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Resumo

A sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur ¢ uma dermatose liquendide rara, caracterizada pela triade composta por
alopecia cicatricial no couro cabeludo, alopecia na axila e/ou pubis e papulas queratdsicas foliculares no corpo. Relatamos
dois casos da sindrome em mulheres jovens. Os achados histopatoldgicos sugerem que a sindrome representa uma variante
disseminada do liquen plano folicular.

Palavras-chave: Alopecia; hipotricose; liquen plano

Abstract

Graham-Little-Piccardi-Lassueur syndrome is a rare lichenoid dermatosis. It is characterized by the triad of scarring alopecia
of the scalp, alopecia of the axilla and or groin, and keratotic follicular papules of the body. The present paper reports on two
cases affecting young women. Histopathological findings suggest the disorder represents a generalized form of lichen planus
follicularis.

Keywords: Alopecia; Hypotrichosis; Lichen planus

Introducéo

A sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur (SGLPL) é uma dermatose liquendide rara caracterizada por alopecia
cicatricial progressiva do couro cabeludo, perda de pelos axilares e pubianos e queratose pilar disseminada no corpo. Sua
etiopatogenia é desconhecida e seu tratamento permanece um desafio.

Relato dos casos

Caso 1: Paciente feminina, 38 anos, negra, ha 3 anos com dor e prurido no couro cabeludo, seguidos por queda do cabelo, e
papulas queratosicas no corpo. Apo6s 6 meses, evoluiu com prurido na regido pubiana e rarefagdo dos pelos no local. Negava
uso de medicagdo. Ao exame, apresentava alopecia cicatricial no vértex, com eritema e descamag&o ao redor dos pelos
remanescentes. Papulas queratosicas foliculares violaceas disseminadas no dorso e membros superiores e hipotricose com leve
descamacdo peripilar na regido pubiana {Figura 1A-C} Realizadas bidpsias no vértex, dorso (queratose pilar) e pubis
(hipotricose) {Figura 2}. No vértex foram observadas diminuicdo de densidade folicular, perifoliculite linfo-histiocitéria e
fibrose ao redor do istmo, confirmando uma alopecia cicatricial linfocitica primaria semelhante ao liquen plano pilar (LPP).
Na imunofluorescéncia direta (IFD) deposito de IgM granular continuo na zona da membrana basal {Figura 3} e na bainha
radicular externa. No dorso os achados foram compativeis com liquen plano folicular. No pubis também foi observada



perifoliculite crénica com fibrose e granuloma do tipo corpo estranho a uma haste solta na derme, demonstrando que o
acometimento também era do tipo cicatricial, apesar de clinicamente ndo haver atrofia. Iniciado tratamento com propionato de
clobetasol 0,05% loc&o 1x/dia na lesdo do couro cabeludo e hidroxicloroquina 400mg/dia com melhora das lesdes do corpo e
estabilizacdo das areas de alopecia. Estd em seguimento ha 1 ano e 2 meses sem recidiva das lesdes com uso destas
medicacdes.

Figura 1. 1A. Area de alopecia no vertex. 1B. Papulas queratsicas foliculares no dorso. 1C. Hipotricose na regido pubiana

Figura 2. 2A. Vértex (HE AO100x corte horizontal): Perifoliculite linfohistiocitaria e fibrose concéntrica peri-istmo com mucinose. 2B.
Dorso (HE AO 100x): Dilatacéo do 6stio folicular com atrofia do infundibulo, fibrose perifolicular com mucinose e discreta perifoliculite
cronica ao redor do infundibulo e istmo. 2C. Pubis (HE AO 40x corte horizontal): Perifoliculite linfohistiocitaria e fibrose concéntrica
peri-istmo

Figura 3. Imunofluorescéncia direta do vértex: IgM granulosa discreta continua na ZMB

Caso 2: Paciente feminina, 40 anos, parda, hd 2 anos com queda do cabelo. H& 2 meses, surgimento de papulas com prurido
intenso no corpo. Refere diminuicdo dos pelos axilares, com prurido leve neste local. Negava uso de medicagdes. Ao exame,
apresentava placas de alopecia cicatricial no vértex, com eritema e descamac&o peripilar, hipotricose nas axilas, papulas
queratosicas foliculares normocrémicas no dorso e membros superiores e papulas viol&ceas liquendides no dorso inferior,
estas Ultimas sugestivas de liquen plano classico {Figura 4 A-D}. As biopsias do dorso (queratose folicular) e axila
(hipotricose) foram sugestivas de liquen plano folicular. Ja a do dorso inferior confirmou a suspeita de liquen plano classic. No
vértex foi observada perifoliculite liquenoide principalmente no istmo {Figuras 5A-D}. IFD demonstrou IgM nos corpos
apoptaéticos na derme e fibrinogénio linear descontinuo na zona de membrana basal. Devido ao prurido intenso, iniciado



tratamento com prednisona (PDN) 1mg/Kg/d, infiltracdo de triancinolona (5mg/ml) e propionato de clobetasol lo¢do 0,05%
1x/dia. Ap6s 30 dias houve melhora das lesGes do corpo sendo optado por retirada progressiva da PDN e introdugéo da
hidroxicloroquina 400mg/dia. Ap6s 3 meses da interrupcdo da PDN, houve recidiva das lesdes foliculares no corpo, bastante
pruriginosas, sendo reintroduzida a medicacdo com nova melhora. As lesdes do couro cabeludo permaneceram estaveis
durante tratamento.

Figura 4. 4A. Placas de alopecia cicatricial no vertex. 4B. Dermatoscopia 20x da alopecia no vértex: eritema e descamagcdo peripilar,
areas sem foliculo piloso. 4C. Dorso superior: Papulas queratésicas foliculares normocrémicas. 4D. Dorso inferior: Papulas violaceas
liquendides

Figura 5. 5A. Vértex (HE AO 40x corte horizontal): Perifoliculite cronica liquendide moderada ao redor do istmo de foliculos pilosos
terminais. 5B. Vértex (HE AO 40x): Perifoliculite crénica liquendide moderada. 5C. Dorso (HE AO 200x): Dermatite crénica liquendide
com focos de leve hipergranulose consistente com liquen plano. 5D. Axila (HE AO 100x): Perifoliculite cronica liquendide moderada
comprometendo infundibulo folicular consistente com liquen plano pilar

Discussao

A sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur foi descrita inicialmente por Piccardi e posteriormente por Graham L.ittle
num paciente encaminhado por Lasseur [1]. Acomete adultos entre 30 e 60 anos [2], sendo 4 vezes mais frequente em
mulheres [3]. E caracterizada pela triade: alopecia cicatricial no couro cabeludo, alopecia na axila e/ou pubis e papulas
queratdsicas foliculares. Esses sinais podem estar presentes simultaneamente, mas geralmente a alopecia do couro cabeludo
precede em meses a anos 0s demais achados clinicos [2].



A etiologia da SGLPL permanece desconhecida e controversa. Baseado em achados clinicos, histoldgicos e de
imunofluorescéncia, a maioria dos autores a classificam como variante clinica do liquen plano pilar (LPP) [4]. Ha relatos de
associacdo com vacinagéo de hepatite B [5] . Casos familiares séo raros [6]. Nos casos aqui descritos, as pacientes ndo
apresentavam histérico familiar de SGLPL, nem qualquer fator desencadeante.

Estima-se que 50% dos pacientes com SGLPL apresentardo ao menos um episddio de LP cutdneo ou de mucosa no decurso da
doenca [7], como descrito no caso 2.

Assim como no LPP cléssico, a bidpsia das lesdes do couro cabeludo demonstram que o alvo da inflamagéo € a metade
superior do foliculo piloso onde esta localizado o bulge, levando a destruicdo permanente da unidade folicular [4].
Dependendo da fase da doenca pode-se observar uma perifoliculite liquendide com variaveis graus de fibrose perifolicular e
tardiamente apenas tratos cicatriciais foliculares.

O acometimento dos pelos axilares e pubianos é descrito como ndo cicatricial em muitos relatos da doenca pois clinicamente
ndo se observam sinais inflamatdrios peripilares caracteristicos do LPP. No entanto, quando se realiza a bidpsia destas regides,
como nos casos aqui relatados, observa-se inflamacg&o e destruicdo folicular [2], idénticas ao acometimento dos foliculos
terminais no couro cabeludo. De fato, Graham Little descreveu que a hipotricose da regido pubiana ocorreu nos locais onde ele
havia observado as lesGes que lembravam “liquen espinuloso” (queratose folicular) [8]. Eventualmente discretos sinais
inflamatdrios peripilares podem ser observados ao exame fisico cuidadoso e sintomas como prurido e ardor sdo referidos por
alguns doentes, como no caso 1.

Do mesmo modo, no corpo as queratoses foliculares da SGLPL também s&o liquendides e cicatriciais ao exame
anatomopatoldgico, podendo ser acompanhadas de sintomas inflamatérios [4]. Diferem das queratoses pilares pois estas
consistem apenas de plugs de queratina preenchendo o canal folicular. Podem ter infiltrado inflamatério leve perivascular e
perifolicular [9], mas nado liquendide.

O tratamento desta condicdo ¢ um desafio, com resposta terapéutica variavel. Como primeira linha usam-se corticoides topicos
como o propionato de clobetasol e infiltragGes com acetato de triancinolona [2]. Ha relatos do uso de tacrolimus tépico,
corticoides sistémicos, metotrexate, ciclosporina, talidomida, PUVA, hidroxicloroguina e doxiciclina, todos com resultados
variaveis [2,4].

Em concluséo, a SGLPL compreende um quadro generalizado de inflamacg&o perifolicular sintomatica que eventualmente
evolui para destruicdo folicular irreversivel. A melhor compreensdo da sua etiopatogenia possivelmente possibilitara
tratamentos mais eficazes no futuro.
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