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O que é liquen plano
penfigoide? Destaque de trés
casos com discussao do
diagnostico diferencial e
sugestao de diretrizes de
classificacdo simples™ "~

Prezado Editor,

Doencas autoimunes cutaneas existem em um espectro
bioldgico. Uma condicao conceitualmente desafiadora é o
liquen plano penfigoide (LPP), cujos casos parecem compar-
tilhar caracteristicas de penfigoide bolhoso e liquen plano.
Aqui os autores apresentam trés casos recentes e enfati-
zam que a classificacao como LPP pode ser feita utilizando
caracteristicas clinicas em conjunto com achados histopa-
tologicos e de imunofluorescéncia. Mais especificamente,
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a classificacao como LPP pode ser feita no contexto de:
1) lesoes liquenoides, clinica e histopatologicamente; 2)
deposicao linear ao longo da zona da membrana basal (ZMB)
de IgG e/ou C3 em exame de imunofluorescéncia; e 3) ausén-
cia de evidéncias para apoiar outro diagndstico especifico.

As descricoes clinicas de LPP geralmente incluem lesdes
semelhantes a liquen plano com o achado adicional de
bolhas tensas.” A histopatologia é considerada semelhante
a do liquen plano. Imunofluorescéncia positiva mostrando
deposicao ao longo da juncao dermoepidérmica é conside-
rada caracteristica essencial. Varios estudos descobriram
que o autoantigeno é direcionado contra o subdominio
NC16A do colageno do tipo XVII (BP180).? Entretanto, hete-
rogeneidade significante em antigeno(s) alvo-especifico(s)
foi documentada.>®

Os critérios de classificacdo sao usados para ajudar a
agrupar as doencas e facilitar seu estudo.’” Eles ndo devem
servir como critérios diagnosticos, mas sdo frequente-
mente utilizados a nivel pratico, enfatizando caracteristicas
importantes da doenca. Particularmente, como os crité-
rios diagnosticos tem limitacdes devido a caracteristicas
inerentes de sensibilidade e especificidade, os critérios
de classificacao sao publicados pelo American College of
Rheumatology enquanto os critérios diagnosticos ndo sao.
Dada a controvérsia historica associada ao LPP, essa € uma
doenca para a qual diretrizes semelhantes a critérios de
classificacao seriam clinicamente Uteis.
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Figura 1

Caso 1. (A) Papulas e placas descamativas no abdome. (B) Formacao de bolhas. (C) Dermatite de interface com padrao

liquenoide. (D) Deposicao linear de C3 na zona da membrana basal da epiderme.

0 caso 1 era um paciente do sexo masculino, de 55 anos,
com adenocarcinoma de célon nao tratado que apresentava
erupcao pruriginosa consistindo em papulas e placas desca-
mativas, violaceas, envolvendo as extremidades e o tronco
ha varios meses, com formacao de bolhas mais recente
(fig. 1A-B). A biopsia de uma lesao liquenoide representativa
revelou dermatite de interface liquenoide ativa, histopato-
logicamente consistente com liquen plano (fig. 1C). Biopsia
perilesional para imunofluorescéncia direta (IFD) revelou
deposicao linear de C3 sem acompanhamento de IgG (fig. 1
D), corpos citoides e deposicao de fibrinogénio em padrao
fibrilar emaranhado na ZMB. O paciente apresentou melhora
com prednisona, sem recidiva apos sua reducao.

O caso 2 era uma paciente do sexo feminino, de 29
anos, com historia de seis meses de papulas e placas lique-
noides, diagnosticadas presumidamente como liquen plano.
Na apresentacdo, também apresentava vesiculas e bolhas
espalhadas sobre a pele nao afetada e pele liquenoide,
distribuidas nas extremidades e no tronco (fig. 2A-B). A pes-
quisa de autoanticorpos foi negativa, e nenhum sintoma
sistémico estava presente. A bidpsia revelou dermatite de
interface de grau acentuado com caracteristicas de liquen
plano. Entretanto, em contraste com o LP tipico, a epiderme
estava completamente destacada da derme subjacente, for-
mando uma fenda observada na histopatologia (fig. 2C). A
IFD mostrou IgG linear fraca, mas forte deposicao linear de
C3 (fig. 2D) e fibrinogénio ao longo da ZMB com presenca
de corpos citoides juncionais. A paciente iniciou tratamento

com prednisona e metotrexato, com bom controle da doenca
no seguimento.

0 caso 3 era uma paciente do sexo feminino, de 68 anos,
que apresentava historia de dois meses de erupcao cuta-
nea pruriginosa descamativa. Biopsia realizada em outra
instituicao no inicio da erupcao cutanea havia revelado infil-
trado linfocitario em faixa na derme papilar com alteracao
vacuolar da camada basal e queratindcitos necroticos, histo-
patologicamente consistente com liquen plano. Uma semana
antes da apresentacdo na clinica dos autores, a paciente
desenvolveu bolhas nas extremidades superiores e no tronco
(fig. 3A-B). AIFD revelou deposicao linear de C3 na ZMB sem
IgG. A imunofluorescéncia indireta utilizando a técnica de
salt-split skin foi positiva em padrao linear com IgG no lado
epidérmico da clivagem, em titulo de 1:1280. A paciente
foi tratada com compressas de triancinolona, prednisona e
imunoglobulina intravenosa com melhora.

Nos trés casos foi possivel excluir liqguen plano tradicio-
nal em decorréncia dos achados da imunofluorescéncia. O
penfigoide bolhoso tradicional foi excluido em decorréncia
dos achados liquenoides na histopatologia e clinica. Nenhum
dos casos apresentou outras evidéncias de lUpus eritematoso
(LE) ou LE bolhoso.

Doencas autoimunes existem em espectro biologico e
muitas vezes nenhum teste isoladamente tem especificidade
absoluta. No passado, autores observaram casos que com-
partilhavam caracteristicas tanto do liquen plano quanto do
penfigoide bolhoso, e denominaram esses casos de LPP.
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Figura 2 Caso 2. (A) Lesoes liquenoides com vesiculas dispersas nas maos. (B) LesGes liquenoides com vesiculas dispersas nas
coxas. (C) Dermatite de interface observado na histopatologia. (D) Deposicao linear de C3 ao longo da zona da membrana basal
epidérmica.

Figura 3  Caso 3. (A) Lesdes liqguenoides descamativas e bolhosas nos punhos. (B) Lesoes liquenoides descamativas e bolhosas no
abdome.
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De acordo com nosso conceito da doenca e com a revi-
sao da literatura, enfatizamos as seguintes diretrizes de
classificacao: 1) lesdes liqguenoides observadas clinica e his-
topatologicamente, impossibilitando a classificacao como
liquen plano ou penfigoide bolhoso classicos; 2) deposicao
linear ao longo da ZMB de IgG e/ou C3 em exame de
imunofluorescéncia; 3) auséncia de achados para outro diag-
nostico especifico, como por exemplo lipus eritematoso.

Notavelmente, essas diretrizes omitem a necessidade de
testes auxiliares mais sofisticados, como ensaio de imunos-
sorvente ligado a enzima ou subtipagem de antigeno.

O termo ‘‘diretrizes de classificacao’’ foi escolhido na
tentativa de fazer um paralelo com outras doencas reuma-
tologicas. Os desafios na classificacdo estdo refletidos na
publicacao dos critérios de classificacdo do American Col-
lege of Rheumatology, com base no reconhecimento de que
as doencas reumaticas ‘‘tendem a ser heterogéneas em sua
apresentacao, curso e desfecho, e nao tém uma Unica carac-
teristica clinica, laboratorial, histopatologica ou radioldgica
que poderia servir como ‘padréo ouro’...”’’

O LPP nao é um diagnostico frequente. Zaraa et al.
publicaram a maior revisdo de casos.® Eles conceitu-
alizaram os casos como uma combinacdo entre liquen
plano e penfigoide bolhoso e enfatizaram a importancia
da correlacao clinicopatoldgica. Hubner et al. também
enfatizaram a importancia da correlacao clinicopatologica
cuidadosa, especialmente para excluir outras doencas.'

Ao lidar com casos semelhantes, alguns clinicos podem
ter dificuldade na classificacdao nosolégica. No entanto, os
autores acreditam que a utilizacdo desses critérios possa
ajudar os médicos a fazer o diagndstico de LPP correta-
mente.
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