natural de Coari, no estado do Amazonas,
¢é portadora de esclerodermia e dermatomiosite desde
2006. Fez uso de treze pulsos de ciclofosfamida para
tratamento das doencas autoimunes sistémicas, sendo
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Fig 1 - Placa de alopecia Unica, com descamacédo e
eritema perifolicular na periferia da les@o.

o Ultimo pulso realizado em dezembro de 2009. Foi
encaminhada para primeira avaliacdo dermatolégica
no HUGV em junho de 2010, apresentando alopecia
central em couro cabeludo hé trés meses, com piora
progressiva do quadro. Na consulta paciente fazia uso
de prednisona 20mg/dia, nifedipina 20mg/dia, ome-
prazol 40mg/dia, sinvastatina 20mg/ dia, hidroxizine
20mg/dia e azatioprina 100mg/dia.

Ao exame fisico apresentava placa Unica de alope-
cia que se iniciou no vértex, com progressiva extens@o
para toda regido central do couro cabeludo (Fig. 1); na
periferia visualiza-se descamacao e eritema perifolicular
(Fig. 2). O teste de tracdo estava positivo. A dermatosco-
pia demonstrou diminuicdo dos éstios foliculares, além
de melhor definicGo das escamas perifoliculares (Fig. 3).

Como conduta foi solicitada biépsia de couro cabe-
ludo em corte longitudinal e transversal em érea infla-
matéria, que evidenciou infiltrado inflamatério irregular
em derme papilar, que acompanha a morfologia do
foliculo piloso e é composto por células mononucleares



Revista da SPDV 72(3) 2014; Luana Oliveira Ramos, Ana Paula Klein, Ana Paula Gualda Botelho dos Santos, Fébio Francesconi do Valle;
Liquen plano pilar e doencas autoimunes.

Caso Clinico

Fig 2 - Detalhe do eritema e descamacdo na periferia da Fig 5 - Apés 3 meses de tratamento. Estagnacéo do proces-
placa de alopecia. so inflamatério e repilacéo.

Fig 3 - Detalhe da dermatoscopia na periferia da leséo,
com descamacéo perifolicular.

Fig 6 - Apds 1 ano de tratamento, com repilacéo complete
da placa anterior de alopecia.

do tipo linfécitos e histiécitos, acometendo principal-
mente a regido infundibular. (Fig. 4). O diagnéstico
foi firmado como liquen plano pilar, e prescrito dipro-
pionato de betametasona e minoxidil a 5%. A paciente

Fig 4 - Corte histolégico longitudinal de couro cabeludo apresentou melhora importante com boa repilacdo do
corado com hematoxilina-eosina, mostrando infilirado in- couro cabeludo nos meses seguintes.
flamatério irregular em derme papilar, que acompanha a Nas Gltimas consultas a paciente mostrou quadro de

morfologia do foliculo piloso e é composto por células mo-
nonucleares do tipo linfécitos e histiécitos, acometendo prin-
cipalmente a regido infundibular.

boa reepitelizagéo e negou queda capilar (Fig. 5). O
tratamento foi mantido por 2 anos com completa re-
gresséo do caso (Fig. 6).
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A principal caracteristica clinica do liquen plano pilar
é o desenvolvimento de grandes éreas de alopecia ci-
catricial. Quando comparados com pacientes que néo
possuem esta manifestagc@o cutéinea, os que apresen-
tam LPP possuem maiores indices de baixa autoestima
e menor sensacdo de bem estar geral. Condigdes que
podem desenvolver ou piorar quadros depressivos e
afetar diretamente a vida social e profissional do pa-
ciente*.

A perda capilar no LPP é caracterizada por inflama-
¢Go crénica em torno do foliculo piloso. Esse processo
inflamatério é mediado, principalmente, por linfécitos T
CD? e pode evoluir para fibrose caso a terapéutica néo
seja instituida precocemente. Os antigenos alvos des-
ses linfécitos sdo desconhecidos, mas acredita-se que
possam ser de origem virais, medicamentosas ou auto-
-antigenos.

D’Ovidio et al demonstrou a existéncia de uma dis-
tribuicdo irregular de integrinas, nos pacientes com LPP.
Essa alterago provoca a perda da aderéncia folicular
do queratindcito e explica os sinais clinicos, como as
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dreas de alopecia e o fenémeno de facil destacamen-
to do cabelo?. A intensa inflamagdo do foliculo piloso
também foi explicada por Alsantali et al em estudo que
detectou que a deficiéncia do receptor PPAR-y, nas uni-
dades pilossebdceas, resulta em exagerada produgéo
de lipidios pré-inflamatérios’.

De maneira geral, o liquen plano pilar é uma doen-
ca rara na populacdo e quando presente ocorre em
maior nimero em pacientes do sexo feminino entre 40
a 60 anos®. H4& poucos relatos que descrevem a sobre-
posicdo do LPP a outras condigdes imunoldgicas®. Dos
existentes em literatura citam-se apenas overlap com
lGpus eritematoso sistémico’ e esclerodermia do tipo
golpe de sabre*.

Néo hé informacdes sobre a ocorréncia simulténea
com dermatomiosite*. O Unico caso em literatura de pa-
ciente que desenvolveu esclerodermia golpe de sabre e
LPP sugeriu etiologia semelhante ou processo patolégi-
co parecido para as duas dermatosesé. E quanto aos
medicamentos que induzem a alopecia cicatricial do
LPP, relatam-se somente estudos que associom o apare-
cimento ao uso de drogas anti-TNFa, como etanercepte®
e influximabe?®.

A terapéutica do LPP é bastante desafiadora. Os
corticosteroides atuam a fim de reduzir a inflamagéo
estabelecida e permitir a parada da progresséo da alo-
pecia?'®. Apesar do longo quadro de overlap de der-
matomiosite e esclerodermia, o maior incémodo da
paciente relatada advinha do LPP, condi¢éo que a levou
a buscar tratamento no servigo de dermatologia.

A paciente encontrava-se sem melhora da perda ca-
pilar progressiva apesar do uso crénico de prednisona
em dose imunossupressora e da realizagéo de 13 pulsos
com metilpredinisolona, para terapia reumatolégica.

O tratamento proposto foi ocluséo tépica com dipro-
pionato de betametasona e, posteriormente, associa-
¢@o com triancinolona intralesional. Observou-se que,
diferente do uso crénico com corticosteroide oral e da
pulsoterapia, as oclusdes com corticéide tépico de alta
poténcia associadas com aplicagdo intralesional mos-
traram grande eficécia, em curto periodo de tempo, e
evidente melhora clinica da paciente.

Apresentamos, portanto, uma opgdo terapéutica
com o6tima resposta, baixo risco e baixa interse¢éo me-
dicamentosa.
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