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RESUMO - A Sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lasseur (SGLPL), variante folicular do Liquen Plano, caracteriza-se por apre-
sentar, progressivamente: alopecia cicatricial multifocal do couro cabeludo associada a queratose folicular disseminada e hi-
potricose néo cicatricial axilar e pubica. Os achados clinicos da sindrome podem estar presentes simultaneamente, embora
a alopecia do couro cabeludo muitas vezes preceda os outros achados em meses a anos. Atinge principalmente mulheres na
idade adulta, sendo considerada uma doenca rara. A terapéutica desta dermatose é um desafio, apresentando resultados con-
troversos. Relatamos o caso de uma paciente do sexo feminino, 75 anos, apresentando drea de alopecia na regido parietal
direita, pdpulas violdceas poligonais pruriginosas paravertebrais, mdaculas hipercrémicas com rendilhado branco na mucosa
oral além de discreta diminuicdo dos pelos axilares. Apés uso de hidroxizina associada & aplicacdo de propionato de clobetasol
tépico e betametasona intralesional na placa alopécica observamos discreta melhoria.

PALAVRAS-CHAVE - Alopecia; Liquen Plano; Hipotricose; Sindrome.

Graham-Little-Piccardi-Lasseur Syndrome: Report of
a Case

ABSTRACT - Graham-Little-Piccardi-Lasseur Syndrome (SGLPL) is characterized by a progressive multifocal scarring alopecia of the
scalp associated with disseminated follicular hyperkeratosis and non-scarring axillary and pubic hypotrichosis. These clinical aspects
may occur simultaneously, although alopecia of the scalp often precedes the other findings in months to years. It affects mainly adult
females and is considered a rare disease. Treatment is challenging with many suggested medications but with controversial results.
We report the case of a female patient with an area of alopecia in the right parietal region, paravertebral violaceous pruritic polygo-
nal papules, hyperchromic macules with white reticular lesions on the oral mucosa as well as a slight hypotrichosis of the axillae. A
slight improvement was observed after oral hidroxizine associated with topical clobetasol propionate and intralesional betametha-
sone in the limits of the alopecic area.
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INTRODUCAO alopecia néo cicatricial das axilas e do pubis e erupgdo

A sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lasseur (SGLPL) liquenoide folicular. Estes achados podem néo ser encon-
¢ uma dermatose liquenoide rara, considerada uma forma trados simultaneamente. Geralmente, a SGLPL surge de
de liquen plano folicular. Afecta principalmente mulheres forma esporddica e n&o tem cardter familiar e sua tera-
na idade adulta e, clinicamente, apresenta-se pela tria- péutica é um desafio apresentando resultados controver-
de composta por alopecia cicatricial do couro cabeludo, sos.
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Figura 1 - (A) Pépulas violdceas, poligonais no dorso. (B) Hipotricose axilar com pelos finos e esparsos. (C) Placa alopécica com descamagcdo peri-

folicular e dreas brancas atréficas.

CASO CLiNICO

Paciente do sexo feminino, 75 anos, referindo queda de
cabelo difusa e érea de alopecia parietal direita com, apro-
ximadamente, 6 meses de evoluc@o. Relata auséncia de res-
posta apés uso de Minoxidil 5% e D-pantenol 5% tépicos Tx/
dia por 2 meses. Refere também lesées pruriginosas paraver-
tebrais tratadas sem sucesso com propionato de clobetasol t6-
pico 2x/dia.

Ao exame dermatolégico observou-se placa de alopécia
com, aproximadamente 6cm na regido parietal direita associa-
da a descamacao perifolicular e regides hipocrémicas e atré-
ficas, associada a pdpulas violdceas, poligonais, brilhantes,
pruriginosas na regido paravertebral méculas hipercrémicas
com rendilhado branco na mucosa oral e, ainda, hipotricose
discreta nas axilas (Fig 1), dificil de valorizar dada a idade da
paciente. Auséncia de alteracdes pilares na regido pubica. Ao
exame dermatoscdpico no couro cabeludo observa-se desca-
macdo perifolicular tubular e eritema interfolicular (Fig. 2).

Na andlise histopatolégica de lesdes da regido dorsal
e mucosa oral notou-se epiderme retificada com denso in-
filtrado inflamatério mononuclear liquenoide que agride a
camada basal. No couro cabeludo observaram-se focos de
infiltrado linfocitario liquenoide na epiderme e fibrose peri-
folicular (Fig 3).

Apbs o uso de hidroxizina associada a aplicagdo de pro-
pionato de clobetasol tépico e betametasona intralesional na
placa alopécica observamos discreta melhoria com estabiliza-
¢Go de seu tamanho e redugdo da descamacgo e eritema. As
demais lesdes permaneceram inalteradas e a paciente perma-
nece em acompanhamento, sem extens@o das lesdes do couro
cabeludo ao fim de mais 14 meses de seguimento.
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Figura 2 - Tricoscopia evidenciando descamacéo perifolicular tubular
e eritema interfolicular.

DISCUSSAO

Inicialmente descrita por Piccardi em 1913, a Sindrome
de Graham Little-Piccardi-Lassueur (SGLPL) é considerada
uma patologia rara caracterizada por alopecia cicatricial no
couro cabeludo, queratose espinulosa no tronco e extremida-
des, e alopecia ndo-cicatricial em axilas e pUbis.? A alopecia
cicatricial, muitas vezes, precede qualquer erupgao folicu-
lar por meses a anos.® Os achados da triade pertencente
& SGLPL néo precisam estar presentes simultaneamente. O
curso da doenca é lentamente progressivo, pode levar meses
ou anos, e é frequentemente crénica.® E mais comum em
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Figura 3 - Estudos histopatolégicos de lesdo dorsal (A e B) e do couro cabeludo (C e D) - (A) Epiderme retificada com denso infiltrado inflamatério

em banda . (B) Detalhe do infiltrado inflamatério mononuclear liquendide com agresséo e degenerescéncia hidrépica da camada basal. (C) Focos de

infiltrado linfocitério liquendide na epiderme de um foliculo piloso. (C) Fibrose perifolicular.

adultos entre 30 e 70 anos e é quatro vezes mais relatada
em mulheres.*

A etiologia da SGLPL é desconhecida, no entanto, tém
sido propostas vdrias hipéteses. A predisposic@o genética e
associacdo imunolégica com participacdo de antigenos HLA-
-DR tem sido sugerida, assim como associag@o ao virus da
hepatite B (HBV) porque tanto a SGLPL quanto o liquen plano
foram relatados apés vacinagéo para HBV.? Outras possiveis
causas, como estresse neuropsicolégico, niveis hormonais al-
terados e sindrome de insensibilidade androgénica, foram
discutidas como possiveis causas®® porém nenhuma dessas
causas foi encontrada na paciente em questéo.

O exame dermatoscépico caracteriza-se pela presenca
de descamacgéo perifolicular na porgéo proximal dos folicu-
los pilosos com arranjo peculiar dos pontos cinza-azulados
ao redor das unidades foliculares descrito como “padréo em
alvo”. J& a epiderme interfolicular apresenta-se com eritema
na forma de vasos arboriformes.¢

A histopatologia revela um infilirado denso linfocitico
perifolicular, com linfécitos estendendo-se para dentro da
camada basal e alteragéo vacuolar focal da camada basal
folicular.®

O diagnéstico diferencial inclui outras causas de alopecia
cicatricial, como pseudopelada de Brocq, |Upus eritematoso
discoide, sarcoidose, mucinose folicular, foliculite e ceratose
pilar decalvante atrofiante.’

O tratamento da SGLPL é dificil e tende a ter pouco
éxito no que diz respeito tanto & alopecia cicatricial quanto
& erupg@o de ceratose folicular. Na maioria dos pacientes,
alopecia cicatricial do couro cabeludo ndo responde a inter-
vengdes médicas e resulta em perda de cabelo progressiva e

permanente. Vdarias modalidades de tratamento sdo usadas
na tentativa de retardar o processo, como por exemplo, cor-
ticosteroides tépicos, intralesionais e sistémicos, retinoides,
ciclosporina, fototerapia (PUVA), e antimaléricos.® Os primei-
ros tiveram efeitos modestos na paciente descrita.
Conclui-se, portanto, que a SGLPL compreende um qua-
dro generalizado de inflamagéo perifolicular sintomética que
eventualmente evolui para destruicdo folicular irreversivel.
A melhor compreens@o da sua etiopatogenia possivelmente
possibilitard tratamentos mais eficazes no futuro.
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