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RESUMO

O lapus eritematoso cutaneo pode ocorrer como um distdrbio independente ou associado ao
lUpus eritematoso sistémico. O lGpus eritematoso cutaneo inclui trés categorias de doencas de
pele especificas do LE: lupus eritematoso cutaneo agudo, IUpus eritematoso cutdneo subagudo
e lapus eritematoso cutaneo croénico. A caracteristica chave que une as dermatoses especificas
do ldpus eritematoso é a histopatologia, as caracteristicas histopatoldgicas comuns
compartilhadas incluem uma dermatite de interface vacuolar (degeneracdo liquefativa da
camada basal da epiderme); hiperqueratose; atrofia epidérmica; infiltrado inflamatério de
células mononucleares superficiais, perivasculares e perifoliculares; espessamento da
membrana basal; e incontinéncia pigmentar. Em particular, a dermatite de interface é uma
caracteristica histopatologica consistente de l0pus eritematoso cutaneo agudo, IUpus
eritematoso cutdneo subagudo e lGpus eritematoso discoide (a forma mais comum de lGpus
eritematoso cutaneo cronico), mas ndo € uma caracteristica tipica de lapus eritematoso tumido
ou lupus profundo. A dermatite de interface também pode ser observada em disturbios néo
relacionados ao lupus eritematoso, como a dermatomiosite. Além disso, a maioria das
dermatoses especificas do IUpus eritematoso pode ocorrer em associacdo com o lUpus
eritematoso sistémico, com excecdo do lUpus eritematoso tumidus, para o qual o lUpus
eritematoso sistémico associado é raro. As doencas especificas de IUpus eritematoso também
podem ocorrer em conjunto com outras doencas de pele especificas de lUpus eritematoso e tém
uma abordagem semelhante ao tratamento.

Palavras-chave: Lupus, LUpus eritematoso cutaneo, manifestacdes clinicas.

ABSTRACT

Cutaneous lupus erythematosus can occur as an independent disorder or associated with
systemic lupus erythematosus. Cutaneous lupus erythematosus includes three categories of LE-
specific skin diseases: acute cutaneous lupus erythematosus, subacute cutaneous lupus
erythematosus, and chronic cutaneous lupus erythematosus. The key feature that unites the
specific dermatoses of lupus erythematosus is histopathology, common shared
histopathological features include a vacuolar interface dermatitis (liquefactive degeneration of
the basal layer of the epidermis); hyperkeratosis; epidermal atrophy; inflammatory infiltrate of
superficial, perivascular and perifollicular mononuclear cells; basement membrane thickening;
and pigmentary incontinence. In particular, interface dermatitis is a histopathological feature
consistent with acute cutaneous lupus erythematosus, subacute cutaneous lupus erythematosus,
and discoid lupus erythematosus (the most common form of chronic cutaneous lupus
erythematosus), but is not a typical feature of lupus erythematosus tumidus or lupus. deep.
Interface dermatitis can also be seen in disorders unrelated to lupus erythematosus, such as
dermatomyositis. In addition, most lupus erythematosus-specific dermatoses can occur in
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association with systemic lupus erythematosus, with the exception of lupus erythematosus
tumidus, for which associated systemic lupus erythematosus is rare. Lupus erythematosus-
specific conditions can also occur in conjunction with other lupus erythematosus-specific skin
conditions and have a similar approach to treatment.

Keywords: Lupus, cutaneous lupus erythematosus, clinical manifestations.

1 INTRODUCAO

O lapus eritematoso cutaneo (LE cutaneo) inclui trés categorias de doencas de pele
especificas do LE: l0pus eritematoso cutaneo agudo (LECA), lGpus eritematoso cutaneo
subagudo (LECS) e lupus eritematoso cutaneo cronico (LECC). O LECC abrange o lUpus
eritematoso discdide (LED), o lUpus eritematoso timido (LE tumido), o lapus profundo
(também conhecido como paniculite lUpica), o lUpus eritematoso frieira (LE) e a sindrome de
sobreposicdo do lUpus eritematoso-liquen plano cutaneo liquendide (sobreposicdo LE-LP
sindrome). O LE cutdneo pode ocorrer como manifestacdo do IUpus eritematoso sistémico
(LES) ou independente do LES. Os pacientes com LES também podem desenvolver uma
variedade de doencas de pele inespecificas do LE, distirbios cutdneos que ndo apresentam
caracteristicas histolégicas do LE, mas ocorrem com maior frequéncia em pacientes com LES?.

O sistema de agrupamento de Gilliam modificado para manifestacdes cutaneas de LE
fornece uma estrutura organizacional Util para as entidades clinicas relacionadas, mas distintas,
que compreendem doencas de pele especificas de LE e ndo especificas de LE. As trés
subcategorias sob doenca de pele especifica do LE e suas principais variantes clinicas incluem
0 Lupus eritematoso cutaneo agudo (LECA), LECA localizado (ou seja, erup¢do malar,
erupcao em borboleta), LECA generalizado, LECA tipo necrolise epidérmica tdxica, o LUpus
eritematoso cutaneo subagudo (LECS), LECS anular, Papulosa, LES induzido por drogas, as
variantes menos comuns — Eritrodérmica, poiquilodermatosa, tipo eritema multiforme
(sindrome de Rowell) e LESC anular vesiculobolhoso, o LUpus eritematoso cutaneo cronico
(LECC), Luapus eritematoso discéide (LED), LED localizado, LED generalizado, LED
hipertréfico, Lupus eritematoso timido (LE tamido), Lapus profundo (também conhecido
como paniculite lGpica), Frieira lGpus eritematoso (frieira LE) e Sindrome de sobreposicao de
lGpus eritematoso-liquen plano liquendide cutaneo (sindrome de sobreposicdo LE-LP)!.

A caracteristica chave que une as dermatoses especificas do LE é a histopatologia. As
caracteristicas histopatologicas comuns compartilhadas incluem uma dermatite de interface
vacuolar (degeneragdo liquefativa da camada basal da epiderme); hiperqueratose; atrofia

epidérmica; infiltrado inflamat6rio de células mononucleares superficiais, perivasculares e
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perifoliculares; espessamento da membrana basal; e incontinéncia pigmentar. Todos esses
recursos ndo estdo necessariamente presentes em todas as variantes. Em particular, a dermatite
de interface € uma caracteristica histopatologica consistente de LECA, LECS e lGpus
eritematoso discéide (a forma mais comum de LECC), mas ndo é uma caracteristica tipica de
LE tdmido ou lupus profundo. A dermatite de interface também pode ser observada em
disturbios ndo LE, como a dermatomiosite. Além disso, a maioria das dermatoses especificas
do LE pode ocorrer em associagédo com o LES, com excec¢éo do LE tumidus, para o qual o LES
associado e raro. As doencas especificas de LE também podem ocorrer em conjunto com outras
doencas de pele especificas de LE e tém uma abordagem semelhante ao tratamento?.

As designacbes "aguda”, “"cronica" e “subaguda" ndo refletem necessariamente ou
estritamente a duragé@o da atividade da doenca de pele. O "agudo™ no LECA reflete o curso
frequentemente transitorio e recorrente do LECA e a tendéncia de ocorréncia de exacerbacdes
do LECA durante as crises agudas do LES; além disso, a terminologia foi originalmente
cunhada em referéncia a falta de danos residuais na pele a longo prazo, despigmentacdo ou
cicatrizes. A "cronica" no LECC reflete tanto o curso frequentemente prolongado do LECC
quanto as alteracOes cronicas da pele resultantes de despigmentacéo e cicatrizes que ocorrem
no LED. O LECS pode levar a despigmentacao da pele de longa data, mas normalmente ndo
causa cicatrizes. Embora LECA, LECS e as variantes de LECC sejam descritas como entidades
distintas, os pacientes podem desenvolver mais de uma forma de LE cutaneo. Muitos pacientes,
até 30 por cento em alguns relatos, podem ter sobreposicao entre subconjuntos de LE cuténeo,
particularmente LECS e LED?.

O presente estudo tem como objetivo revisar sobre o lUpus eritematoso cutaneo.

2 MATERIAL E METODOS

O presente estudo consiste em um artigo de revisdo sistematica de literatura com meta-
analise, realizado de forma descritiva. Para a analise e selecao dos artigos a serem incluidos na
revisao, os titulos dos artigos foram inicialmente avaliados com base na estratégia de busca de
bases de dados eletrbnicos, com uma avaliacdo subsequente dos resumos de estudos que
contemplaram o assunto. Os artigos considerados pertinentes foram lidos na integra, a fim de
excluir os artigos fora do topico ou com algum design fora dos critérios estabelecidos de
inclusdo. Apds a escolha dos artigos, as seguintes informac6es foram extraidas de cada artigo:
autor, ano de publicacdo, numero de pacientes submetidos a pesquisa, tempo de seguimento,
metodologia aplicada e resultados. Os resultados dos estudos foram analisados de forma

descritiva. Como critérios de excluséo, os artigos que abordavam sobre estudos experimentais
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e em teste in vitro foram excluidos, artigos como Narrativa, Editorial, Carta ao Editor,
Comunicacdo preliminar ou relato de caso foram excluidos, artigos fora do periodo de
publicacdo estabelecido e publicacbes na lingua que ndo inglesa também ndo foram
selecionados. Para realizacdo desse artigo foi realizada uma pesquisa bibliografica nas bases
de dados PubMed, Cochrane e Uptodate, na qual foram utilizadas diversas combinacdes de
termos relacionados ao tema, incluindo derivagbes que foram conectados pelo descritor
booleano AND, utilizando os seguintes descritores pesquisados nos Descritores em Ciéncias da
Salde (DeSC): Lupus; Cutaneous lupus erythematosus; Clinical manifestations. Considerando
os critérios de inclusdo da pesquisa, foram analisados 12 artigos, sendo estes limitados a
publicacdo entre os anos de 1995 a 2022, publicados originalmente na lingua inglesa, os artigos
inclusos poderiam ser ensaios clinicos, estudos de coorte, coortes historicas e estudos de caso

controle. Esses artigos foram selecionados por analisarem sobre o IUpus eritematoso cutaneo.

3 DESENVOLVIMENTO

A doenca cutanea é comum no lUpus eritematoso sistémico (LES); aproximadamente
80 por cento dos pacientes desenvolvem doenca de pele em algum momento do curso da
doenca. No entanto, o LE cutaneo frequentemente existe independentemente do LES e pode ser
duas a trés vezes mais prevalente do que o LES.A associacdo com 0 Vvaria entre os subtipos de
LE cutaneo e, principalmente, tem sido estimada a partir de estudos transversais e
retrospectivos. Estudos avaliando a prevaléncia percentual transversal de LES subjacente em
pacientes com LE cutaneo sugeriram os seguintes niveis de associacdo com LES (esses dados
ndo refletem dados de coorte incidentes): LECA 90 por cento, LECS 48 a 50 por cento, DLE
localizado 5 a 10 por cento, DLE generalizado 15 a 28 por cento, LUpus profundo/paniculite 5
a 10 por cento e LUpus eritematoso tmido raramente associado ao LES. E importante ressaltar
novamente que esses dados representam a coprevaléncia transversal entre LE e LES cutaneos,
e ndo uma incidéncia prospectiva®.

Os pacientes que desenvolvem LES ap06s o inicio do LE cutaneo geralmente o fazem
nos primeiros anos apos o diagnostico. Em um estudo de coorte nacional dinamarqués que
incluiu 2.380 pacientes com LE cutaneo (62% com LED, 20% com LECS e o restante com
outras formas ndo especificadas de LE cutaneo), pacientes que ndo tinham diagnostico de LES
no momento da diagnostico teve uma probabilidade de 9 e 13 por cento de diagndstico de LES
5e 10 anos apo6s o LE cuténeo, respectivamente. A mediana de tempo até o diagnostico de LES
foi de dois anos, mulheres e pacientes com LES apresentaram maior probabilidade de
diagnéstico de LES?®,
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O lapus eritematoso cutaneo agudo (LECA), o lGpus eritematoso cutaneo subagudo
(LECS) e o lupus eritematoso cutdneo cronico (LECC) compreendem a doenca de pele
especificado LE. A LECA é uma manifestacdo do lGpus eritematoso sistémico (LES) que pode
se apresentar como uma erupcdo facial localizada caracteristica, menos comumente como uma
erupcdo generalizada e raramente como uma apresentacdo semelhante a necrélise epidérmica
toxica (NET). O LECA localizado aparece em aproximadamente metade dos pacientes com
LES. Quase todos os pacientes com LECA tém LES. A erupcdo facial do LCA localizada
(também conhecida como "erupc¢do malar” ou "erupcdo em borboleta™) é caracterizada por
eritema em distribuicio malar (bochechas e ponte nasal), as dobras nasolabiais s&o0 poupadas®.

O LECA localizado pode preceder outros sintomas do LES por meses ou mesmo anos
ou pode ser acompanhado por outros sintomas e sinais de LES agudo. A pele envolvida fica
guente e parece levemente edemaciada. O eritema pode durar horas, dias ou semanas e muitas
vezes se repete, principalmente com a exposi¢do ao sol. Nos tipos de pele mais escura, a
hiperpigmentacdo ou hipopigmentacdo pos-inflamatoria pode persistir mesmo apds a resolucao
do estagio inflamatério agudo. O LECA generalizado apresenta-se como uma erupcgao
maculopapular eritematosa (morbiliforme) envolvendo principalmente a pele exposta ao sol. As
superficies extensoras dos bracos e das mdos sdo locais comuns. Notavelmente, a pele que
recobre 0s nos dos dedos muitas vezes € poupada, uma caracteristica que contrasta com a
dermatomiosite. Ocasionalmente, o infiltrado inflamat6rio é grave o suficiente para produzir
vesiculas ou bolhas. Casos graves podem assemelhar-se a TEN-like LECA*.

Os achados histoldgicos classicos do LCA localizado e generalizado sdo consistentes
com dermatite de interface e incluem queratindcitos apoptoticos, vacuolizacdo da camada basal
da epiderme, infiltrado linfo-histiocitario na derme superficial e deposicdo de mucina
dérmica. As descobertas podem ser sutis. O LECA localizado deve ser diferenciado da rosécea,
a rosacea pode apresentar-se com eritema malar e pode ser exacerbada pela exposicdo solar. As
caracteristicas que favorecem o diagndstico de rosacea incluem envolvimento do sulco
nasolabial, papulas ou pustulas (variante papulopustulosa) e exacerbacdo do eritema com
gatilhos tipicos da rosacea (alimentos condimentados, cafeina, calor, etc). Embora raramente
necessaria, uma bidpsia de pele pode distinguir o LCA da rosacea. Outras causas de eritema
facial que podem ser confundidas com LCA incluem queimadura solar, dermatite seborreica,
dermatite de contato, erisipela, rubor (idiopatico ou associado a sindrome carcinoide,
feocromocitoma ou mastocitose) e dermatomiosite. Uma bidpsia de pele pode ajudar a
distinguir a maioria desses disturbios do LECA. Uma excecdo é a dermatomiosite, que

apresenta achados patoldgicos semelhantes. Uma caracteristica clinica atil das erupgdes faciais

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n. 6, p.22997-23015, nov./dec., 2022



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

23003

na dermatomiosite é a tendéncia de envolver os sulcos nasolabiais; no LECA, os sulcos
nasolabiais s&o poupados?34.

O LESC frequentemente esta associado ao LES. Aproximadamente 50% dos pacientes
afetados atendem aos critérios de classificacdo do American College of Rheumatology (ACR)
de 1997 para LES, mas estudos subsequentes revelaram que aproximadamente 10 a 15% dos
pacientes com LECS desenvolvem manifestacdes clinicas graves de LES (p. sistema nervoso
central ou doenga renal). O LECS também pode ocorrer como resultado da exposi¢do ao
medicamento, e 0 LECS induzido por medicamentos deve ser considerado em todos o0s
pacientes que apresentam caracteristicas do LECS. Os critérios de classificacdo do ACR séo
conhecidos por terem limitagdes inerentes, que incluem classificar o LES com muita facilidade
em pacientes com LECS. Com base apenas nas caracteristicas do SCLE, pelo menos 3 ou 4 dos
11 critérios sdo frequentemente atendidos (ou seja, pacientes com SCLE podem ter
fotossensibilidade, anticorpos antinucleares positivos [SSA/Ro+], artralgias leves e/ou Ulceras
orais, 0 que poderia sugerir o diagnostico do LES). No entanto, esses pacientes podem nao ter
outro envolvimento sistémico de érgdos-alvo ou outras caracteristicas do LES. Em 2012, a
Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) propés critérios de classificacéo
revisados que abordavam algumas dessas limitagdes em relacdo as manifestacbes da doenca
cutanea. Ressalta-se que os critérios ACR e SLICC foram desenvolvidos para fins de estudo e
tém uso limitado na prética clinica. Existe uma forte associacdo entre SCLE, antigeno
leucocitario humano (HLA)-DR3, anticorpos para Ro/SSA e polimorfismos no gene promotor
do fator de necrose tumoral (TNF)-alfa. Mais de 80 por cento dos pacientes com SCLE sdo
positivos para anticorpos anti-Ro/SSA. O SCLE também foi associado a deficiéncias
homozigdticas do segundo componente do complemento®.

O LECS inicia-se como papulas pequenas, eritematosas e levemente escamosas que
evoluem para placas psoriasiformes (LEC papuloescamoso) ou placas anulares (LEC
anular). Estes Gltimos muitas vezes coalescem para formar padrdes policiclicos ou
figurativos. As placas séo tipicamente eritematosas com quantidades variaveis de escamas
sobrejacentes. Os locais mais comuns de envolvimento sdo um pouco fotodistribuidos e
incluem ombros, antebragos, pescoco e parte superior do tronco. Apesar da natureza
fotoagravada da condicdo, o rosto é frequentemente poupado, a despigmentacéo nos locais do
LECS resolvido é comum e pode assemelhar-se ao vitiligo. A cicatrizacdo geralmente nédo
ocorre. Variantes menos comuns incluem LECS anular vesiculobolhoso, poiquilodermatoso,

eritrodérmico e eritema multiforme (sindrome de Rowell)*.
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A maioria dos pacientes com LECS apresenta fotossensibilidade, com exacerbacdes da
doenca estimuladas pela exposi¢cdo solar. Um estudo caso-controle de 76 pacientes com LES
(incluindo 48 que também preenchiam os critérios do ACR para LES) e 24 pacientes com LES
sem LECS encontraram fotossensibilidade quase duas vezes mais prevalente em pacientes com
LECS do que em pacientes com LES sem LECS (86 wversus 46 por cento). ,
respectivamente). Artralgias e Ulceras orais associadas sdo relatadas; no entanto, caracteristicas
graves, como citopenias e serosite, ocorrem com muito menos frequéncia. Comparada com o
lUpus eritematoso discoide, a histopatologia do LECS mostra menos tamponamento folicular e
hiperqueratose, e os infiltrados linfocitarios perivasculares e apendiculares tendem a ser mais
superficiais. H4 vacuolizacdo da membrana basal e deposicdo de mucina na derme. O
espessamento da membrana basal € geralmente ausente ou minimo. O diagnostico diferencial
do LECS inclui outras doencas que podem apresentar papulas ou placas eritematosas, como
psoriase, tinea corporis, eczema numular, dermatomiosite, linfoma cutaneo de células T e
erupcdes medicamentosas®.

Muitas classes de drogas tém sido implicadas no LECS, incluindo drogas anti-
hipertensivas, agentes hipolipemiantes, inibidores da bomba de prétons, agentes antifungicos,
inibidores de TNF-alfa e outros. Um estudo de caso-controle que incluiu 234 pacientes com
LECS incidente descobriu que mais de um terco dos casos pareciam relacionados a exposi¢édo
a drogas. O LECS induzido por drogas e o LECS idiopéatico tém caracteristicas clinicas,
histopatologicas e laboratoriais semelhantes e podem ser indistinguiveis na auséncia de um
histérico de medicacéo Gtil. No entanto, alguns recursos podem ser mais provaveis de ocorrer
em cada subtipo. Doenca generalizada, incluindo lesdes fora das areas fotoexpostas, lesdes
bolhosas ou semelhantes a eritema multiforme e lesbes de aparéncia vasculitica, podem
favorecer o diagnostico de LECS induzido por drogas sobre LECS idiopéatico. Além disso, um
estudo retrospectivo de 165 pacientes com LECS idiopatico e 67 pacientes com LECS induzido
por drogas descobriu que, em comparacdo com pacientes com LECS idiopatico, os pacientes
com LECS induzido por drogas eram mais velhos (idade média de 41 versus 53 anos), relataram
mais sintomas (13 versus 48 por cento), e eram mais propensos a ter vasculite leucocitoclastica
na histopatologia (0 versus 11 por cento). Os achados que foram mais comuns na doenga
idiopatica do que na doenga induzida por drogas incluiram histopatologia mostrando deposi¢éo
de mucina (70 versus 36%) e achados de imunofluorescéncia direta de imunoglobulina M (IgM)
e C3c najuncdo dermoepidérmica (52 versus 21%). A eosinofilia tecidual ndo ajuda a distinguir

o LECS idiopatico do induzido por drogas®>+°.
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A retirada de drogas geralmente leva a melhora no LECS induzido por drogas. No
estudo retrospectivo de 11 pacientes com LECS induzido por drogas e 79 pacientes com LECS
idiopético, todos os casos de doenca induzida por drogas foram resolvidos ap6s a retirada da
droga. O tempo médio de resolucéo foi de sete semanas e 0s anticorpos Ro/SSA eventualmente
desapareceram em 8 dos 10 pacientes que testaram anteriormente positivo para esses
anticorpos. Da mesma forma, a maioria dos pacientes em um estudo retrospectivo de 15
pacientes com LECS induzido por drogas apresentou melhora nas manifestacdes clinicas de
LECS dentro de oito semanas apoés a retirada da droga e uma diminui¢do nos anticorpos anti-
R0/SSA dentro de oito meses apds a retirada da droga®.

O ldpus neonatal compartilha uma variedade de caracteristicas com o LECS
classico; portanto, alguns clinicos consideram as manifestagdes cutdneas dessa entidade um
subtipo de LECS. As semelhancas com o LECS classico incluem caracteristicas clinicas (placas
eritematosas arqueadas que se resolvem sem cicatrizes, achados histoldgicos (dermatite de
interface) e associacdo com anticorpos anti-Ro/SSA. O Lupus eritematoso cutaneo crénico
inclui o lUpus eritematoso discoide (LED), o lUpus eritematoso timido (LE tamido), o lUpus
profundo (paniculite ldpica), a frieira lGpus eritematoso (frieira LE) e a sindrome de
sobreposicao de Iupus eritematoso-liquen plano liquendide cutaneo (sindrome de sobreposicédo
LE-LP). O tipo mais comum de CCLE é o DLE, representando 73 a 85 por cento do LECC®.

Os achados cléssicos do LED s&o placas discretas, eritematosas, um tanto endurecidas,
recobertas por uma escama aderente bem formada que se estende até os foliculos pilosos
dilatados (tampao folicular). As placas tendem a se expandir lentamente com inflamacéo ativa
na periferia e depois cicatrizam, deixando cicatrizes centrais deprimidas, atrofia, telangiectasias
e hiperpigmentagdo e/ou hipopigmentagdo. O LED envolve mais frequentemente a face,
pescoco e couro cabeludo, mas também pode ocorrer nas orelhas (particularmente nas conchas)
e, menos frequentemente, na parte superior do tronco. O LED localizado é limitado a locais
acima do pescoco. DLE generalizado refere-se a DLE que ocorre acima e abaixo do
pescoco. Os critérios de classificacdo publicados para LED enfatizam essas caracteristicas
clinicas*>®.

O LED hipertrofico € uma variante clinica incomum do LED caracterizado pelo
desenvolvimento de placas hiperceratéticas e verrucosas. O exame patolégico do LED
normalmente revela hiperqueratose, tamponamento folicular, alteragdes vacuolares da camada
basal e um infiltrado de células mononucleares (predominantemente células T) préximo a
juncdo dermo-epidérmica, vasos sanguineos deérmicos e apéndices. A membrana basal

geralmente é espessada, uma alteracdo que é melhor apreciada com uma coloracdo de acido
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periodico de Schiff (PAS), e ha mucinose dérmica. Embora a microscopia de
imunofluorescéncia possa ser positiva em LE cutdneo, seu uso é limitado por resultados falso-
positivos em pele exposta ao sol e por resultados negativos em lesdes cronicas de LE de longa
duracéo®.

O diagnéstico diferencial clinico do LED inclui tinea faciei, granuloma facial,
sarcoidose, lUpus vulgar (tuberculose cutanea), doengas linfoproliferativas da pele (benignas ou
malignas), leishmaniose cutdnea (por exemplo, leishmaniose lupdide, leishmaniose
recidivante), hanseniase tuberculdide e IGpus discoide verrucoso/hipertrofico pode ser
confundido com liquen plano hipertréfico, ceratoacantoma, cancer de células escamosas e
prurigo nodular. Raramente, o carcinoma de células escamosas se desenvolve em locais de
LED. Estima-se que o carcinoma de células escamosas no LED ocorra em 2 a 3 por cento dos
pacientes com LED, postula-se que esteja relacionado a presenca de inflamacéo cronica e esteja
associado a um risco aumentado de mau progndstico para carcinoma de células escamosas?3°°,

O LE tamido, lapus profundo (paniculite lupica), frieira LE e sindrome de sobreposicao
de lapus eritematoso-liquen plano (LE-LP) sdo manifestacfes adicionais do LECC. Embora
muitas vezes categorizado como uma forma de doenca de pele especifica do LE, a raridade de
associacdo com LES concomitante e a falta de dermatite de interface na patologia levantaram
0 debate sobre onde o LE timido se enquadra na classificagdo dos disturbios cutaneos do
lGpus. Em uma série de 40 pacientes com LE tumidus, apenas 10 por cento foram ANA-
positivos. Foi observado um aumento da incidéncia entre os fumantes. O LE tumidus é
caracterizado por placas ou nodulos fotodistribuidos, cronicos, réseos a violaceos,
urticariformes ou edematosos, podem ocorrer placas anulares, escamas e cicatrizes estdo
ausentes>®,

Existe um infiltrado linfocitéario perivascular moderado a denso, superficial e profundo,
constituido predominantemente por linfocitos CD3 */CD4 * . Além disso, ha deposicdo de
mucina na derme papilar e reticular. Alterac6es de interface na juncdo dermo-epidérmica estao
ausentes na maioria dos casos. Uma minoria de pacientes apresenta alteracGes de interface
focal. O diagnostico diferencial do LE tumido inclui causas de placas eritematosas a violaceas
com auséncia de alteracdo de superficie, como infiltracdo linfocitica benigna da pele (doenca
de Jessner), erupcdo polimorfa a luz, pseudolinfoma, linfoma de células B, mucinose em placas
e urticaria solar. O lupus profundo (também conhecido como paniculite lGpica) € uma forma
incomum de LECC. O LED coexistente ocorre em pelo menos um terco dos pacientes com

lGpus profundo; O LES esta presente em aproximadamente 10 por cento dos pacientes’.
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O lapus profundo apresenta-se como placas ou nodulos endurecidos com ou sem
alteracOes cutaneas sobrejacentes. As placas ou nédulos podem aparecer no couro cabeludo,
face, bracos, térax (principalmente seios), parte inferior das costas, flanco, parte superior das
coxas ou nadegas e geralmente sdo sensiveis ou dolorosos. Raramente, 0s pacientes
desenvolvem ulceracdo ou calcificac6es nos locais de envolvimento. Apoés a resolucéo, o IUpus
profundo pode deixar areas deprimidas de lipoatrofia. As lesdes que envolvem a mama podem
ser inicialmente preocupantes para malignidade da mama, incluindo uma aparéncia atipica com
calcificacdo na mamografia; esta apresentacdo tem sido referida como "mastite lipica"®’.

O exame histopatologico revela infiltrados perivasculares de células mononucleares
mais paniculite, manifestando-se como necrose gordurosa hialina com infiltracdo de células
mononucleares e vasculite linfocitica. A presenca de depoésitos imunes na juncdo dermo-
epidérmica na imunofluorescéncia direta oferece suporte para o diagnostico. Os nddulos de
lUpus profundo na mama podem levantar a preocupacdo de uma malignidade da mama. A
possibilidade de linfoma de células T tipo paniculite subcutanea, que muitas vezes se manifesta
com nbédulos ou placas subcutdneas no tronco ou extremidades, também deve ser
considerada, uma bidpsia distinguira o lipus profundo dessas entidades’.

A frieira LE é diagnosticada em pacientes com achados clinicos de pérnio (também
conhecido como frieiras) em conjunto com caracteristicas clinicas ou laboratoriais de LE
cutdneo ou sistémico. Aproximadamente 25 por cento dos pacientes que apresentam pérnio
atendem aos critérios de classificacdo para LES, e pacientes adicionais (5 a 6 por cento em um
estudo) podem preencher os critérios de LES subsequentemente. Semelhante ao pérnio
idiopatico, a frieira LE apresenta papulas, nddulos ou placas sensiveis, vermelhas brilhantes a
azul-avermelhadas nos dedos dos pés, dedos, nariz ou orelhas precipitadas pela exposi¢do ao
frio*>67,

A sindrome de sobreposicdo LE-LP é uma doenca cronica rara que apresenta achados
clinicos, histopatolédgicos e de imunofluorescéncia de LE e liquen plano. Os achados cutaneos
da sindrome de sobreposicdo LE-LP sdo geralmente placas ou placas atroficas persistentes azul-
avermelhadas a violaceas. Os locais mais comuns de envolvimento séo as porc¢des acrais das
extremidades, particularmente as palmas das maos e plantas dos pés. As unhas sdo comumente
envolvidas e pode haver anoniquia (auséncia da unha), fotossensibilidade e prurido geralmente
estdo ausentes. O exame histopatologico pode revelar caracteristicas de liquen plano
(hiperceratose, hipergranulose, acantose irregular, incontinéncia pigmentar) e LE. Da mesma
forma, a microscopia de imunofluorescéncia direta (IFD) pode revelar caracteristicas de liquen

plano (coracdo de corpos citoides para IgM e fibrina em um padrdo fibrilar) e LE
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(imunoglobulina e deposicdo de complemento em um padréo granular linear ao longo da juncéo
dermo-epidérmica)®.

Em geral, o LE cutdneo é em grande parte um diagndstico clinico apoiado por
caracteristicas clinicas contextuais (como a presenca de LES subjacente conhecido). O exame
histopatolégico confirmatério é indicado quando a incerteza diagnostica permanece (por
exemplo, apresentacdo clinica atipica ou caracteristicas clinicas que se sobrepem a outras
doengas cutaneas). Por exemplo, o LCA localizado muitas vezes pode ser diagnosticado pelo
reconhecimento de eritema na distribuicdo malar classica em um paciente com LES conhecido,
e 0 reconhecimento clinico de uma erupgdo com a morfologia e distribuicéo classicas do LED
é aceitavel para o diagndéstico de LED. Em contraste, as lesdes cutaneas do ltpus profundo sdo
frequentemente biopsiadas devido a aparéncia inespecifica de noédulos cutaneos, e o lUpus
eritematoso timido é frequentemente biopsiado devido as caracteristicas clinicas inespecificas
e aauséncia de associacdo com LES. A sobreposi¢édo na aparéncia do LECS com outras doencas
de pele papuloescamosas ou anulares muitas vezes justifica uma biopsia; entretanto, em um
paciente que também apresenta fotossensibilidade e anticorpos SSA/Ro positivos, o diagnéstico
sem biodpsia € razoavel.

O desempenho da imunofluorescéncia direta é de utilidade variavel se o diagndstico
permanecer incerto apds avaliagdo clinica e histoldgica. Além da forte associacdo entre
anticorpos Ro/SSA para LECS. Dada a associagédo de LE cutdneo com LES, os pacientes com
LE cutaneo devem ser avaliados para LES. Embora ndo existam diretrizes claras para a triagem
ou monitoramento do LES do paciente que se apresenta pela primeira vez com LE cuténeo,
recomenda-se obter uma historia clinica com foco particular em uma revisdo reumatoldgica dos
sistemas. Um exame fisico e estudos laboratoriais selecionados também devem ser realizados.
Se caracteristicas sisttmicas de LES ou anormalidades laboratoriais estiverem presentes, 0
encaminhamento a um reumatologista é apropriado para avaliacdo adicional e cogest&o®.

A avaliacdo por imunofluorescéncia direta da pele lesionada ou ndo lesional para
deposicdo de uma faixa continua de imunorreagentes ao longo da jungdo dermo-epidérmica
como parte da avaliagdo para lupus cutaneo ou LES ¢é historicamente chamada de " teste de
banda de lupus ." O uso dos termos "teste de banda de lUpus lesional" e "teste de banda de lUpus
ndo lesional” pode ajudar a esclarecer a origem do tecido usado para o teste. No geral, a
imunofluorescéncia direta é de valor incerto para o diagndstico de LE cutaneo. Portanto, ndo
realizamos rotineiramente a imunofluorescéncia direta. Ocasionalmente, a demonstracdo de
uma banda continua de imunorreagentes na juncdo dermo-epidérmica em tecido retirado de um

local de LE cutaneo (ou seja, teste de banda de IUpus lesional) € usada para apoiar o diagndstico
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de LE cutaneo quando os achados histologicos ndo sdo diagndsticos. Embora esses achados
sejam detectados na pele lesionada da maioria dos pacientes com LCA, o achado ndo é
patognomonico. Em particular, bidpsias de pele exposta ao sol de individuos sem LE ou LES
cutaneos demonstraram caracteristicas semelhantes, como mostrado em um estudo prospectivo
de 50 adultos jovens saudaveis que encontrou deposicao de imunoglobulinas na juncdo dermo-
epidérmica em 10 de 50 espécimes de bidpsia. 20 por cento) retirado da pele exposta ao sol. Um
estudo subsequente que ndo encontrou deposi¢do de imunorreagentes na pele exposta ao sol de
41 adultos saudaveis pode ter produzido resultados diferentes devido a diferencas no protocolo
ou outros fatores’®*,

A abordagem do tratamento da doenga de pele especifica do LE ¢ influenciada pelo
subtipo da doenca e pela presenca de LES subjacente. Em todos os casos, recomenda-se
fotoprotecdo e uso de protetores solares de amplo espectro apropriados, dada a conhecida
fotoexacerbacdo do LE cuténeo. Os pacientes também devem ser monitorados quanto ao
desenvolvimento de sinais ou sintomas sugestivos de progressao para LES. Os corticosteroides
topicos e intralesionais, glicocorticoides orais, antimalaricos orais e agentes imunomoduladores
poupadores de glicocorticdides tém sido utilizados dependendo da extensdo da doenca e da
resposta as terapias de primeira e segunda linha®.

A abordagem geral para 0 manejo do LE cutaneo é a seguinte, a terapia de primeira linha
geralmente envolve fotoprotecdo, uso de corticosteroides topicos ou intralesionais, inibidores
de calcineurina topicos e/ou glicocorticoides sistémicos dependendo da extensdo do
envolvimento e subconjunto da doenca e agentes antimalaricos sistémicos (tratamento
com hidroxicloroquina ou cloroguina, ou com a adicdo de quinacrina a qualquer um desses
agentes). Os pacientes que ndo respondem inicialmente a hidroxicloroquina podem se
beneficiar da transi¢do para a cloroquina, e os pacientes que ndo toleram a hidroxicloroquina
podem tolerar a cloroquina. Dados limitados sugerem que o tratamento com um nivel
terapéutico de hidroxicloroquina no sangue pode ser benéfico no manejo do IGpus cutaneo*>"?°,

A terapia de segunda linha geralmente envolve terapia imunomoduladora e poupadora
de glicocorticéides e deve levar em consideracéo as manifestacdes subjacentes de érgdos-alvo
do LES, se presentes, metotrexato (oral ou subcutaneo), beneficios adicionais podem incluir o
tratamento do LES com componente de artrite inflamatéria, micofenolato mofetil pode ser de
duplo beneficio para pacientes com nefrite lUpica subjacente, variantes da doenca pulmonar
intersticial.  Outros agentes de segunda ou terceira linha podem incluir
talidomida , lenalidomida , belimumab , retinoides sistémicos, dapsona oral (particularmente

para lapus bolhoso), imunoglobulina intravenosa (IVIG) ou azatioprina. Dados limitados
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sugerem beneficio de terapias adicionais, como ustekinumab, apremilast, clofazimina,
inibidores da Janus quinase (JAK), ciclofosfamida e outras intervencfes. Além disso, 0s
achados de um estudo prospectivo ndo controlado e retrospectivo sugerem que
o rituximabe pode ser (til para alguns pacientes com LE cutineo refratario®.

Os distarbios cutaneos que ocorrem com maior frequéncia em pacientes com lupus
eritematoso sistémico (LES), mas ndo séo especificos do LES e ndo apresentam caracteristicas
histopatoldgicas do LE cutdneo, compreendem a doenca cutinea inespecifica do LE. E
importante notar que muitas dessas doencas de pele inespecificas do IGpus ocorrem com surtos
de LES subjacente. Exemplos de manifestacfes cutaneas de envolvimento vascular no LES
incluem eritema periungueal, livedo reticular, telangiectasia, fendmeno de Raynaud e
vasculite. Anormalidades vasculares cutaneas ocorrem em aproximadamente 50 por cento dos
pacientes com LES, o eritema periungueal é devido a alcas dilatadas e tortuosas de capilares e
um plexo venoso subcapilar proeminente ao longo da base da unha. Achados semelhantes foram
observados ao longo das bordas da palpebra superior. O livedo reticularis refere-se a um padrédo
reticular avermelhado-cian6tico na pele dos bragos, pernas e tronco, principalmente com
exposicdo ao frio. No LES, o livedo reticular é induzido por vasoespasmo das arteriolas
ascendentes dérmicas. O vasoespasmo nesses vasos cutaneos resulta em diminuicdo do
suprimento sanguineo para o plexo vascular superficial horizontal, com aumento secundario da
circulacdo para os demais vasos pérvios. O exame patolégico dos vasos sanguineos envolvidos
revela espessamento das paredes dos vasos dérmicos com subsequente estreitamento dos
lGimens e, em alguns casos, trombos intravasculares®.

O fendmeno de Raynaud no LES é um processo vasoespastico que ocorre em
aproximadamente 15 a 30 por cento dos pacientes. E caracterizada por branqueamento dos
leitos ungueais, dedos das maos e pés (e ocasionalmente orelhas, nariz, lingua e mamilos) com
dor concomitante. O envolvimento do polegar ou doenca grave que leva a ulceracdo digital
distal deve levantar a suspeita de caracteristicas de sobreposicdo com esclerose
sistémica. Frieiras (perniose) podem ocorrer concomitantemente com o fenémeno de Raynaud
e podem ter consideragdes de tratamento distintas. A vasculite se desenvolve em
aproximadamente 11 a 20 por cento dos pacientes com LES. A forma mais comum, ocorrendo
em 10 a 15 por cento dos casos, é a vasculite urticariforme. Em contraste com a urticaria, as
lesbes de vasculite urticariforme podem persistir por mais de 24 horas e frequentemente
evoluem para petéquias dolorosas ou plrpura que podem cicatrizar com hiperpigmentag&o®°19,

A vasculite também pode acometer pequenas artérias, podendo resultar em

microinfartos das pontas dos dedos das maos, dos pés, das cuticulas das pregas ungueais
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(hemorragias em estilhagos) e da superficie extensora do antebraco e da canela. As palmas das
maos, solas dos pés e a &rea ao redor do tornozelo sdo menos comumente envolvidas. O
envolvimento do tornozelo pode evoluir para Ulceras dolorosas e pode curar lentamente. Podem
ocorrer lesdes semelhantes a periarterite nodosa. A perda de cabelo néo cicatricial (reversivel)
em pacientes com LES pode refletir efluvio teldgeno ou “cabelo lapico”. A perda de cabelo ndo
cicatricial geralmente responde bem ao tratamento do LES. O eflavio telégeno é caracterizado
por uma mudanca no ciclo folicular que leva a queda prematura de cabelo. O eflGvio tel6geno
pode ocorrer no contexto de doengas graves ou outros estressores fisioldgicos significativos. O
"cabelo lupico™ geralmente é visto durante as exacerbacdes do LES. Caracteriza-se por cabelos
finos e rebeldes que se quebram facilmente, o cabelo do lGpus geralmente ocorre ao longo da
linha do cabelo frontal®.

Anormalidades das unhas, particularmente pitting, sulcos e onicélise, foram observadas
em 25% dos pacientes com LES. Aproximadamente 20% dos pacientes apresentam
vermelhidéo da Iunula, um achado quase sempre associado ao eritema periungueal. A mucinose
papulonodular é outra doenca cuténea inespecifica do LE. Esse distirbio geralmente se
apresenta como papulas ou nddulos assintomaticos da cor da pele no tronco ou extremidades
proximais e mucina abundante na derme papilar e na derme média. Os maultiplos
dermatofibromas eruptivos disseminados foram relatados no LES, especialmente em pacientes
imunossuprimidos. Os distUrbios adicionais incluidos entre os distdrbios cutneos inespecificos
do LE incluem esclerodactilia, nédulos reumatéides, calcinose cutanea, erupcbes bolhosas
inespecificas (resultantes de danos a camada basal da epiderme), urticaria, cutis
laxa/anetoderma, acantose nigricans, eritema multiforme, Glceras de perna e dermatite
neutrofilica e granulomatosa em paligada®*°.

O envolvimento da membrana mucosa pode ocorrer no cenario de LE cutaneo ou lUpus
eritematoso sistémico (LES). O envolvimento da mucosa ocorre em 12 a 45 por cento dos
pacientes com LES.O envolvimento oral pode se manifestar como placas brancas, areas de
eritema ou erosdes ou Ulceras com eritema circundante no palato mole ou duro ou na mucosa
bucal. As Ulceras orais sdo geralmente indolores. As Ulceras orais podem ser o primeiro sinal
de LES. Nao hé associagdo aparente entre a presenca de Ulceras orais e atividade sistémica. As
manifestagcdes orais do LE podem demonstrar a histopatologia tipica do lUpus eritematoso
discéide (LED), incluindo hiperqueratose, atrofia de processos rete e infiltrados inflamatorios
superficiais e profundos; edema na lamina propria, depdsitos continuos ou irregulares de acido
periodico de Schiff (PAS) positivo na zona da membrana basal, deposicdo de mucina

intercelular e depositos de imunoglobulina e complemento na juncdo dermo-epidérmica
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também sdo observados. O LE oral deve ser diferenciado de liquen plano, candidiase,
estomatite aftosa, herpes intraoral, sindrome de Behget, marcas de mordida, leucoplasia e
malignidade®®.

O lapus eritematoso cutéaneo bolhoso (LEC bolhoso) é uma complicacdo rara e distinta
do LES, caracterizada pelo desenvolvimento de autoanticorpos contra o colageno tipo VII e
bolhas subepidérmicas. Os pacientes afetados desenvolvem uma erupc¢éo vesicular ou bolhosa
que pode afetar qualquer parte do corpo, incluindo a mucosa oral. H& uma predilecdo pela parte
superior do tronco, extremidades superiores e pesco¢o. As bolhas podem surgir na pele normal
ou eritematosa. O prurido geralmente estd ausente, a despigmentacdo pode ocorrer em locais
de bolhas resolvidas. A cicatrizacdo geralmente ndo ocorre. Os achados tipicos de bidpsia no
ELC bolhoso incluem bolhas subepidérmicas e um infiltrado predominante de neutréfilos na
derme superior e edema dérmico. A vasculite pode estar presente. Estudos de
imunofluorescéncia direta demonstram deposicdo de imunoglobulina (19)G, IgA, IgM e/ou
complemento na zona da membrana basal. A dapsona oral € a base do tratamento. As respostas
a dapsona sdo frequentemente rapidas®°11,

O lupus neonatal é uma sindrome rara que esta associada a anticorpos maternos contra
Ro/SSA, La/SSB e, muito menos frequentemente, ULRNP. Os bebés desenvolvem erup¢des
caracterizadas por placas ou placas eritematosas arqueadas com margens ativas elevadas logo
apos o nascimento. O bloqueio cardiaco congénito é a complicacdo mais preocupante do lGpus
neonatal. Apos o0 nascimento de uma crianga com lUpus neonatal, o risco de blogueio cardiaco
congénito aumenta com as gestacBes subsequentes. E importante notar que o tratamento
com hidroxicloroquina pode diminuir o risco de lGpus neonatal (bloqueio cardiaco congénito)

em gestagOes de riscol®?,

4 DISCUSSAO

Estima-se que 15 a 30 por cento dos pacientes com LES desenvolvem LED. Estima-se
que pacientes com LED localizado ou generalizado tenham prevaléncias transversais de LES
concomitante entre 5 e 28 por cento. A presenca de lesdes de LED em pacientes com LES pode
modificar o risco de caracteristicas especificas do LES. Em compara¢do com pacientes com
LES sem LED, aqueles com LED tém risco aumentado de fotossensibilidade e leucopenia, mas
risco reduzido de serosite e artrite. Ndo ha mudanca obvia no risco de nefrite, apesar de relatos
variaveis de um "efeito protetor renal” da presenca de lesdes discoides em pacientes com LES.
Os dados sobre o risco de progressdao de LED para LES sdo limitados a estudos de coorte

retrospectivos, estudos sem poder para detectar significancia estatistica de potenciais
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marcadores de progressdo e estudos que ndo abordam o LED especificamente como um
subconjunto de ELC. Nesses estudos, a progressdo para LES ocorreu em 0 a 28 por cento dos
pacientes que inicialmente apresentavam LED. Os fatores de risco para progresséo incluem um
numero crescente de caracteristicas clinicas e soroldgicas do LES: lesGes de LED mais
disseminadas, artralgias e artrite, altos titulos de anticorpos antinucleares (ANA), leucopenia e
altas taxas de hemossedimentagdo’8911,

A progressdo para LES parece ocorrer mais frequentemente nos primeiros anos apos o
diagnostico de LED. Um estudo de coorte populacional com base na Suécia de 1.088 pacientes
com LEC (incluindo 868 com LED) descobriu que pacientes com LED e sem diagnostico
anterior de LES (n = 656) tinham 10% de probabilidade de obter um novo diagndstico de LES
dentro de um ano e tinha uma probabilidade de 17 por cento de obter um diagnéstico de LES
dentro de trés anos. Além disso, varios estudos retrospectivos descobriram que a maioria dos
pacientes que progridem de LED para LES progride em cinco anos. Um estudo retrospectivo
de 32 pacientes que evoluiram de LED para LES encontrou um tempo médio para progressao
de LED para LES de aproximadamente 1,2 anos. Vale a pena notar que pacientes com LED e
outras manifestacdes mucocutaneas de LE podem atender aos critérios de classificacdo do ACR
para LES sem ter outras doencas de 6rgdos-alvo. Os critérios de classificacdo revisados (0s
critérios SLICC) foram propostos para abordar algumas limitagoes dos critérios ACR™L.

As Ulceras nasais ocorrem em alguns pacientes com LES. Geralmente localizam-se no
septo nasal inferior e tendem a ser bilaterais. O aparecimento de Ulceras nasais tende a coincidir
com outras caracteristicas do LES ativo. Perfuracdo nasal, possivelmente secundaria a
vasculite, é infrequente, ocorrendo em 4,6 por cento dos 885 pacientes com LES que foram
acompanhados prospectivamente. O envolvimento da mucosa das vias aéreas superiores
também pode ocorrer e causar rouquiddo. As lesGes da membrana mucosa oral podem responder
a corticosteroides topicos, pomada de tacrolimus 0,1%, corticosteroides intralesionais e
medicamentos antimalaricos sisttémicos. A resposta aos corticosteroides topicos (geralmente
Orabase misturado com triancinolona 0,1% ou clobetasol 0,05%) leva alguns dias a semanas,
enquanto a resposta a hidroxicloroquina leva semanas a meses. Se o LE oral for refratario a
essas intervencbes e estiver causando sintomas significativos, terapias sistémicas mais

agressivas usadas para LE cutaneo podem ser tentadas'?.

5 CONCLUSAO
O llpus eritematoso cutaneo (LE cutaneo) pode ocorrer como um distarbio

independente ou associado ao lUpus eritematoso sistémico (LES). O LE cuténeo inclui trés
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categorias de doencas de pele especificas do LE: IUpus eritematoso cutaneo agudo (LECA),
lUpus eritematoso cutdneo subagudo (LECS) e Ildpus eritematoso cutdneo crénico
(LECC). Uma variedade de distarbios cutaneos ndo LE também pode ocorrer em pacientes com
LES (doencas cutaneas ndo especificas do LE). Os diferentes tipos de dermatopatias especificas
do LE tém intensidades variadas de associa¢do com o LES. Enquanto o LECA quase sempre
ocorre em associacdo com o LES, outros tipos de doenca de pele especifica do lUpus sdo menos
fortemente associados ao LES.

A LECA pode ocorrer como uma erupc¢do semelhante a necrélise epidérmica localizada,
generalizada ou toxica. A manifestacdo mais comum € a erupc¢do facial localizada (erupcao
malar, erupgdo em borboleta), caracterizada pelo desenvolvimento de eritema nas bochechas e
ponte nasal. LECA pode durar horas, dias ou semanas e muitas vezes se repete. LECS pode
ocorrer como uma erupcao idiopatica, associada ao LES, ou como um distdrbio induzido por
drogas. O LECS apresenta-se classicamente como placas eritematosas psoriasiformes ou
anulares nos ombros, antebracos, pesco¢o ou parte superior do tronco. Existe uma forte
associacdo com autoanticorpos Ro/SSA. A possibilidade de LECS induzido por drogas deve
sempre ser revisada, principalmente quando o envolvimento da pele é generalizado ou grave.

O lupus eritematoso discoide (LED) é a forma mais comum de LECC. Pacientes com
LED desenvolvem placas eritematosas e escamosas que podem apresentar tamponamento
folicular e cicatrizar com cicatrizes, hipopigmentacdo e hiperpigmentacdo associadas sdo
comuns. Os locais frequentes para o LED sdo a face, pescoco, couro cabeludo e
orelhas. Pacientes com a variante generalizada de LED também apresentam envolvimento do
tronco ou extremidades. Uma variante hipertréfica do LED é caracterizada por placas
hiperceratéticas e verrucosas. LE tamido, lGpus profundo, LE frieira e sindrome de
sobreposicao de lGpus eritematoso-liquen plano liquendide cutaneo sdo subtipos adicionais de
LECC. O LE cutaneo é em grande parte um diagndstico clinico apoiado por caracteristicas
clinicas contextuais (como a presenca de LES subjacente conhecido). O exame histopatoldgico
confirmatorio é indicado quando a incerteza diagnostica permanece. Pacientes selecionados
com LES conhecido e/ou caracteristicas clinicas classicas de LE cutaneo podem néo necessitar
de bidpsia.

A abordagem do manejo do LE cuténeo € influenciada pela extensdo da doenca, subtipo
do LE cuténeo, resposta a terapia inicial e presenca de LES subjacente. Fotoprotecéo,
corticosteroides topicos, inibidores de calcineurina topicos e antimalaricos orais séo

tratamentos comuns de primeira linha.

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n. 6, p.22997-23015, nov./dec., 2022



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

23015

REFERENCIAS

Lee HJ, Sinha AA. Cutaneous lupus erythematosus: understanding of clinical features, genetic
basis, and pathobiology of disease guides therapeutic strategies. Autoimmunity 2006; 39:433.

Biazar C, Sigges J, Patsinakidis N, et al. Cutaneous lupus erythematosus: first multicenter
database analysis of 1002 patients from the European Society of Cutaneous Lupus
Erythematosus (EUSCLE). Autoimmun Rev 2013; 12:444,

Watanabe T, Tsuchida T. Classification of lupus erythematosus based upon cutaneous
manifestations. Dermatological, systemic and laboratory findings in 191 patients. Dermatology
1995; 190:277.

Klein RS, Morganroth PA, Werth VP. Cutaneous lupus and the Cutaneous Lupus
Erythematosus Disease Area and Severity Index instrument. Rheum Dis Clin North Am 2010;
36:33.

Vera-Recabarren MA, Garcia-Carrasco M, Ramos-Casals M, Herrero C. Comparative analysis
of subacute cutaneous lupus erythematosus and chronic cutaneous lupus erythematosus: clinical
and immunological study of 270 patients. Br J Dermatol 2010; 162:91.

Jarukitsopa S, Hoganson DD, Crowson CS, et al. Epidemiology of systemic lupus
erythematosus and cutaneous lupus erythematosus in a predominantly white population in the
United States. Arthritis Care Res (Hoboken) 2015; 67:817.

Durosaro O, Davis MD, Reed KB, Rohlinger AL. Incidence of cutaneous lupus erythematosus,
1965-2005: a population-based study. Arch Dermatol 2009; 145:249.

Gronhagen CM, Fored CM, Granath F, Nyberg F. Cutaneous lupus erythematosus and the
association with systemic lupus erythematosus: a population-based cohort of 1088 patients in
Sweden. Br J Dermatol 2011; 164:1335.

Sontheimer RD. Subacute cutaneous lupus erythematosus: 25-year evolution of a prototypic
subset (subphenotype) of lupus erythematosus defined by characteristic cutaneous,
pathological, immunological, and genetic findings. Autoimmun Rev 2005; 4:253.

Chong BF, Song J, Olsen NJ. Determining risk factors for developing systemic lupus
erythematosus in patients with discoid lupus erythematosus. Br J Dermatol 2012; 166:29.

Watanabe T, Tsuchida T. Lupus erythematosus profundus: a cutaneous marker for a distinct
clinical subset? Br J Dermatol 1996; 134:123.

Maize JC Jr, Costner M. Tumid lupus erythematosus: a form of lupus erythematosus. Arch
Dermatol 2010; 146:451; author reply 450.

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n. 6, p.22997-23015, nov./dec., 2022



