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Lúpus eritematoso sis-
têmico juvenil (LESJ) 
é uma doença crôni-

ca, multissistêmica, caracte-
rizada por processo inflama-
tório dos vasos sanguíneos e 
tecido conectivo, associado 
a anormalidades imunológi-
cas com alteração do com-
plemento e produção de 
múltiplos autoanticorpos, 
especialmente anticorpo an-
ti-dsDNA e anticorpo anti-
-Sm, marcadores da doença 
lúpica.  Com níveis baixos 
de complemento, especial-
mente C1q, as células apop-
tóticas não são eliminadas, 
ativando persistentemente 
os linfócitos T e B na pro-
dução de autoanticorpos, 
aumentando a formação de 
complexos imunes. Os anti-
corpos anti-C1q e antinucle-
ossomo têm papel na pato-
genia do LES e são úteis no 
diagnóstico, principalmente 
nos pacientes negativos para 
anti-dsDNA. Os complexos 
imunes formados são de-
positados, lesando o tecido 
dos órgãos afetados, origi-
nando os variados sinais e 
sintomas.1-3

A etiologia é desconhe-
cida, admitindo-se vários fa-
tores envolvidos: genéticos, 
hormonais, imunológicos e 
ambientais.1

É raro na criança me-
nor de cinco anos de idade; 
tendo maior incidência na 
adolescência, com média de 
idade de manifestação da 
doença entre 11 e 12 anos, 
com nítido predomínio no 
sexo feminino. O LESJ 
apresenta um curso mais 
grave que o do adulto, com 
altas taxas de morbidade.1,4

Diagnóstico
O diagnóstico do LESJ 

atualmente baseia-se no 
preenchimento de quatro 
dos onze critérios do Ame-
rican College of Rheumatology 
(ACR) (Quadro 1), com 
uma sensibilidade e especi-
ficidade superior a 95%.5

Um critério novo (Syste-
mic Lupus International Colla-
borating Clinics - SLICC crite-
ria), mas que ainda não está 
sendo amplamente usado, 
inclui 11 critérios clínicos 
e seis imunológicos. O pa-
ciente deve preencher pelo 
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menos quatro critérios, des-
de que seja, pelo menos, 
um clínico e um imunoló-
gico, ou o paciente deve 
apresentar uma biópsia que 
comprove a nefrite lúpica 
na presença de anticorpos 
antinúcleo (ANA) ou anti-
corpos anti-dsDNA.6

Apresentação 
clínica

A apresentação clínica 
varia de uma doença crôni-
ca insidiosa, até aguda grave, 
potencialmente fatal. O ca-
ráter multissistêmico deter-
mina sintomatologia muito 
variada. Manifestações cons-

ÆÆ Eritema malar

ÆÆ Úlceras de mucosa

ÆÆ Fotossensibilidade

ÆÆ Lesão cutânea discoide

ÆÆ Artrite não erosiva

ÆÆ Nefrite: proteinúria > 0,5g/dia e/ou cilindrúria

ÆÆ Sistema nervoso: convulsões e/ou psicose

ÆÆ Serosite: pleurite e/ou pericardite

ÆÆ Alterações hematológicas: anemia hemolítica e/ou 
leucopenia (<4.000/mm3) e/ou linfopenia (<1.500/mm3) 
e/ou plaquetopenia (<100.000/mm3)

ÆÆ Alterações imunológicas: anti-DNA dupla hélice 
positivo, anti-Sm e/ou anticorpo antifosfolípide: 
anticorpos anticardiolipina IgG ou IgM, ou 
anticoagulante lúpico, ou reação sorológica para sífilis 
falso-positiva por pelo menos seis meses

ÆÆ ANA positivo 

Quadro 1 - Critérios de classificação do lúpus 
eritematoso sistêmico (ACR)

Fonte: Hochberg MC5
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titucionais: febre, emagre-
cimento, astenia e alopecia 
são muito frequentes. Mani-
festações cutâneo-mucosas: 
desde rash típico em asa de 
borboleta até outras lesões 
(bolhosas, urticariforme, 
morbiliforme, rash discoide, 
vasculite palmar e plantar), 
além do comprometimento 
de mucosas (úlceras oral e 
nasal, geralmente indolores).

Envolvimento músculo-
-esquelético: artrite (grandes 
e pequenas articulações, crô-
nica ou aguda, mas não ero-
siva e geralmente não defor-
mante), artralgia e mialgia. 
Acometimento renal: entre 
50 e 75% dos casos, poden-
do manifestar-se ao diagnós-
tico ou durante a evolução 
da doença, geralmente nos 
primeiros dois anos. Mani-
festações iniciais incluem 
hematúria ou proteinúria 
discretas até síndrome ne-
frótica, hematúria macroscó-
pica, hipertensão arterial gra-
ve e queda da função renal. 
A biópsia renal é indicada 
para determinação do tipo 
de lesão histológica e orienta 
a terapêutica.1,4,7

Envolvimento neurop-
siquiátrico: 19 síndromes 
que incluem manifestações 
do sistema nervoso central 
e periférico: crises convul-

sivas, psicose, cefaleia, alte-
rações de humor, alterações 
cognitivas, coreia, acidente 
vascular cerebral, compro-
metimento de pares crania-
nos e mielite transversa.1,8 
Manifestações hematoló-
gicas: anemia hemolítica, 
leucopenia, linfopenia e/ou 
plaquetopenia. Podem ser 
detectados anticorpos anti-
fosfolípides (anticardiolipina 
IgG e IgM e anticoagulante 
lúpico), que estão associados 
ao desenvolvimento de fe-
nômenos tromboembólicos. 
Manifestações gastrintesti-
nais incluem dor abdominal, 
ascite, pancreatite, hepati-
te. Envolvimento cardíaco: 
miocardite, endocardite não 
infecciosa (Libman-Sacks) e 
pericardite (dor retroesternal 
ou precordial e taquicardia). 
Manifestações pulmonares: 
dor torácica pleurítica com 
dispneia, pneumonite inters-
ticial, hemorragia pulmonar 
e hipertensão pulmonar.1,4

Diagnóstico 
laboratorial

O diagnóstico labora-
torial inclui exames gerais: 
hemograma com reticulóci-
tos e Coombs direto; provas 
de atividade inflamatória, 
avaliação da função renal; 
enzimas hepáticas; amilase; 
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urina I com sedimento uri-
nário; exames de imagem: 
radiografia de tórax, ecocar-
diograma, ultrassonografia 
de abdome, rins e vias uri-
nárias, ressonância magné-
tica cerebral (padrão ouro 
para avaliação do compro-
metimento neuropsiquiátri-
co) e exames imunológicos 
específicos: anticorpos anti-
núcleo (95% de sensibilida-
de e 36% de especificidade), 
geralmente em altos títulos, 
com os padrões homogêneo 
e pontilhado grosso mais 
associados ao LES, anticor-
po anti-dsDNA (marcador 
para diagnóstico e também 
atividade de doença),  anti-
-Sm e antinucleossomo 
(altamente específicos), an-
ti-Ro (lúpus neonatal), anti-
-La e anti-RNP, anti-histona 
(drogas), anti-P ribossomal 
(neuropsiquiátrico), antifos-
folípides  e complemento 
total e frações.1,4,8

Tratamento
Para o tratamento há ne-

cessidade de equipe multi-
disciplinar. Inclui: dieta (hi-
possódica, hipogordurosa), 
fotoproteção (FPS no míni-
mo 30), atividade física ade-
quada e acompanhamento 
psicológico. As medicações 
utilizadas são corticosteroi-

des, antimaláricos e imunos-
supressores (azatioprina, 
metotrexate, ciclofosfami-
da, micofenolato mofetil e 
rituximabe), de acordo com 
as manifestações.1,7

O manejo adequado e a 
prevenção das infecções têm 
papel crucial na sobrevida 
desses pacientes. As vacinas 
inativadas e de componen-
tes proteicos são eficazes e 
seguras, mesmo em uso de 
imunossupressores e devem 
ser prescritas como impor-
tante medida profilática, 
incluindo a vacinação anual 
para influenza e a HPV. En-
tretanto, vacinas com vírus 
vivos são, habitualmente, 
contraindicadas em pacien-
tes imunossuprimidos.9

Anticoncepção
Para a anticoncepção: 

preservativos e contracep-
ção hormonal (baixa dosa-
gem) para pacientes que não 
possuem a PL.

Considerando-se a maior 
sobrevida destes pacientes, 
precisamos diminuir os da-
nos crônicos, muitas vezes 
decorrentes do tratamento, 
como aterosclerose preco-
ce, osteoporose, riscos de 
fratura e necrose óssea avas-
cular, o que proporcionará 
melhor qualidade de vida.




