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Lapus eritematoso
sistémico juvenil

upus eritematoso sis-

témico juvenil (LES]J)

¢ uma doenca croni-
ca, multissistémica, caracte-
rizada por processo inflama-
tério dos vasos sanguineos e
tecido conectivo, associado
a anormalidades imunolégi-
cas com alteragdo do com-
plemento e produgio de
multiplos  autoanticorpos,
especialmente anticorpo an-
ti-dsDNA e anticorpo anti-
-Sm, marcadores da doenca
lapica. Com niveis baixos
de complemento, especial-
mente Clq, as células apop-
toticas nao siao eliminadas,
ativando  persistentemente
os linfécitos T e B na pro-
dugido de autoanticorpos,
aumentando a formacao de
complexos imunes. Os anti-
corpos anti-Clq e antinucle-
ossomo tém papel na pato-
genia do LES e sdo dteis no
diagnéstico, principalmente
nos pacientes negativos para
anti-dsDNA. Os complexos
imunes formados sdo de-
positados, lesando o tecido
dos 6rgaos afetados, origi-
nando os variados sinais e
sintomas.'?

A etiologia é desconhe-
cida, admitindo-se varios fa-
tores envolvidos: genéticos,
hormonais, imunolégicos e
ambientais.!

E raro na crianca me-
nor de cinco anos de idade;
tendo maior incidéncia na
adolescéncia, com média de
idade de manifestacio da
doenca entre 11 e 12 anos,
com nitido predominio no
sexo feminino. O LES§J
apresenta um curso mais
grave que o do adulto, com
altas taxas de morbidade.'*

Diagnéstico

O diagnéstico do LES]
atualmente baseia-se no
preenchimento de quatro
dos onze critérios do Ame-
rican College of Rhbenmatology
(ACR) (Quadro 1), com
uma sensibilidade e especi-
ficidade superior a 95%.°

Um critério novo (Sysze-
mic Lupus International Colla-
borating Clinics - SLICC crite-
ria), mas que ainda nio esta
sendo amplamente usado,
inclui 11 critérios clinicos
e seis imunolégicos. O pa-
ciente deve preencher pelo
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menos quatro critérios, des-
de que seja, pelo menos,
um clinico e um imunolé-
gico, ou o paciente deve
apresentar uma bidpsia que
comprove a nefrite lipica
na presenga de anticorpos
antinicleo (ANA) ou anti-
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Apresentacao
clinica

A apresentacdo clinica
varia de uma doenca croni-
ca insidiosa, até aguda grave,
potencialmente fatal. O ca-
rater multissistémico detet-
mina sintomatologia muito

corpos anti-dsDNA.° variada. Manifestagdes cons-

Quadro 1 - Critérios de classificacao do lapus
eritematoso sistémico (ACR)

Eritemma malar

Ulceras de mucosa

Fotossensibilidade

Leséo cuténea discoide

Artrite ndo erosiva

Nefrite: proteinuria > 0,5g/dia e/ou cilindruria
Sistema nervoso: convulsdes e/ou psicose

Serosite: pleurite e/ou pericardite

N2 2 2 2 2 N 2 2\

Alteracbes hematoldgicas: anemia hemolitica e/ou
leucopenia (<4.000/mm?3) e/ou linfopenia (<1.500/mm?)
e/ou plaguetopenia (<100.000/mm?)

v

Alteracdes imunolodgicas: anti-DNA dupla hélice
positivo, anti-Sm e/ou anticorpo antifosfolipide:
anticorpos anticardiolipina IgG ou IgM, ou
anticoagulante lUupico, ou reacéo soroldgica para sifilis
falso-positiva por pelo menos seis meses

- ANA positivo

Fonte: Hochberg MC®
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titucionais: febre, emagre-
cimento, astenia e alopecia
sdo muito frequentes. Mani-
festagbes cutdneo-mucosas:
desde rash tipico em asa de
borboleta até outras lesdes
(bolhosas, urticariforme,
motbiliforme, rash discoide,
vasculite palmar e plantar),
além do comprometimento
de mucosas (ulceras oral e
nasal, geralmente indolores).
Envolvimento musculo-
-esquelético: artrite (grandes
e pequenas articulages, cro-
nica ou aguda, mas nio ero-
siva e geralmente nao defor-
mante), artralgia e mialgia.
Acometimento renal: entre
50 e 75% dos casos, poden-
do manifestar-se ao diagnds-
tico ou durante a evolucio
da doenga, geralmente nos
primeiros dois anos. Mani-
festacOes iniciais incluem
hematiria ou proteintria
discretas até sindrome ne-
frética, hematdria macrosco-
pica, hipertensio arterial gra-
ve ¢ queda da funcio renal.
A bibpsia renal é indicada
para determinagido do tipo
de lesdo histologica e orienta
a terapéutica."*’
Envolvimento  neurop-
siquiatrico: 19 sindromes
que incluem manifestagdes
do sistema nervoso central
e periférico: crises convul-
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sivas, psicose, cefaleia, alte-
racdes de humor, alteracGes
cognitivas, coreia, acidente
vascular cerebral, compro-
metimento de pates crania-
nos e micelite transversa.'®
Manifestacbes  hematol6-
gicas: anemia hemolitica,
leucopenia, linfopenia e/ou
plaquetopenia. Podem ser
detectados anticorpos anti-
fosfolipides (anticardiolipina
IgG e IgM e anticoagulante
lapico), que estdo associados
ao desenvolvimento de fe-
némenos tromboembélicos.
ManifestacGes — gastrintesti-
nais incluem dotr abdominal,
ascite, pancreatite, hepati-
te. Envolvimento cardiaco:
miocardite, endocardite nao
infecciosa (Libman-Sacks) e
pericardite (dor retroesternal
ou precordial e taquicardia).
ManifestacGes pulmonares:
dor toracica pleuritica com
dispneia, pneumonite inters-
ticial, hemorragia pulmonar
e hipertensdo pulmonar.™*

Diagnéstico
laboratorial

O diagnéstico  labora-
torial inclui exames gerais:
hemograma com reticuléci-
tos e Coombs direto; provas
de atividade inflamatoria,
avaliacio da funcio renal;
enzimas hepaticas; amilase;
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urina I com sedimento uri-
nario; exames de imagem:
radiografia de térax, ecocar-
diograma, ultrassonografia
de abdome, rins e vias uri-
narias, ressonancia magné-
tica cerebral (padrio ouro
para avaliagio do compro-
metimento neuropsiquiatri-
co) e exames imunologicos
especificos: anticorpos anti-
nucleo (95% de sensibilida-
de e 36% de especificidade),
geralmente em altos titulos,
com os padrdes homogéneo
e pontilhado grosso mais
associados ao LES, anticot-
po anti-dsDNA (marcador
para diagnéstico e também
atividade de doenca), anti-
-Sm e antinucleossomo
(altamente especificos), an-
ti-Ro (lapus neonatal), anti-
-La e anti-RNP, anti-histona
(drogas), anti-P ribossomal
(neuropsiquiatrico), antifos-
folipides e complemento
total e fracdes.!*?

Tratamento

Para o tratamento ha ne-
cessidade de equipe multi-
disciplinar. Inclui: dieta (hi-
possodica, hipogordurosa),
fotoprotecdo (FPS no mini-
mo 30), atividade fisica ade-
quada e acompanhamento
psicolégico. As medicagdes
utilizadas sdo corticosteroi-

des, antimalaricos e imunos-
supressores  (azatioprina,
metotrexate, ciclofosfami-
da, micofenolato mofetil e
rituximabe), de acordo com
as manifestacoes."’

O manejo adequado e a
prevencio das infec¢oes tém
papel crucial na sobrevida
desses pacientes. As vacinas
inativadas e de componen-
tes proteicos sao eficazes e
seguras, mesmo em uso de
imunossupressores e devem
ser prescritas como impor-
tante medida profilatica,
incluindo a vacina¢io anual
para influenza e a HPV. En-
tretanto, vacinas com virus
vivos s30, habitualmente,
contraindicadas em pacien-
tes imunossuprimidos.’

Anticoncepcao
Para a anticoncepgio:
preservativos e contracep-
¢do hormonal (baixa dosa-
gem) para pacientes que nao
possuem a PL.
Considerando-se a maior
sobrevida destes pacientes,
precisamos diminuir os da-
nos cronicos, muitas vezes
decorrentes do tratamento,
como aterosclerose preco-
ce, osteoporose, riscos de
fratura e necrose Gssea avas-
cular, o que proporcionara
melhor qualidade de vida.





