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Necrobiose lipoidica: uma doenga rara na infancia relato de caso

Necrobiosis lipoidica: a rare childhood disease - case report
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RESUMO

Introdugdo: A necrobiose lipoidica (NL) é uma doenga cutanea cronica e granulomatosa rara, mais comum em adultos,
especialmente associada ao diabetes mellitus. Sua apresentagdo em criangas é incomum. O diagndstico de necrobiose
lipoidica é estabelecido com base no aspecto morfoldgico caracteristico e na localizagdo das lesdes, sendo confirmado pelo
exame histopatoldgico. Objetivo: Relatar caso de necrobiose lipoidica na infancia e posterior revisdo da literatura baseada
nos achados. Descrigdo do caso: Este relato descreve o caso de uma menina de 10 anos com diabetes tipo 1, que desenvolveu
lesGes cutaneas caracteristicas da NL. O tratamento com tacrolimus topico e corticosteroides resultou em melhora parcial
das lesOes. Discussao: NL raramente acomete criangas, em especial as que possuem diabetes tipo 1. A apresentagao cldssica
da doencga sdo placas eritematosas brilhantes de bordas regulares e centro algo atréfico, porém o diagndstico definitivo é
dado através do estudo histopatoldgico. O diagndstico precoce e correto é imprescindivel para o manejo desses pacientes,
evitando possiveis complica¢des. O tratamento geralmente é topico com uso de corticosteroides potentes.

Palavras-Chave: Necrobiose lipoidica; Infancia; Diabetes tipo 1.

ABSTRACT

Introduction: Necrobiosis lipoidica (NL) is a rare chronic
granulomatous skin disease, most common in adults,
especially associated with diabetes mellitus. Its
presentation in children is uncommon. The diagnosis of
necrobiosis lipoidica is established based on the
characteristic morphological appearance and location of
the lesions, and is confirmed by histopathological
examination. Objective: To report a case of necrobiosis
lipoidica in childhood and a subsequent review of the
literature based on the findings. Case description: This
report describes the case of a 10-year-old girl with type 1
diabetes who developed skin lesions characteristic of NL.
Treatment with topical tacrolimus and corticosteroids
resulted in partial improvement of the lesions. Discussion:
NL rarely affects children, especially those with type 1
diabetes. The classic presentation of the disease is shiny
erythematous plaques with regular borders and a
somewhat atrophic center, but the definitive diagnosis is
made through histopathological examination. Early and
accurate diagnosis is essential for the proper management
of these patients and to avoid possible complications.
Treatment is usually topical with the use of potent
corticosteroids.

Keywords: Necrobiosis lipoidica; Childhood; Type 1
diabetes.
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RESUMEN

Introduccion: la necrdbiosis lipoide (NL) es una
enfermedad cutdnea crdnica y granulomatosa rara, mas
comun en adultos y generalmente asociada al diabetes
mellitus. Su presentacidon en nifios es poco habitual. El
diagndstico se establece en funciéon del aspecto
morfoldgico caracteristico y de la localizacion de las
lesiones, y se confirma mediante un examen
histopatoldgico. Objetivo: presentar un caso de
necrébiosis lipoide en la infancia y realizar una revisiéon de
la literatura con base en los hallazgos. Descripcion del
caso: este relato describe el caso de una nifia de diez afios
con diabetes tipo 1 que desarrollé lesiones cutaneas
caracteristicas de la NL. El tratamiento con tacrolimo
topico y corticosteroides resultd en una mejoria parcial de
las lesiones. Discusion: la necrdbiosis lipoide raramente
afecta a nifos, especialmente a los que tienen diabetes
tipo 1. La presentacion clasica de la enfermedad consiste
en placas eritematosas brillantes, con bordes regulares y
centro levemente atréfico. No obstante, el diagndstico
definitivo se realiza mediante el estudio histopatoldgico.
El diagndstico precoz y correcto es imprescindible para el
manejo de estos pacientes y para la prevencion de
posibles complicaciones. El tratamiento suele ser tépico,
con el uso de corticosteroides potentes.

Palabras Clave: Necrobiose lipoide; Infancia; Diabetes tipo
1.
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INTRODUCAO

A necrobiose lipoidica (NL) é uma
dermatose granulomatosa crbnica rara, de
etiologia ainda nao completamente esclarecida,
frequentemente associada ao diabetes mellitus
(DM), especialmente o tipo 1. A doenca
caracteriza-se pela degeneragdo do colageno
dérmico, inflamagdo  granulomatosa e
alteragbes microvasculares, resultando em
placas atrdficas e telangiectasicas, geralmente
localizadas na regido pré-tibial.! Embora o curso
clinico seja tipicamente cronico e benigno, pode
ocorrer ulceragdo em até um tergo dos casos,
levando a complicagbes infecciosas ou,
raramente, a transformacdo maligha para
carcinoma espinocelular.?3

Na populacdo pedidtrica, a NL é uma
condicao excepcional. A maior parte dos casos
relatados ocorre em adultos entre a terceira e a
quarta décadas de vida, com nitida
predominancia feminina. Entretanto, nas
ultimas décadas, o aumento da incidéncia de
diabetes tipo 1 em criancas e adolescentes
contribuiu para um numero crescente de
diagndsticos de NL nessa faixa etéria.* Ainda
assim, os casos infantis permanecem isolados e
pouco compreendidos, o que limita o
conhecimento sobre sua fisiopatologia e

resposta terapéutica.!

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 10 anos, com
diagnodstico de diabetes mellitus tipo 1 (DM1)
desde os 7 anos, e histérico de controle
glicémico insatisfatério com exame de
hemoglobina glicosilada variando entre 7 e 8%.
A paciente também realiza acompanhamento
com endocrinologista e em uso de insulina
ultralonga Degludeca em dose basal e insulina
rapida Aspart conforme nivel da glicemia capilar.

Aos 8 anos, notou surgimento de lesdes
em ambas as pernas, com crescimento
progressivo e auséncia de sintomas associados.

Ao exame fisico, observavam-se placas
eritematosas com bordas definidas e centro
brilhante, localizadas na face anterior das
pernas, sendo mais proeminentes na perna
esquerda, e na regido do maléolo medial a
direita (Figura 1).

Inicialmente diagnosticada com
granuloma anular, foi tratada com
corticosteroide topico de média poténcia, 1x ao
dia, por cerca de 30 dias, sem melhora, o que
levou a realizacdo de bidpsia de pele e
confirmacdo de NL por meio do estudo
histopatolégico (Figura 2).

Figura 1: placas eritematosas com bordas definidas e centro brilhante, localizadas na face anterior das

pernas.
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Figura 2: A bi6psia da pele evidencia, na derme e hipoderme, granulomas com histiécitos em palicada,

se central (A —

ocasionais plasmécitos de permeio, além de vasos

eosina - 400x).

osina - 40x) e infiltrado inflamatério misto com eosincfilos e

de parede (B -

A paciente foi tratada com tacrolimus tépico a 0,1%, 2x ao dia por cerca de 12 meses, associado a ciclos
intermitentes de corticoide tépico de média poténcia, apresentando regressao parcial do eritema, clareamento
central das lesdes e estabilidade no crescimento ao longo do acompanhamento de 2 anos.
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DISCUSSAO

A prevaléncia da necrobiose lipoidica em
adultos diabéticos varia entre 0,3% e 1,2%,
enquanto em criancas com diabetes tipo 1 é
inferior a 0,1%.! A idade média de inicio na
populacdo pedidtrica é em torno de 14 anos,
com predominio feminino de 2:1. Mais de 80%
das criancas diagnosticadas com NL apresentam
diabetes mellitus dependente de insulina,
embora também existam raros casos descritos
em pacientes ndo diabéticos.®

A associagdo entre NL e controle
glicémico é controversa. Alguns estudos
apontam que a hiperglicemia persistente e a
microangiopatia diabética seriam fatores
centrais na patogénese, enquanto outros
relatam ocorréncia de NL em pacientes com
bom controle metabdlico. Mesmo assim,
acredita-se que as alteragdes microvasculares e
imunoldgicas, como deposicao de
imunocomplexos (IgM, C3 e fibrinogénio) e
aumento da agregacao plaquetdria,
desempenhem papel importante no
desenvolvimento das lesdes.?

Casos pediatricos de NL em locais
atipicos, como tronco, costas e couro cabeludo,
sdo extremamente raros. A maioria das lesdes
ocorre de forma bilateral e simétrica nas regides
pré-tibiais, sendo incomuns as apresentacdes
Unicas ou localizadas fora das pernas.> Essa
raridade torna cada relato clinico valioso para
ampliar o entendimento da doenga em faixas
etarias precoces.

Clinicamente, a necrobiose lipoidica
manifesta-se por papulas ou nédulos
eritematosos que evoluem lentamente para
placas atréficas, de contornos bem definidos,
com centro amarelado ou amarronzado e
bordas violdceas elevadas.>® A superficie pode
apresentar telangiectasias e areas de atrofia, nas
guais é possivel observar vasos subjacentes. As
lesdes costumam ser assintomaticas, mas alguns
pacientes relatam prurido, disestesia ou dor
leve, especialmente quando ha ulceragdo.®

Em criangas, o padrdao clinico ¢é
semelhante ao dos adultos, embora as lesdes
tendam a ser menores e de evolugao mais lenta.
O envolvimento das regides pré-tibiais é o mais
comum (>80% dos casos), mas ha relatos em

O

bracos, face e costas.® O fenémeno de Kébner,
no qual o trauma cutaneo induz novas lesdes,
pode ocorrer.” A ulcera¢do secundaria aparece
em cerca de 25-35% dos pacientes, geralmente
apos traumatismos locais, representando a
complicacdo mais relevante, pois implica risco
de infecgdo e cicatrizacdo prolongada.®

O diagndstico é essencialmente clinico,
mas a bidépsia cutanea é recomendada em casos
atipicos ou de inicio recente para confirmacao
histopatoldgica. O exame revela degeneragao
do colageno dérmico, infiltracdo granulomatosa
em palicada por histidcitos e linfécitos, além de
espessamento das paredes vasculares. Esses
achados diferenciam a NL de condigdes como
granuloma anular, sarcoidose, eritema nodoso e
morfeia.®®

O manejo da necrobiose lipoidica em
criancas é desafiador e ndao ha terapia
universalmente eficaz. A doenca tende a ser
cronica e recidivante, e a resposta ao
tratamento é varidvel. A estratégia terapéutica
baseia-se na reduc¢do da inflamacgao, prevencao
da ulceracdo e melhora estética.>’

As opc¢bes de primeira linha incluem
corticosteroides tdpicos potentes (como
clobetasol ou betametasona), aplicados uma a
duas vezes ao dia, com ou sem oclusdo.” Eles
podem reduzir o eritema e a inflamacao
periférica, embora o uso prolongado favoreca a
atrofia cutdnea. Quando hd resposta
insuficiente, recomenda-se associar tacrolimus
0,1% em creme — inibidor de calcineurina eficaz
e seguro na faixa pediatrica — aplicado nas areas
atroficas centrais ou em combinagdo com os
corticosteroides.>’

A terapia fotinamica (PUVA ou UVA1)
pode ser considerada de terceira linha em casos
refratarios, embora sua eficicia em criangas
ainda seja limitada.?’ Outras abordagens locais
incluem o uso de curativos anti-inflamatérios e
cicatrizantes, especialmente com mel medicinal,
gue possui propriedades antimicrobianas e
promove reepitelizacdo de ulceras.’

Nos casos ulcerados, o tratamento deve
incluir limpeza adequada, desbridamento e uso
de curativos ndao adesivos. Terapias
bioengenheiradas, como Apligraf (matriz de
coldgeno com fibroblastos), mostraram
beneficio em alguns relatos, embora seu custo e
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disponibilidade limitem o uso pediétrico.”

Em situagOes graves ou refratarias, pode-
se recorrer a terapia sistémica, sempre com
cautela devido a idade dos pacientes e ao
impacto metabdlico. Corticosteroides
sistémicos podem ser utilizados em curto prazo
(0,5-1 mg/kg/dia), preferencialmente em
criangas nao diabéticas. Outras alternativas
incluem hidroxicloroquina, pentoxifilina e
inibidores de TNFa (como infliximabe e
etanercepte), que tém mostrado respostas
parciais ou completas em alguns casos.?’ No
entanto, a ciclosporina A, embora eficaz em
adultos, deve ser reservada como ultimo recurso
pediatrico devido ao risco de nefrotoxicidade.”

O controle glicémico rigoroso é sempre
recomendado, mesmo que sua influéncia direta
na progressdo da NL permaneca incerta.>® Além
disso, o acompanhamento dermatoldgico e
endocrinolégico continuo é essencial para
monitorar complicagdes, ajustar terapias e
detectar precocemente sinais de ulceragdao ou
transformacdo maligna.®?

CONCLUSAO

A necrobiose lipoidica é uma doenga rara
na infancia, fortemente associada ao diabetes
tipo 1, cuja fisiopatologia envolve mecanismos
microvasculares, imunolégicos e inflamatdrios.
Apesar de ndo haver cura definitiva, a
abordagem terapéutica deve ser individualizada,
visando reduzir inflamagdao e prevenir
complicacdes. A educacdo do paciente e
familiares, o seguimento regular e o uso racional
de terapias tdpicas e sistémicas constituem
pilares essenciais para o manejo dessa
dermatose cronica e desafiadora.
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