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RESUMO

O ltapus eritematoso (LE) raramente ocorre na infancia e, quando
aparece, manifesta-se, mais freqlientemente, sob a forma de lapus
eritematoso sistémico. A forma restrita a pele é extremamente
incomum e pode apresentar-se nas variantes lipus eritematoso
discéide, lipus eritematoso cutaneo subagudo (LECS) e lapus
neonatal (LN). Em razdo dessa raridade e com vistas aos dados
reportados na literatura, apresentamos dois casos de lipus cutaneo
em criancas. O caso um refere-se a um paciente masculino,
branco, cinco anos, com lesdes de pele eritematoso-descamativas,
alopecia, artralgia e dificuldade para deambular. O exame neuro-
légico evidenciou paraparesia espastica com sinais de liberagio
piramidal. O caso dois refere-se a um lactente de um meés,
masculino, filho de mie com LECS, com lesdes de pele erite-
matoso-ovalares presentes ao nascimento, além de anemia,
plaquetopenia e evidéncia ecocardiogrifica de canal arterial
pérvio. O diagndstico de LN foi baseado nos dados clinicos,
laboratoriais, histopatolégico e antecedentes familiares.
Concluimos com a apresentacio desses casos que, em razio da
raridade do lapus cutaneo na infancia, diante de casos suspeitos,
deve-se estar atento para o diagndstico precoce e acompanha-
mento dos pacientes, de modo a prevenir possiveis complicacdes
e sistematizacio da doenca.

Palavras-chave: lipus eritematoso sistémico (LES), lipus
neonatal (LN), ldpus eritematoso cutaneo subagudo (LECS),
colagenose.

ABSTRACT

Although Lupus Erythematosus (LE) rarely occurs in childhood
when it does the most frequent form is the systemic one (SLE).

Lupus Erythematosus restricted to the skin is particularly rare
and can be classified into three variants: chronic discoid LE (CDLE),

subacute cutaneous LE (SCLE), and neonatal lupus erythematosus
(NLE). Based on literature data and in the rarity of the disease, we
present two cases of cutaneous lupus in infants. One case of SCLE
started in a four-month child presenting systematization manifested
by neurological disorder by the age of 5 years old; and one of LN.

This case refers to a white, male, 5 year-old patient, with multiple
round lesions with papulo-squamous, alopecia, arthralgias and
walking disorder. The neurological exam presented retarded motor
development and signs of pyramidal syndrome. In the second
case we report neonatal lupus erythematosus in a one-month child,

whose mother had SCLE, presenting annular erythematous skin
lesions noticed at birth. Other clinical features included anemia,

thrombocytopenia and patent ductus arteriosus. The diagnosis of
NLE was based on laboratory, histology, and family antecedents
clinical data. We considering that the rarity of infant cutaneous
Iupus, when facing suspicious cases, we should pay close attention
in order to established early diagnosis and careful follow-up to
detect possible complications and systematization of the disease.

Keywords: Systemic Lupus Erythematosus (SLE), neonatal lupus
(NLE), cutaneous subacute lupus erythematosus (SCLE),
collagen disease.
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INTRODUGAO

O ldpus eritematoso (LE) pode ser dividido em trés va-
riantes: lapus eritematoso sistémico (LES), lapus eritematoso
discéide cronico (LEDC) e lapus eritematoso cutaneo suba-
gudo (LECS)®.

O LE ¢ raro na infancia, e quando ocorre, manifesta-se
mais freqlientemente sob a forma de LES. A forma restrita a
pele é particularmente rara. O ltpus eritematoso cutaneo suba-
gudo (LECS) é extremamente incomum em criangas, ¢ fre-
qlientemente associado com a deficiéncia de complemento®.

O LECS, descrito por Sontheimer et al. em 19799,
apresenta duas variantes clinicas: o tipo anular e o psoria-
siforme”). Caracteriza-se por achados clinicos tipicos e
presenca do anticorpo anti Ro®.

Uma outra variante na infancia, o ldpus neonatal (LN),
¢ causada pela passagem de anticorpos anti-Ro da mie
para o feto através da placenta. Os achados clinicos sio
lesdes cutaneas, bloqueio cardiaco congénito, doenga hepa-
tica colestitica e trombocitopenia. Embora nio tenha preva-
léncia conhecida, estima-se ocorrer em torno de 1:20.000
recém-nascidos®. O tegumento é afetado em aproxi-
madamente 50% dos casos, e as lesdes aparecem durante as
primeiras semanas de vida. Essas lesdes apresentam-se como
manchas eritematosas anulares, algumas vezes com desca-
macio leve e fino enrugamento indicativo de atrofia®?;
elas desaparecem até os seis meses de vida®.

Baseados em dados de literatura e por serem raros na infancia,
apresentamos dois casos de lapus cutineo em criangas: um
caso de lipus cutineo subagudo com aparecimento apds quatro
meses de idade, com sistematizacio aos cinco anos pelas mani-
festacdes neuroldgicas, e outro, de lipus neonatal.

RELATO DE CASO 1

LBB, branco, masculino, cinco anos, encaminhado ao
ambulatério de Reumatologia da Faculdade de Medicina
do Triangulo Mineiro, com queixas de lesdes de pele desde
os quatro meses de vida. A mie referia que, com quatro
meses de vida, a crianca apresentou lesdes de pele arroxeadas
nos membros inferiores, superiores e na face. Referia que
essas lesdes melhoraram com tratamento para alergia, mas
recidivaram.

Ha oito meses, iniciou com ulceras orais dolorosas que,
episodicamente, infectavam e melhoravam com uso de
antibiéticos. Ha trés semanas, as lesGes orais pioraram,
juntamente com as lesdes de pele. A crianca deixou de se
alimentar e iniciou com quadro de fraqueza generalizada,
associada a febre duas vezes ao dia e artralgia em ombros.
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R eferia habito urinirio normal, constipagdo intestinal, além
de lesdes na mucosa anal e dor a evacuacio. Referia que a
crianca apresentava dificuldade em deambular. Negava
outras queixas e alteracdes nos diversos aparelhos e sistemas.
Referiu, ainda, que ela nasceu de parto normal com peso
de 3.390 gramas e 54 centimetros de estatura, cartio de
vacinagio completo. Bom desenvolvimento psicomotor.
Os sintomas neurolégicos iniciaram-se a0s quatro anos,
com dificuldade progressiva da marcha. Ao exame fisico,
o paciente estava em estado geral regular, eupnéico,
acianotico, afebril, secre¢io conjuntival purulenta, mucosas
descoradas (++/+4), desidratadas (++/+4). Queilite
angular e ulceras sangrantes nos libios com crostas e
descamacoes (Figura 1A). Pressio arterial de 110x60
mmHg, bulhas ritmicas, normofonéticas, sem sopros, a 120
bpm. Aparelho respiratério e abdome sem alteracdes. Lesdes
eritémato-descamativas na pele: algumas purptricas, no
tronco, membros superiores e inferiores, orelhas e couro
cabeludo, além de petéquias nas mios e pés (Figuras 1B e
1C). Apresentava alopecia. Regiio anal com presenca de
fissuras, sangramento e descamagio. Membros superiores
sem alteracdes. Exame neuroldgico: sinais de liberacio
piramidal, dificuldade de marcha e sensibilidade preservada.
Exames laboratoriais: hemoglobina de 10,3g/dl; hemat6-
crito de 31,9%; hemicias 4,07 milhdes/mm?®, plaquetas:
239.000/mm?, leucédcitos: 6 700/mm? com diferencial de
6% de bastonetes, 53% de segmentados, 1% de eosindfilos,
4% basdfilos, 35% de linfocitos, 1% de mondcitos; aspartato
aminotranferase (AST): 82U/L, alanina aminotransferase
(ALT): 45U/L, fosfatase alcalina: 118U/L; ferro sérico:
27mcg/dl, ferritina 98mg/ml capacidade latente de ligag¢io
do ferro 229mg/dl, capacidade total de ligacio do ferro:
255mg/dl, indice de saturagio 10%; alfa 1 glicoproteina
dcida: 1,7g/1, PCR: 0,6mg/dl, VHS: 60mm, C3: 121,2mg/
dl, C4: 48,9mg/dl, fator reumatdide 118,7U1/ml; FAN
(Hep 2) -1:640(padrio pontilhado), antiSSA/Ro positivo
(1:6.400), antiDNA nativo, antiANCA, antiRNP e antiSSB/
La negativos. Urina I normal, proteinaria de 24 horas
ausente. Ressonancia nuclear magnética do encéfalo e de
medula normais, anilise do liquor normal. Bidpsia de pele
no antebraco direito: epiderme com hiperceratose, focos
de atrofia e outros com permeacio de linfécitos na camada
basal. Espessamento e vacuoliza¢io da camada basal. Derme
com depdsitos de mucina, extravasamento de hemdcias,
discreto infiltrado de linfécitos, por vezes perianexial
superficial. Imunofluorescéncia direta negativa para IgA e
fibrinogénio, depésito discreto de IgG, descontinuo, linear,
granular na membrana basal; IgM e C3 com depésito
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intenso, linear, granular na membrana basal (Figura 1D).
Baseado nos achados clinicos, laboratoriais e histopato-
logicos, foi feito o diagndstico de lapus eritematoso cutaneo
subagudo com sistematizagdo. O tratamento inicial esta-
belecido consistiu em antibioticoterapia para infecc¢io
mucocutanea, com ceftriaxona 1,2g/dia, e medidas de
suporte. Ap6s resultados laboratoriais e bidpsia, iniciou-se
corticoterapia com prednisolona 15mg/dia e hidroxicloro-
quina na dose de 4mg/kg/dia. Evoluiu, apds trés meses,

com melhora do estado geral, melhora discreta das lesdes
cutaneas em membros superiores, inferiores e face. Os
sintomas neuroldgicos estabilizaram e atualmente o paciente
apresenta-se paraparético com melhora da marcha. Apds esse
periodo foi suspensa a hidroxicloroquina e iniciado trata-
mento com talidomida na dose de 100mg/dia e reducio
gradativa da corticoterapia, com remissio das lesdes cutaneas
nos membros inferiores e superiores, mas persisténcia
moderada na face. Houve reducio da alopecia (Figura 1E).

Ficura 1A - Queilite angular e Glceras sangrantes nos labios com crostas e
descamacoes.
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Ficura 1B e 1C - Lesdes eritémato-descamativas na pele, sendo algumas
purpdricas, no tronco, membros superiores e inferiores, orelhas e couro
cabeludo, além de petéquias nas maos e pés.
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F16urA 1D — BI6PSIAS DE PELE NO ANTEBRAGO DIREITO. EPIDERME COM HIPERCERATOSE, FOCOS
DE ATROFIA, ESPESSAMENTO DA MEMBRANA BASAL E VACUOLIZAGAO. IMUNOFLUORESCENCIA DIRETA
FOI NEGATIVA PARA IGA E FIBRINOGENIO, DEPOSITO DISCRETO DE IGG, DESCONTINUO, LINEAR,
GRANULAR NA MEMBRANA BASAL; I6M £ C3 cOM DEPOSITO INTENSO, LINEAR, GRANULAR NA
MEMBRANA BASAL.

RELATO DE CASO 2

CCS, lactente, um més, sexo masculino, com histéria de
lesGes eritematosas ovalares, desde o nascimento, na regiio
de face, couro cabeludo, membros superiores, tronco e
dorso. Foi atendido no pronto-socorro do Hospital Escola
de Uberaba, com histéria de que ha trés dias havia iniciado
com indisposi¢io geral, febre e piora das lesdes cutaneas.
Maie com histéria de duas gestagdes, dois partos normais,
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FiGura 1E - Remissdo das lesdes cutdneas nos membros inferiores e
superiores, persistindo moderadamente na face.

sem histéria de abortamentos, em acompanhamento no
ambulatério de Reumatologia com diagnéstico de lapus
eritematoso cutineo subagudo (LECS). Diagnéstico feito
por apresentar lesdes eritemato descamativas na face que
apareceram durante a primeira gestacio e desapareceram
posteriormente sem deixar qualquer cicatriz. Além disso,
apresentava FAN positivo 1:640 (padrio pontilhado), anti
SSb/La 1: 12.800 e anti SSa/Ro 1: 25.600. Irmio com
histéria de poucas lesdes de pele ao nascimento na face e
no tronco que desapareceram em poucos meses. Antece-
dentes pessoais: nasceu de parto cesirea, com 3.500 gramas,
gestacio sem intercorréncias. Ao exame apresentava: peso
de 3.845g, estado geral regular, mucosas hipocoradas e
hidratadas, acianético, anictérico, temperatura axilar de
39°C. Aparelho cardiopulmonar e abdome sem alteracdes.
Lesdes maculopapulares eritematosas, circinadas, algumas
com leve atrofia central, na face, tronco, membros supe-
riores e couro cabeludo (Figuras 2A e 2B). Exames labora-
toriais: hemoglobina de 7,6g/dl; hematdcrito de 20,7%;
hemaicias 2,17milhdes/mm?, plaquetas 65.000/mm?, leucd-
citos 5400/mm? com diferencial de 3% de bastonetes, 37%
de segmentados, 55% de linfocitos, 5% de mondcitos; AST
102U/L, ALT 46U/L; Coombs direto e anti SSA/Ro nega-
tivos. Eletrocardiograma (ECG) com taquicardia sinusal,
freqliéncia de 150spm, padrio de sobrecarga ventricular
direita. Ecodopplercardiograma evidencia pequeno canal
arterial pérvio. Bidpsia de pele revela epiderme com alte-
ragio vacuolar da camada basal, derme com depédsito de
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mucina e extravasamento de hemdiceas (compativel com
ldpus neonatal). Baseados nos achados clinicos, laboratoriais,
antecedentes familiares e exame histopatoldgico foi feito
diagnéstico de lapus neonatal. A febre regrediu para niveis
de aferi¢io normal em dois dias; as lesdes de pele persistiram.
Foi acompanhado ambulatorialmente e apresentou remissio
das lesdes em aproximadamente um més.
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Ficura 2A e 2B - Lesdes maculopapulares eritematosas, circinadas, algumas

com leve atrofia central, em face (A), tronco, membros superiores e couro
cabeludo (B).

DISCUSSAO

O grupo de pacientes portadores de lipus cutineo parece
nio ser homogéneo e os critérios do ACR (American
College of Reumatology)® sio de valor limitado para deter-
minar a evolugio dessa patologia®”). Apds um determinado
periodo, de 50% a 60% dos pacientes com LC podem apre-
sentar envolvimento sistémico. Isso foi relatado no caso
clinico um, em que o paciente desenvolveu manifestacdo
neuroldgica compativel com lesdo piramidal.

Existem alguns indicativos, presentes no lipus cutineo,
que podem predizer evolucio para sistematizacio da
doenca: artralgia, sinais de nefropatia, FAN em altos titulos
>1:3200,
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O lapus eritematoso cutineo é raro em criangas, a inci-
déncia no periodo pré puberal nio foi estabelecida, mas a
incidéncia do LES tem sido estimada em 0,6/100000/ano
e destes 18% ocorrem na infancia®. O LECS tem sido asso-
clado freqiientemente com deficiéncia de complemento.
A literatura relata deficiéncia de C2 ou C4%,a qual nio foi
observada no paciente deste estudo.

O caso um refere-se a paciente com LECS e altera¢des
neuroldgicas no decorrer da fase aguda, sem outras pato-
logias detectadas. O envolvimento do sistema nervoso cen-
tral nio é descrito no lipus cutaneo, no entanto é encon-
trado como manifestacio do LES®.

O lapus cutaneo pode apresentar como complicagdo
nefropatia, miocardite e vasculite do SNC!?. O paciente
descrito possui FAN positivo em altos titulos, o que favorece
uma evolucio para sistematizacio da doenca®”. Além deste
marcador, o acometimento neurolégico da crian¢a constitui
uma alteracio sistémica no sistema nervoso. Esses indica-
dores ficam como alerta para monitorizagio continua e
mais rigorosa da evolucio da doenga.

No ldpus neonatal as lesdes podem ser exacerbadas e/ou
induzidas pela exposi¢io solar que ndo é pré-requisito para
o0 aparecimento dessas lesdes®, como ocorrido com o pacien-
te do caso dois, que apresentou as lesdes ao nascimento.

A histopatologia das lesdes cutaneas do LN é semelhante
a do LES. As lesdes apareceram isoladamente em 72% dos
60 casos japoneses publicados em 1992.

A trombocitopenia pode, ocasionalmente, ser severa.
Entretanto, a hepatopatia e a trombocitopenia sio transi-
torias, e apareceram, respectivamente, em apenas 10 e 4
dos 60 pacientes japoneses!”. No caso dois foram obser-
vadas lesdes cutaneas tipicas e trombocitopenia. Das mani-
festacdes clinicas, as mais comumente relatadas sio as lesdes
cutineas e o bloqueio cardiaco total®, esse nio evidenciado
em nosso paciente. Porém, existe relato de outros compro-
metimentos cardiacos, como persisténcia do ducto arte-

19 o qual se evidenciou no exame de ecodoppler-

ri0so
cardiograma do paciente que estudamos.

O diagnéstico laboratorial é realizado pela presenca dos
anticorpos anti Ro no soro da mie®, que deve ser acom-
panhada durante a gestacio para identificar o comprome-
timento cardiaco da crianga. Segundo a literatura, esse com-
prometimento é em torno de 15% e, segundo o estudo de
Saleeb et al."), o tratamento com dexametasona oral pode
diminuir ou reverter varias complica¢gdes do bloqueio car-
diaco congénito.

A dermatose pelo anticorpo anti-Ro (observado no LES,
LN e LECS) ¢é causada pela citotoxicidade celular depen-
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dente do anticorpo anti Ro na epiderme e a lesio endotelial,
na derme, pelos complexos imunes circulantes, anticorpo
anti-DNA e anticorpo antiendotélio®. No paciente discu-
tido, a auséncia do anticorpo anti-Ro pode ser explicada
pelo fato de a amostra sangiiinea ter sido colhida aproxima-
damente um més apds nascimento da crianca, quando ja
havia desaparecido da circula¢io sangiiinea, o que normal-
mente ocorre com até seis meses de evolucio.
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