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Resumo

Introducéo: o lupus eritematoso (LE) é uma patologia inflamatéria de origem autoimune que possui
manifestacdes clinicas variadas, podendo ser especificas ou inespecificas. Baseado nestas
manifestacdes, o lUpus pode ser dividido em dois principais tipos, lUpus eritematoso sistémico (LES)
e lipus eritematoso cutaneo (LEC). Deste modo, o ldpus eritematoso cutaneo causa lesdes
dermatoldgicas, e fundamentando-se nelas, podem ser subdivididos trés tipos de LEC: agudo
(LECA), subagudo (LECSA) e cronico (LECC). Todos os trés tipos de LEC possuem diferentes
formas de apresentacdo, entretanto, o LECC possui uma variante rara, que € pouco discutida e
relatada, o lupus esclerodermiforme linear, uma forma atipica de LECC que tem como seu principal
diagndstico diferencial a esclerodermia linear. Objetivo: relatar o caso de uma paciente portadora de
[Upus eritematoso esclerodermiforme linear e revisar a literatura sobre IUpus eritematoso cutaneo e
principais diagnosticos diferenciais. Método: trata-se de um relato de caso com revisdo descritiva de
literatura. O relato de caso foi realizado a partir da analise de copias de prontudrios e exames de
imagem e histopatoldgicos da paciente. A reviséo de literatura foi realizada por meio de pesquisa de
artigos publicados nas bases de dados SciELO e PubMed, além de revistas cientificas como Anais
Brasileiros de Dermatologia, publicados nos ultimos 50 anos, em vista da baixa quantidade de
publicacbes sobre o tema “lupus eritematoso esclerodermiforme linear”. Relato de caso: menina,
oito anos de idade, com leséo cutanea esclero-atrofica linear ao longo de membro superior direito. A
hipétese clinica inicial foi esclerodermia linear. Bidpsia em dorso de mé&o evidenciou caracteristicas
de lUpus cutaneo e esclerodermia. Imunofluorescéncia direta (IFD) evidenciou depdsitos granulares
de IgG, IgA, IgM, C3 e fibrinogénio na zona da membrana basal. Conclusao: A coexisténcia de lUpus
eritematoso cuténeo crénico e esclerodermia linear € uma condigéo rara e exige diagndstico preciso.
No caso relatado, a paciente apresentava caracteristicas clinicas de morfeia linear e a bidpsia
indicou uma forma atipica de LECC.

Palavras-chave: Lapus esclerodermiforme linear. LUpus eritematoso cuténeo. Esclerodermia linear.
Morfeia. Sindrome de sobreposicao.



Introducéo

O ldpus eritematoso (LE) € uma doenca autoimune que possui diversas
manifestacbes clinicas, as quais podem ser especificas e inespecificas. As
apresentacdes sdo o lupus eritematoso cutaneo (LEC), com acometimento restrito a
pele e o lupus eritematoso sistémico (LES), uma doenca cronica e inflamatoria
caracterizada por resposta imune exacerbada aos constituintes celulares,
acometendo Orgdos e sistemas, havendo assim, um prognostico amplo (Ribeiro,
2020).

Em 1846, Ferdinand von Hebra caracterizou dois tipos distintos de lesdes no
[Gpus eritematoso (LE), manifestacbes cutdneas em forma de disco e outras
menores e que se convergiam. Além disso, foi o responsavel por introduzir o termo
"borboleta” para descrever o eritema malar (Carvalho et al., 2019).

O acometimento cutdaneo é uma das manifestacées mais comuns do IUpus
eritematoso sistémico (LES), sendo que as lesbes dermatologicas incidem em cerca
de 3:4 pacientes com a forma sistémica ao longo da vida (Hochberg, 2016). Assim,
conforme as caracteristicas clinicas e histolégicas das lesdes, o lGpus eritematoso
cutaneo (LEC) é subdividido em trés tipos, os quais podem estar presentes
simultaneamente em um individuo: lUpus eritematoso cutaneo agudo (LECA), IUpus
eritematoso cutaneo subagudo (LECSA) e lUpus eritematoso cutaneo cronico
(LECC) (Azulay et al., 2021).

O lupus eritematoso cutaneo agudo (LECA) representa 15% dos casos de
LEC e estd associado ao LES, podendo ser classificado como localizado ou
generalizado (Vale; Garcia, 2023). A manifestacdo cutanea aguda mais comum na
forma localizada é o eritema malar ou eritema em “asa de borboleta”, acometendo
até 60% dos individuos e sendo altamente fotossensivel. Em sua forma
generalizada, conhecida como eritema maculopapular ou dermatite [Upica
fotossensivel, se manifesta como erupcdo exantematosa ou morbiliforme
generalizada (Moreira; Shinjo, 2023).

A forma subaguda corresponde a 8% dos casos de LEC, tendo uma duracao
mais prolongada que o LECA e extremamente sensivel a fotoexposicdo (Vale;
Garcia, 2023). As particularidades da doenca definem-se pelo aparecimento inicial

dos sintomas com papulas eritematosas e ligeiramente descamativas, as quais



podem evoluir para placas psoriasiformes ou placas eritematosas anulares com
esbranquicamento central e descamacdao periférica (Sampaio et al., 2021).

No LECC, a patologia também pode estar relacionada a exposi¢cdo solar,
porém, com menor influéncia do que o observado no LECSA e no LECA. Nesta
forma, percebe-se uma menor associacdo com a patologia em sua forma sistémica,
sendo uma manifestagdo exclusivamente cutanea, na maioria dos pacientes
(Hochberg, 2016). Existem diversos padrbes de LE cutaneo cronico, como LE
hipertréfico ou verrucoso, paniculite lGpica entre outras apresentacdes raras, porém,
a forma mais tipica e comum de LECC é a discoide classica, a qual apresenta lesdes
eritematosas, aderentes, bem demarcadas e com descamacdo, em formatos
ovalados (Wolff, 2019).

A esclerodermia é uma patologia ndo muito rara, definida principalmente por
espessamento cutaneo, podendo possuir manifestacbes sistémicas ou apenas
dermatolégicas (Sampaio et al., 2021). Sua principal apresentacao é a esclerodermia
localizada, que afeta majoritariamente a face, tronco e parte distal dos membros
superiores e/ou inferiores, possuindo uma etiologia desconhecida (Moreira; Shinjo,
2023). As manifestacfes clinicas cutaneas presentes consistem em esclerose
cutanea e fendbmeno de Raynaud, podendo ter como um dos seus padrdes de
acometimento, a forma de esclerodermia linear (Wolff, 2019).

As sindromes de sobreposicdo podem ser descritas como a coexisténcia de
multiplas patologias diferentes do tecido conjuntivo em um individuo (Schwartz;
Magro, 2020). Deste modo, a existéncia simultanea de lesbes lineares tipicas de
esclerodermia e lGpus eritematoso cutaneo crénico caracteriza uma manifestacao de
uma sindrome de sobreposicdo rara categorizada como “lupus eritematoso
esclerodermiforme linear” (Julia et al., 2008).

Assim, por se tratar de uma doenca rara e de manifestacbes pouco
conhecidas, € necesséria a producdo de dados e revisao da literatura com o intuito
de difundir o diagnéstico, tratamento e formas de apresentacdo. Este trabalho visa
relatar um caso de LECC associado a esclerodermia linear, além dos principais
aspectos envolvendo a etiopatogenia, dados clinicos e terapéuticos do lupus
eritematoso cutaneo, visando elucidar a importancia do conhecimento acerca da
patologia descrita e difundir informagfes sobre a coexisténcia do lUpus eritematoso

cutaneo crénico com a esclerodermia linear.



Método

O presente estudo trata-se de um relato de caso com revisdao de literatura
descritiva. A pesquisa foi autorizada pela paciente mediante assinatura do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (apéndice A), permitindo assim a
divulgacédo do caso, além de ter se disponibilizado a responder quaisquer duvidas
relacionadas a pesquisa. Os dados da paciente foram obtidos por meio de cépia do
prontuario disponibilizada pela propria paciente, além de coépia de resultados de
exames clinicos e histopatologicos prévios da mesma, visando obter informacdes
acerca da histdria clinica pregressa da patologia e sua evolucgdao.

Os artigos utilizados no estudo estdo compreendidos entre o periodo de 1976
- 2024, tendo em vista a baixa quantidade de publicagcdes sobre o tema “lUpus
esclerodermiforme linear”. Ademais, os artigos foram selecionados nas bases de
dados PubMed, SciELO e em revistas conceituadas como Anais Brasileiros de
Dermatologia, usando o0s seguintes termos chave: Lupus; Eritematoso;
Esclerodermiforme; Linear; Cutaneo; Crbnico; Subagudo; Agudo; Esclerodermia;
Morfeia; e assim fazendo associacbes das palavras chaves da seguinte forma:

”» “* .,

“lapus AND cutaneo”, “morfeia AND linear”; “esclerodermia AND linear”; “lupus AND
cutaneo AND crénico”; “lupus AND cutaneo AND subagudo”; “lupus AND cutaneo
AND agudo”; “lupus AND esclerodermiforme AND linear”; “lupus AND morfeia AND

linear”.
Relato do caso

Menina, de oito anos de idade, apresentava, desde os dois anos, lesao
cutanea esclero-atréfica linear, que se estendia, de forma continua, da regido
escapular direita ao dorso da mao direita (figura 1). Braco e antebraco direitos
apresentavam ambos circunferéncia 2,0 cm menor que a medida do lado
contralateral livre de lesBes. A hipotese clinica inicial foi esclerodermia linear.
Realizou-se biopsia em dorso de mao que evidenciou epiderme com areas de
atrofia, hiperceratose e degeneracdo vacuolar da basal associada a agressdo
linfocitaria; espessamento hialino da membrana basal (PAS e prata); derme
apresentando fibrose difusa com espessamento de fibras colagenas / esclerose e
discreto infiltrado inflamatério linfo-plasmocitario perivascular (tricromico de Gomori);

atrofia de anexos epidérmicos e reducdo do coxim adiposo perianexial.



Imunofluorescéncia direta (IFD) evidenciou depdsitos Apos a andlise dos resultados
dos exames solicitados, foi estabelecido o diagndéstico de lUpus eritematoso cutaneo
cronico, com caracteristicas morfofisiologicas semelhantes a esclerodermia linear.
Foi administrado hidroxicloroquina durante seis meses apos o diagndéstico, porém, a
méde da paciente optou por interromper o tratamento devido possiveis efeitos
adversos, incluindo o receio de retinopatia. Durante os dez anos de
acompanhamento clinico e laboratorial, os anticorpos especificos para lUpus
eritematoso sistémico (LES) foram monitorados anualmente, sem resultados
positivos. Dessa forma, foi observado que a patologia ndo evoluiu para a forma

sistémica.

Figura 1 —A) Les@o em dorso de méo direita. B) Lesao linear em antebraco direito, continua a lesao

mostrada em “A”. C) Les&o linear em braco direito, continua a lesdo mostrada em “B”.

Fonte: Os autores



Figura 2 — A) PAS 400x. B) Impregnagéo pela prata 400x. C) IFD 1gG 400x. D) IFD IgA 400x. E) IFD
IgM 400x. F) IFD Fibrinogénio 400x.
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Fonte: Os autores
Revisado da literatura

Lapus Eritematoso (LE) € uma doenca inflamatdria autoimune com aspecto
clinico variado, a qual pode se apresentar de forma sistémica (LES) ou se restringir
ao acometimento cutaneo (Gilliam; Sontheimer, 1982; Aringer et al., 2019). O LE
cutaneo (LEC), pode se manifestar como uma das sintomatologias do IUpus
eritematoso sistémico ou exclusivamente como lesbes dermatoldgicas com padrbes
evolutivos, soroldgicos e histopatolégicos variados (Hejazi; Werth, 2016; Kuhn;
Wenzel; Bijl, 2016; Stannard; Kahlnberg, 2016). Diante desses achados, é possivel
distinguir e classificar o LEC em alguns subtipos principais: agudo (LECA), subagudo
(LECS) e cronico (LECC) (Okon; Werth, 2013).

Gilliam e Sontheimer (1982) definiram as manifestacfes cutaneas especificas
e inespecificas do LE, de acordo com a presenca ou auséncia da dermatite de
interface dermoepidérmica ao exame histopatologico. As apresentacdes especificas
evidenciaram esse padrdo ao exame e foram consideradas exclusivas do LEC,
independente de LES associado, sendo subdivididas em LECA, LECS e LECC. As
apresentacdes inespecificas estdo relacionadas as demais lesfes cutaneas
referentes ao LES.

Aincidéncia de manifestacdes cutdneas associadas ao LES é de cerca de 3:4

ao longo da evolugcédo da doenca sistémica. Porém, em diversas circunstancias, as



lesbes cutaneas se expressam como 0s primeiros sinais do LES (em
aproximadamente 25% dos pacientes). Saber diagnosticar precisamente os subtipos
de LEC é fundamental, uma vez que alguns tém maior predisposi¢cdo de evolugao
para a forma sistémica (Hochberg, 2016).

Em uma pesquisa realizada por Durosaro et al. (2009), 12 % dos pacientes
com LEC desenvolveram LES em cerca de 8 anos. Deste modo, percebeu-se que o
padréao de evolucdo de LEC para a forma sistémica depende diretamente do subtipo
associado e do tempo de diagndstico da patologia, uma vez que ao reconhecer o
subtipo, 0 manejo adequado pode frear a progressdo para o LES. LECA é
comumente relacionado ao envolvimento sistémico, ao passo que este € menos
observado na variante LECC, especialmente no subtipo discoide.

A associacdo entre a suscetibilidade genética e os fatores ambientais pode
contribuir para o desenvolvimento de LES e de LEC. Nesse sentido, observa-se que,
dentre as multiplas causas dessas patologias, a exposicdo a radiacao ultravioleta
(RUV), o uso de certos medicamentos e o tabagismo, representam envolvimento na
desregulacéo da resposta imune inata e adaptativa de individuos com predisposi¢cao
genética nas duas patologias. Além disso, esses estimulos externos podem
favorecer mutacbes no DNA que desencadeiam uma resposta inflamatoria
imunomediada (Little; Vesely, 2020 apud Vale; Garcia, 2023).

O uso de diversos medicamentos, entre eles anti-hipertensivos e antifangicos,
€ considerado um fator predisponente importante para LEC, principalmente para o
subtipo agudo (Garelli et al.,, 2020). Ademais, os hormdnios sexuais podem
representar um papel crucial na patogénese do LES. Em contrapartida, a influéncia
hormonal no LEC, principalmente na variante discoide, parece ser menos
significativa, uma vez que ndo se observa piora importante no quadro em mulheres
gravidas ou em uso de anticoncepcional oral (Li et al., 2020 apud Vale; Garcia,
2023).

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO AGUDO

O Lupus eritematoso cutaneo agudo (LECA) é uma subclassificacdo de LEC
gue possui dois padrdes de apresentacéo, o localizado e o generalizado. No LECA
localizado, a radiacdo ultravioleta (RUV) € um fator indutor das leses eritematosas,

comumente chamadas de “rash malar’, as quais se manifestam por eritema malar e



nasal e edema, poupando o sulco nasolabial (Sampaio et al., 2021). Em seu subtipo
generalizado, apresenta-se na forma de lesbes papulares ou urticariformes,
eritematosas e isoladas em regido da face, além de dorso das maos, nos bracos e
no V do pescoco (Wolff, 2019).

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO SUBAGUDO

LUpus eritematoso cutaneo subagudo (LECS) é um subtipo de LEC
extremamente associado a RUV. Apresenta dois padrdes de lesdes de placas
eritematosas com vesiculas, bolhas e crostas, definidas como anulares policiclicas
ou papuloescamosas psoriasiformes, com a possibilidade de coexisténcia. Essas
lesbes sdo confluentes e podem ser menos edematosas que no LECA, com
acometimento preferencial em regides fotoexpostas como pescoco, tronco e
membros superiores e, na maioria das vezes, poupa a regido central da face.
Frequentemente solucionam-se sem deixar cicatrizes, mas 0S casos mais

alarmantes tém maior predisposi¢cao a hipocromias residuais (Vale; Garcia, 2023).
LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO CRONICO

Lapus eritematoso cutaneo crénico (LECC) é a forma mais comum de LEC e
apresenta mais de 20 subtipos, sendo a discoide (LED) a manifestacdo classica
(Garcia et al.,, 2023). A prevaléncia é significativamente maior entre mulheres,
especialmente na faixa etaria jovem-adulta, com uma proporcao de 2:1 em relacéo
ao sexo masculino. Pode ser induzido pela radiacdo ultravioleta, embora em
intensidade inferior a observada no LECA e no LECS. As lesbes podem persistir por
periodos que variam de meses a anos. Em geral, a condi¢cdo € assintomatica, mas

em alguns casos pode haver prurido ou ardéncia leve (Wolff, 2019).
LED

As lesdes do lupus eritematoso discoide (LED) sdo caracterizadas por placas
eritemato-infiltradas, endurecidas a palpacdo, que evoluem com ceratose, atrofia e
discromia, com centro hipocrébmico e bordas hipercrémicas (Vale; Garcia, 2023). O
padrao de acometimento pode ser dividido em localizado, com lesbes na cabeca e
regidao da face, ou disseminado, afetando a pele de regides acima e abaixo do

pescoco (Wenzel, 2019).
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LE HIPERTROFICO / VERRUCOSO

O LE hipertréfico ou verrucoso, € uma rara subdivisdo do LECC, a qual se
manifesta com lesdes eritematosas, em formato de pépulas ou nodulos, com
superficie ceratésica e verrucosa, acometendo predominantemente as regides
extensoras dos bracos, além da face e tronco superior. Além disso, pode haver a
existéncia simultdnea de lesdes discoides tipicas, caracterizando uma

subclassificacdo conhecida como LED crénico hipertrofico (Vale; Garcia, 2023).
LE TUMIDO

Previamente descrito como uma subdivisdo de LECC, o LE tamido atualmente
se caracteriza como lUpus eritematoso cutaneo intermitente (LECI) em razéo de seu
padrdao clinico, que apresenta periodos de remissdes e recidivas (Vale; Garcia,
2023). Manifesta-se com placas ou papulas eritemato-violaceas infiltrativas, néo
descamativas, que predominam em areas fotoexpostas e tendem a ter resolucao

espontanea sem deixar cicatrizes ou regides atréficas (Sampaio et al., 2021).
LUPUS COMEDONIANO

Lapus comedoniano (LC) € uma variante incomum de LECC, que acomete
principalmente mulheres de 30 a 40 anos de idade e se manifesta clinicamente por
comedos, cistos, papulas eritematosas e cicatrizes puntiformes em regides
fotoexpostas, podendo haver coexisténcia de lesdes caracteristicas de LED, fator

este que ajuda na distin¢do de outras patologias acneiformes (Garcia, 2023).
LE PERNIO

LE pérnio € outra rara subclassificacdo de LECC, que se assemelha a
perniose, apresentando lesGes nodulares ou placas eritemato-violaceas ou azuladas,
sendo desencadeadas por exposicao ao frio e usualmente localizando-se em area

da face (nariz e regido malar), orelhas e dedos das méaos e pés (Azulay et al., 2021).
PANICULITE / LE PROFUNDO

Lapus eritematoso paniculite ou profundo (LEP) é uma atipica variante de

LECC, caracterizada pela formacao de dolorosos nédulos ou placas endurecidas nas
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camadas cutanea e subcuténea, afetando principalmente membros superiores,
inferiores e regido malar da face, podendo haver associagcdo com outras formas de
LEC, como o LED (Ribeiro et al., 2017). As lesBes costumam deixar areas de
depressdo lipoatroficas na regido subcutdnea e cursam com periodos de
exacerbagéo e remissao (Schwartz; Magro, 2020).

LE MUCOCUTANEO

LUpus eritematoso mucocutaneo é uma subclassificacdo de LECC, a qual
acomete as mucosas, frequentemente manifestando-se por meio de Ulceras orais,
placas e les@es discoides (Wenzel, 2019). Sua apresentacao classica se da por meio
de placas enantematosas, com papulas ceratésicas, presenca de atrofia ou eroséo
no centro e ceratose radiada ou reticulada nas bordas, sendo comumente
encontradas na mucosa oral, entretanto, também pode se manifestar nas mucosas

nasais, genitais e anais (Vale; Garcia, 2023).
LE LIQUEN PLANO-SIMILE

Esta rara variante de LECC, é caracterizada como uma sindrome de
sobreposicdo de duas dermatoses, lUpus eritematoso cutaneo e liqguen plano.
Refere-se a uma condicao de evolugao crénica, manifestada através de placas que
acometem predominantemente extremidades dos membros superiores e com menor
incidéncia em membros inferiores, face e tronco. As lesbes séo dolorosas, vermelho-
azuladas, com presenca de escamas e atrofia central, podendo se apresentar

também com caracteristicas hipertréficas (Vale; Garcia, 2023).
ESCLERODERMIA

E um distarbio do tecido conjuntivo, dividido em esclerose sistémica (ES) e
esclerodermia localizada, também denominada morfeia. A ES se subdivide em
esclerose sistémica localizada (ESL) e esclerose sistémica difusa (ESD). Morfeia
possui varias subclassificaces e ndo correlaciona com a forma sistémica (Wolff,
2019).
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ESCLERODERMIA LOCALIZADA OU MORFEIA

E descrita como uma dermatopatologia com lesdes fibréticas e espessadas.
Os achados histopatoldgicos sdo semelhantes aos encontrados na ES, porém, o
acometimento € limitado a derme e ao tecido subcutaneo e geralmente ndo esta
associada ao fen6meno de Raynaud. (Azulay et al., 2021).

No exame histopatolégico da lesé@o, € possivel observar na fase ativa, uma
regido composta por infiltrados inflamatérios (linfocitos,células plasméticas,
histiocitos e eosindéfilos) proximos aos anexos cutdneos e aos vasos que,
usualmente, se estendem aos septos da hipoderme. Observa-se edema endotelial e
[imen estreito. Na fase inativa, ocorre atrofia da camada epidérmica, perda dos
anexos cutaneos e, com a progressao da doenca, aumento da deposicdo de
colageno paralelo a juncdo dermoepidérmica, com rara inflamacdo. Associa-se a
avaliacdo clinica aos achados histopatologicos para o correto diagndstico (Florez-
Pollack; Kunzler; Jacobe, 2018).

MORFEIA EM PLACAS

As lesdes se apresentam em formato oval e surgem, inicialmente, com
aspecto eritematoso, evoluindo para uma coloracao esbranquicada mais endurecida.
Na fase ativa, apresenta um halo purpureo, o qual circunda a area fibrosante.
Durante o curso dessa patologia, pode ser observado a queda de pelos e atrofia de
anexos cutaneos na regido acometida, além de hipopigmentacdo e

hiperpigmentacao (Kreuter et al., 2016).
EM GOTAS (GUTATA)

Pequenas lesdes esclergticas e hipocrbmicas associadas a dilatacdo de

regido folicular (Rodriguez-Salgado, Garcia-Romero; 2019).
GENERALIZADA

A morfeia generalizada possui um padrdo de mudltiplas lesbes (mais de 3
placas) com, no minimo, 3 cm de diametro, acometendo mais de 2 locais anatébmicos

(Garcia-Vazquez; Guillen-Climent; Quiles, 2019).
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ATROFODERMIA DE PASINI E PIERINI

As lesBes caracteristicas deste subtipo sdo ovaladas ou arredondadas e o
acometimento preferencial € o tronco. Nao costuma apresentar sintomas apesar de
possuir inicio eritematoso. A atrofia conjuntiva pode alcancar os musculos, porém,
diferente da morfeia em placas, a esclerose é restrita e bem delimitada e néo
prejudica o sistema nervoso auténomo (Azulay et al., 2021).

MORFEIA BOLHOSA

A morfeia bolhosa é uma forma extremamente rara de EL com lesbes
bolhosas caracteristicas na camada subepitelial da pele, que acometem
preferencialmente nas extremidades dos membros inferiores. O padréo bolhoso é

atribuido a obstrucéo linfatica (Papara et al., 2023).
MORFEIA PROFUNDA

De acordo com Azulay et al. (2021), neste subtipo as lesdes se manifestam
como placas difusas e esclerdticas aderidas a planos profundos da derme.
Apresentam discromia e podem em alguns casos, calcificar, gerando osteoma cutis
profundo. As formas de apresentacdo dessa patologia incluem morfeia profunda, a
variante linear, morfeia subcutanea (paniculite), fasciite eosinofilica (sindrome de

Shulman) e morfeia pan-esclerdtica incapacitante infantil.
MORFEIA LINEAR OU EM FAIXA

A esclerodermia linear é caracterizada por lesdo em linha ou faixa, que pode
comprometer a derme e os tecidos subjacentes. Essa forma € a mais comum de EL
em criancas e adolescentes, representando entre 40% e 65% dos casos (Papara et
al., 2023). Os locais mais acometidos costumam ser os membros inferiores e logo

em seguida, os membros superiores (Azulay et al., 2021).
EN COUP DE SABRE (EM GOLPE DE SABRE)

As lesdes lineares de EL quando acometem a regido frontal e couro cabeludo,
sdo denominadas “en coup de sabre”, pois possuem caracteristicas morfoldgicas

que se assemelham a cicatrizes de um trauma cortante (Glaser et al., 2019). Nesta
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condicdo pode haver complicacdes oculares e impacto neurologico (Azulay et al.,
2021).

SINDROME DE SOBREPOSICAO

A coexisténcia de duas ou mais doencas do tecido conjuntivo em um paciente
pode ser chamada de sindrome de sobreposicdo. Alguns exemplos de doencas do
tecido conjuntivo incluem lapus eritematoso, esclerodermia, artrite reumatdide,
polimiosite/dermatomiosite, sindrome de Sjogren, sindrome de Churg-Strauss, entre
outros (laccarino et al., 2013). As sindromes de sobreposicdo podem ser
classificadas em trés tipos baseando-se nos géneros das patologias envolvidas, em
gue o tipo 1 apresenta uma sobreposicdo entre duas doencas sistémicas, o tipo 2
entre uma doenca sistémica e uma cutdnea e o tipo 3 entre duas patologias
cutaneas (Schwartz; Magro, 2020). Pacientes com sindrome de sobreposicéo
cutanea respondem a antimalaricos, corticoides tOpicos e sistémicos, tratamento

semelhante ao de LEC (Pascucci; Lynch; Fazel, 2016).
LUPUS ERITEMATOSO ESCLERODERMIFORME LINEAR

Julia et al. (2008), definiu lupus eritematoso esclerodermiforme linear como
uma rara sindrome de sobreposicdo de tipo 3 envolvendo LECC e esclerodermia
linear (morfeia linear). Existem poucos relatos sobre esta distinta patologia, todavia,
pode-se observar fatores em comum entre 0s casos descritos, como: coexisténcia
de caracteristicas clinicas e histopatolégicas de LECC e esclerodermia localizada na
mesma lesdo além de uma apresentacao linear que segue as linhas de Blaschko
(Julia et al. 2008). Acredita-se que as linhas de Blaschko refletem a migracdo das
células epidérmicas durante o periodo de embriogénese, existindo alta relagcdo com
mosaicismo genético da derme (Khelifa et al., 2011; Zannotti; Soirefmann; Cestari,
2012).

DIAGNOSTICO

O diagnéstico de LES é determinado pela sintomatologia e acometimento dos
demais sistemas, englobando andlises laboratoriais e soroldgicas. Em contrapartida,
0 exame histopatologico da biopsia da lesdo e as caracteristicas morfofisiol6gicas

auxiliam na identificagdo do LEC (Hochberg, 2016).
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Segundo Okon e Werth (2013), a biépsia da lesdo é essencial para o
diagnostico de lapus eritematoso cutaneo, enquanto a imunofluorescéncia direta
(IFD) e os exames sorolégicos tém utilidade limitada. Porém, a presenca de
imunoglobulinas a imunofluorescéncia direta quando ha suspeita diagndéstica de
LEC, contribui para a exclusdo de dermatopatias com achados similares (Hochberg,

2016).
PROGRESSAO DE LEC PARA LES

Aproximadamente 1/4 dos pacientes com LEC podem evoluir para a sua
forma sistémica dentro da primeira década desde o diagnéstico da doenca, sendo
mais prevalentes no sexo feminino. No entanto, os individuos que evoluem para LES
geralmente apresentam manifestacbes mais brandas, com raras complicacdes dos
sistemas cardiopulmonar, neurologico e quando presente, um acometimento renal
menos notavel (Vale; Garcia, 2023).

Existem evidéncias de que pacientes com LED e LECS apresentando lesdes
disseminadas possuem maior chance de progressao para LES do que aqueles com
manifestacdes localizadas. Ademais, mais da metade dos individuos portadores de
LECS apresentam evolucdo para a forma sistémica ou ja sao identificados no

momento do diagndstico da dermatopatia (Vale; Garcia, 2023).
TRATAMENTO

De acordo com Walling e Sontheimer (2009), o tratamento do LEC se inicia
com a reducédo da exposicao a radiacao ultravioleta (RUV) e o uso de protecao solar,
combinado com terapias tépicas, as quais incluem corticosteroides e inibidores de
calcineurina. Quando a medida preventiva e a tépica ndo séo eficazes no controle da
doenca, realiza-se terapia sistémica com antimalaricos, sendo a hidroxicloroquina a
primeira escolha. Existem outras opcdes de terapias sisttmicas convencionais e

novas op¢des com imunomoduladores.
Discusséo

Sindrome de sobreposicéo é caracterizada como a existéncia simultanea de
multiplas doencas do tecido conjuntivo em um individuo, sendo dividida em trés

tipos, em que o tipo 1 se refere a sobreposicao de duas doencas sistémicas, o tipo 2
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entre uma doenca sistémica e uma cutanea e o tipo 3 sendo a sobreposicao de duas
patologias cutaneas (Schwartz; Magro, 2020). Desta mesma maneira, a coexisténcia
de caracteristicas clinicas e histologicas correspondentes a LECC e esclerodermia
localizada de padréo linear no tecido conjuntivo de um paciente, se caracteriza como
uma rara sindrome de sobreposi¢cao do tipo 3, que pode ser chamada de “Lupus
eritematoso esclerodermiforme linear” (Julia et al., 2008).

Na literatura atual, podemos encontrar mais de 100 casos descritos sobre a
associacao de LE e esclerodermia em um paciente, predominando majoritariamente
casos com sindromes de sobreposicdo dos tipos 1 e 2. Realizando uma pesquisa
utilizando os termos “esclerodermia localizada”, “morfeia” e “lupus eritematoso
discoide”, encontram-se 10 casos sobre sindrome de sobreposicdo do tipo 3,
entretanto, ao selecionarmos exclusivamente aqueles com lesbes lineares,
encontram-se apenas 4 casos desta rara associacdo (Quadro 1) (Pascucci; Lynch;
Fazel, 2016; Schwartz; Magro, 2020).

Quadro 1 — Resumo dos casos relatados de lupus esclerodermiforme linear

Idade d
iii;o € Sexo Localizagdo Histologia Sistémico Morfologia IFD Evolugao Tratamento
LED + IgG + C3 rticoide topi
pmbert ¢ 1978 7 anos F Bracgos Nao Linear 96+ C Boa evolugao Co IC(,)I © ’o.plco ¢
Winkelmann esclerose na JDE antimalarico
Umbert e Couro LED + Lineare IgG +igm +
. 1978 11 anos F cabeludo, Nao g g Boa evolugao Antimalarico
Winkelmann esclerose anelar C3na JDE
rosto e bragos
Bragos, LED + Pouca Corticoide topico e
Julia et al 2008 13 anos F mamas e . Nao Linear - ) , ,p
fibrose resposta antimalarico
costas
LED + Nao Corticoide tépico e
Khelifa et al 2011 34 anos M Testa . Nao Linear Boa evolugao ) ) 'p
morfeia relatada antimalarico
D dama
Orz(i)rei?amao LED + I9GHOA* |y ehora
Caso atual 2024 8 anos F ' Né&o Linear IgM + C3 _ Antimalarico
antebracgo e | esclerose parcial
o na JDE
braco direito

Legenda: F, feminino; M, masculino; LED, lUpus eritematoso discoide; JDE, jun¢do dermoepidermica

Fonte: Os autores

O primeiro caso documentado de coexisténcia de LED e morfeia no tecido

conjuntivo de um individuo foi descrito em 1976, em um paciente do sexo masculino
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de 48 anos de idade, que apresentava placas anulares e atroficas nas regides de
face e pescoco, sendo caracterizada pelos autores do artigo como uma forma atipica
de LED com tendéncia a atrofia e esclerose (Chorzelski et al, 1976).
Posteriormente, Umbert e Winkelmann (1978) relataram mais 4 casos sobre a
associacdo de ambas as patologias, descrevendo majoritariamente lesfes atroéficas,
escleréticas e lineares, apresentando caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de
morfeia com evolucédo para LED e vice-versa, porém, apenas 2 destes casos podem
ser classificados como “lupus esclerodermiforme linear’. Entretanto, os autores nao
classificaram este fen6meno como uma nova forma de LED, mas sim como uma rara
sindrome de sobreposicéo.

Com base nos casos previamente relatados, conseguimos observar as
seguintes caracteristicas em uma sindrome de sobreposicdo entre LEC e
esclerodermia localizada: maior prevaléncia em mulheres jovens, lesdes
predominantes em regides fotoexpostas, positividade da imunofluorescéncia direta
(IFD) na juncéo dermoepidérmica, maior prevaléncia do subtipo LED e baixa taxa de
progressao para formas sistémicas (Pascucci; Lynch; Fazel, 2016).

Em nosso caso, a paciente apresentava caracteristicas clinicas que
apontavam para uma hipotese inicial de morfeia linear, com presenca de lesao
esclero-atrofica linear, entretanto, ao realizar a biopsia da lesdo, constatava-se
propriedades anatomopatolégicas sugestivas de LED, além de verificar-se
positividade na realizacdo da IFD, o que descartaria a hipétese diagnostica inicial de
morfeia, sendo mais provavel que seja uma forma atipica de LED com
caracteristicas morfofisiol6gicas de morfeia linear, ou seja, uma forma atipica de
LECC com tendéncia a uma sobreposicdo clinica de esclerodermia linear, 0 que
caracterizaria este como o quinto caso relatado de “lupus esclerodermiforme linear”.
Ademais, 0 quadro de nossa paciente teve um acompanhamento de mais de 10
anos, e em nenhuma fase do tratamento houve progressdo da comorbidade para a
sua forma sistémica.

O diagnostico de LEC se baseia em caracteristicas clinicas colhidas durante a
consulta combinadas com resultados de exames histopatolégicos e eventual analise
imuno-histologica das lesdes. O uso da IFD ndo é recomendado para auxilio
diagndstico e/ou rastreio da patologia (Vale; Garcia, 2023), todavia, este exame foi
de grande valia para o diagnéstico da nossa paciente, pois contribuiu para o

diagnostico diferencial com esclerodermia localizada linear. Ademais, o principal



18

tratamento consiste no uso de corticosteroides topicos, como o clobetasol, além do
uso de antimalaricos, usados como tratamento de primeira linha para a forma
sistémica, ajudando também na prevencdo da progressdo do LEC para
complicacdes sistémicas, sendo a hidroxicloroquina o farmaco de primeira escolha
(Vale; Garcia, 2023).

Concluséao

No contexto da coexisténcia entre lUpus eritematoso cutdneo cronico (LECC),
especialmente do padrdo discoide, e esclerodermia linear, o diagnostico e o
tratamento clinico representam desafios significativos. Esta comorbidade, embora
rara, evidencia a complexidade das doencas autoimunes e a necessidade de um
maior entendimento a respeito das patologias do tecido conjuntivo. A literatura,
embora limitada em casos documentados, destaca a predominancia de mulheres
jovens e a localizacdo das lesdes em regides fotoexpostas, sugerindo que fatores
ambientais e genéticos podem desempenhar um papel crucial no seu
desenvolvimento.

O caso descrito, no qual a paciente apresentou caracteristicas sugestivas de
morfeia linear, mas que, através da biopsia e da IFD, revelou-se como uma forma
atipica de LECC com tendéncia a sobreposi¢ao clinica com esclerodermia linear,
ilustra a importancia de uma avaliacdo criteriosa e de métodos diagndsticos
precisos. A positividade da imunofluorescéncia direta € importante para elucidar o
guadro clinico desta doenca e descartar diagnosticos diferenciais.

Os tratamentos atuais, com énfase em corticosteroides e antimalaricos, tém
mostrado eficacia em controlar os sintomas e prevenir a progressado para formas
sistémicas. No entanto, o acompanhamento a longo prazo € essencial, como
demonstrado pelo caso clinico apresentado, onde ndo houve evolucdo para
complicagBes sistémicas ao longo de mais de uma década.

Por fim, a pesquisa continua sobre esta patologia, incluindo a documentacéo
de novos casos e a investigacdo a respeito da patogenia, € fundamental para
aprimorar o entendimento sobre as sindromes de sobreposi¢cdo. Com este trabalho,
esperamos que a denominagado “lupus esclerodermiforme linear” seja melhor

reconhecida, contribuindo para um diagnostico assertivo e tratamento mais
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adequadado dos pacientes, além de maior compreensao dos pacientes acerca do

diagnéstico e progndstico de sua patologia.
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