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INFORMA(;@ES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Histérico do artigo: Objetivos: Avaliar a vasculite digital (VD) clinica como uma manifestacdo inicial do lipus
Recebido em 26 de setembro de 2016 eritematoso sistémico de inicio na infancia (LESi) em uma grande populacao.
Aceito em 10 de maio de 2017 Meétodos: Estudo transversal multicéntrico que incluiu 852 pacientes com LESi (critérios do
On-line em 16 de julho de 2017 ACR), acompanhados em dez centros de reumatologia pediatrica do Estado de Sao Paulo.
Resultados: Observou-se VD em 25/852 (3%) pacientes com LESi. Diagnosticaram-se hemorra-
Palavras chave: gia periungueal em 12 (48%), infarto periungueal em sete (28%), Gilcera de ponta de digito em
Vasculite digital quatro (16%), nédulos dolorosos em um (4%) e gangrena em um (4%). Um desfecho ruim, com
Liipus eritematoso sistémico reabsorcao digital, ocorreu em cinco (20%) pacientes. A comparag¢ao entre pacientes com e
de inicio na infancia sem VD revelou maior frequéncia de erupg¢ao malar (80% vus. 53%, p =0,008), erupgdo discoide
Vasculite (16% vs. 4%, p=0,017), fotossensibilidade (76% vs. 45% p = 0,002) e outras vasculites cutdneas
Sledai-2K (80% vs. 19%, p<0,0001), enquanto a frequéncia de caracteristicas constitucionais totais

(32% vs. 61%, p=0,003), febre (32% vs. 56% p=0,020) e hepatomegalia (4% vs. 23%, p=0,026)
foram menores nesses pacientes. A frequéncia do género feminino, o envolvimento grave
de multiplos 6rgdos, perfil de autoanticorpos e baixo complemento foram semelhantes nos
dois grupos (p>0,05). A mediana no Sledai-2K, exclusive o descritor de VD, foi significativa-
mente menor nos pacientes com VD em comparacdo com aqueles sem essa manifestagdo
[10 (0 a 28) vs. 14 (0 a 58), p=0,004]. Nao foram observadas vasculite visceral nem morte
nessa coorte de pacientes com LESi. A frequéncia de uso de ciclofosfamida (0% vs. 18%,
p =0,014) foi significativamente menor no grupo VD.
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Conclusdo: Este grande estudo multicéntrico identificou a VD clinica como uma rara
manifestacdo inicial do LESi ativo, associada a doenca multissistémica leve, apesar da

ocorréncia de reabsorcao digital em alguns desses pacientes.
© 2017 Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licenca
CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Initial digital vasculitis in a large multicenter cohort of childhood-onset
systemic lupus erythematosus

ABSTRACT

Objectives: To assess clinical digital vasculitis (DV) as an initial manifestation of childhood-
onset systemic lupus erythematosus (cSLE) within a large population.

Methods: Multicenter cross-sectional study including 852 cSLE patients (ACR criteria)
followed in ten Pediatric Rheumatology centers in Sao Paulo State, Brazil.

Results: DV was observed in 25/852 (3%) cSLE patients. Periungual hemorrhage was diag-
nosed in 12 (48%), periungual infarction in 7 (28%), tip finger ulceration in 4 (16%), painful
nodules in 1 (4%) and gangrene in 1 (4%). A poor outcome, with digital resorption, occurred
in 5 (20%). Comparison of patients with and without DV revealed higher frequency of malar
rash (80% vs. 53%, p=0.008), discoid rash (16% vs. 4%, p=0.017), photosensitivity (76% vs.
45%, p=0.002) and other cutaneous vasculitides (80% vs. 19%, p <0.0001), whereas the fre-
quency of overall constitutional features (32% vs. 61%, p =0.003), fever (32% vs. 56%, p = 0.020)
and hepatomegaly (4% vs. 23%, p=0.026) were lower in these patients. Frequency of female
gender, severe multi-organ involvement, autoantibodies profile and low complement were
alike in both groups (p >0.05). SLEDAI-2 K median, DV descriptor excluded, was significantly
lower in patients with DV compared to those without this manifestation [10(0-28) vs.
14(0-58), p=0.004]. Visceral vasculitis or death were not observed in this cSLE cohort. The
frequency of cyclophosphamide use (0% vs. 18%, p =0.014) was significantly lower in the DV
group.

Conclusion: Our large multicenter study identified clinical DV as one of the rare initial mani-
festation of active cSLE associated with a mild multisystemic disease, in spite of digital
resorption in some of these patients.

© 2017 Published by Elsevier Editora Ltda. This is an open access article under the CC
BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introducao

Portanto, o objetivo deste estudo foi avaliar a VD como
manifesta¢do inicial em um grande estudo multicéntrico e
analisar a possivel associacdo com caracteristicas demogra-

O lipus eritematoso sistémico (LES) é a doenga crénica
autoimune multissistémica mais comum em adultos (LESa),
apenas 10% a 20% dos casos comecam na inféncia ou na
adolescéncia.'”® O LES de inicio na infincia (LESi) é caracte-
rizado por um envolvimento agudo de 6rgaos e sistemas mais
grave e cumulativo em relacdo ao LESa. O envolvimento muco-
cutdneo é uma das manifestacées mais comuns e tem sido
relatado em até 80% das criancas e adolescentes no momento
do diagnéstico.’?

O processo inflamatério vascular é uma caracteristica
importante do LES e afeta um grande subconjunto de paci-
entes com manifestacdes cutdneas em algum momento do
curso da doenga.*” Avasculite digital clinica (VD) do LES inclui
ulceracgdes e nédulos dolorosos e pode resultar em hemorragia
e infarto periungueais'®° e pode estar presente em 16 a 45%
dos pacientes com LESa.>/:%10

Os dados sobre pacientes com LESi sdo limitados a relatos
de casos e pequenas séries de casos."?!! Ndo ha dados publi-
cados que caracterizem a VD em uma grande populacdo de
pacientes com lapus de inicio na infancia.

ficas e clinicas, exames laboratoriais, tratamento e desfechos
no inicio do LESi.

Meétodos
Desenho do estudo e pacientes

Estudo multicéntrico retrospectivo que incluiu 1.017 pacientes
com LESi acompanhados em dez centros de atengdo tercia-
ria de reumatologia pedidtrica do Estado de Sdo Paulo. Foram
excluidos 165 em razdo de: prontudrios médicos incompletos
(n=96), doenca indiferenciada do tecido conectivo com trés ou
menos critérios para LES' (n=43), lpus eritematoso cutdneo
isolado (n=11), lupus eritematoso neonatal (n = 8), lipus indu-
zido por farmacos (n=>5) e outras doencas autoimunes (n=2).
Assim, o grupo de estudo foi composto por 852 pacientes com
LESi; todos preencheram os critérios do American College of
Rheumatology (ACR)'? e apresentaram inicio da doenca antes
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dos 18 anos,'®> com uma idade atual de até 25 anos. O Comité
de Etica em Pesquisa de cada centro aprovou o estudo.

Fez-se uma reunido entre os pesquisadores deste estudo
para definir o protocolo, inclusive definicbes de pardmetros
clinicos, laboratoriais e de tratamento e escore de atividade
da doenca e danos. Todos os pesquisadores usaram a mesma
base de dados especifica.

Revisaram-se meticulosamente os prontudrios médicos
dos pacientes de acordo com um protocolo padronizado para
dados demograficos, caracteristicas da VD, outras caracte-
risticas clinicas, achados laboratoriais, dados terapéuticos
e desfechos da VD (reabsorcdo digital, vasculite visceral e
morte). A VD clinica foi definida como ulceracdo, gangrena,
noédulos dolorosos nos dedos, infarto e hemorragia periungue-
ais de acordo com a pontuac¢do no SLE Disease Activity Index
2000 score (Sledai-2 K).'

Dados demogrificos, avaliagdo clinica, atividade
da doenga, danos decorrentes da doenca e tratamento
farmacolégico

Os dados demograficos incluiram género, etnia e idade no ini-
cio do LESi. Usaram-se descritores e defini¢ées do Sledai-2K
para avaliar a atividade da doenca.'® Outras manifestacdes
clinicas do LES incluiram: febre (temperatura axilar superior
a 37,8° C), perda de peso>2kg, linfadenopatia (hipertrofia
dos linfonodos periféricos > 1,0 cm), hepatomegalia [ao exame
fisico com borda hepatica > 2cm abaixo da margem costal
direita ou exame de imagem (ultrassonografia ou tomogra-
fia computadorizada, quando disponivel)] e esplenomegalia
[de acordo com exame fisico que apresentasse bago palpa-
vel ou exame de imagem (ultrassonografia ou tomografia
computadorizada, quando disponivel)].’> O lipus neuropsi-
quiatrico incluiu 19 sindromes de acordo com os critérios
de classificagdo do ACR.'® Diagnosticou-se a sindrome anti-
fosfolipidica de acordo com os critérios preliminares para
classificacdo da sindrome antifosfolipidica pediatrica.'” A
pressao arterial sistélica foi definida como uma presséao sisto-
lica e/ou diastélica > percentil 95 para sexo, idade e estatura
em > 3 ocasides.'® A lesdo renal aguda foi determinada pelo
aumento subito da creatinina sérica acima de 2mg/dL'® ou
de acordo com os critérios de Rifle modificados (risco, lesao,
faléncia, perda da funcdo renal e doenca renal terminal).”® A
doenca renal cronica foi definida como anormalidades estru-
turais ou funcionais do rim com duragdo > 3 meses (com ou
sem diminuicdo na taxa de filtracdo glomerular) ou taxa de
filtracdo glomerular < 60 mL/min/1,73 m? por > 3 meses.’!
Foram realizados exames laboratoriais com andlise retros-
pectiva da velocidade de hemossedimentacgédo (VHS), proteina
C reativa (PCR), hemograma completo, ureia e creatinina
séricas, urindlise e excrecdo de urina de 24 horas. Os niveis
de complemento (CH50, C3 e C4) foram avaliados por imuno-
difusdo, imunoensaio turbidimétrico ou imunonefelometria.
Testaram-se os anticorpos antinucleares (ANA) por imuno-
fluorescéncia indireta; fizeram-se em cada centro os testes
anti-DNA de cadeia dupla (anti-dsDNA) por imunofluores-
céncia indireta ou ensaio de imunoadsorcido enzimatica
(Elisa) e anticardiolipina (aCL) IgG e IgM por Elisa. Usaram-se
valores de corte dados pelo fabricante do kit para definir

Tabela 1 - Caracteristicas clinicas e desfecho da vasculite

digital (VD) em 852 pacientes com LESi no momento do
diagnéstico

Caracteristicas da VD LESi
N =25 (%)
Duragdo da VD, dias 56
(10-933)
Ntimero de digitos ou artelhos afetados 5 (1-20)
Hemorragia periungueal 12 (48)
Infarto periungueal 7 (28)
Ulceracao 4 (16)
Gangrena 1(4)
Nédulos dolorosos 1(4)
Desfecho
Reabsorcao digital 5 (20)
Vasculite visceral 0 (0)

LESi, lipus eritematoso sistémico de inicio na infancia.
Os resultados sao apresentados como mediana (intervalo) e n (%).

achados normais ou anormais. O anticoagulante lupico foi
detectado de acordo com as diretrizes da International Society
on Thrombosis and Hemostasis.?

Registraram-se também dados do tratamento farmacolé-
gico (prednisona, metilprednisolona intravenosa, difosfato de
cloroquina, sulfato de hidroxicloroquina, metotrexato, azatio-
prina, ciclosporina, micofenolato de mofetila, ciclofosfamida
intravenosa, imunoglobulina intravenosa, rituximabe e plas-
maférese).

Os pacientes foram divididos em dois grupos de acordo
com o diagnéstico de LESi em relacdo a avaliacdo das
manifestacoes do LESi, aos exames laboratoriais e ao trata-
mento: pacientes com VD e sem VD.

Andlise estatistica

A andlise estatistica foi realizada utilizando-se o programa
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versdo 13.0. Os
resultados foram dados como numeros (porcentagem) para
variaveis categéricas e mediana (intervalo) ou média + desvio-
-padrao (DP) para variaveis continuas. As comparac¢des entre
as varidveis categéricas foram avaliadas pelo teste de x* de
Pearson ou pelo teste exato de Fisher e as comparacoes entre
as variaveis continuas foram feitas com o teste U de Mann-
-Whitney ou o teste t de Student. Os niveis de significancia da
varidvel independente foram estabelecidos em 5% (p <0,05).

Resultados

Encontrou-se VD em 25/852 (2,9%) pacientes com LESi no
momento do diagnéstico. A hemorragia periungueal foi
encontrada em 12 (48%) dos pacientes com LESi, o infarto
periungueal em sete (28%), a ulceracdo digital em quatro (16%),
a gangrena digital em um (4%) e nédulos digitais dolorosos
em um (4%). A mediana dos dedos ou artelhos afetados foi de
cinco (um a 20). As caracteristicas da VD e seus desfechos em
25/852 pacientes com LESi sdo mostradas na tabela 1.

A tabela 2 ilustra comparacoes adicionais dos dados demo-
graficos e manifestagdes clinicas atuais dos 852 pacientes
com LESi com e sem VD no momento do diagnéstico. A
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Tabela 2 - Dados demograficos e manifestagées clinicas atuais de 852 pacientes com lipus eritematoso sistémico de

inicio na infancia (LESi) agrupados de acordo com a presenca de vasculite digital (VD) no momento do diagnéstico

Variaveis Com VD (n=25) Sem VD (n=2827) P
Dados demograficos
Sexo feminino, n=852 22/25 (88) 710/827 (86) 1,000
Caucasiano, n=830 8/24 (33) 230/806 (29) 0,609
Idade ao inicio do LESi, anos, n=852/852 13 (4,25-17) 11,8 (0,25-17,8) 0,067
ManifestacGes clinicas
Sintomas constitucionais, n =843 8/25 (32) 501/818 (61) 0,003
Febre, n=2837 8/25 (32) 451/812 (56) 0,020
Perda de peso>2kg, n=822 7/25 (28) 251/797 (32) 0,385
Envolvimento do sistema reticuloendotelial, n = 831 5/25 (20) 267/806 (33) 0,199
Linfadenopatia, n=825 4/25 (16) 164/800 (21) 0,801
Hepatomegalia, n=831 1/25 (4) 181/806 (23) 0,026
Esplenomegalia, n=_830 0/25 (0) 76/805 (9) 0,157
Envolvimento mucocutdneo, n= 848 25/25 (100) 651/823 (79) 0,005
Erupcoes cutdneas, n =842 20/25 (80) 434/817 (53) 0,008
Lupus discoide, n =844 4/25 (16) 31/819 (4) 0,017
Fotossensibilidade, n =844 19/25 (76) 367/819 (45) 0,002
Ulcera mucosa, n =845 8/25 (32) 276/820 (34) 0,863
Alopecia, n =843 11/25 (25) 251/818 (31) 0,156
Outras lesoes de vasculite da pele, n =844 20/25 (80) 152/819 (19) < 0,0001
Envolvimento musculoesquelético, n =846 18/25 (72) 561/821 (68) 0,697
Miosite, n=843 2/25 (8) 32/818 (4) 0,267
Artrite, n =850 17/25 (68) 555/825 (67) 0,939
Serosite, n=847 5/25 (20) 233/822 (28) 0,499
Pleurite, n =846 1/25 (4) 148/821 (18) 0,104
Pericardite, n =846 5/25 (20) 163/821 (20) 1,000
Envolvimento neuropsiquidtrico, n =847 2/25 (8) 202/822 (25) 0,059
Envolvimento do sistema nervoso periférico, n =847 0/25 (0) 7/818 (1) 1,000
Envolvimento do sistema nervoso central, n =843 2/25 (8) 198/822 (24) 0,090
Nefrite, n=836 8/25 (32) 406/811 (50) 0,075
Hemattria, n =825 9/25 (36) 358/800 (45) 0,386
Pitiria, n=821 4/25 (16) 269/796 (34) 0,083
Cilindros urinérios, n =822 3/25 (12) 171/797 (22) 0,326
Proteinuria > 0,5 g/dia, n=804 7/25 (28) 368/779 (47) 0,058
Sindrome antifosfolipidica, n=785 0/25 (0) 15/760 (2) 1,000
Envolvimento ocular, n=3841 1/25 (4) 13/816 (2) 0,347
Outros
Hipertensdo arterial, n =840 0/25 (0) 202/815 (25) 0,001
Insuficiéncia renal aguda, n=2839 1/25 (4) 98/814 (12) 0,346
Insuficiéncia renal cronica, n =835 0/25 (0) 18/810 (2) 1,000

Os resultados sdo apresentados em n (%) e mediana (intervalo).

frequéncia de caracteristicas constitucionais (32% vs. 61%,
p=0,003), febre (32% vs. %, p=0,020), hepatomegalia (4% vs.
23%, p=0,026) e hipertensdo arterial (0% vs. 25%, p=0,001)
foram significativamente menores nos pacientes com VD em
comparacdo com os sem essa manifestacao. Por outro lado, o
envolvimento mucocuténeo (100% vs. 79%, p = 0,005), erup¢ao
cutanea (80% vs. 53%, p=0,008), lupus discoide (16% vs. 4%,
p=0,017), fotossensibilidade (76% vs. 45%, p=0,002) e outras
lesbes de vasculite da pele (80% vs. 19%, p <0,0001) foram sig-
nificativamente maiores nos pacientes com LESi com VD em
comparac¢do com aqueles sem esse envolvimento cuténeo.
Observou-se tendéncia de menor frequéncia de comprome-
timento neuropsiquidtrico (p=0,059) e renal (p=0,075) em
pacientes com VD (tabela 2). Nenhum dos pacientes com VD
apresentou sindrome antifosfolipidica ou pirpura tromboci-
topénica trombédtica.

A atividade da doenca e os exames laboratoriais dos
852 pacientes com LESi sdo apresentados na tabela 3. A

mediana no Sledai-2K, inclusive a pontuac¢do no item VD,
foi significativamente maior nos pacientes com VD em
comparac¢do com aqueles sem essa complicagcdo [20 (oito a
36) us. 14 (0 a 58), p=0,014]. Por outro lado, ao calcular a medi-
ana do Sledai-2K excluindo-se o descritor VD [10 (0-28) vs.
14 (0-58), p=0,004], ela foi menor no grupo com VD e a
pontuagdo decorreu principalmente do envolvimento muco-
cutineo [erupcdo cutdnea (80%) e ulceras mucosas (32%)].
Apesar disso, todos os pacientes com VD apresentaram
Sledai-2K>8. A comparacdo dos exames laboratoriais foi
semelhante entre os dois grupos (p > 0,05, tabela 3).

O tratamento de pacientes com LESi com e sem VD no
momento do diagndstico é mostrado na tabela 4. A frequéncia
de uso de ciclofosfamida (0% vs. 18%, p=0,014) foi signifi-
cativamente menor em pacientes com VD em comparacdo
com aqueles sem essa manifestacdo. A frequéncia de uso
de outros medicamentos foi semelhante nos dois grupos
(p>0,05, tabela 4). Nenhum paciente com LESi foi tratado com
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Tabela 3 - Atividade da doencga atual e exames laboratoriais em 852 pacientes com lipus eritematoso sistémico de inicio

na infancia (LESi), agrupados de acordo com a presenca de vasculite digital (VD) no momento do diagnéstico

Variaveis Com VD (n=25) Sem VD (n=_827) p

Atividade da doenga atual/escore de danos
Sledai-2K com VD, n=789/852 20 (8-36) 14 (0-58) 0,014
Sledai-2 K sem VD, n =789/852 10 (0-28) 14 (0-58) 0,004
Sledai-2K > 8, n=789/852 25 (100) 743 (90) 0,062

Exames laboratoriais
VHS mm/1% hora, n=717/852 44 (10-130) 50 (1-160) 0,601
PCR mg/dL, n=454/852 1,85 (0-47) 3 (0-413) 0,531
Anemia hemolitica autoimune, n =830 3/25 (12) 170/805 (21) 0,328
Leucopenia <4.000/mm?, n =836 5/25 (20) 222/811 (27) 0,500
Linfopenia < 1.500/mm?, n =834 9/25 (36) 349/809 (43) 0,157
Trombocitopenia, < 100.000/mm?, n = 834 1/25 (4) 128/809 (16) 0,540
Baixo C3, C4 e/ou CH50, n=727 21/23 (91) 511/704 (73) 0,054
Anticorpo anti-dsDNA, n=_801 15/25 (60) 542/776 (70) 0,292
Anticoagulante lapico, n =415 1/18 (6) 64/397 (16) 0,330
Anticorpo anticardiolipina IgM, n =498 1/19 (5) 110/479 (23) 0,090
Anticorpo anticardiolipina IgG, n =496 3/18 (17) 130/478 (27) 0,270

PCR, proteina C-reativa; Sledai-2 K, Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000; VHS, velocidade de hemossedimentacdo.
Os resultados sdo apresentados em n (%) e mediana (intervalo).

Tabela 4 - Tratamento em 852 pacientes com lipus eritematoso sistémico de inicio na infincia (LESi), agrupados de

acordo com a presenca de vasculite digital (VD) no momento do diagndstico

Varidveis Com VD Sem VD p
(n=25) (n=827)
Anti-inflamatério néo esteroide, n = 836 2/25 (8) 115/811 (14) 0,380
Glicocorticosteroides
Prednisona, n=836 24/25 (96) 757/811 (93) 1,000
Dose atual, mg/dia, n=762/852 40 (10-75) 40 (3-180) 0,421
mg/kg/dia, n =728/852 1,0 (0,2-2) 1,0 (0,1-4) 0,438
Metilprednisolona intravenosa, n=821 10/25 (40) 348/796 (44) 0,712
Antimalaricos, n=838 18/25 (72) 444/813 (55) 0,085
Agentes imunossupressores
Azatioprina, n=2839 6/25 (24) 100/814 (12) 0,082
Ciclosporina, n=839 0/25 (0) 8/814 (1) 1,000
Metotrexato, n =840 3/25 (12) 33/815 (4) 0,087
Micofenolato de mofetila, n=_838 1/25 (4) 8/813 (1) 0,240
Ciclofosfamida, n =841 0/25 (0) 144/816 (18) 0,014
Outros
Imunoglobulina intravenosa, n =845 0/25 (0) 28/820 (3) 1,000
Rituximabe, n =843 0/25 (0) 0/818 (0) -
Plasmaférese, n=3841 0/25 (0) 11/816 (1) 1,000

Os resultados sdo apresentados em n (%).

imunoglobulina intravenosa, rituximabe ou plasmaférese no
momento do diagnéstico.

Quanto ao desfecho, evidenciou-se reabsorcao digital em
5/25 (20%). Nao foram observadas vasculite visceral nem morte
em pacientes com LESi com VD, sem significancia estatistica
em relacdo aos pacientes sem VD.

Discussao

A grande coorte multicéntrica do presente estudo foi a pri-
meira a caracterizar a VD como uma das manifestacoes
iniciais raras de pacientes com LESi, principalmente associada
a outro envolvimento mucocuténeo.

A vantagem de incluir uma grande populacado de LESi sele-
cionada em centros de atencgdo tercidria possibilitou uma
melhor avaliagdo dessa rara manifestacao vasculitica. O uso
de um banco de dados combinado padronizado, com a
definicdo adequada de VD, minimizou possiveis vieses. No
entanto, a principal limitacdo deste estudo foi o desenho
retrospectivo e possiveis dados faltantes, bem como a ausén-
cia de evidéncias de vasculite obtidas por angiografia ou biép-
sia nos pacientes do presente estudo. Nao foi possivel exami-
nar a capilaroscopia periungueal, pois esse ndo era um proce-
dimento rotineiro em todos os centros de reumatologia pedia-
trica participantes. Esse exame pode ser util como uma fer-
ramenta para a avaliacdo da atividade da doenca relacionada
com o envolvimento de pequenos vasos em casos com VD.?324
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A lesdo vascular cutdnea é uma caracteristica importante
do LES. Afeta a maior parte dos pacientes durante o curso
da doenca e foi relatada em associac¢do a surtos de lipus ou
trombose.®'° Confirmou-se a possivel associagdo com uma
doenca ativa e associagdo menos provavel com uma sindrome
antifosfolipidica em razdo da auséncia de anticorpos anti-
fosfolipides em casos de VD. Destaca-se que a avaliagdo do
Sledai-2K revelou um predominio de envolvimento muco-
cutdneo e menor frequéncia de envolvimentos de odrgaos
principais (neuropsiquiatricos e renais), o que reforcou o con-
ceito de que a VD estd associada a uma doenca sistémica leve
e a uma doenca de pele mais ativa. A VD tem peso de 8 e, con-
sequentemente, contribui para escores elevados no Sledai-2K,
apesar da doenca leve que essa manifestacdo representou nos
pacientes do presente estudo.’

Apesar do fato de a vasculite cutdnea ser uma manifestacdo
comum do lipus em pacientes diagnosticados com LESa e
LESi, o relato de VD clinica no LESa'’?> e no LESi»4° é raro.
Em um estudo transversal com 168 pacientes com LESa, a VD
apareceu em 16% dos pacientes associados a sintomas cons-
titucionais, manifestagdes mucocuténeas e hematoldgicas.’
Em outro estudo que descreveu 670 casos de LESa, 11%
apresentaram ulceracdo e/ou lesdes isquémicas de digitos.”®
Observou-se a partir dos resultados do presente estudo que
embora a frequéncia de VD no momento do diagnéstico de
LESi seja muito baixa, ela estad de fato associada a dano per-
manente em um quinto dos pacientes.

A VD nao esteve associada a nenhum autoanticorpo
especifico. Apenas alguns pacientes tiveram anticorpos anti-
fosfolipides, o que caracterizou um perfil distinto daqueles
com envolvimento de érgéos mais grave.’*~?¢ Embora ndo seja
possivel excluir a sindrome antifosfolipidica nesses pacientes,
a auséncia de critérios clinicos torna esse diagndstico muito
improvavel. A tnica caracteristica clinica foi o dano vascular
trombético digital, que pode ter um aspecto clinico seme-
lhante ao da vasculite lipica.*”’ Sdo necessérios mais estudos
sobre essa associacao.

O presente estudo observou que a maior parte dos
pacientes com LES com lesdes em pequenos vasos tinha
VD clinica caracterizada por lesdes eritematopontuais nos
dedos.” Essa caracteristica é diferente daquela de pacientes
com LESi com vasculite visceral de vasos médios, que esta
associada a aumento da morbidade e mortalidade por envolvi-
mento cerebrovascular, gastrointestinal, renal, cardiovascular
e pulmonar.”>3? O tratamento com ciclofosfamida intrave-
nosa foi menos frequente e reforcou o conceito de atividade
sistémica mais branda nesses pacientes. Além disso, a vascu-
lite visceral e cutdnea concomitante é rara no LESa (2%),>> o
que enfatiza a importéncia de distinguir esses dois subtipos
de vasculite.

Em conclusao, esse estudo multicéntrico identificou a VD
clinica como uma manifestacdo inicial rara do LESi ativo asso-
ciada a doenca multissistémica leve, apesar dos danos resul-
tantes, com reabsorcao digital em alguns desses pacientes.
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