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RESUMO

O Lupus Eritematoso Neonatal é
uma rara doenga autoimune, que resulta
da transmissdo transplacentaria para o
feto de anticorpos da mae, a qual é porta-
dora de conectivite autoimune sintomati-
ca ou subclinica.

Descrevemos o caso clinico de um
recém-nascido que apresentava lesbes
de vasculite cuténea, esplenomegalia e
trombocitopenia persistente.
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INTRODUGAO

O Lupus Eritematoso Neonatal
(LEN) é doenga autoimune rara, secun-
daria a auto-anticorpos lipicos maternos
que atravessam a barreira placentaria,
atingindo o feto.

Os anticorpos envolvidos podem
ser anti-nucleares (ANA), anti-ribonucleo-
proteinas nucleares Ro (anti-SSA/Ro),
La (anti-SSB/La) e/ou U1 (U1/RNP)." As
manifestagdes clinicas incluem lesées
cutaneas, hepaticas, hematolégicas (ha-
bitualmente transitérias) e bloqueio au-
riculo-ventricular congénito, este ultimo
condicionando o prognéstico.®

CASO CLIiNICO
Recém-nascido (RN) do sexo fe-
minino, de mae previamente saudavel.
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Durante a vigilancia regular da gestagéo,
constatou-se imunidade para rubéola e
citomegalovirus (CMV), nao-imunidade
para toxoplasmose, VDRL néo reactivo e
antigénios anti-HBs e HIV negativos. Os
controlos ecograficos revelaram padrao
de restricdo de crescimento intra-uterino.
No exame inicial, o RN apresentava le-
sdes cuténeas eritemato-violaceas com
moderada infiltragdo e algumas areas de
aspecto circinado levemente descamati-
vas, sugestivas de processo vasculitico,
localizadas ao tronco, face e brago direi-
to. Tinha também esplenomegalia, confir-
mada ecograficamente. Por suspeita de
sépsis, realizou-se rastreio, que revelou
trombocitopenia (35.000 plaquetas/pL).
Iniciou terapéutica antibiética empirica,
ndo tendo sido isolado entretanto qual-
quer agente infeccioso. Por manter trom-
bocitopenia, esplenomegalia (embora em
involugdo) e lesdes cutaneas de aspecto
vasculitico e cicatricial, foi referenciada a
consulta de Hematologia para estudo.
Na primeira avaliagdo observaram-
se lesdes anelares infiltradas, de tona-

lidade violacea ou acastanhada, com
moderada atrofia central, localizadas ao
couro cabeludo e ao tronco (Figura 1).
O baco era palpavel a 1cm do rebordo
costal esquerdo, dimens&o considera-
da ecograficamente no limite superior
da normalidade para a idade. Mantinha
trombocitopenia e a imunofenotipagem
de sangue periférico foi normal. A ecogra-
fia transfontanelar revelou imagens focais
punctiformes hiperecogénicas em ambos
0s nucleos caudados, de dimenséo peri-
milimétrica, interpretadas como focos de
calcificagdo residual, eventualmente pos-
inflamag&o. A pesquisa por PCR e exame
cultural de CMV na urina foi negativa, as-
sim como a pesquisa por PCR de virus
Herpes simplex 1 e 2 no sangue.

Nos controlos analiticos seriados
realizados manteve trombocitopenia sus-
tentada (Quadro I).

Foi realizada bidpsia de pele que
revelou atrofia da epiderme e depdésitos
dérmicos intersticiais de mucina que atin-
giam o tecido celular subcutaneo; ausén-
cia de vasos telangiectasicos ou infiltra-

Figura 1 — Lesdes cuténeas na altura do diagnéstico (1 més de idade), localizadas ao
tronco (A) e couro cabeludo (B).
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dos perivasculares com plasmocitos. O
estudo com imunofluorescéncia directa
mostrava apenas depoésito linear de com-
plemento C3 de escassa intensidade (1+)
na membrana basal.

Foi realizado um estudo imunologi-
co a mae que revelou positividade para
ANA, anti-SSA/Ro e anti-SSB/La, com
anti-DNA dupla camada (anti-DNAds) ne-
gativo. A pesquisa destes anticorpos na
lactente foi também fortemente positiva
(Quadro I).

Foi excluido blogueio auriculoventri-
cular com a realizagado de um electrocar-
diograma.

Aos 7 meses de idade apresenta
franca regressdo das lesdes cutaneas
vasculiticas, tendo desenvolvido uma

dermatite atépica. Foi realizado novo
controlo analitico que revelou normali-
zacdo de plaguetas e negativagéo dos
auto-anticorpos lupicos.

A mée foi orientada para consulta
de Medicina Interna para iniciar vigilancia
clinica.

DISCUSSAO

O LEN é uma doenga rara, segun-
do alguns autores subdiagnosticada,
estimando-se uma incidéncia de 12.000-
20.000 nados-vivos.® As manifestacdes
clinicas no RN resultam dos auto-anticor-
pos lupicos maternos transmitidos por via
transplacentéria. A presenga de anticor-
pos anti-SSA/Ro maternos em circulagéo
no RN é descrita em 95% dos casos e a

Quadro | — Evolugéo dos Parametros Analiticos

Dia 1 Dia 8 Dia 30 2 meses 7 meses
Hemoglobina (g/dL) 14.8 15.6 10 12
Leucécitos (/uL) 11.200 8.000 7.200 9.720
Neutrofilos (/uL) 5.040 1.902 1.200 1.914
Eosindfilos (/ul) 112 192 100
Basdfilos (/uL) 0 0 0
Linfécitos (/ulL) 5.488 4.960 5.400 7.066
Mondcitos (/uL) 560 944 0
Plaquetas (/uL) 35.000 43.000 96.000 417.000
Reticuldcitos
PCR (mg/dL) 2
Coombs Indirecta Negativa
ANA (IF) > 1/1280 <1/80
(Normal < 1/80) titulo padrao mosqueado
Anti-DNAds (IF) . .
(Normal < 10 UjmL) Negativo Negativo
Anti-Sm . .
(Normal < 10 U/mL) Negativo Negativo
Anti-U1/RNP . .
(Normal < 10 UjmL) Negativo Negativo
Anti-SSA/Ro .
(Normal < 10 U/mL) >240 Negativo
Ant-SSB/La >340 Negativo

(Normal < 10 U/mL)
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sua negativagdo coincide com a resolu-
¢do das lesdes cutaneas e/ou das altera-
¢des dos pardmetros analiticos pelos 6-7
meses de vida.®

As manifestacbes cutaneas desta
patologia podem estar presentes ao nas-
cimento ou surgir nas primeiras semanas
de vida, muitas vezes exacerbadas por
exposicdo solar. Incluem lesbes anela-
res ou placas descamativas, sobretudo
na face (regides periocular e malar, em
forma de borboleta), no couro cabeludo e
mais raramente no tronco.®

As manifestagdes hepaticas (coles-
tase) e hematologicas (trombocitopenia,
anemia ou neutropenia) sdo habitualmen-
te raras e transitérias.» O caso descrito
apresentava trombocitopenia neonatal
que persistiu até aos 7 meses de idade.

O atingimento cardiaco, habitual-
mente na forma de blogqueio auriculo-
ventricular congénito, ao contrario das
restantes manifestagdes de LEN, é per-
manente, condicionando o prognéstico
do paciente.®

Na altura do diagnéstico de LEN,
a maioria das maes sao portadoras as-
sintomaticas de auto-anticorpos IUpicos
e em 40 a 60% ndo existe diagndstico
de anterior de conectivite autoimune. As
restantes tém um diagnéstico de lupus
eritematoso sistémico ou apresentam ca-
racteristicas de sindrome de Sjogren ou
de conectivite ndo diferenciada.®” Das
maes com diagndstico prévio de lupus
eritematoso sistémico, apenas 1-2% tém
filhos com LEN, sendo que a coexisténcia
de anticorpos anti-SSA/Ro e anti-SSB/La,
como no presente caso, parece aumentar
este risco.(”

O exame anatomo-patoldgico, com-
binado com a realizagdo de imunofluo-
rescéncia directa é muito util para esta-
belecer o diagnoéstico, podendo revelar
uma degeneragdo vacuolar da camada
basal, edema da derme e infiltrado linfo-
histiocitico. A imunofluorescéncia é nega-
tiva em 50% dos casos, mas pode revelar
depositos de complemento e IgG/IgM/C3
na zona da membrana basal.®) No caso
descrito detectaram-se depositos dérmi-
cos intersticiais de mucina e o estudo por
imunofluorescéncia directa revelou um
depésito linear de complemento C3 na
membrana basal.



O tratamento das lesdes cutaneas
inclui o recurso a corticéides topicos de
média poténcia, sendo importante efectu-
ar uma fotoprotecgdo adequada, através
de roupa ou de ecrans solares. Se o qua-
dro clinico se acompanha de um bloqueio
auriculo-ventricular completo € necessa-
rio colocar um pacemaker permanente.

A excepcdo das lesdes cardiacas,
as restantes manifestagdes de LEN de-
saparecem pelos 6-8 meses de idade,
coincidindo com a negativacdo dos an-
ticorpos lUpicos maternos no lactentet"
como veio a suceder no presente caso.
As manifestagdes cutédneas poderdo re-
sultar em lesdes pigmentadas, telangiec-
tasicas ou moderadamente atréficas.

Uma série de 37 pacientes do ano
de 2000 refere, no entanto, um risco au-
mentado de desenvolvimento de doen-
¢as autoimunes durante a infancia e ado-
lescéncia (tiroidite de Hashimoto, artrite
reumatoide juvenil, entre outras),” pelo
que se preconiza um seguimento médico
alargado. O diagnostico de LEN tem tam-
bém implicagdes para as mées, a quem
deve ser oferecida vigilancia do possivel
desenvolvimento de uma doenga autoi-
mune e adequado acompanhamento em
futuras gestagdes, uma vez que o risco
de recorréncia estimado € de 10 a 17%.5

CONCLUSAO

Pelo facto da maioria das mées
serem assintomaticas, o diagnostico de
LEN requer um alto indice de suspeita,
devendo ser equacionado nos RN com
lesbes cutaneas periorbitais e malares
caracteristicas, alteragdes hematoldgicas
e/ou hepaticas persistentes. A existéncia

de uma afectagdo cardiaca influencia o
prognostico destes pacientes, pelo que
perante a suspeita deste diagnostico
dever-se-a proceder a uma cuidadosa
avaliagao clinica.

NEONATAL LUPUS

ABSTRACT

Neonatal Lupus is a rare autoim-
mune disorder occurring in newborns
whose mothers have clinical or subclinical
autoimmune connective tissue disease,
and is due to transplacental passage of
maternal antibodies.

The authors describe a case report
of a newborn presenting cutaneous vascu-
litic lesions, splenomegaly and persistent
thrombocytopenia.

Keywords: Neonatal Lupus, throm-
bocytopenia
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