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Lupus Eritematoso Sistémico abrindo quadro de Lapus Eritematoso
Discoide de couro cabeludo: diagnostico

Systemic Lupus Erythemalosus opening a picture of Scalp Discoid Lupus Erythematosus: diagnosis
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Abstract

Resumo

Ldpus Eritematoso Sistémico, sendo uma doenga imunoldgica e
abundante em sinais e sintomas, pode se associar ao LuUpus
Eritematoso Cutaneo acarretando alopecia severa se atingir o couro
cabeludo.

Realizar a revisdo de literatura quanto aos critérios, achados clinicos
e tricoscopicos para o diagnédstico de Lupus Eritematoso Discoide e
verificar a concordancia com um atual relato de caso.

Esta revisdo de literatura utiliza como critérios de inclusdo textos
gratuitos, todas as linguas, base de dados PubMed, de 2013 a 2023,
empregando as palavras chaves “Lupus Scalp and Diagnosis”,
somado a livros didaticos renomados e comparagdo com recente
relato de caso; excluindo textos pagos, outros anos e bases de dados.

A revisdo literaria diagnédstica foi condizente com os achados clinicos
e tricoscdpicos da paciente relatada.

Esse estudo demonstra e traz total seguranca em se fechar o
diagnostico de Lupus Eritematoso Discéide através do exame fisico,
sinais clinicos e tricoscépicos, todos amparados pela literatura
mundial disponivel, mesmo ndo tendo disponivel a bidpsia do couro
cabeludo.

Systemic Lupus Erythematosus, being an immunological disease
and abundant in signs and symptoms, can be associated with
Cutaneous Lupus Erythematosus, resulting in severe alopecia if it
affects the scalp. Conduct a literature review regarding the
criteria, clinical and trichoscopic findings for the diagnosis of
Discoid Lupus Erythematosus and verify the agreement with a
current case report. Literature review through PubMed, in the last
10 years - 2013 to 2023 - using the keywords "Lupus Scalp and
Diagnosis", associated with renowned textbooks and description
of a recent case report. The diagnostic literature review was
consistent with the clinical and trichoscopic findings of the
reported patient. This study demonstrates and brings complete
confidence in making the diagnosis of Discoid Lupus
Erythematosus through physical examination, clinical and
trichoscopic signs, all supported by the available world literature,
even not having available scalp biopsy.
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INTRODUCAO

Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenga autoimune de dificil diagndstico.
Atualmente é possivel diagnostica-la através da Diretriz atualizada da European
League Against Rheumatism (EULAR) juntamente com o American College of
Rheumatology (ACR) 2019, as maiores sociedade de reumatologia do mundo.

O Lupus Eritematoso Cutaneo (LEC) é dividido em Lupus Eritematoso Cutdneo
Agudo (LECA), Lupus Eritematoso Cutaneo Subagudo (LECSA) e Lupus Eritematoso
Cutaneo Cronico (LECC). Este é subdividido em trés formas de apresentacdo: Lupus
Eritematoso Discéide (LED), Lupus Eritematoso Profundo/Paniculite (LEP) e Lupus
Eritematoso Pérnio (porém, ndo ocorre no couro cabeludo) ™.

O aparecimento da alopecia por LED é mais comum no sexo feminino, com idade
entre 20 e 40 anos e prevaléncia em afro-americanos. E uma das causas mais comuns
de alopecia cicatricial primaria e existe forte associa¢do entre LED e LES (-,

Embora a patogénese especifica do LED ainda ndo seja reconhecida, acredita-se
que ¢é desencadeada por radiacdo ultravioleta (causa mais comum), estresse,
tabagismo, predisposicdao genética (se conhece alta prevaléncia entre e nos parentes
de primeiro grau), horménios sexuais (principalmente por ser mais frequente no sexo
feminino), drogas, produtos quimicos e infec¢des (os virus podem servir como
estimulos para ativar a resposta imune e existem evidéncias entre a infeccdo por
Citomegalovirus, Epstein-Barr e pelo Mycobacterium tuberculosis com o LES). Nesse
contexto, o desequilibrio imunolégico, associados aos autoanticorpos e as incorretas
vias de sinaliza¢do celular desencadeiam uma potente cascata inflamatéria > 7).

Mariya Miteva aponta em seu livro estudos que mostraram prevaléncia positiva
para ANA/FAN, anti-Ro e anti-DNAds em pacientes com LED, além de apontar que o
anti-RNP se correlaciona com a atividade da doenca .

Até 50% das pessoas com LED apresentam lesdes em couro cabeludo e até 28%
dos pacientes com LED podem evoluir para o LES, sugerindo que compartilham origem
genética. Mas também foi encontrado na literatura o contrario, ou seja, lesées do LED

podendo se desenvolver durante a evolugdo do LES .
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MATERIAIS, SUJEITOS E METODOS

Delimitado a revisdao de literatura por meio da PubMed, nos ultimos 10 anos —
2013 a 2023 — com textos completos gratuitos, todos tipos de arquivos, todas as
linguas, utilizando as palavras chaves “Lupus Scalp and Diagnosis”, num total de 60
resultados e selecionados 18 artigos. Também foram utilizados 4 livros didaticos bem
conceituados para compor esta revisao. E, por fim, foi utilizado um atual relato de caso

a fim de confrontar e fortalecer os achados diagndsticos.

RESULTADOS E DISCUSSAO

No caso de nossa paciente, ela recebe o diagndstico de LES exatamente no dia
13/01/2023, aos 58 anos de vida, apds iniciar sintomas de: intensa artralgia e edema
de maos e pés, associado a fadiga importante, emagrecimento e febre; presenca de
rash malar; alteracdo de humor; visdo turva e linfonodomegalia cervical. Mas é
importante entender que a paciente ja apresentou sinais e sintomas semelhantes aos
encontrados no LES durante sua vida, porém nunca foi aventada a hipotese de LES,
principalmente porque eram leves, tais como o rash malar que remitia
espontaneamente; artralgia e edema leves a moderados e que usava anti-
inflamatdrios ndao esteroidais de forma crénica; queda importante de cabelo refere
gue nunca teve. Aos 58 anos foi sua primeira crise extremamente aguda e florida em
que, agora, é que culminou com o quadro de LED. Como antecedente pessoal relata
estresse cronico; atividade laborativa se utilizando de produtos quimicos de limpeza
domiciliar; infeccOes prévias por Citomegalovirus, Epstein Baar, Sifilis (VDRL atual
negativo) e Toxoplasmose, comprovados por exames laboratoriais. Como histérico
familiar conta que teve uma filha que faleceu aos 18 anos de idade por LES, além de
ter uma sobrinha com diagnéstico atual de LES. Nega exposicdo aguda ou cronica a
radiacdo ultravioleta, nega tabagismo, é menopausada. Nos exames laboratoriais
apresentou: ANA (1/640) reagente, Anti-DNAds reagente, Anti-Sm reagente e Anti-RNP
reagente. Os anticorpos Anti-SSA/Ro, Anti-SSB/La, Anti-SCL-70, Anti-Jo e Anti-
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coagulante lupico foram todos ndo reagentes ou indeterminados. Ao hemograma,
leucopenia. Preencheu os critérios EULA 2019 com 4 sintomas clinicos e 21 pontos.

J4 o diagndstico de LED foi embasado nos seguintes achados: presenca de lesdes
violaceas espalhadas em couro cabeludo, linha de implantagao capilar, sobrancelhas e
pavilhdo/conduto auditivo; placas extensas de alopecia em regido occipital,
frontoparietal e vértex do couro cabeludo, sem afetar os pelos das sobrancelhas;
referiu prurido e ardéncia em couro cabeludo.

Foi afastado LECA em couro cabeludo por esta ser uma alopecia nao cicatricial
difusa e a tricoscopia nossa paciente tem achados de pontos atréficos, além de
encontrarmos mais dados que substanciam o diagndstico de LED. Atentar ao fato de
que a principal lesdo cutanea aguda é o rash malar ou eritema em “asa de borboleta”,
o que foi encontrada em nossa paciente.

Foi afastado LECSA por paciente ndo apresentar erupg¢des cutdneas em tronco,
membros superiores e falanges; e ndo acometer, geralmente, o couro cabeludo.
Também é habitualmente associada a positividade do Anti-SSA/Ro e nossa paciente o
apresentou negativo . 7,

Foi afastado LEP por n3ao apresentar nédulos endurecidos e dolorosos em couro
cabeludo (apesar de raro acometimento), membros em suas por¢des proximais e
tronco; e poucos pacientes acometidos preenchem critérios para LES !, 3. 8, 9)

As caracteristicas clinicas e do exame fisico do LED s3ao mostradas através de
tampoes de queratose em foliculo (caracteristica tipica do LED e que, se removida,
mostra espiculas hiperqueratdticas conhecidas como “Carpet Tack Sign” ou “Sinal da
Lingua do Gato”); presenca de placas violdceas ovaladas, podendo ter descamacao;
cicatriz atréfica com centro despigmentado e perda do 6stio folicular; a presenca de
lesGes semelhantes aos do couro cabeludo na orelha reforca a hipdtese diagndstica de
LED, além de também ser encontrada na face; atrofia de epiderme; o vértex é mais
acometido, com duas ou mais placas alopécicas, podendo também ser encontradas em
areas occipital e fronto-parietal. Os sinais e sintomas podem ser prurido, dor, ardéncia

e hipersensibilidade =12
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Figura 1 - Pigmento marrom disperso; Alopecia em vértex.

Fonte: Original da autora.

Figura 2 - Placas violaceas ovaladas com leve descamacdo (setas roxas); alopecia fronto-parietal.
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Fonte: Original da autora.
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Figura 3 - Placas violaceas ovaladas em orelha reforga a hipotese diagndstica de LED.

Fonte: Original da autora.

Figura 4 - Pigmento marrom difuso (seta marrom); leve descamacdo (estrela verde); alopecia temporal.

Fonte: Original da autora.

BWS Journal. 2023 Abril; v.6, €230400431: 1-11.



Lupus Eritematoso Sistémico abrindo quadro de Liapus
Eritematoso Discoide de couro cabeludo I

As caracteristicas tricoscépicas do LED podem ser divididas em duas categorias,
sendo a primeira em lesdes ativas ou precoces e a segunda em lesdes inativas ou
tardias. LesOes ativas tém achados de coloragdo marrom dispersa (pela incontinéncia
pigmentar); grandes pontos amarelos (que sdo os tampdes queratdticos nos ostios
foliculares ectasicos e sdo amarelos mais escuros); vasos arborizados espessos; pontos
vermelhos (que é a presenca de vasos dilatados e hemacias extravasadas, sendo um
achado de alta probabilidade de recrescimento capilar); leve a moderada descamacdo
inter e perifolicular; pontos cinza-azulados; edema em derme; halo branco
perifolicular; diminuicdo do diametro e numero de fios com orificios foliculares
preservados (-18)

J& nas lesOes inativas a natureza destas é a presenca das areas brancas ou rosadas
leitosas sem estrutura (que correspondem a fibrose e atrofia do couro cabeludo);
vasos arborizados finos emergindo de pontos amarelos (sdo conhecidas como
“Aranhas Vermelhas em um Ponto Amarelo”); perda da abertura folicular;
hiperpigmentacao do tipo em favo de mel ou ao redor do foliculo e ramificacdo linear
esbranquicada (apesar de ser raro de se encontrar) -4

Outros estudos ndao mencionaram especificamente se os achados tricoscépicos
estavam presentes nas lesdes iniciais ou tardias, mas corroboram as caracteristicas
encontradas no LED, ou seja, a existéncia de ceratoses foliculares ou grandes pontos
amarelos; vasos arborizados proeminentes; pontos vermelhos; vasos finos saindo de
pontos amarelos; descamagdo varidvel inter e perifolicular; pigmentagdo azul-
acinzentada salpicada; hipercromia na borda da lesdao; pigmentacao marrom difusa;
areas brancas/rosadas; pontos brancos; perda do orificio folicular e atrofia da
epiderme (2-20)

Chanprapaph K. et al., em seu estudo, também reforcaram que estes achados
corroboram o diagndstico de LED, visto que ndo sdo normalmente encontrados em

couro cabeludo normal ™.
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Figura 5 - Grandes pontos amarelos/Tampdo hiperqueratético (seta amarela); Descamacdo

interfolicular (estrela verde).
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Fonte: Original da autora.

Figura 6 - Vaso arboriforme espesso (seta vermelha); Pigmentacdo marrom difusa/favo de mel

(seta marrom); Halo branco perifolicular (seta azul); Varios pontos brancos e auséncia de 6stio folicular.
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Fonte: Original da autora.
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Outro aspecto diagndstico afim de elucidar o LED é o comportamento das células
CD 123, a saber: PDCs é a sigla dada para Células Dendriticas Plasmocitéides, as quais
desempenham a funcdo de apresentar antigenos, ndo sendo encontradas, portanto,
em peles sds. A presenca dessas células esta intrinsicamente ligada as doencas
inflamatdrias e no LED apresenta um comportamento especifico, sendo demonstrado
através do método de imunomarca¢ao de CD 123 como um marcador de superficie de
PDC. O padrao de distribuicdo no LED é identificado pela presenca de: infiltracdo da
juncdo dermoepidérmica e presenga de grandes aglomerados (agregados com mais de
10 células) mais frequente na regido perifolicular e sendo possivel ser vista tanto nos
estagios precoces ou tardios da doenca " 2. 2,

Quanto a avaliacdo nos padrdes de perda de fibra eldstica, é mostrado o tipo
difuso, dominante no LED (&, 2,

As caracteristicas histopatoldgicas sdo mostradas sob a forma de dermatite de
interface com alteracdo vacuolar da camada basal e no epitélio folicular; infiltracdo
linfocitica perivascular e perianexial na derme superficial e profunda; espessamento da
membrana basal; aumento na deposicdo de mucina dérmica; tamponamento folicular
com hiperqueratose; glandulas sebaceas diminuidas; atrofia epidérmica;

hipogranulose em lesdes iniciais; incontinéncia pigmentar; capilares dilatados '-22)

CONCLUSOES / CONSIDERACOES FINAIS

Apesar da auséncia do exame de bidpsia de couro cabeludo da paciente relatada,
por questdes de impossibilidade prdtica no momento oportuno, é possivel fechar o
diagndstico da causa alopécica ser de Lupus Eritematoso Discoide através dos sinais
clinicos sistémico e localizado, do exame fisico, e, principalmente, dos achados

tricoscdpicos, todos amparados pela literatura mundial disponivel.
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