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RESUMO

O Lupus Eritematoso Sistémico pode apresentar inimeras lesdes cutaneas. As lesdes bolhosas
especificas do lUpus, apesar de raras, apresentam caracteristicas clinicas e imunopatolégicas
proprias e implicam em diagnostico diferencial entre inimeras patologias bolhosas que podem
se sobrepor ao LES. Apresenta-se um caso de lUpus eritematoso sistémico bolhoso em
gestante e revisdo de literatura.

Palavras-chave: Lupus eritematoso sistémico. Dermatopatias vesicobolhosas. Gestante.
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ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus can present numerous skin lesions. The specific bullous lesions
of lupus, although rare, present a clinical and immunopathological and involve themselves in
the differential diagnosis of many diseases which can overlap with bullous SLE. We present a
case of bulluos systemic lupus erythematosus in pregnancy and literature review.

Keywords: Lupus erythematosus systemic. Skin diseases vesiculobullous. Pregnant women.



SUMARIO

L INTRODUGAO. ...ttt saes e s se s s s an s s e 7
2 RELATO DE CASO ... eeveeeeeeeceee e ses s es s sass s ensaen s 8
3 REVISAO DE LITERATURA......coooceeeee ettt see e enes s ns s 9
4 CONSIDERAGOES FINAIS.......oceeeceee oo evee e seeeesies e 11
REFERENCIAS. ...ttt sttt s s ns s 12

ANEXOS. ..t e er e 13



1. INTRODUCAO

As lesdes cutdneas do Lupus Eritematoso Sistémico (LES), tais como rash malar,
Ulceras orais, lesdes discoides e fotossensibilidade estdo entre as manifestacbes mais comuns
da doenca. As erupcdes bolhosas séo raras e ocorrem em menos de 5% dos pacientes(1,2,3,4).
No contexto dessa colagenose, as lesbes vésicobolhosas que apresentam caracteristicas
clinicas e imunopatoldgicas distintas sdo descritas como Lupus Eritematoso Sistémico
Bolhoso (BLES) e fazem parte do diagndstico diferencial de inimeras patologias bolhosas,
dentre as quais estdo a dermatite herpetiforme, o penfigdide bolhoso, a epidermdlise bolhosa
adquirida e o penfig6ide gestacional. Apresentamos o caso de uma paciente portadora de LES

que apresentou lesdes vésicobolhosas no terceiro trimestre de gestagdo, e revisao de literatura.



2. RELATO DE CASO

Paciente ML, feminina, 25 anos, com diagndstico de lGpus eritematoso sistémico
(LES) h& aproximadamente 1 ano, de acordo com critérios do Colégio Americano de
Reumatologia (ACR). Em uso regular de difosfato de cloroquina 250mg/dia, prednisona
5mg/dia e enalapril 40mg/dia.Ha 10 meses, compareceu a consulta de rotina com gestacdo
confirmada de 12 semanas esurgimento de rash malar. Foi substituido o enalapril por
metildopa, a cloroguina por hidroxicloroquina e aumentada a dose de prednisona para
20mg/dia. Paciente evoluiu com melhora do rash.

Quatro meses depois, apresentou extensas lesdes eritématodescamativas em &reas foto-
expostas, com leve dor e prurido. Foi elevada a dose da prednisona para 60mg/dia
(aproximadamente 1mg/Kg) e agendada reavaliagio ambulatorial precoce com exames
laboratoriais. Na consulta de retorno, a paciente j& apresentava lesdes bolhosas, hiperemiadas
e descamativas, em face, tronco e membros superiores. N&o relatou qualquer associagéo entre
0 inicio das lesdes e o uso concomitante de outros medicamentos ou a algum quadro
infeccioso. N&o havia hipertensdo, dor abdominal ou edema de membros inferiores.

O hemograma evidenciava discreta anemia e linfopenia, com plaquetas normais. N&o
havia alteraces na analise do sangue periférico. As enzimas hepaticas e fungdo renal eram
normais. Desidrogenase latica, &cido Urico, C3 e C4 normais. Anti DNA: 1:80. Perfil ENA
negativo. Parcial de urina sem alteracfes. Foi realizada uma bidpsia de pele, que mostrou
necrose de queratindcitos importante na epiderme e fenda subepidérmica, com infiltrado
inflamatério linfocitario na interface derme/ epiderme e perivascular da derme. A
imunofluorescéncia direta apresentou 1gG positivo em grau moderado, granular, denso e
continuo na zona da membrana basal.

Evoluiu com quadro febril atribuido a infeccdo secundéria de pele. Foi mantida
prednisona 60mg/dia e iniciada antibioticoterapia de amplo espectro. Como o feto apresenta
grave restricdo do crescimento intrauterino, foi realizada cesariana de urgéncia. A cirurgia
ocorreu sem intercorréncias e a crianga ndo apresentou qualquer complicacao.

Durante o internamento houve discreta progressao das lesdes para membros inferiores
e acometimento de mucosa oral. Mantida a dose alta de corticdide, com melhora gradativa do
quadro cutdneo. Apds 2 meses, iniciou-se diminuicdo gradual da dose da prednisona. A
paciente vem sendo acompanhada ambulatorialmente, sem retorno dos sintomas cutaneos,

restando apenas cicatrizes hiper e hipocrdomicas em membros superiores e tronco.



3. REVISAO DE LITERATURA

O envolvimento cutaneo ocorre em 70 a 85% de todos os pacientes com llipus. As
manifestacBes cutaneas podem ser classificadas em especificas e ndo especificas de acordo
com avaliacdo morfoldgica e histologica(5). O BLES é classificado como manifestacéo
cuténea especifica aguda(5,6).

Em 1973, Pedro e Dahl descreveram o primeiro caso de BLES(4). E uma forma rara
de acometimento cutaneo no LES, com incidéncia menor que 0,2 caso por milhdo/ ano(3,7).
O quadro clinico caracteriza-se por vesiculas ou bolhas de conteldo seroso ou
hemorragico(4,7), tanto em &reas expostas quanto ndo expostas ao sol. Podem estar
acompanhadas de prurido discreto a grave e afetar as mucosas(4). As bolhas podem evoluir
sem deixar cicatrizes(4), ou com cicatrizes hipo/ hiperpigmentadas(7).

A histopatologia é caracterizada por bolha subepidérmica com microabscessos de
neutrofilos nas papilas dérmicas, semelhante ao encontrado na dermatite herpetiforme. Ocorre
edema da derme e infiltrado inflamatério perivascular, com predominio de linfocitos. Alguns
casos apresentam vasculite leucocitoclastica e extravasamento de hemacias(2,4,6,8,9). A
paciente em questdo apresentava a bidpsia necrose de queratindcitos na epiderme, infiltrado
linfocitario na interface derme/ epiderme, fenda subepidérmica e infiltrado inflamatério
perivascular na derme. Esses achados podem ser encontrados no eritema multiforme e na
Sindrome de Rowell. Essa sindrome é descrita como uma associacdo entre lUpus e eritema
multiforme em pacientes portadores de anticorpos anti Ro/ SSA e fator reumatoide(1,10).
Como nossa paciente apresentava IFD com deposigdo de IgG em grau moderado na zona da
membrana basal (caracteristico do BLES) e os anticorpos frequentemente presentes na
sindrome de Rowell negativos, o diagndstico de BLES foi 0 mais adequado.

Os critérios diagndsticos do BLES propostos por Camisa e Sharma incluem o LES
documentado baseado nos critérios do ACR; vesiculas e bolhas localizadas, principalmente
em areas fotoexpostas; achados histopatoldgicos similares & dermatite herpetiforme;
deposicédo de IgG e /ou IgM e com frequéncia IgA na zona da membrana basal(4,8,9).
Gammon e Buggaman classificaram o BLES em dois subtipos distintos: o tipo 1, no qual os
pacientes apresentam anticorpos circulantes contra o colageno VII, e o tipo 2, em que ndo ha
presenca de anticorpos especificos(8,9).

Acredita-se que a patologia do BLES esteja relacionada aos anticorpos contra o

dominio ndo colagenoso do coldgeno VII e ainda a outros anticorpos contra diferentes



componentes da membrana basal. E proposto que as imunoglobulinas bloqueiem a ligag&o
entre a membrana basal e as papilas da derme através da ativagdo do complemento,
recrutamento e ativagdo de neutrdfilos, levando a formacéo da bolha subepidérmica(3,8,9,11).

Né&o esta claro se ha relagdo entre as erupcdes bolhosas e o flare do LES. Lesdes
vesicobolhosas podem se desenvolver sem evidéncia clinica e/ou laboratorial de piora do
LES. Entretanto, em alguns casos, nota-se clara associagéo entre as manifestacdes de pele e
atividade renal(2,3,4,7,9). A paciente descrita ndo apresentava demais indicios de atividade do
LES em outros org&os.

O LES ainda tem seu comportamento debatido na gravidez(12,13), mas acredita-se
que a maioria das pacientes apresentem exacerbacdo cuténea durante a gestacdo, com 60% de
chance de prematuridade e duas a quatro vezes mais chance de aborto quando a doenga esta
ativa. Um importante diagndstico diferencial no &mbito das doencas bolhosas na gestacéo € o
penfigdide gestacional, também conhecido como herpes gestacional. A apresentacédo clinica é
muito semelhante ao BLES, inclusive com a histopatologia mostrando o achado da bolha
subepidérmica (que nesse caso contem inumeros eosinéfilos). J& a IFD mostra depdsito de C3
na membrana basal, de forma linear. Em geral a gravidez ndo parece ser fator de risco para o
aparecimento de lesdes bolhosas, visto que na literatura ndo encontramos outros relatos de
caso de BLES em gestantes.

A dapsona € a droga de escolha para o tratamento do BLES(2,3,9,11). Os pacientes
respondem dramaticamente, com interrupcédo da formagéo de novas bolhas em 1 a 2 dias e
cicatrizacdo das lesdes existentes em poucos dias mesmo com doses baixas de 25 a 50mg/dia
(3,9). A dapsona € classificada como C na gestacdo. Outras drogas como prednisona,
azatioprina, ciclofosfamida, micofenolato de mofetil e antimalaricos também podem ser
efetivas(3). Malcangi e colaboradores descreveram um caso de paciente com BLES e boa
resposta ao uso do metotrexate(14). Como a paciente em questao era gestante e ja fazia uso de
hidroxicloroquina, optou-se por tratamento com corticoide em doses altas, com resposta

satisfatoria.



4. CONSIDERAGCOES FINAIS

Manifestacbes cutaneas do lUpus tais como fotossensibilidade e rash malar sdo muito
comuns, entretanto lesdes bolhosas séo atipicas. O diagnostico diferencial do aparecimento de
vesiculas e bolhas € amplo, e no contexto de uma paciente gestante, é essencial listar o
penfigdide gestacional. Ndo foram encontradas outras de descricbes de BLES em gestante

apos revisdo da literatura, fazendo desse caso possivelmente o primeiro a ser relatado.
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ANEXOS



Vista do dorso de gestante, portadora de LES, apresentando lesdes bolhosas.
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