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RELATO DE CASO

Lupus Eritematoso Sistémico Bolhoso- relato de caso.
Bollous Systemic Lupus Erythematosus- case report.
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Resumo
Objetivo: Relato de caso associado a revisdo de artigos
cientificos, cuja importéncia se sustenta por ser o Lupus
Eritematoso Sistémico uma desordem potencialmente
fatal e as erupgdes vesicobolhosas do Lupus, uma der-
matose bolhosa rara. Discussdo: O Lupus Eritematoso
Sistémico € importante, pois ¢ uma desordem potencial-
mente fatal ja que compromete componentes fundamen-
tais do sistema imune. As erupg¢des bolhosas sdo mani-
festacdes cutdneas raras no lupus eritematoso (LE). No
presente relato foram observadas alteragdes inflamato-
rias e hematoldgicas que coincidem com manifestagio
sistémica. A importancia esta no fato de que, apesar de
nio ser doenga comum sua cronicidade leva ao acumulo
de casos nos ambulatorios clinicos. Além disso, embora
haja boa evolu¢do na maioria dos casos, a demora no
inicio do tratamento pode levar a cicatrizes desfiguran-
tes, afetando muito a integracéio social do paciente. O
prognodstico do LES bolhoso depende da evolugdo da
doenga; na maioria dos casos apresenta duracgdo inferior
a um ano, com remissdo sem complicagdes. Conclusio:
No caso apresentado a idade de inicio nfo coincide com
a literatura que indica entre 20 a 59 anos, sendo raro na
infincia e na velhice. Ressalta-se assim a relevancia do
estudo, ja que por ser uma dermatose bolhosa rara, pou-
cos casos sdo descritos nesta faixa etaria.

Descritores: 1. Dermatopatias vesiculobolhosas,
2. Lupus eritematoso sistémico,
3. Adolescente.
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Abstract

Objectives: Case report associated with a review of
scientific articles whose importance is explained by the
systemic lupus erythematosus (LES) disease which is
potentially mortal and also by the presence of vesiculo-
bullous eruptions, a rare bullous dermatosis. Discussion:
The systemic lupus erythematosus is important due to
being a potentially mortal disease affecting the immune
system fundamental components. The bullous eruptions
are rare cutaneous manifestation in the lupus erythema-
tosus. In the present report, inflammatory and hema-
tologic alterations were observed corroborating with
systemic manifestation. Despite of being rare, its chro-
nicity increases the number of cases in the ambulatories.
Although most of the cases evolves well, the delay in the
beginning of the treatment can cause disfiguring scars,
affecting the patient’s social life. The LES’s prognostic
depends on the evolution of the disease which in most
of the cases lasts less than one year, remitting without
complications. Conclusions: In this report, the onset age
is different from the literature which shows between 20
to 59 years, being rare in childhood and oldness. This
case report stands out because it is a rare disease with
few cases in this age.

Keywords: 1. Skindiseases vesiculobullous,
2. Lupus erythematosus systemic,
3. Young.

Introducio

O lupus eritematoso sist€émico (LES) é uma doenca
inflamatdria cronica rara, incidindo mais frequentemen-
te em mulheres negras na fase reprodutiva, multissisté-
mica, de causa desconhecida e de natureza autoimune,
caracterizada pela presenca de diversos auto-anticorpos,
que evolui com manifestagdes clinicas polimorficas, e
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periodos de exacerbagdes e remissdes (V. O diagndsti-
co baseia-se na presenca de pelo menos quatro critérios
dos onze citados a seguir: eritema malar, lesdo discoide,
fotossensibilidade, ulceras orais/ nasais, artrite, serosite,
comprometimento renal, alteragcdes neuroldgicas, alte-
racdes hematologicas, alteragcdes imunologicas, anticor-
pos antinucleares ). As apresentagdes diversas do lupus
como erupg¢do cutinea, artrite, trombocitopenia, nefrite,
ataques epiléticos e psicose devem fazer parte do diag-
nostico diferencial de qualquer problema clinico apre-
sentado pelo paciente, especialmente em mulheres entre
15 e 50 anos de idade @.

Nos Estados Unidos, o numero de pacientes com Lupus
excede 250.000. A probabilidade de vida de tais pacientes
melhorou para 15 anos em 80% dos casos. Mesmo assim,
um paciente com lupus diagnosticado até 20 anos de idade
tem uma 1 entre 6 chance de morrer antes de 35 anos .

A pele € um dos 6rgéos alvo afetados de forma mais
variavel pela doenga, constituindo as lesdes cutaneas trés
dos onze critérios estabelecidos ®. O comprometimento
cutdneo € bastante comum, ocorrendo em 70-80% dos
pacientes durante a evolucdo da doenca e constituindo a
manifestagdo inicial em cerca de 20% dos casos .

Um subgrupo do LES ¢ o lupus eritermatoso sistémi-
co bolhoso (LESB), que se caracterizam pela perda da
unifio entre a epiderme e a derme ®. De todos os pa-
cientes que apresentardo lesdo cutdnea em alguma fase
da doenga do LES, menos que 5% apresentardo lesdes
vesicobolhosa ©.

Essas lesdes caracterizam-se por erupgdes vesicobo-
lhosas generalizadas, restrita ou ndo a areas fotoexpos-
tas, sendo que maculas e papulas eritematosas podem
precedé-las ©. Localizam preferencialmente no tronco
superior e na regido supra escapular, podendo acometer
mucosa, sobretudo boca e faringe ©. O prurido geral-
mente ndo é proeminente, mas pode ser intenso ©. As
mucosas oral, nasal e conjuntival sdo atingidas em cerca
de 30% dos casos .

A atividade da doenc¢a bolhosa pode ou nio coincidir
com a doenga sistémica, mas sempre deve-se monitori-
zar atividade sistémica ©. Contudo, a maior parte dos
casos de LESB apresenta remissdo sem complicagdes ©.

Camisa, Sharma propuseram os seguintes critérios
para o diagndstico de LESB: diagnostico de LES base-
ado nos critérios estabelecidos, presenca das vesiculas
ou bolhas em areas expostas ao sol, porém ndo limitadas
a esses locais, histologia compativel com o diagndstico
de dermatite herpetiforme, imunofluorescéncia indireta
para anticorpos circulantes antimembrana basal negati-
va, imunofluorescéncia direta positiva para IgG, IgM ou
ambos, e positiva também para IgA na zona da membra-
na basal @,
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O quadro histologico caracteriza por clivagem dermo-
epidermica com epiderme intacta, e derme superior com
edema e acimulo de neutrofilos formando microabsces-
sos na papila dérmica ou infiltrado neutrofilico em faixa
na zona da membrana basal e na cavidade da bolha, po-
dendo apresentar eosindfilos ©. Na derme média e inferior
pode haver infiltrado inflamatério, composto por linfomo-
no nucleares ou polimorfonucleares perivasculares ©.

Algumas medidas gerais sdo recomendadas com rela-
¢do ao tratamento, tais como: educag¢fo, apoio psicold-
gico, atividade fisica, dieta balanceada evitando-se ex-
cessos de sal, carboidratos e lipidios, prote¢ao contra luz
solar e outras formas de irradiagdo ultravioleta, medidas
anti tabagismo . O tratamento medicamentoso deve
ser individualizado para cada paciente e dependera dos
orgdos ou sistemas acometidos, ¢ da gravidade destes
acometimentos. Independentemente do 6rgdo ou sistema
afetado, o uso continuo de antimalaricos € indicado com
a finalidade de reduzir atividade da doenga e tentar pou-
par o uso de corticoides .

Objetivo

Relato de caso associado a revisdo de artigos cien-
tificos, cuja importancia se sustenta por ser o Lupus
Eritematoso Sistémico uma desordem potencialmente
fatal e as erup¢des vesicobolhosas do Lupus, uma der-
matose bolhosa rara.

Descricio do caso

EL, 17 anos, feminino, branca, casada, natural de
Tubardo/SC e procedente de Capivari de Baixo/SC,
(GI1P1AO, ha 1 ano e 6 meses), estudante. Em 01/2007
iniciou com um quadro de artralgia de pequenas articu-
lagdes de carater migratério, ascendente, simétrico e in-
capacitante nas maos, nos joelhos e nos pés. Procurou
atendimento médico na unidade basica de saude, onde
foram solicitados exames para esclarecimento diagnds-
tico. Em 06/2007, procurou o ambulatério do hospital
apresentando palidez mucosa ¢ lesdes vesico-bolhosas
tensas com conteudo seroso, isoladas e agrupadas, algu-
mas sobre placas eritemato-edematosas em pescoco, bra-
cos, antebracos, mios, regido inguinal e pés ¢ lesdes ul-
ceradas em mucosa jugal. Sintomas associados incluiam
febre e mal-estar geral. Foi internada para investigaco,
onde se encontrou anemia normocitica € normocromi-
ca, com alteracdo das provas de atividade inflamatoria.
Apresentou hipoalbuminemia , proteinuria (12.350 mg
em 24h) e hematuria. Solicitado FAN (nucleo-reagente
com padrdo nuclear pontilhado grosso com titulo de
1:5120). Realizou bidpsia das lesdes (dermatite perivas-
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cular superficial com crosta fibrino leucocitaria super-
ficial). Iniciado tratamento com prednisona e as lesdes
vesico-bolhosas regrediram, mas a paciente desenvolveu
uma sindrome de Cushing secundario.

No dia 18/07/2007 a paciente foi admitida na emer-
géncia com histéria de cefaléia holocraniana de forte
intensidade e rebaixamento do nivel de consciéncia.
Encontrava-se em MEG, edemaciada, normotensa, fe-
bril, sudoreica, em crise convulsiva tonico-clonica ge-
neralizada. Realizou alguns exames, como: TC cranio
(normal), hemocultura e outros exames laboratoriais que
ndo revelaram nenhuma anormalidade metabolica. Foi
realizada pun¢@o lombar que ndo constatou anormali-
dades. Durante a internacdo na UTI, evoluiu com poli-
serosite (ascite, derrame pleural ¢ derrame pericardico
leve) sendo tratada com prednisona 80mg/dia, ¢ quando
compensada teve alta da UTIL.

Discussio

A clinica do Lupus Eritematoso Sistémico ¢ importan-
te, pois € uma desordem potencialmente fatal ja que com-
promete componentes fundamentais do sistema imune @,
As erupgdes bolhosas sdo manifestagdes cutaneas raras
no Lupus Eritematoso (LE) ©. Aproximadamente 76%
dos pacientes com LES apresentam lesdes cutdneas em
alguma fase da doenga ©. Desses, menos de 5% apresen-
tam lesdes vesicobolhosas ©.

Raramente o LES bolhoso pode ser precipitado por
drogas como a hidralazina ™. Outros fatores desencade-
antes s2o a suspensdo da corticoterapia, fase aguda da
doenga e fotoexposi¢do 7. Ainda que a atividade das
lesdes cutdneas ndo tenha relagdo com a atividade sis-
témica, em todo caso de LES bolhoso deve-se sempre
monitorizar as alterag¢Ges sistémicas como no LES . No
presente relato foram observadas alteragdes inflamato-
rias e hematoldgicas que coincidem com manifestagcio
sistémica. A importancia esta no fato de que, apesar de
nio ser doenga comum sua cronicidade leva ao acumulo
de casos nos ambulatodrios clinicos ®. Além disso, em-
bora haja boa evolu¢do na maioria dos casos, a demora
no inicio do tratamento pode levar a cicatrizes desfigu-
rantes, afetando muito a integragdo social do paciente ®.
O prognostico do LES bolhoso depende da evolugéo da
doenca; na maioria dos casos apresenta duracdo inferior
a um ano, com remissdo sem complicagbes ©. No caso
apresentado a idade de inicio ndo coincide com a litera-
tura que indica entre 20 a 59 anos, sendo raro na infancia
e na velhice ®. Ressalta-se assim a relevancia do estudo,
ja que por ser uma dermatose bolhosa rara © poucos ca-
sos sdo descritos nesta faixa etaria.
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