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RESUMO - Introducgéo: O lUpus eritematoso (LE) é uma patologia multiorgénica autoimune que afeta sobretudo mulhe-
res em idade fértil. A pele é o segundo érgdo mais frequentemente atingido, depois das articulacdes, e pode preceder o
envolvimento sistémico. Objetivos: Apresentar aspetos clinicos que evocam a hipétese de manifestacdes cutéineas especi-
ficas de LE e achados histopatolégicos que podem contribuir para fundamentar o diagnéstico. Métodos: Estudo de casos
com manifestagdes cut@neas sugestivas de LE, nos quais a correlagéo clinico-histopatolégica possibilitou o diagnéstico de
diferentes subtipos de LE. Resultados: A correlacdo das alteracdes clinicas e histopatolégicas, no contexto analitico apro-
priado, permitiu identificar casos concretos de manifestacdes cutdneas especificas de LE: 1) agudo; 2) subagudo (formas
anular e papular-escamosa); 2.1) subagudo induzido por fdrmacos; 3) crénico, nomeadamente 3.1) discéide cléssico
(face e couro cabeludo); 3.2) tdmido; 3.3) paniculite. Descreve-se, adicionalmente, os achados clinicos e histopatolégicos
expectdveis em outras manifestagdes cuténeas especificas de LE. Concluséo: O LE exibe grande variabilidade de manifes-
tacdes cutéineas. A histopatologia é essencial para o diagnéstico, sendo muito importante a preservacéo e manuseamento
apropriado do material de biépsia. A imunofluorescéncia direta é Uil para melhorar a acuidade diagnéstica. O diagnds-
tico preciso, baseado na correlagéo clinico-patolégica sistemdtica e integrado no contexto clinico-analitico adequado, é
fundamental para o prognéstico e orientagéo terapéutica dos doentes.

PALAVRAS-CHAVE - LUpus eritematoso cutdneo.

CUTANEOUS LUPUS ERYTHEMATOSUS - CLINICAL-
PATHOLOGICAL CORRELATION OF LUPUS-SPECIFIC SKIN
LESIONS

ABSTRACT - Background: Lupus Erythematosus (LE) represents a multiorganic, autoimmune disease that affects mainly
women of child-bearing age. The skin is the second most frequently affected organ, after the joints, and may precede the
clinical onset of systemic symptoms. Objectives: To present the clinical findings which evoke the possibility of LE-specific
skin lesions and the histopathological findings that may co-substantiate the diagnosis. Methods: Case studies of LE-specific
skin lesions, in which the clinical-pathological correlation enabled the diagnosis of different subtypes of LE. Results: The
correlation of clinical and histopathological findings, in a consistent serological setting, enabled the recognition of actual
cases of LE-specific skin lesions: 1) acute; 2) subacute (annular and papulosquamous forms); 2.1) drug-induced subacute
LE; 3) chronic, namely 3.1) classic discoid (face and scalp); 3.2) tumidus; 3.3) panniculitis. Moreover, the clinical and histo-
pathological findings expected in other LE-specific skin lesions are described. Conclusions: Lupus Erythematosus exhibits a
variability of cutaneous manifestations. The histopathology is critical for the diagnosis requiring a correct preservation and
handling of biopsy material. Direct immunofluorescence remains useful to improve the diagnostic specificity. The accurate
diagnosis, based in a systematic clinical-pathological correlation and integrated with the clinical and serological status, is
crucial for the prognosis and treatment of the patients.
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INTRODUCAO

O termo “lUpus eritematoso” foi utilizado original-
mente no século XIX para descrever lesées cutneas e
apenas cerca de 100 anos mais tarde é que foi consi-
derado como doenga sistémica decorrente de patoge-
nia autoimune aberrante!. A heterogeneidade clinica
implicou o estabelecimento de critérios de diagndstico
de l0pus eritematoso (LE) sistémico, que foram sendo
atualizados ao longo dos anos?.

As manifestacées cutdneas de LE ocorrem em mais
de 75% de casos de LE sistémico e a pele constitui o se-
gundo érgdo mais frequentemente afetado pela doen-
¢a, a seguir ao envolvimento articular, sendo que as
lesdes cutdneas precedem as alteragdes clinicas sistémi-
cas em cerca de 25% dos doentes®. Mais frequentemen-
te, as lesées de LE cutdneo surgem isoladamente, sem
envolvimento aparente de érgéos internos*; a variedade
de manifestacdes clinicas e histopatolégicas impde um
elevado indice de suspeigdo de LE>. Embora o exame
histopatolégico seja indispensdvel, ndo existe nenhum
pardmetro morfolégico patognoménico do diagnéstico
de LE, que s6 é possivel com uma integrag@o adequada
e sistemdética das alteragdes clinicas, analiticas e anéto-
mo-patolégicas.

O sistema de Gilliam e Sontheimer, mais frequen-
temente utilizado, baseia-se na histopatologia para
classificar as lesées de LE cutdneo em especificas e néo
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especificas, com presenca e auséncia de dermite de in-
terface, respetivamente®’. Todavia, esta classificacdo
ndo é necessariamente conclusiva, dado que a dermi-
te de interface pode ocorrer noutras patologias e esté
ausente em variantes de LE com envolvimento cutdneo
mais profundo, como sucede na paniculite lGpica e no
LE tomido*.

As designacdes de LE cuténeo agudo, subagudo
e crénico relacionam-se com o grau de envolvimen-
to sistémico e ndo obrigatoriamente com o tempo de
evolucdo das lesdes, sendo que o LE cutdneo agudo
associa-se em quase 100% dos casos a alteracdes sis-
témicas, o subagudo em cerca de 15% e o crénico em
menos de 5% dos casos*¢. No entanto, o mesmo doente
pode exibir manifestagdes de mais do que um destes
subtipos de LE cuténeo®.

Pretende-se, neste artigo, analisar manifestagdes cli-
nicas e histopatolégicas das manifestagdes especificas
de LE cutdneo, usando como exemplos casos concretos
diagnosticados no Centro Hospitalar de Séo Jodo, nos
quais a correlacdo clinico-dermatolégica e andtomo-
-patolégica permitiram um diagnéstico definitivo. A Ta-
bela 1 resume as caracteristicas clinico-patolégicas das
alteracdes especificas mais comuns no LE cuténeo.

Adicionalmente aborda-se o papel da imunofluo-
rescéncia direta (IFD) e as potencialidades da imu-
nohistoquimica na confirmagéo do diagnéstico de LE
cut@neo.
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Tabela 1 - Caracteristicas clinico-patolégicas das alteracdes especificas comuns no LE cuténeo.

Localizado: eritema malar em asa

de borboleta, que poupa as pregas
nasogenianas

Generalizado: exantema morbiliforme em
dreas foto expostas

Agudo

Placas anulares, arciformes ou policiclicas
(variante anular) ou placas eritemato-
descamativas (variante papular-escamosa),
assintomdticas, em dreas foto expostas
(predilec@o pelo dorso superior e ombros)

Subagudo

Subagudo induzido

por farmacos ez

CRONICO

Placas eritematosas, infiltradas, com escama
aderente (sinal “carpet tack”), atrofia central
e discromia periférica, com envolvimento
preferencial da cabeca e pescoco

Discoéide cldssico

Pépulas e placas eritemato-violdceas,
urticariformes, sem escama, localizadas

Tomido ) ; . "
preferencialmente na drea zigomdtica da
face, pescoco e tronco superior
Nédulos subcuténeos que aderem & pele

Paniculite suprajacente, produzindo depressdes

cuténeas caracteristicas

1. LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO AGUDO

O LE cutdneo agudo ocorre invariavelmente no
contexto de um flare de doenca exiracutéinea e pode
manifestar-se de forma localizada ou generalizada®*. A
forma localizada inclui o cléssico eritema malar em asa
de borboleta distribuido simetricamente pelas regides
malares e ponte nasal, com edema associado. Estas
lesdes podem estender-se a regiéo frontal, orelhas,
mento, pescoco e V do decote, mas poupam, caracte-
risticamente, a pele foto protegida das pregas nasoge-
nianas e da regido submentoniana (Fig. 1). A forma
generalizada consiste num exantema morbiliforme com
predilecdo pela pele das dreas foto expostas, dorso
dos bragos e méos, poupando a das articulagdes inter-
-falangicas (Fig. 2), de modo inverso ao que sucede na
dermatomiosite*?. As lesdes, em regra, séo precipitadas
ou exacerbadas pela exposicdo & radiagdo ultravioleta

Acantose focal

Dermite de interface pauci-inflamatéria

Sem espessamento notdvel na basal da epiderme
Depésitos mucinosos dérmicos

Dermite de interface com infiltrado moderado a denso, por vezes em
banda

Disqueratose com corpos citoides suprabasais na epiderme
Exocitose de linfécitos com satelitose

Depésitos mucinosos dérmicos

Hiperqueratose epidérmica orto- e paraqueratésica focal
Corpos citoides

Depésitos mucinosos dérmicos

Eosindfilos ocasionais

Atrofia epidérmica

Hiperqueratose folicular

Dermite de interface perifolicular

Infiltrado inflamatério perivascular e perianexial com extens@o em
profundidade

Espessamento da basal da epiderme

Depésitos mucinosos dérmicos

Auséncia ou escassez de alteracdes epidérmicas e da membrana basal
Infiltrado denso perivascular e perianexial superficial e profundo
Depdsitos mucinosos dérmicos abundantes

Predominantemente lobular, com participacéo de linfécitos, histiécitos
e plasmécitos

Vasculite linfocitica

Necrose hialina dos adipécitos

e resolvem rapidamente, em horas a semanas, sem ci-
catrizé.

Considerando a forte associagGo do LE cuténeo
agudo com a presenca de sinftomatologia sistémica, ndo
é raro encontrar-se neste contexto critérios imunolégi-
cos de LE sistémico, nomeadamente titulos elevados de
anticorpos antinucleares (ANA), anti-dsDNA, anti-Sm e
consumo do complemento®.

Histologicamente, o LE cuténeo agudo caracteriza-
-se por alteracdes subtis,?1° incluindo escasso infiltrado
inflamatério mononucleado focal na jungéo dermo-epi-
dérmica, com exocitose de linfécitos (Fig. 1A) e discretas
alteracdes de tipo degenerativo/vacuolar nos queratiné-
citos basais, ou seja, dermite de interface pauci-infla-
matéria’®. A epiderme, que habitualmente é focalmente
acantética (Fig. 2), pode exibir éreas de adelgacamento
suprajacente as alteragdes vacuolares dos queratinéci-
tos*. A necrose de queratinécitos é rara na fase inicial.
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Fig 1 - LUpus eritematoso agudo. Doente do sexo masculino, 45 anos, com LE sistémico diagnosticado hé 1 ano (artrite, elevacdo

dos ANA e anti-dsDNA, consumo do complemento). A. Focos de infilirado inflamatério mononucleado na juncdo dermo-epidérmica

(H&E, x40) associado a exocitose linfocitdria e ectasias vasculares na derme superficial (inset, H&E, x100). B. Esboco de reduplica-
cGo (seta azul) da membrana basal da epiderme (PAS, x400).

As ectasias vasculares presentes na derme superficial
relacionam-se com o aspeto clinico eritematoso das le-
sbes, com pouca ou nenhuma infiltracdo & palpagéo
(Fig. TA). O habitual tom basofilico da derme profun-
da resulta da presenca de depésitos mucinosos (Fig.s
1A e Fig. 2), que podem ser evidenciados pela colora-
¢Go pelo ferro coloidal ou azul de Alcian®. A membrana
basal epidérmica, em regra, néo estd espessada, mas
pode apresentar reduplicagé@o linear,®'" mais evidente
na coloragéo pelo 4cido periddico de Schiff (PAS) - Fig.
1B. Nas lesdes mais recentes podem observar-se neu-
tréfilos na jungdo dermo-epidérmica, que provavelmen-
te estdo envolvidos no processo inflamatério estimulado
pelo sistema imune inato'2.

1.1. LUPUS ERITEMATOSO BOLHOSO

O LE bolhoso é uma entidade rara, geralmente ob-
servada no contexto de LE agudo. Consiste numa doenga
bolhosa autoimune adquirida causada por auto-anti-
corpos contra o colagénio VIl e outros constituintes da
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membrana basal da epiderme*’. Clinicamente cursa
com bolhas tensas, erosées e crostas, fundamentalmente
localizadas em dreas foto expostas, embora as mucosas
também possam ser afetadas. No exame histolégico, as
bolhas sé@o subepidérmicas e acompanham-se caracte-
risticamente por microabcessos neutrofilicos na derme
papilar, depésitos de mucina e, em geral, auséncia de
eosindfilos,*'® podendo ocorrer lesées de dermite de in-
terface linfocitica pauci-inflamatéria adjacente ds zonas
de clivagem dermo-epidérmica'.

2. LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO SUBAGU-
DO

Este subtipo de LE cutdneo foi identificado no final
dos anos 70'° e caracteriza-se por lesées cutdneas erite-
matosas nédo infiliradas, geralmente simétricas, néo ci-
catriciais, e recidivantes, mais frequentes em dreas foto
expostas, especialmente nas dreas laterais da face, V
do decote, dorso superior, ombros e superficie exten-
sora dos membros, embora alguns casos possam ser
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Fig 2 - LUpus eritematoso agudo. Doente do sexo femi-
nino, 49 anos, com LE sistémico diagnosticado hé& 9 anos
(um episddio prévio de LE cutdneo agudo, nefropatia, linfo-
penia, elevacdo dos ANA e anti-dsDNA). Histologicamente
(H&E, x100), focos de acantose com alteracées da matura-
céo epidérmica (inset, H&E, x200) compativeis com recidiva
de LE agudo, dermite de interface pauci-inflamatéria e tom
basofilico da derme reticular (depdsitos mucinosos).

generalizados. Inclui duas principais variantes clinicas:
a anular ou policiclica e a papular-escamosa ou pso-
riasiforme, embora alguns doentes desenvolvam ca-
racteristicas de ambas. Estas variantes clinicas ndo tém
implicagdes no progndstico*®.

Os achados serolégicos tipicos do LE subagudo in-
cluem, para além da positividade dos ANA em 60-80%
dos casos,* a elevag@o dos anticorpos anti-Ro/SSA (70-
90%) e anti-La/SSB (30-50%), embora estes nédo sejam
essenciais para o diagnéstico.

Histologicamente, as alteragdes do tipo degenerativo
dos queratinécitos basais séo mais acentuadas do que
no LE agudo, com a presencga de queratinécitos apopté-
ticos (corpos citoides) em niveis suprabasais (Fig. 3B). A
exocitose de linfécitos com satelitose ao redor dos cor-
pos citoides é uma alteracdo caracteristica (Fig. 3B).
Habitualmente, o infiltrado inflamatério é superficial e a

Artigo de Revisdo

Fig 3 - LUpus eritematoso subagudo. A. Doente do sexo
feminino, 62 anos, variante anular/ policiclica. Histologi-
camente (H&E, x100), aparente atrofia e esboco de retilini-
zacdo da epiderme, com reducdo ou auséncia da camada
de células granulares. Hialinizagdo da derme papilar. Em
pormenor (inset, H&E, x400), alteracées do tipo degene-
rativo da interface associadas a infiltrado inflamatério mo-
nonucleado intersticial e perivascular na derme superficial.
B. Doente do sexo feminino, 41 anos, variante papular-
-escamosa / psoriasiforme, elevacdo dos ANA e anti-Ro.
Histologicamente (H&E, x100), dermite de interface com
acentuadas alteracées degenerativas e derme com infilirado
inflamatério mononucleado denso em banda. Corpos citoi-
des proeminentes e em localizacdo suprabasal. Pormenor
da exocitose de linfécitos (inset, H&E, x400) com satelitose
(circulos azuis) em redor de corpos citoides.
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Fig 4 - LUpus eritematoso subagudo induzido pela terbinafina. A. Doente do sexo feminino, 37 anos, erupcdo cuténea em placas,
anulares, assintomdticas dispersas pelo tronco e membros superiores com aparecimento 7 dias depois do inicio de ferbinafina
(250mg/dia, p.o.), devido lesdo Unica de tinha do corpo (seta preta), confirmada por cultura com isolamento de Trichophyton ru-
brum. Analiticamente, elevacdo dos ANA, anti-Ro e anti-La. Histologicamente (H&E, x40; inset, x100), epiderme com hiperqueratose
orfo- e paraqueratésica focal (*), dermite de interface e matriz basofilica entre as fibras de colagénio da derme, resultante de depé-
sitos mucinosos. B. Corpos citoides dispersos, num padrdo de tipo citotéxico (H&E, x400). C. Resolucdo das lesdes de LE subagudo,

acompanhada de normalizagéo das alteracdes seroldgicas.

dermite de interface pode conter um padréo hibrido: al-
ternéncia de dreas pauci-inflamatérias com dreas de in-
filtrado denso em banda®'°. Cursa frequentemente com
atrofia epidérmica (Fig. 3A), com diminuigGo ou mesmo
auséncia da camada de células granulares®'°. Em geral,
a membrana basal estd moderadamente espessada e a
identificacdo dos depésitos de mucopolissacarideos éci-
dos na derme & Util no diagnéstico diferencial, sobretu-
do com dermatoses liquendides.

2.1. LUPUS SUBAGUDO INDUZIDO POR FAR-
MACOS

Embora estejam descritos casos de LE cuténeo
agudo, subagudo e crénico, induzidos por férmacos, o
LE subagudo é o mais frequentemente reportado’. Este
diagnéstico estabelece-se quando, na auséncia de um
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diagnéstico prévio de LE, o doente desenvolve manifes-
tacdes clinicas e serolégicas compativeis com a forma
idiopdtica, mas temporalmente relacionadas com a
exposi¢do a um determinado fdrmaco, com resolugéo
das lesdes apds a sua suspensdo'®. A terbinafina (Fig.
4) foi recentemente implicada como o fdrmaco causal
mais frequente de LE subagudo num estudo Sueco'’.

Os achados histopatolégicos incluem caracteristicas
do LE subagudo idiopético, nomeadamente dermite de
interface com corpos citoides a vdrios niveis da epider-
me (Fig. 4B) e depésitos mucinosos na derme. No en-
tanto, nesta forma induzida por férmacos observa-se,
frequentemente, hiperqueratose orto e paraqueratésica
focal'® (Fig. 4A), infiltrado inflamatério perivascular na
derme profunda® e a presenca de ocasionais eosinéfi-
los intersticiais e perivasculares?.
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da membrana basal da epiderme (PAS, x100).

Fig 5 - LUpus eritematoso discéide cldssico. A. Doente do sexo masculino, 40 anos, lesées em placa, eritematosas, com atrofia
central, discromia periférica e escama aderente. Histologicamente (H&E, x40), epiderme retilinizada, com hiperqueratose ortoque-
ratésica, infiltrado inflamatério mononucleado denso, perivascular e perianexial, na derme superficial e profunda. Em pormenor
(inset; H&E, x200), queratose folicular, dermite de interface envolvendo, predominantemente, as unidades pilossebdceas, e ectasias
vasculares na derme superficial. B. Doente do sexo feminino, 65 anos, lesdo em placa, eritematosa, infiltrada, no couro cabeludo,
associada a alopécia. Histologicamente (H&E, x40), orificios foliculares dilatados com hiperqueratose folicular e atrofia das glandu-
las sebéceas. Dermite de interface peri folicular e tom basofilico da derme reticular (depésitos mucinosos). C. Espessamento irregular

3. LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO CRONICO

3.1. LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE

3.1.1. CLASSICO

Trata-se do subtipo mais comum de LE cutdneo
crénico e caracteriza-se por placas arredondadas,
eritematosas, infiltradas, por vezes, com discromia
periférica e escama aderente, que quando removi-
da exibe, tipicamente, espiculas queratésicas na su-
perficie inferior, denominadas como “carpet tack” na
literatura anglo-saxénica. As lesdes evoluem, tipica-
mente, para cicatrizes atréficas?'!, estando descrita a
ocorréncia de carcinoma espinhocelular em lesées de
longa duragdo*. Na sua forma localizada, atingindo
apenas a cabeca e o pescogo, associa-se a um risco
de aproximadamente 5% de LE extracuténeo, que au-
menta para 20% na forma generalizada*¢. O envolvi-
mento facial é comum (Fig. 5A), com predilegao pelas
dreas peri-orificiais®. O couro cabeludo, as sobran-
celhas e a pele da barba podem ser atingidos com
risco de evolucdo para alopécia cicatricial secunddaria
a destruicé@o dos foliculos pilosos (Fig. 5B); pode cur-
sar com envolvimento ungueal®.

s

E possivel detetar titulos baixos de ANA em cerca

de um terco dos doentes com LE discéide cldssico, mas
sem associagdo a maior risco de doenga extracuté-
nea*%:8,

Histologicamente observa-se hiperqueratose orto-
queratésica, atrofia epidérmica e dilatagdo dos orifi-
cios foliculares, com queratose folicular que, em regra,
é exuberante (Fig. 5B) e responsavel pelo sinal clinico
“carpet tack”’°. A dermite de interface envolve, prefe-
rencialmente, a unidade pilossebdcea, com atrofia ou
mesmo perda das gléndulas sebdceas (Fig. 5A)%. O
termo LE discéide foliculotrépico refere-se & inflamacéo
com degenerescéncia vacuolar centrada no epitélio foli-
cular, sem evidéncia de dermite de interface interfolicu-
lar (Fig. 5B)®. A extensdo em profundidade do infiltrado
inflamatério mononucleado, perivascular e perianexial,
é responsavel pela infiltracdo das lesdes do LE discoide.
Este infiltrado pode ser menos exuberante com a evolu-
¢Go das lesdes, sendo substituido por tecido fibroso®°.
A membrana basal epidérmica é, caracteristicamente,
espessa, como se pode evidenciar com a coloracdo PAS
(Fig. 5C); a presenca de depésitos mucinosos resulta
geralmente no aspeto basofilico entre as fibras de cola-
génio da derme reticular (Fig.5B), e deve ser confirma-
da pela coloracdo do ferro coloidal™.
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3.1.2. HIPERTROFICO/ VERRUCOSO

Esta variante rara de LE discéide caracteriza-se por
lesées em placa eritemato-violdceas com hiperquera-
tose central proeminente, localizadas, mais frequen-
temente, na face, palmas e plantas,8 podendo ser
precipitadas pelo traumatismo cuténeo (fenémeno de
Koebner)*. Histologicamente, as alteragdes tipicas do
LE discéide cldssico séio acompanhadas por hiperque-
ratose exuberante, acantose irregular com esboco de
hiperplasia pseudoepiteliomatosa e atipia das células
da camada basal, podendo mimetizar queratoacanto-
ma ou carcinoma espinhocelular'®?2,

3.1.3. MUCOSO

A mucosa oral é a mais frequentemente atingida,
embora as mucosas anogenital, nasal e a conjuntiva
também possam ser afetadas. Néo existe uma corre-
lacéo evidente entre o envolvimento das mucosas e o
tipo de lesdes cutdneas, nem com a atividade sistémica
do LE%. No palato e na mucosa bucal, o aspeto clinico
inicial de mdculas eritematosas e indolores evolui, em
regra, para placas atréficas esbranquicadas, com bor-
dos irregulares, que podem ulcerar, provocando dor?*.
Estas lesdes podem simular, clinica e histologicamente
(mucosite de interface), liquen plano oral, sendo que
a IFD pode ser Util neste diagnéstico diferencial*?. As
lesdes ulceradas persistentes ou com assimetria nodu-
lar devem ser atempadamente biopsadas pelo risco de
transformacdo maligna®.

3.2. LUPUS ERITEMATOSO TUMIDO

O LE tmido é uma das variantes mais fotossensi-
veis, em que as alteracdes da interface especificas de
LE cuténeo séo escassas ou virtualmente ausentes; na
maioria dos casos ndo hé evidéncia de doenca extracu-
tdnea ou positividade de auto-anticorpos, sendo con-
troverso se este é um verdadeiro subtipo de LE cuténeo
ou uma entidade independente®'%?>, Caracteriza-se
clinicamente por pdpulas e placas eritemato-violéceas,
urticariformes e edematosas, néo cicatriciais, sem evi-
déncia de escama suprajacente’. Histologicamente
consiste em alteragdes na derme (papilar e reticular),
gue incluem infilirado inflamatério mononucleado pe-
rivascular e perianexial (Fig. 6A) e depdsitos abundan-
tes de mucina (Fig. 6B), num padréo que pode lembrar
o LE discéide foliculotrépico, embora sem espessamen-

Fig 6 - LUpus eritematoso tumido. A. Doente do sexo
masculino, 45 anos, lesdes em placa, eritemato-vio-
l4ceas, edematosas, sem escama e assintomdticas.
Estudo analitico normal. Histologicamente (PAS apds
diastase, x40), infiltrado inflamatério mononucleado,
exclusivamente perivascular e perianexial, na derme

to da membrana basal da epiderme (Fig. 6C), nem superficial e profunda. B. A abundéncia de depdsitos
dermite de interface perifolicular®?¢. Esta histopatolo- de mucopolissacarideos acidos na derme realcada pelo
gia tipica, associada & fotossensibilidade e & resposta ferro coloidal (x100). C. Epiderme e membrana basal
excelente aos antimaldricos, configura esta entidade sem alteracdes valorizaveis (PAS, x200).

no espetro do LE cutdneo?’.
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3.3. PANICULITE LUPICA

A paniculite [Upica cursa com nédulos subcuténeos
firmes, 1 a 3 cm de maior didmetro, que regridem ao
longo do tempo, com atrofia da derme e do tecido
celular subcuténeo, causando depressées cutdneas ca-
racteristicas, com infiltragdo (Fig. 7A), mais frequen-
tes na cabega, raiz dos membros, mamas e nddegas.
A superficie cutdnea pode ser normal ou associar-se
a alteragdes de LE discéide, nomeadamente eritema,
atrofia, hiperqueratose, nestes casos designa-se por LE
profundo®. Estas lesdes, em regra, sGo assintomdticas,
mas podem calcificar ou ulcerar, provocando dor?. A
pesquisa de auto-anticorpos &, frequentemente, nega-
tiva e os sinftomas sistémicos de LE, raramente presen-
tes, sdo de gravidade reduzida*®.

Histologicamente, a paniculite l0pica é predomi-
nantemente lobular, com infilirado inflamatério mo-
nonucleado denso (Fig. 7A), por vezes com esboco
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de foliculos linféides, 10 constituido por linfécitos, his-
tidcitos e plasmocitos (Fig. 7B)*?°. Pode observar-se
infiltracdo da parede dos vasos por linfécitos, com
apagamento do contorno das células endoteliais e
obliteragéo parcial do Itmen vascular, contendo oca-
sionalmente fibrina, um padrédo de tipo “vasculite lin-
focitica” (Fig. 7C)*1%%?. A identificacdo ocasional de
depésitos de mucina na derme pode ser Gtil no diag-
néstico?’. A necrose hialina dos adipécitos é gradual-
mente substituida por tecido fibroso nos estadios mais
avancados da progressdo das lesées subcutdneas®®.

3.4. PERNIOSE LUPICA DE HUTCHINSON

Este diagnéstico caracteriza-se clinicamente por
pdpulas e placas eritemato-violdceas em dreas acrais
expostas ao frio e & humidade. Estas lesdes podem
evoluir para placas atréficas com telangiectasias e
formacdo de cicatrizes, por vezes ulceradas, sendo

Fig 7 - Paniculite lGpica. A. Doente do sexo feminino, 50 anos, depressées crateriformes na raiz dos membros superiores (*). His-
tologicamente (H&E, x40), paniculite, predominantemente lobular, com infiltrado inflamatério mononucleado denso (inset, H&E,
x200). B. Infiltrado inflamatério constituido por linfécitos, histidcitos e plasmécitos (circulos vermelhos). C. Linfécitos na parede dos

vasos com estenose do lUmen (seta vermelha, H&E, x400).
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habitualmente muito dolorosas®. Diferentes da per-
niose idiopdtica, nesta forma associada ao LE, as le-
sées tendem a persistir por mais tempo, para além dos
meses frios e podem associar-se & presenca de anti-
corpos anti-Ro®'%2. Até 20% dos doentes desenvolvem,
mais tarde, LE extracuténeo®. Histologicamente, a per-
niose lUpica caracteriza-se por dermite de interface, in-
filtrado inflamatério perivascular e depdsitos de fibrina
nos vasos da derme reticular; todavia, pode ser dificil o
diagnéstico diferencial entre perniose lUpica e perniose
idiopdtica’®34.

IMUNQFLUORESCENCIA DIRETA E IMUNO-
HISTOQUIMICA

A IFD consiste na emissdo de luz brilhante visivel
com microscopia de fluorescéncia e permite identificar
a deposicdo de imunoglobulinas e de componentes do
complemento num padréo continuo granular ou linear
em banda na interface dermo-epidérmica®. A presenca
desta banda “lUpica” em pele néo lesional e nao foto
exposta em doentes com lesdes cutdneas de LE corre-
laciona-se com a presenca e a gravidade da doenga
extracutdnea, nomeadamente renal, bem como a po-
sitividade dos anticorpos anti-dsDNA&3. A [FD é (til no
diagnéstico de LE num contexto clinico e histopatolégi-
co adequado; no entanto, exige cuidados especiais na
preservacdo a fresco e no processamento atempado do
material de biépsia, bem como experiéncia na obser-
vacdo e interpretacdo das alteragdes caracteristicas®.
Né&o sdo raros os falsos negativos com esta técnica;
estima-se uma variabilidade na taxa de positividade
da IFD de 60 a 100% no LE cuténeo agudo, cerca de
60% no LE cutdneo subagudo, sendo neste caso, mais
especifica a IFD em redor dos queratinécitos da cama-
da basal, que correspondem a depésitos granulares de
imunoglobulinas (anti-Ro) e a componentes do com-
plemento. No LE cutédneo discéide a positividade da
IFD ultrapassa os 90%, sobretudo em lesdes com mais
de 3 meses de evolugdo e néo localizadas no tron-
co,% facto relevante na selecdo das lesées a biopsar.
Na paniculite [Upica pode identificar-se depdsitos IFD
positivos na parede dos vasos da derme e do tecido
celular subcuténeo. Em regra, a IFD é negativa no LE
tomido? 8?7,

A realizag@o de imunohistoquimica em blocos de
parafina de tecidos fixados em formol poderd ser
uma alternativa de grande utilidade para ultrapassar
os constrangimentos e cuidados especiais necessérios
com a IFD. Magro e Dyrsen®¢ exploraram esta técnica
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com o recurso a imuno-reagentes especificos, C3d e
C4d, que sdo produtos estdveis da degradagdo do
complemento e reportaram a deposicdo destes pro-
dutos na juncéo dermo-epidérmica em casos de LE
agudo e discéide ou no nicleo dos queratinécitos
em casos de LE subagudo; néo identificaram qual-
guer imunorreatividade nos casos de LE tGmido. No
entanto, esta técnica néo foi reprodutivel por outros
autores.
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