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Lúpus Eritematoso Neonatal 

RESUMO
O Lúpus Eritematoso Neonatal é 

uma rara doença autoimune, que resulta 
da transmissão transplacentária para o 
feto de anticorpos da mãe, a qual é porta-
dora de conectivite autoimune sintomáti-
ca ou subclínica. 

Descrevemos o caso clínico de um 
recém-nascido que apresentava lesões 
de vasculite cutânea, esplenomegalia e 
trombocitopenia persistente. 

Palavras Passe: Lúpus Eritemato-
so Neonatal, trombocitopenia
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INTRODUÇÃO
O Lúpus Eritematoso Neonatal 

(LEN) é doença autoimune rara, secun-
dária a auto-anticorpos lúpicos maternos 
que atravessam a barreira placentária, 
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).(1) As 
manifestações clínicas incluem lesões 
cutâneas, hepáticas, hematológicas (ha-
bitualmente transitórias) e bloqueio au-
rículo-ventricular congénito, este último 
condicionando o prognóstico.(2)

CASO CLÍNICO
Recém-nascido (RN) do sexo fe-

minino, de mãe previamente saudável. 

Durante a vigilância regular da gestação, 
constatou-se imunidade para rubéola e 
citomegalovírus (CMV), não-imunidade 
para toxoplasmose, VDRL não reactivo e 
antigénios anti-HBs e HIV negativos. Os 
controlos ecográfi cos revelaram padrão 
de restrição de crescimento intra-uterino. 
No exame inicial, o RN apresentava le-
sões cutâneas eritemato-violáceas com 
moderada infi ltração e algumas áreas de 
aspecto circinado levemente descamati-
vas, sugestivas de processo vasculítico, 
localizadas ao tronco, face e braço direi-
to. Tinha também esplenomegalia, confi r-
mada ecografi camente. Por suspeita de 
sépsis, realizou-se rastreio, que revelou 
trombocitopenia (35.000 plaquetas/μL). 
Iniciou terapêutica antibiótica empírica, 
não tendo sido isolado entretanto qual-
quer agente infeccioso. Por manter trom-
bocitopenia, esplenomegalia (embora em 
involução) e lesões cutâneas de aspecto 
vasculítico e cicatricial, foi referenciada a 
consulta de Hematologia para estudo. 

Na primeira avaliação observaram-
se lesões anelares infi ltradas, de tona-

lidade violácea ou acastanhada, com 
moderada atrofi a central, localizadas ao 
couro cabeludo e ao tronco (Figura 1). 
O baço era palpável a 1cm do rebordo 
costal esquerdo, dimensão considera-
da ecografi camente no limite superior 
da normalidade para a idade. Mantinha 
trombocitopenia e a imunofenotipagem 
de sangue periférico foi normal. A ecogra-
fi a transfontanelar revelou imagens focais 
punctiformes hiperecogénicas em ambos 
os núcleos caudados, de dimensão peri-
milimétrica, interpretadas como focos de 
calcifi cação residual, eventualmente pós-
infl amação. A pesquisa por PCR e exame 
cultural de CMV na urina foi negativa, as-
sim como a pesquisa por PCR de vírus 
Herpes simplex 1 e 2 no sangue.

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

Foi realizada biópsia de pele que 
revelou atrofi a da epiderme e depósitos 
dérmicos intersticiais de mucina que atin-
giam o tecido celular subcutâneo; ausên-
cia de vasos telangiectásicos ou infi ltra-
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Figura 1 – Lesões cutâneas na altura do diagnóstico (1 mês de idade), localizadas ao 
tronco (A) e couro cabeludo (B).
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sua negativação coincide com a resolu-
ção das lesões cutâneas e/ou das altera-
ções dos parâmetros analíticos pelos 6-7 
meses de vida.(3)

As manifestações cutâneas desta 
patologia podem estar presentes ao nas-
cimento ou surgir nas primeiras semanas 
de vida, muitas vezes exacerbadas por 
exposição solar. Incluem lesões anela-
res ou placas descamativas, sobretudo 
na face (regiões periocular e malar, em 
forma de borboleta), no couro cabeludo e 
mais raramente no tronco.(3-5) 

As manifestações hepáticas (coles-
tase) e hematológicas (trombocitopenia, 
anemia ou neutropenia) são habitualmen-
te raras e transitórias.(4) O caso descrito 
apresentava trombocitopenia neonatal 
que persistiu até aos 7 meses de idade. 

O atingimento cardíaco, habitual-
mente na forma de bloqueio aurículo-
ventricular congénito, ao contrário das 
restantes manifestações de LEN, é per-
manente, condicionando o prognóstico 
do paciente.(2) 

Na altura do diagnóstico de LEN, 
a maioria das mães são portadoras as-
sintomáticas de auto-anticorpos lúpicos 
e em 40 a 60% não existe diagnóstico 
de anterior de conectivite autoimune. As 
restantes têm um diagnóstico de lúpus 
eritematoso sistémico ou apresentam ca-
racterísticas de síndrome de Sjogren ou 
de conectivite não diferenciada.(6,7) Das 
mães com diagnóstico prévio de lúpus 
eritematoso sistémico, apenas 1-2% têm 
fi lhos com LEN, sendo que a coexistência 
de anticorpos anti-SSA/Ro e anti-SSB/La, 
como no presente caso, parece aumentar 
este risco.(1)

O exame anátomo-patológico, com-
binado com a realização de imunofl uo-
rescência directa é muito útil para esta-
belecer o diagnóstico, podendo revelar 
uma degeneração vacuolar da camada 
basal, edema da derme e infi ltrado linfo-
histiocítico. A imunofl uorescência é nega-
tiva em 50% dos casos, mas pode revelar 
depósitos de complemento e IgG/IgM/C3 
na zona da membrana basal.(8) No caso 
descrito detectaram-se depósitos dérmi-
cos intersticiais de mucina e o estudo por 
imunofl uorescência directa revelou um 
depósito linear de complemento C3 na 
membrana basal.

dos perivasculares com plasmócitos. O 
estudo com imunofl uorescência directa 
mostrava apenas depósito linear de com-
plemento C3 de escassa intensidade (1+) 
na membrana basal.

Foi realizado um estudo imunológi-
co à mãe 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 excluído bloqueio auriculoventri-
cular com a realização de um electrocar-
diograma.

Aos 7 meses de idade apresenta 
franca regressão das lesões cutâneas 
vasculíticas, tendo desenvolvido uma 

dermatite atópica. Foi realizado novo 
controlo analítico que revelou normali-
zação de plaquetas e negativação dos 
auto-anticorpos lúpicos.

A mãe foi orientada para consulta 
de Medicina Interna para iniciar vigilância 
clínica.

DISCUSSÃO
O LEN é uma doença rara, segun-

do alguns autores subdiagnosticada, 
estimando-se uma incidência de 12.000-
20.000 nados-vivos.(3) As manifestações 
clínicas no RN resultam dos auto-anticor-
pos lúpicos maternos transmitidos por via 
transplacentária. A presença de anticor-
pos anti-SSA/Ro maternos em circulação 
no RN é descrita em 95% dos casos e a 

Dia 1 Dia 8 Dia 30 2 meses 7 meses

Hemoglobina (g/dL) 14.8 15.6 10 12

Leucócitos (/uL) 11.200 8.000 7.200 9.720

Neutrófi los (/uL) 5.040 1.902 1.200 1.914

Eosinófi los (/uL) 112 192 100

Basófi los (/uL) 0 0 0

Linfócitos (/uL) 5.488 4.960 5.400 7.066

Monócitos (/uL) 560 944 0

Plaquetas (/uL) 35.000 43.000 96.000 417.000

Reticulócitos

PCR (mg/dL) 2

Coombs Indirecta Negativa

ANA (IF) 
(Normal < 1/80) título padrão

> 1/1280
mosqueado

<1/80

Anti-DNAds (IF)
(Normal < 10 U/mL)

Negativo Negativo

Anti-Sm
(Normal < 10 U/mL)

Negativo Negativo

Anti-U1/RNP
(Normal < 10 U/mL)

Negativo Negativo

Anti-SSA/Ro
(Normal < 10 U/mL)

>240 Negativo

Anti-SSB/La
(Normal < 10 U/mL)

>340 Negativo

Quadro I – Evolução dos Parâmetros Analíticos
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O tratamento das lesões cutâneas 
inclui o recurso a corticóides tópicos de 
média potência, sendo importante efectu-
ar uma fotoprotecção adequada, através 
de roupa ou de ecrans solares. Se o qua-
dro clínico se acompanha de um bloqueio 
aurículo-ventricular completo é necessá-
rio colocar um pacemaker permanente. 

À excepção das lesões cardíacas, 
as restantes manifestações de LEN de-
saparecem pelos 6-8 meses de idade, 
coincidindo com a negativação dos an-
ticorpos lúpicos maternos no lactente(1) 
como veio a suceder no presente caso. 
As manifestações cutâneas poderão re-
sultar em lesões pigmentadas, telangiec-
tásicas ou moderadamente atrófi cas. 

Uma série de 37 pacientes do ano 
de 2000 refere, no entanto, um risco au-
mentado de desenvolvimento de doen-
ças autoimunes durante a infância e ado-
lescência (tiroidite de Hashimoto, artrite 
reumatóide juvenil, entre outras),(7) pelo 
que se preconiza um seguimento médico 
alargado. O diagnóstico de LEN tem tam-
bém implicações para as mães, a quem 
deve ser oferecida vigilância do possível 
desenvolvimento de uma doença autoi-
mune e adequado acompanhamento em 
futuras gestações, uma vez que o risco 
de recorrência estimado é de 10 a 17%.6

CONCLUSÃO
Pelo facto da maioria das mães 

serem assintomáticas, o diagnóstico de 
LEN requer um alto índice de suspeita, 
devendo ser equacionado nos RN com 
lesões cutâneas periorbitais e malares 
características, alterações hematológicas 
e/ou hepáticas persistentes. A existência 

de uma afectação cardíaca infl uencia o 
prognóstico destes pacientes, pelo que 
perante a suspeita deste diagnóstico 
dever-se-á proceder a uma cuidadosa 
avaliação clínica. 

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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