O tratamento bem-sucedido com foto-
terapia UVB banda estreita em um caso
raro de liquen escleroso extragenital
generalizado

Successful treatment of a rare case of widespread extragenital

lichen sclerosus with narrow band UVB phototherapy
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" Médica residente do terceiro ano de der-

O liquen escleroso ¢é patologia incomum acometendo tanto regiio genital quanto
extragenital, constituindo apresentacdo atipica da doenca. O uso de corticosteroides
topicos é considerado primeira linha para tratamento da doenga genital. Lesdes ex-
tragenitais sio menos sensiveis a essa terapéutica. Relata-se caso de liquen escleroso
em paciente do sexo feminino, de 82 anos, com envolvimento extragenital generali-
zado e tratamento bem-sucedido com fototerapia UVB de banda estreita. O liquen
escleroso é dermatose inflamatdria crdnica, e as formas disseminadas da doenca sio
raras e sem consenso em relacdo ao tratamento da forma extragenital. A op¢io pela
terapia com UVB de banda estreita baseou-se nos relatos da literatura.
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ABSTRACT

Lichen sclerosus is an uncommon condition affecting both the genital and extragenital region,
the latter constituting an atypical occurrence of the disorder. The use of topical corticosteroids is
considered the first-line treatment of this genital disease. Extragenital lesions are less sensitive
to this therapy. The present study describes a case of lichen sclerosus in an 82-year-old female
patient, with widespread extragenital involvement and successful treatment with narrow band
UVB phototherapy. Lichen sclerosus is a chronic inflammatory dermatosis and disseminated
forms of the condition are rare, with an absence of consensus on the treatment of the extragenital
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form. The choice for narrow band UVB therapy was based on the literature.
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INTRODUGAO

O liquen escleroso (LS) é patologia incomum com pre-
valéncia de 0,1-0,3%, acometendo principalmente mulheres
pré-plberes e pdés-menopausadas.' Atinge tanto a regiio geni-
tal quanto a extragenital, sendo esta Gltima apresentacio atipica
da doenca.** No homem, acomete principalmente a glande e
pode ser causa de fimose."® Sua etiologia ¢ desconhecida, em-
bora evidéncias sugiram que mecanismos imunologicos estejam
envolvidos em sua patogénese devido 4 associacio com outras
doengas autoimunes, como anemia perniciosa, vitiligo, morfeia e
tireoidite autoimune. Fatores genéticos e alteracdes do metabo-
lismo de androgénios também foram associados a patologia.'?*¢
Clinicamente, manifestam-se como placas hipocromicas, atrofi-
cas e brilhantes, assintomaticas ou pruriginosas.! A forma extra-
genital do LS ocorre em 15 a 20% dos casos quando associada
A forma genital,">® enquanto o acomentimento exlusivo extra-
genital é muito raro, apresentando-se em apenas 2,5% de todos
os casos.' Incide geralmente na 4rea superior do tronco, axilas,
nidegas e regido das coxas'>®. O diagndstico é clinico confir-
mado por padrio histopatolégico especifico.*® No tratamento
do LS o uso de corticosteroides topicos potentes é considerado
a primeira linha de tratamento para a doenga genital.'"™® Le-

e :'"_’1

< A

sdes extragenitais sio menos sensiveis A terapia convencional.'?

235 colchici-

Existem, entretanto, relatos do uso de tacrolimus,
na,?? ciclosporina,® metotrexato, micofenolato de mofetila e vi-
rias formas de fototerapia (UVB banda estreita, UVA-psoraleno,
UVA-1).**> Objetiva-se com o relato desse caso apresentar uma
forma rara do LS, com envolvimento extragenital generalizado e

tratamento bem-sucedido com fototerapia UVB banda estreita.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 82 anos, com historia de
aparecimento de placas hipocromicas e atréficas disseminadas
pelo corpo hi oito meses. Negava quaisquer sintomas sistémi-
cos ou perda ponderal. Ao exame dermatoldgico, apresentava
placas extensas, hipocromicas com superficie brilhante e atréfica
com acometimento de regido cervical, tronco superior, abdo-
men, dorso, membros superiores e inferiores. Auséncia de aco-
metimento genital (Figura 1). Foram realizadas duas biopsias de
lesdes do dorso que evidenciaram hiperqueratose, hipogranu-
lose, intensa atrofia da epiderme, hialinizacio do coligeno da
derme com discreto infiltrado linfo-histiocitario, sendo compa-
tiveis com LS (Figura 2). Iniciado tratamento sintomatico com

FIGURA 2: A- HE x2: hiperqueratose, hipogranulose, atrofia da epiderme e esclerose do derma superficial B- HE x20: detalhe da intensa atrofia epidérmica,

hialinizagdo do coldgeno da derme, sem processo inflamatdrio C- HE x40: degeneragdo hidrépica das células da camada basal com minimo infiltrado infla-

matdrio linfo-histiocitario na camada basal e discreto derrame pigmentar
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FIGURA 3: Observa-se melhora da atrofia e da textura da superficie cutdnea no pds-tratamento, bem como maior quantidade de rugas em

membros, dorso e colo

anti-histaminicos; devido a extensio das lesdes, corticosteroides
topicos nio foram prescritos. Optou-se entdo pela realizagio de
fototerapia UVB banda estreita. A paciente foi submetida a 16
sessdes, com dosagem de irradiagio por sessio que variou de
580-1.840m]J/cm?, com dose total de 24.540mJ/cm? e tempo
de exposi¢io de trés a dez minutos por sessdo. Apds cinco meses
de tratamento, apresentou importante melhora do prurido e do
quadro clinico, com melhora da atrofia e da textura da superficie
cutanea (Figura 3). Foi entio suspensa a fototerapia, e a paciente
mantém acompanhamento regular no servigo.

DiscussAo

O LS é dermatose inflamatéria cronica, pouco frequen-
te,! descrita pela primeira vez em 1887 por Hallopeau.! Ca-
racteriza-se por placas branco-nacaradas, que podem agrupar-
-se e assumir progressivamente aspecto apergaminhado na pele.
Formas disseminadas da doenca sio extremamente raras.” No
caso relatado, a paciente apresenta forma incomum do LS, com
presenca de placas hipocromicas e atrdficas generalizadas aco-
metendo quase todo o tegumento, poupando a face, regides
palmoplantares, couro cabeludo, mucosas oral e genital. O trata-
mento de primeira linha quando o acometimento ¢ genital sio
os corticoides topicos.*® Contudo, em relacio ao tratamento da
forma extragenital nio existe consenso na literatura.” Sio geral-
mente relatos baseados em casos individuais e pequenas séries de

casos. Nas diretrizes da Associa¢io Britanica de Dermatologia,
mencionam-se diversos tratamentos, todos com baixo nivel de
evidéncia cientifica.’ Tratamentos topicos com corticosteroides
de alta poténcia nio foram considerados no caso em questio
devido a extensio da area acometida. Diversas formas de foto-
terapia ja foram usadas com sucesso. A op¢do pela terapia com
UVB banda estreita baseou-se nos relatos da literatura,*® assim
como na disponibilidade do equipamento em nossa institui¢io.
Cinco meses depois de terminado o tratamento com 16 sessdes,
a paciente apresentou melhora significativa do prurido, principal
queixa e também do aspecto clinico das lesdes. Um relato de
caso publicado em 2007 por Colbert et al.> apresentou resultado
semelhante. A fototerapia promove a liberac¢io de citocinas, que
induzem a formacio da colagenase e inibem a sintese de cola-
geno, além de seu efeito imunossupressor.*>” Qutras terapias a
considerar em formas extensas, de acordo com a literatura, in-
cluem metotrexato, hidroxicloroquina, ciclosporina e micofeno-
lato de mofetila.” Devido a disponibilidade limitada de ensaios
clinicos randomizados e grandes estudos de coorte, ¢ dificil tirar
conclusdes definitivas sobre a eficicia a longo prazo da fototera-
pia UVB banda estreita,>’ dose dtima e melhores regimes de tra-
tamento. No entanto, as evidéncias baseadas em relatos de casos
mostraram bons resultados, e esse tratamento parece promissor
no manejo do LS extragenital. e
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