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RESUMO

O eritema elevatum diutinum é uma vasculite leucocitoclastica cutdnea cronica e rara, caracterizada por papulas, placas e
nddulos vermelhos, purpuireos e amarelados, distribuidos simetricamente sobre as superficies extensoras das extremidades.
Esta associado a varios processos autoimunes, neoplasicos e infecciosos, principalmente malignidades hematologicas
(cerca de 30% dos casos). Artralgia e artrite sdo sintomas frequentes, que afetam por volta de 40% dos pacientes, o
que indica a necessidade de sua inclusdo no diagnéstico diferencial das doengas reumatologicas, principalmente se em
conjunto com outras apresentacdes da vasculite leucocitoclastica, caracterizadas pela combinagdo de manifestagdes
reumaticas com alteragdes cutaneas caracteristicas. Descrevemos o caso de uma paciente de 18 anos que desenvolveu
eritema elevatum diutinum, cujo diagnostico baseou-se nas caracteristicas morfoldgicas, no padrio de distribuig¢do das
lesdes cutaneas e nos achados histopatoldgicos de vasculite leucocitoclastica. O principal sintoma sistémico era uma

artrite severa.
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INTRODUCAO

O eritema elevatum diutinum (EED) é uma dermatose cronica e
rara, considerada uma variante da vasculite leucocitoclastica. Foi
originalmente descrita por Hutchinson' em 1888 e por Bury? em
1889; entretanto, 0 nome eritema elevatum diutinum foi utilizado
pela primeira vez em 1894, por Radcliffe-Crocker et al.,* que
encontraram similaridades entre os achados clinicos apresentados
por seus pacientes e os casos descritos por Hutchinson e Bury. O
nome EED explica-se pelas caracteristicas das lesdes cutaneas,
que sdo avermelhadas (eritema), elevadas (elevatum) e persistentes
(diutinum), tendendo a uma distribui¢ao simétrica nas superficies
extensoras das articulagdes das extremidades e nas nadegas.*

A etiologia do EED permanece desconhecida. Acredita-
se que seja mediada pela deposicdo de imunocomplexos

circulantes nos espagos da derme perivascular, secundario
a infecgdes estreptocdcicas ¢ a doengas hematoldgicas ou
autoimunes, induzindo uma cascata inflamatoria que causaria
dano a parede dos vasos e consequente fibrose.’

Essa doenca pode ocorrer em qualquer idade, com pico
de incidéncia entre a terceira e a sexta décadas de vida, com
poucos casos descritos em pacientes pediatricos. O EED ¢
visto igualmente em ambos os géneros. Os casos femininos
geralmente ocorrem em idade mais precoce e apresentam
frequentemente uma doenga reumatoldgica concomitante.®

A artralgia ¢ o sintoma mais comum, verificado em até
40% dos casos.” O EED pode também estar associado a artrite
importante e a elevacdo das provas de atividade inflamatoria,
devendo ser sempre considerado no diagndstico diferencial
das doengas reumatoldgicas.
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Descrevemos o caso de uma paciente com 18 anos cujas
lesdes cutdneas apresentavam caracteristicas morfologicas, pa-
dro de distribui¢io e achados histopatologicos de uma vasculite
leucocitoclastica, consistentes com o diagnéstico de EED, em
que o principal sintoma sist€émico associado era a queixa de
intensa artrite nos punhos, cotovelos e joelhos.

RELATO DE CASO

Paciente do género feminino, 18 anos, branca, solteira, estudante,
encaminhada para avaliagdo reumatoldgica por apresentar ha
cerca de trés anos quadro de poliartrite associada a fendmeno de
Raynaud e lesdes cutaneas nos membros superiores e inferiores.
Negava uso de medicagdes precedendo o quadro clinico.

Ao exame fisico, apresentava eritema, edema, calor e dor
acometendo predominantemente articulagdes dos punhos, coto-
velos e joelhos. As lesdes cutdneas eram caracterizadas por papu-
las e placas erit€mato-purpureas ¢ acastanhadas simetricamente
distribuidas sobre as superficies extensoras das articula¢des
metacarpofalangeanas, punhos, cotovelos, joelhos, pernas, dorso
dos pés e nadegas, de carater persistente. Notavam-se também
placas eritémato-purpureas de aspecto xantomatoso na regiao
anterior das pernas (Figura 1). A paciente referia tratamento por
cinco meses com prednisona (40 mg/dia) e anti-inflamatoérios ndo
hormonais, com pouca melhora dos quadros cutaneo e articular.

O diagndstico de EED foi proposto em avaliagdo conjunta
com o servigo de dermatologia, e foram solicitados exames
complementares, incluindo hemograma, dosagem de plaquetas,
bioquimica, fun¢do hepatica e renal, glicemia de jejum, coles-
terol total e fra¢des, triglicerideos séricos, dosagem de glicose
6-fosfato desidrogenase, creatinofosfoquinase, desidrogenase
latica, VDRL, ASLO, hormonios tireoidianos, sorologia para
HIV e hepatites, fator reumatoide, Waaler-Rose, anticorpos
antinucleares, autoanticorpos (anti-Ro, anti-La, anti-DNA
e anti-RNP), dosagem de crioglobulinas e crioaglutininas,
radiografia de torax e tomografia computadorizada dos seios
da face — todos sem alterag@o. Havia, no entanto, elevagio das
provas de atividade inflamatédria (velocidade de hemossedi-
mentagdo de 66 mm na primeira hora e proteina C-reativa de
10,91 mg/L), P-ANCA positivo na titulagdo de 1:40 e pico de
gamaglobulina (30%) na eletroforese de proteinas.

A paciente foi submetida a estudo histopatologico de lesdo
na perna esquerda, que evidenciou area focal de necrose epidér-
mica, com derme superficial e profunda apresentando infiltrado
inflamatorio perivascular composto por linfocitos, neutrdfilos
e eosindfilos, além de infiltragdo neutrofilica endotelial, leu-
cocitoclasia e extravasamento de hemacias (Figura 2), quadro
histologico de uma vasculite leucocitoclastica.
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Mediante esses achados, a paciente iniciou tratamento com
dapsona (100 mg/dia) e prednisona (20 mg/dia), evoluindo com
melhora parcial dos sintomas articulares e das lesdes cutaneas
apos trés meses de tratamento, persistindo algumas lesdes sobre
as articulagdes metacarpofalangeanas de ambas as maos e do
dorso dos pés. Ocorreu hipercromia residual nas superficies
extensoras dos punhos, cotovelos ¢ joelhos.

Figura 1
Lesdes papulonodulares acastanhadas e violaceas e placas
eritémato-purpureas na regido anterior dos membros inferiores.

Figura 2

Vasculite leucocitoclastica. Epiderme sem altera¢des no local.
Na derme nota-se infiltrado disperso e perivascular composto
predominantemente por neutrofilos, com alguns linfocitos e eo-
sindfilos, associado a fragmentagao nuclear (leucocitoclasia),
além de infiltrag@o neutrofilica endotelial. Os vasos dérmicos
mostram edema das células endoteliais e depdsitos fortemente
eosinofilicos em sua parede, compativel com degeneragio
fibrinoide. Nota-se discreto extravasamento de hemaécias.
(Hematoxilina-eosina — 100x).
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DISCUSSAO

O EED ¢ uma doenga cronica rara que se manifesta com pla-
cas, papulas e nodulos eritémato-purptireos que, na maioria
das vezes, assumem distribuicdo simétrica, persistente e de
localizacdo acral, preferencialmente nas superficies exten-
soras de maos, pés, cotovelos e joelhos, além de nadegas,
pernas e tenddes de Aquiles. As lesdes iniciais tendem a ser
macias, mas com o passar do tempo tornam-se duras e firmes,
refletindo sua tendéncia a fibrose.® Na paciente relatada, as
lesdes apresentavam padrao de distribuigdo tipico sobre faces
extensoras das articulagdes de maos, cotovelos, joelhos e
nadegas, associadas a lesdes purpureas ¢ acastanhadas nos
membros inferiores.

Menos comumente, localizacdes atipicas das lesdes
cutdneas tém sido referidas no tronco, retroauricular, em
palmas e plantas.” Burnett ez a/.'” relatam a possibilidade de
exacerbacdo das lesdes cutidneas com infeccdo bacteriana
concomitante.

O estado geral do paciente geralmente ndo ¢ afetado, ha-
vendo pouco ou nenhum envolvimento sistémico.* A artralgia
€ o sintoma sistémico mais comum, com relatos também de
dor em queimacgdo acentuada e vespertina nas areas de pele
envolvidas, prurido e sintomas constitucionais.” Notamos,
no caso relatado, presenca de importante artrite em punhos,
cotovelos e joelhos, e do fendmeno de Raynaud, associados a
elevagdo das provas de atividade inflamatéria (velocidade de
hemossedimentacéo e proteina C-reativa), tornando necessario
o diagnostico diferencial para diversas doencas reumatoldgicas
que cursam com essas alteragdes.

As malignidades hematologicas sd3o consideradas os fatores
mais comumente associados, presentes em aproximadamente
30% dos casos, das quais a mais frequente ¢ a gamopatia mo-
noclonal por IgA.'12 A paciente referida apresentava como
anomalia hematologica um pico de gamaglobulina de 30%.

Relata-se também a associagdo dessa vasculite com doengas
neoplasicas, autoimunes e infecciosas, destacando-se a infec-
¢do pelo virus da imunodeficiéncia adquirida. Neste ultimo, a
apresentagdo clinica pode ser alterada com presenca de lesdes
nodulares e envolvimento palmoplantar.'°

As principais doengas reumatologicas ja relacionadas com
o0 quadro sdo artrite reumatoide, policondrite recidivante, lapus
eritematoso sistémico, sindrome de Sjogren e artrite idiopatica
juvenil *#13 Essas associagdes sdo mais frequentemente evi-
denciadas em pacientes jovens do género feminino.® Embora
ndo tenha sido caracterizada qualquer doenga reumatoldgica
associada no caso relatado, a artrite era intensa e motivou a
consulta inicial da paciente.
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Os achados histopatologicos ndo sdo patognomonicos, em-
bora possam ser altamente sugestivos.* Nas lesdes precoces de
EED evidenciam-se sinais de uma vasculite leucocitoclastica,
demonstrando fibrina, neutroéfilos e fragmentos de neutréfilos
na parede dos pequenos vasos da derme média e superficial.!>*
Todos esses elementos sdo compativeis com a descri¢do dos
achados histopatoldgicos da paciente. Nas lesdes tardias, os
achados incluem a combinagdo de tecido de granulagdo ou
cicatrizagdio com a proliferacdo de células fusiformes na derme,
associadas ou ndo a células gigantes multinucleadas. O depd-
sito de complexos imunes circulantes na derme perivascular
induz uma cascata inflamatdria, que provoca dano vascular e
consequente fibrose.*!!

Algumas doengas reumatoldgicas podem apresentar os
achados histopatologicos de vasculite leucocitoclastica asso-
ciados a manifestacdes cutaneas caracteristicas (notadamente
doenga de Behget, vasculite crioglobulinémica, purpura de
Henoch-Schonlein e as vasculites por hipersensibilidade) e
devem, sempre, ser consideradas no diagnostico diferencial do
EED. O padréo de distribuigéo tipico das lesdes de pele nessa
patologia ajuda a confirmar o diagnostico.

O tratamento do EED ¢ dificultado porque a doenga assume
um curso cronico e recorrente.’ O tratamento de escolha e mais
eficaz ¢ a dapsona.'*!> O mecanismo exato de a¢do da dapsona
ndo ¢ totalmente conhecido, mas sabe-se que essa droga atua
estabilizando os lisossomas dos neutréfilos ou interferindo
na deposic¢do de fator C3 do complemento. Outras hipdteses
seriam a a¢do da dapsona na supressdo do excesso de atividade
quimiotatica dos neutroéfilos, na inibi¢do da citotoxicidade dos
neutrdfilos, além da diminui¢do da concentragdo de intermedi-
arios oxigenados induzidos pela inflamag¢ao e da inibi¢do das
prostaglandinas D2, que sdo vasoativas e aumentam o potencial
quimiotatico dos leucotrienos B4.*

Nos casos em que ha resisténcia a dapsona, algumas
opgdes terapéuticas encontradas sdo colchicina, niacinamida
associada a tetraciclina, corticosteroides sistémicos e até tro-
ca intermitente de plasma, nos casos em que ha associacdo a
paraproteinemias por IgA.%!3

Embora as lesdes sejam caracteristicamente persistentes,
sua evolugdo ¢ variavel e imprevisivel, havendo relatos de
resolucdo espontanea sem recidiva e casos de recorréncia em
locais previamente envolvidos.'® Com a regressio das lesdes,
¢ comum a hiperpigmentacéo residual com atrofia ocasional.*

Descrevemos um caso de EED, uma forma cronica rara de
vasculite leucocitoclastica, cujo diagndstico deve ser sempre
cogitado em pacientes que apresentam queixas reumatoldgicas
associadas a manifestagdes cutaneas caracteristicas e estudo
histopatologico compativel.
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