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Objetivos: Avaliar a vasculite digital (VD) clínica como uma manifestação inicial do lúpus

eritematoso sistêmico de início na infância (LESi) em uma grande população.

Métodos: Estudo transversal multicêntrico que incluiu 852 pacientes com LESi (critérios do

ACR), acompanhados em dez centros de reumatologia pediátrica do Estado de São Paulo.

Resultados: Observou-se VD em 25/852 (3%) pacientes com LESi. Diagnosticaram-se hemorra-

gia  periungueal em 12 (48%), infarto periungueal em sete (28%), úlcera de ponta de dígito em

quatro (16%), nódulos dolorosos em um (4%) e gangrena em um (4%). Um desfecho ruim, com

reabsorção  digital, ocorreu em cinco (20%) pacientes. A comparação entre pacientes com e

sem  VD revelou maior frequência de erupção malar (80% vs.  53%, p = 0,008), erupção discoide

(16% vs. 4%, p = 0,017), fotossensibilidade (76% vs. 45% p = 0,002) e outras vasculites cutâneas

(80%  vs.  19%, p < 0,0001), enquanto a frequência de características 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 frequência do gênero feminino, o envolvimento grave

de  múltiplos órgãos, perfil de autoanticorpos e baixo complemento foram semelhantes nos

dois grupos (p > 0,05). A mediana no Sledai-2 K, exclusive o descritor de VD, foi significativa-
cientes com VD em comparação com aqueles sem essa manifestação
mente menor nos pa
[10  (0 a 28) vs. 14 (0 a 58), p = 0,004]. Não foram observadas vasculite visceral nem morte

nessa coorte de pacientes com LESi. A frequência de uso de ciclofosfamida (0% vs.  18%,

p  = 0,014) foi significativamente menor no grupo VD.

∗ Autor para correspondência.
E-mail: teterreri@terra.com.br (M.T. Terreri).
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Conclusão: Este grande estudo multicêntrico identificou a VD clínica como uma  rara

manifestação inicial do LESi ativo, associada a doença multissistêmica leve, apesar da

ocorrência de reabsorção digital em alguns desses pacientes.

© 2017 Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licença

CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Initial  digital  vasculitis  in  a  large  multicenter  cohort  of  childhood-onset
systemic  lupus  erythematosus

Keywords:

Digital vasculitis

Childhood-onset systemic lupus

erythematosus

Vasculitis

Sledai-2 K

a  b  s  t  r  a  c  t

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 São 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

Y-NC
B

Introdução

O lúpus eritematoso sistêmico (LES) é a doença crônica
autoimune multissistêmica mais comum em adultos (LESa),
apenas 10% a 20% dos casos começam na infância ou na
adolescência.1–3 O LES de início na infância (LESi) é caracte-
rizado por um envolvimento agudo de órgãos e sistemas mais
grave e cumulativo em relação ao LESa. O envolvimento muco-
cutâneo é uma  das manifestações mais comuns e tem sido
relatado em até 80% das crianças e adolescentes no momento
do diagnóstico.1,2

O processo inflamatório vascular é uma  característica
importante do LES e afeta um grande subconjunto de paci-
entes com manifestações cutâneas em algum momento do
curso da doença.4–7 A vasculite digital clínica (VD) do LES inclui
ulcerações e nódulos dolorosos e pode resultar em hemorragia
e infarto periungueais1,8,9 e pode estar presente em 16 a 45%
dos pacientes com LESa.5,7,8,10
Os dados sobre pacientes com LESi são limitados a relatos
de casos e pequenas séries de casos.1,9,11 Não há dados publi-
cados que caracterizem a VD em uma  grande população de
pacientes com lúpus de início na infância.
-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Portanto, o objetivo deste estudo foi avaliar a VD  como
manifestação inicial em um grande estudo multicêntrico e
analisar a possível associação com características demográ-
ficas e clínicas, exames laboratoriais, tratamento e desfechos
no início do LESi.

Métodos

Desenho  do  estudo  e  pacientes

Estudo multicêntrico retrospectivo que incluiu 1.017 pacientes
com LESi acompanhados em dez centros de atenção terciá-
ria de reumatologia pediátrica do Estado de São Paulo. Foram
excluídos 165 em razão de: prontuários médicos incompletos
(n = 96), doença indiferenciada do tecido conectivo com três ou
menos critérios para LES12 (n = 43), lúpus eritematoso cutâneo
isolado (n = 11), lúpus eritematoso neonatal (n = 8), lúpus indu-

zido por fármacos (n = 5) e outras doenças 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)12 e apresentaram início da doença antes
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Tabela 1 – Características clínicas e desfecho da vasculite
digital (VD) em 852 pacientes com LESi no momento do
diagnóstico

Características da VD LESi
N = 25 (%)

Duração da VD, dias 56
(10-933)

Número de dígitos ou artelhos afetados 5 (1-20)
Hemorragia periungueal 12 (48)
Infarto periungueal 7 (28)
Ulceração 4 (16)
Gangrena 1 (4)
Nódulos dolorosos 1 (4)

Desfecho
Reabsorção digital 5 (20)
Vasculite visceral 0 (0)
r e v b r a s r e u m a t o l

os 18 anos,13 com uma  idade atual de até 25 anos. O Comitê
e Ética em Pesquisa de cada centro aprovou o estudo.

Fez-se uma  reunião entre os pesquisadores deste estudo
ara definir o protocolo, inclusive definições de parâmetros
línicos, laboratoriais e de tratamento e escore de atividade
a doença e danos. Todos os pesquisadores usaram a mesma
ase de dados específica.

Revisaram-se meticulosamente os prontuários médicos
os pacientes de acordo com um protocolo padronizado para
ados demográficos, características da VD, outras caracte-
ísticas clínicas, achados laboratoriais, dados terapêuticos

 desfechos da VD (reabsorção digital, vasculite visceral e
orte). A VD clínica foi definida como ulceração, gangrena,

ódulos dolorosos nos dedos, infarto e hemorragia periungue-
is de acordo com a pontuação no SLE Disease Activity Index
000 score (Sledai-2 K).14

ados  demográficos,  avaliação  clínica,  atividade
a doença,  danos  decorrentes  da  doença  e  tratamento
armacológico

s dados demográficos incluíram gênero, etnia e idade no iní-
io do LESi. Usaram-se descritores e definições do Sledai-2 K
ara avaliar a atividade da doença.14 Outras manifestações
línicas do LES incluíram: febre (temperatura axilar superior

 37,8◦ C), perda de peso > 2 kg, linfadenopatia (hipertrofia
os linfonodos periféricos > 1,0 cm), hepatomegalia [ao exame
ísico com borda hepática ≥ 2 cm abaixo da margem costal
ireita ou exame de imagem (ultrassonografia ou tomogra-
a computadorizada, quando disponível)] e esplenomegalia

de acordo com exame físico que apresentasse baço palpá-
el ou exame de imagem (ultrassonografia ou tomografia
omputadorizada, quando disponível)].15 O lúpus neuropsi-
uiátrico incluiu 19 síndromes de acordo com os critérios
e classificação do ACR.16 Diagnosticou-se a síndrome anti-
osfolipídica de acordo com os critérios preliminares para
lassificação da síndrome antifosfolipídica pediátrica.17 A
ressão arterial sistólica foi definida como uma  pressão sistó-

ica e/ou diastólica ≥ percentil 95 para sexo, idade e estatura
m ≥ 3 ocasiões.18 A lesão renal aguda foi determinada pelo
umento súbito da creatinina sérica acima de 2 mg/dL19 ou
e acordo com os critérios de Rifle modificados (risco, lesão,
alência, perda da função renal e doença renal terminal).20 A
oença renal crônica foi definida como anormalidades estru-
urais ou funcionais do rim com duração ≥ 3 meses (com ou
em diminuição na taxa de filtração glomerular) ou taxa de
ltração glomerular < 60 mL/min/1,73 m2 por ≥ 3 meses.21

Foram realizados exames laboratoriais com análise retros-
ectiva da velocidade de hemossedimentação (VHS), proteína

 reativa (PCR), hemograma  completo, ureia e creatinina
éricas, urinálise e excreção de urina de 24 horas. Os níveis
e complemento (CH50, C3 e C4) foram avaliados por imuno-
ifusão, imunoensaio turbidimétrico ou imunonefelometria.
estaram-se os anticorpos antinucleares (ANA) por imuno-
uorescência indireta; fizeram-se em cada centro os testes

nti-DNA de cadeia dupla (anti-dsDNA) por imunofluores-
ência indireta ou ensaio de imunoadsorção enzimática
Elisa) e anticardiolipina (aCL) IgG e IgM por Elisa. Usaram-se
alores de corte dados pelo fabricante do kit para definir
LESi, lúpus eritematoso sistêmico de início na infância.
Os resultados são apresentados como mediana (intervalo) e n (%).

achados normais ou anormais. O anticoagulante lúpico foi
detectado de acordo com as diretrizes da International Society
on Thrombosis and Hemostasis.22

Registraram-se também dados do tratamento farmacoló-
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 diagnóstico de LESi em relação à avaliação das
manifestações do LESi, aos exames laboratoriais e ao trata-
mento: pacientes com VD e sem VD.

Análise  estatística

A análise estatística foi realizada utilizando-se o programa
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versão 13.0. Os
resultados foram dados como números (porcentagem) para
variáveis categóricas e mediana (intervalo) ou média ± desvio-
-padrão (DP) para variáveis contínuas. As comparações entre
as variáveis categóricas foram avaliadas pelo teste de �2 de
Pearson ou pelo teste exato de Fisher e as comparações entre
as variáveis contínuas foram feitas com o teste U de Mann-
-Whitney ou o teste t de Student. Os níveis de significância da
variável independente foram estabelecidos em 5% (p < 0,05).

Resultados

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

25/852 pacientes com LESi são mostradas na tabela 1.

A tabela 2 ilustra comparações adicionais dos dados demo-
gráficos e manifestações clínicas atuais dos 852 pacientes
com LESi com e sem VD no momento do diagnóstico. A
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Tabela 2 – Dados demográficos e manifestações clínicas atuais de 852 pacientes com lúpus eritematoso sistêmico de
início na infância (LESi) agrupados de acordo com a presença de vasculite digital (VD) no momento do diagnóstico

Variáveis Com VD (n = 25) Sem VD (n = 827) p

Dados demográficos
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 início do LESi, anos, n = 852/852 13 (4,25-17) 11,8 (0,25-17,8) 0,067

Manifestações clínicas
Sintomas constitucionais, n = 843 8/25 (32) 501/818 (61) 0,003

Febre, n = 837 8/25 (32) 451/812 (56) 0,020
Perda de peso > 2 kg, 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 mucocutâneo, n = 848 25/25 (100) 651/823 (79) 0,005
Erupções cutâneas, n = 842 20/25 (80) 434/817 (53) 0,008
Lúpus discoide, n = 844 4/25  (16) 31/819 (4) 0,017
Fotossensibilidade, n = 844 19/25 (76) 367/819 (45) 0,002
Úlcera mucosa, n = 845 8/25 (32) 276/820 (34) 0,863
Alopecia, n = 843 11/25 (25) 251/818 (31) 0,156
Outras lesões 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 neuropsiquiátrico, 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
Hematúria, n = 825 9/25 (36) 358/800 (45) 0,386
Piúria, n = 821 4/25 (16) 269/796 (34) 0,083
Cilindros urinários, n = 822 3/25 (12) 171/797 (22) 0,326
Proteinúria > 0,5 g/dia, n = 804 7/25 (28) 368/779 (47) 0,058

Síndrome antifosfolipídica, n = 785 0/25 (0) 15/760 (2) 1,000
Envolvimento ocular, n = 841 1/25 (4) 13/816 (2) 0,347
Outros

Hipertensão arterial, n = 840 0/25 (0) 202/815 (25) 0,001
Insuficiência renal aguda, n = 839 1/25 (4) 98/814 (12) 0,346
Insuficiência renal crônica, n = 835 0/25 (0) 18/810 (2) 1,000
Os resultados são apresentados em n (%) e mediana (intervalo).

frequência de características constitucionais (32% vs.  61%,
p = 0,003), febre (32% vs.  %, p = 0,020), hepatomegalia (4% vs.
23%, p = 0,026) e hipertensão arterial (0% vs.  25%, p = 0,001)
foram significativamente menores nos pacientes com VD em
comparação com os sem essa manifestação. Por outro lado, o
envolvimento mucocutâneo (100% vs.  79%, p = 0,005), erupção
cutânea (80% vs.  53%, p = 0,008), lúpus discoide (16% vs.  4%,
p = 0,017), fotossensibilidade (76% vs.  45%, p = 0,002) e outras
lesões de vasculite da pele (80% vs.  19%, p < 0,0001) foram sig-
nificativamente maiores nos pacientes com LESi com VD em
comparação com aqueles sem esse envolvimento cutâneo.
Observou-se tendência de menor frequência de comprome-
timento neuropsiquiátrico (p = 0,059) e renal (p = 0,075) em
pacientes com VD (tabela 2). Nenhum dos pacientes com VD

apresentou síndrome antifosfolipídica ou púrpura tromboci-
topênica trombótica.

A atividade da doença e os exames laboratoriais dos
852 pacientes com LESi são apresentados na tabela 3. A
mediana no Sledai-2 K, inclusive a pontuação no item VD,
foi significativamente maior nos pacientes com VD em
comparação com aqueles sem essa complicação [20 (oito a
36) vs.  14 (0 a 58), p = 0,014]. Por outro lado, ao calcular a medi-
ana do Sledai-2 K excluindo-se o descritor VD [10 (0-28) vs.
14 (0-58), p = 0,004], ela foi menor no grupo com VD e a
pontuação decorreu principalmente do envolvimento muco-
cutâneo [erupção cutânea (80%) e úlceras mucosas (32%)].
Apesar disso, todos os pacientes com VD apresentaram
Sledai-2K > 8. A comparação 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 diagnóstico é mostrado na tabela 4. A frequência
de uso de ciclofosfamida (0% vs.  18%, p = 0,014) foi signifi-

cativamente menor em pacientes com VD em comparação
com aqueles sem essa manifestação. A frequência 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 doença atual e exames laboratoriais em 852 pacientes com lúpus eritematoso sistêmico de início
na infância (LESi), agrupados de acordo com a presença de vasculite digital (VD) no momento do diagnóstico

Variáveis Com VD (n = 25) Sem VD (n = 827) p

Atividade da doença  atual/escore de danos
Sledai-2 K 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-2 K ≥ 8, n = 789/852 25 (100) 743 (90) 0,062

Exames laboratoriais
VHS mm/1a 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 hemolítica autoimune, n = 830 3/25 (12) 170/805 (21) 0,328
Leucopenia < 4.000/mm3, n = 836 5/25 (20) 222/811 (27) 0,500
Linfopenia < 1.500/mm3, n = 834 9/25 (36) 349/809 (43) 0,157
Trombocitopenia, < 100.000/mm3, 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 lúpico, 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, proteína C-reativa; Sledai-2 K, Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000;  VHS, velocidade de hemossedimentação.
Os resultados são apresentados em n (%) e mediana (intervalo).

Tabela 4 – Tratamento em 852 pacientes com lúpus eritematoso sistêmico de início na infância (LESi), agrupados de
acordo com a presença de vasculite digital (VD) no momento do diagnóstico

Variáveis Com VD
(n = 25)

Sem  VD
(n = 827)

p

Anti-inflamatório não 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

Antimaláricos, n = 838 18/25 (72) 444/813 (55) 0,085
Agentes imunossupressores

Azatioprina, n = 839 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 = 841 0/25 (0) 11/816 (1) 1,000

i
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Os resultados são apresentados em n (%).

munoglobulina intravenosa, rituximabe ou plasmaférese no
omento do diagnóstico.
Quanto ao desfecho, evidenciou-se reabsorção digital em

/25 (20%). Não foram observadas vasculite visceral nem morte
m pacientes com LESi com VD, sem significância estatística
m relação aos pacientes sem VD.

iscussão
 grande coorte multicêntrica do presente estudo foi a pri-
eira a caracterizar a VD como uma  das manifestações

niciais raras de pacientes com LESi, principalmente associada
 outro envolvimento mucocutâneo.
A vantagem de incluir uma  grande população de LESi sele-
cionada em centros de atenção terciária possibilitou uma
melhor avaliação dessa rara manifestação vasculítica. O uso
de um banco de dados combinado padronizado, com a
definição adequada de VD, minimizou possíveis vieses. No
entanto, a principal limitação deste estudo foi o desenho
retrospectivo e possíveis dados faltantes, bem como a ausên-
cia de evidências de vasculite obtidas por angiografia ou bióp-
sia nos pacientes do presente estudo. Não foi possível exami-
nar a capilaroscopia periungueal, pois esse não era um proce-
dimento rotineiro em todos os centros de reumatologia pediá-

trica participantes. Esse exame pode ser útil como uma  fer-
ramenta para a avaliação da atividade da doença relacionada
com o envolvimento de pequenos vasos em casos com VD.23,24
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A lesão vascular cutânea é uma  característica importante
do LES. Afeta a maior parte dos pacientes durante o curso
da doença e foi relatada em associação a surtos de lúpus ou
trombose.8–10 Confirmou-se a possível associação com uma
doença ativa e associação menos provável com uma  síndrome
antifosfolipídica em razão da ausência de anticorpos anti-
fosfolípides em casos de VD. Destaca-se que a avaliação do
Sledai-2 K revelou um predomínio de envolvimento muco-
cutâneo e menor frequência de envolvimentos de órgãos
principais (neuropsiquiátricos e renais), o que reforçou o con-
ceito de que a VD está associada a uma  doença sistêmica leve
e a uma  doença de pele mais ativa. A VD tem peso de 8 e, con-
sequentemente, contribui para escores elevados no Sledai-2 K,
apesar da doença leve que essa manifestação representou nos
pacientes do presente estudo.9

Apesar do fato de a vasculite cutânea ser uma  manifestação
comum do lúpus em pacientes diagnosticados com LESa e
LESi, o relato de VD clínica no LESa11,25 e no LESi1,8,9 é raro.
Em um estudo transversal com 168 pacientes com LESa, a VD
apareceu em 16% dos pacientes associados a sintomas cons-
titucionais, manifestações mucocutâneas e hematológicas.7

Em outro estudo que descreveu 670 casos de LESa, 11%
apresentaram ulceração e/ou lesões isquêmicas de dígitos.25

Observou-se a partir dos resultados do presente estudo que
embora a frequência de VD no momento do diagnóstico de
LESi seja muito baixa, ela está de fato associada a dano per-
manente em um quinto dos pacientes.

A VD não esteve associada a nenhum autoanticorpo
específico. Apenas alguns pacientes tiveram anticorpos anti-
fosfolípides, o que caracterizou um perfil distinto daqueles
com envolvimento de órgãos mais grave.26–28 Embora não seja
possível excluir a síndrome antifosfolipídica nesses pacientes,
a ausência de critérios clínicos torna esse diagnóstico muito
improvável. A única característica clínica foi o dano vascular
trombótico digital, que pode ter um aspecto clínico seme-
lhante ao da vasculite lúpica.4–7 São necessários mais estudos
sobre essa associação.

O presente estudo observou que a maior parte dos
pacientes com LES com lesões em pequenos vasos tinha
VD clínica caracterizada por lesões eritematopontuais nos
dedos.7 Essa característica é diferente daquela de pacientes
com LESi com vasculite visceral de vasos médios, que está
associada a aumento da morbidade e mortalidade por envolvi-
mento cerebrovascular, gastrointestinal, renal, cardiovascular
e pulmonar.29–32 O tratamento com ciclofosfamida intrave-
nosa foi menos frequente e reforçou o conceito de atividade
sistêmica mais branda nesses pacientes. Além disso, a vascu-
lite visceral e cutânea concomitante é rara no LESa (2%),33 o
que enfatiza a importância de distinguir esses dois subtipos
de vasculite.

Em conclusão, esse estudo multicêntrico identificou a VD
clínica como uma  manifestação inicial rara do LESi ativo asso-
ciada a doença multissistêmica leve, apesar dos danos resul-
tantes, com reabsorção digital em alguns desses pacientes.
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