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RESUMO

OBJETIVO: Relatar um caso de necrobiose lipoidica, uma dermatose granulomatosa cronica rara em criangas e adolescentes, em um adolescente
com diabetes mellitus tipo 1.

DESCRICAO DO CASO: Apresenta-se o caso de um adolescente de 17 anos, sexo masculino, com diabetes mellitus tipo 1 desde os quatro anos
de idade, acompanhado no servigo de Pediatria-Diabetologia de um hospital de nivel 11, sob esquema intensivo com multiplas administragdes
de insulina e mau controle metabodlico. Aos 15 anos, notou o aparecimento de uma placa assintomatica, ovalada, eritematosa e infiltrada, com
centro esbranquicado ceroso, bordos bem definidos, 5 cm de didmetro e crescimento progressivo, localizada no antebrago esquerdo. O exame
histolégico confirmou o diagnostico de necrobiose lipoidica. Foi medicado com corticdide topico e emoliente, conseguindo-se estabilizar e
reduzir a infiltracao da lesdo.

CONCLUSOES: Os autores destacam uma dermatose rara, principalmente na faixa etaria pediatrica, ndo patognomdnica de diabetes mellitus
mas que, na maioria dos casos, apresenta relagdo com esse diagnostico. O seu desafiante reconhecimento, sobretudo na presenga de lesdes
de inicio recente, com apresentagdo clinica atipica ou em locais pouco frequentes, ¢ fundamental de forma a evitar terapéuticas erradas ou
tardias e a sua progressao para ulceragao.

DESCRITORES: adolescente; dermatoses; diabetes mellitus; necrobiose lipoidica.

ABSTRACT

AIMS: To report a case of necrobiosis lipoidica, a rare chronic granulomatous dermatosis.

CASE DESCRIPTION: We present the case of a 17-year-old male adolescent, with type 1 diabetes mellitus from the age of four, followed
in the Pediatric-Diabetology clinics of a level II hospital, under intensive regimen with multiple insulin administrations and poor metabolic
control. At the age of 15, he noticed the appearance of an asymptomatic, erythematous, infiltrated, oval-shaped plaque, with a waxy whitish
center, well-defined borders, 5 cm in diameter and progressive growth, located on the left forearm. The histological examination confirmed the
diagnosis of necrobiosis lipoidica. He was treated with topical corticosteroid and emollient, thus stabilizing and reducing lesion infiltration.

CONCLUSIONS: The authors highlight a rare dermatosis, non-pathognomonic of diabetes mellitus but related to this diagnosis in most
cases. Its challenging recognition, especially in the presence of recent onset lesions, with atypical clinical presentation or in unusual sites, is
fundamental in order to avoid erroneous or late treatments and its progression to ulceration.
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Abreviaturas: DM, diabetes mellitus; NL, necrobiose lipoidica.

INTRODUCAO

A necrobiose lipoidica (NL) ¢ uma dermatose
granulomatosa cronica rara, de etiologia e patogénese
idiopatica, associada ao diabetes mellitus (DM) em
75-90% dos casos [ 1, 2]. Quando ocorre essa frequente
associacdo, a dermatose pode ser denominada de
“necrobiose lipoidica diabeticorum”. Afeta 0,3-1,2%
dos pacientes diabéticos, a maioria com DM tipo 1.
Inicia-se aproximadamente aos 30 anos de idade,
sendo mais precoce em diabéticos e mais frequente no
sexo feminino. S@o raros os casos descritos em idade
pediatrica [1-6].

Este artigo relata o caso de um adolescente de 17
anos que desenvolveu uma lesdo tGnica no antebrago
esquerdo, sendo esta uma apresentagdo atipica. O
relato do caso foi aprovado pela Comissdo de Etica
para a Saude do Centro Hospitalar Tondela-Viseu EPE,
em 24/03/2017.

RELATO DO CASO

Um adolescente do sexo masculino, de 17 anos de
idade, diagnosticado com DM tipo 1 desde os quatro

anos vinha sendo acompanhado no servigo de Pediatria-
Diabetologia de um hospital de nivel secundario,
encontrando-se sob esquema intensivo com multiplas
administrac¢des de insulina. Desde os 12 anos, passou a
apresentar mau controle metaboélico, com valor médio
anual de hemoglobina glicada (HbA1C) superior a 9
e grande variabilidade glicémica.

Aos 15 anos de idade, notou o aparecimento, no
antebraco esquerdo, de uma placa ovalada, de 5 cm no
maior didmetro, assintomatica, eritematosa e infiltrada,
com bordos bem definidos, centro esbranquicado
ceroso e crescimento progressivo (Figura 1). A lesao
nunca foi valorizada pelo doente e seus cuidadores,
ndo sO6 pelas suas reduzidas dimensdes na fase
inicial mas porque também ndo era acompanhada
por qualquer sintomatologia. O adolescente, quando
questionado, referiu que sempre associou a lesdo
a um processo cicatricial secundario a um possivel
traumatismo.

O aspeto clinico sugeria os diagnosticos de ne-
crobiose lipoidica ou morfeia em placa. Foi realizada
biopsia lesional para esclarecimento etiolégico, tendo
0 exame anatomo-patoldgico confirmado a hipotese
de NL (Figura 2). O paciente foi medicado com
corticdide topico e emoliente. Apds quatro semanas
de tratamento, observava-se ja estabilizagdo e menor
infiltracdo da lesdo ao exame clinico.
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Figura 1. Aspecto clinico da
necrobiose lipoidica, no antebrago
esquerdo de um adolescente de
17 anos, sexo masculino, com
diabetes mellitus tipo 1.

Nota-se uma lesao ovalada,
eritematosa e infiltrada, com centro
esbranquicado ceroso, bordos
bem definidos, 5 cm de didmetro.
A leséo havia surgido ha cerca de
um ano e meio, vinha crescendo
progressivamente e era
assintomatica.
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Figura 2A. Exame histolégico da lesao (coloracao hematoxilina/eosina) demonstrando espessamento das paredes dos vasos
sanguineos, degeneracao do colageno e presenca de infiltrado linfohistiocitario e granulomatoso, com acumulagao de lipidos no
citoplasma de histiécitos e no meio extracelular, confirmando o diagnéstico de necrobiose lipoidica. Ampliagao: 4.
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Figura 2B-C. Exame histolégico da lesao (coloragao hematoxilina/eosina) demonstrando espessamento das paredes
dos vasos sanguineos, degeneragao do coldgeno e presenga de infiltrado linfohistiocitdrio e granulomatoso, com acumu-
lagao de lipidos no citoplasma de histi6citos e no meio extracelular, confirmando o diagnéstico de necrobiose lipoidica.

Ampliagao: 2B =40x; 2C=100x.
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DISCUSSAO

A NL ¢é uma dermatose rara, sobretudo em idade
pediatrica [1]. Caracteriza-se por maculo-papulas
brilhantes, telangiectasicas, amarelo-acastanhadas,
com centro atrofico e contornos bem definidos e
violaceos [7-12]. Apesar de habitualmente assin-
tométicas, constituindo um problema meramente
estético, podem associar-se a prurido, disestesia e
podem ocorrer ulceragdes dolorosas, sobretudo apods
traumatismo [2, 7, 11]. As lesdes sdo geralmente
multiplas e bilaterais, atingindo classicamente e sime-
tricamente as regides pré-tibiais (>80% dos casos) [1].
Raramente atinge os membros superiores, a face e o
couro cabeludo [2, 4, 6].

A singularidade do caso destaca-se, ndo sé pela
raridade desta dermatose na faixa etaria pedia-
trica mas também por se tratar de um doente do
sexo masculino (90% dos casos ocorrem no sexo
feminino), com uma apresentagdo da lesdo num
local atipico e muito pouco associado a esta patolo-
gia (<20% dos casos tém localizagdo extra pré-
tibial) [1, 2].

A etiologia da NL permanece por esclarecer,
e existe pouca informagdo relativamente a idade
pediatrica. Contudo, devido a sua relacao significativa
com o diagnostico de DM (75-90% dos doentes com
NL tem ou ira desenvolver DM tipo 1), pensa-se que
sua origem pode estar relacionada a uma microangio-
patia [1-3, 12]. A NL ¢é entdo considerada uma das
formas de dermatose que ocorrem em associagdo com
DM [3, 5, 13].

O diagnostico da NL ¢ essencialmente clinico,
mas a realizacdo de uma biopsia da lesdo podera
ser util nos casos de inicio recente ou naqueles com
apresentacdo atipica. Podem surgir dois padrdes
histoldgicos: um necrobidtico, com presenga de
desintegracdo e hialinazagdo do colageno, depdsitos
de lipidos extracelulares e infiltrado linfo-histiocitario,
e o outro do tipo granulomatoso, com presenca de
células epitelidides e células gigantes (o ultimo é que
geralmente estd associado a DM). Os diagnosticos
diferenciais incluem: sarcoidose, granuloma anular,
xantogranuloma necrobidtico, morfeia e dermatite de
estase [2, 5, 6].
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A remissdo espontanea pode ocorrer em apro-
ximadamente 17% dos casos, oito a doze anos apos
o diagnéstico [7, 11]. A ulceragdo ¢ a complicagdo
mais frequente e pode surgir em 25-33% dos casos [2,
10, 11]. Raramente pode surgir carcinoma de células
escamosas em areas de NL [7, 10].

Varias terapéuticas podem ser propostas mas
nenhuma demonstrou ser realmente eficaz. Os
corticoides topicos conferem beneficio transitorio,
mas o seu uso prolongado pode levar a atrofia da
lesao, aumentando o risco de ulceracdo. Caso ocorra
ulceragdo da lesdo, o tratamento segue os principios
basicos do tratamento da ulcera diabética. A excisao
cirtirgica com aplicagdo de enxerto de pele ndo confere
grande beneficio estético [1, 14-17].

Estudos prévios demonstraram que o prognostico
da NL parecia ser independente do curso da DM e que
o controle glicémico estaria relacionado com o inicio e
a gravidade da lesao [1, 13]. Contudo, novos estudos ja
comecam a estabelecer uma relagao entre a existéncia
de um mau controle metabolico e o desenvolvimento
de NL. Dessa forma, podem ter sido as consequéncias
metabolicas da hiperglicemia um fator a influenciar o
aparecimento da lesdo no caso descrito. E recomendado
um controle glicémico rigoroso ¢ adequado, até porque
os pacientes com NL parecem apresentar maiores taxas
de complicagdes relacionadas com a DM [1, 7, 17].

Este caso alerta para a existéncia de uma dermatose
rara, principalmente na faixa etaria pediatrica, ndo
patognomonica de DM mas que na maioria dos
casos apresenta relagdo com este diagnostico. O seu
desafiante reconhecimento, sobretudo na presenca
de lesdes de inicio recente, com apresentacao clinica
atipica ou em locais pouco frequentes, ¢ fundamental
de forma a evitar terapéuticas erradas ou tardias e a sua
progressao para ulceragao.
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