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Rezumat

Lupusul eritematos este o boald autoimund,
plurigenicd si multifactoriald, ce cuprinde un spectru larg
de manifestdri, de la afectare limitatd la piele (lupus
eritematos cutanat) la afectare multiorganicd in cadrul bolii
sistemice LES. Lupusul eritematos discoid LED este cea
mai frecventd formd de lupus eritematos cutanat cronic
caracterizatd clinic prin leziuni eritemato-scuamoase, bine
delimitate, ce evolueazi cu atrofie centrald si se vindeci cu
cicatrici. Se descriu doud forme de LED: localizat, cu
leziuni limitate la extremitatea cefalicd, si diseminat cu
leziuni deasupra si sub nivelul segmentului cervical.
Manifestdrile sistemice sunt rare, reprezentate in principal
de artralgii. Afectiunea este mai frecventd la femei, in
special la grupa de virstd 30-40 ani. Etiologia este incd
necunoscutd, in patogenia bolii fiind incriminati factori
genetici, factori de mediu, dintre care expunerea la radiafiile
ultraviolete este cel mai important.

Caz clinic: Pacientd in varsta de 50 ani, cunoscutd cu
LED formd localizatd de la virsta de 37 ani, se prezintd
pentru aparitia de leziuni eritemato-scuamoase localizate pe
decolteu, torace posterior, suprafetele de extensie ale
membrelor. Examenul histopatologic si imunoflorescenta
directd IFD efectuate din biopsie cutanatd confirmd
diagnosticul de lupus eritematos cutanat. Probele
imunologice aratd titruri pozitive crescute, pentru
anticorpii antinucleari ANA si anti ADNdc. Terapia a
constat in aplicarea de corticoid local si administrarea
sistemicd de clorochind, pacienta fiind sfatuitd sd respecte
mdsurile de fotoprotectie.

Concluzie: Pacientd diagnosticatd initial cu LED
localizat prezintd dupd 13 ani de la debut manifestiri
cutanate de LED diseminat si modificdri serologice
sugestive pentru implicare sistemicd.

Cuvinte cheie: lupus eritematos discoid, boald
autoimund, autoanticorpi, imunoflorescentd directd IFD.

Summary

Lupus erytematosus is a plurigenic and multifactorial,
autoimmune disorder with a broad-spectrum manifestations,
from skin-disease (cutaneous lupus erythematosus CLE) to
systemic disease (systemic lupus erythematosus ) SLE. The
most common form of chronic LE is discoid lupus
erythematosus DLE with plaques erythematous covered by
scale, well demarcated, which expand leaving depressed
central scarring. DLE lesions that occur only on the head or
neck are referred to as ,localized DLE”. DLE lesions
occurring both above and below the neck are referred to as
»generalized DLE”. Systemic involvement is rare and the
most frequent simptom is arthralgia. DLE is more commion in
women than in men, and occurs mostly in the third to fourth
decade of life. The etiopathogeny of the disease in still
unkwoun. Genetic associations have been reported in chronic
LE including DLE, and environmental factors are
incriminated, especially UV.

Clinical case: A 50-year old woman patient who was
diagnosed with DLE at the age of 37, was admitted in hospital
for new erythematokeratotic lesions that occured on the sun-
exposed areas: V area of the neck, upper back, extensor aspects
of the arms. The histological exam and IFD exam confirm the
diagnoses of CLE. Elevated levels of ANA and anti ADNdc
antibodies have been detected in the serum. The pacient was
treated with local corticosteroids and antimalarial therapy
(cloroquina), and she was advised to avoid direct sun-
exposure and to use sunscreens.

Conclusion: Female pacient who has been diagnosed at
age of 37 with DLE, after 13 years of inactivity of the disease,
is diagnosed with generalized DLE and serological changes of
systemic disease.

Key words: discoid lupus erythematosus, auto-immune
disease, autoantibodies, direct immunoflorescence DIF.
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Introducere

Conform clasificarii lui Gilliam leziunile
cutanate ce pot fi intalnite la pacientii cu lupus se
impart in specifice si nespecifice. In categoria
manifestdrilor cutanate specifice (lupus erite-
matos cutanat) sunt incluse trei forme clinice:
lupus cutanat acut, subacut si cronic, ultima
avand mai multe subtipuri: lupus discoid, lupus
discoid verucos/hipertrofic, lupus profund/
paniculita lupica, lupus mucos, lupus tumidus,
lupus pernio/chilblain lupus (1).

Lupusul cutanat discoid este forma cea mai
frecvent intdlnitd de lupus cronic cutanat,
caracterizat clinic prin leziuni limitate la nivelul
pielii, ce se vindecd cu atrofie cicatriciala.
Diagnosticul se stabileste in urma examenului
clinic corelat cu examenul histopatologic, uneori
dublat de examenul imunoflorescentei directe
(IFD).

Prezentarea cazului

Pacientd in varstd de 50 de ani se prezinta
pentru aparitia de leziuni eritemato-scuamoase
localizate la nivelul fetei, trunchiului si mem-
brelor superioare dupa o expunere prelungitd la
soare In absenta masurilor de fotoprotectie (Fig. 1,
Fig. 2). Din istoric rezultd aparitia primei leziuni
la varsta de 37 ani, la nivelul zonei malare, cu
aspect eritemato-scuamos, asimptomatica. In
absenta tratamentului leziunea s-a extins si au
aparut noi leziuni localizate pe piramida nazala si
obraz de partea opusa. Examenul clinic si
histopatologic au confirmat diagnosticul de lupus
discoid si s-a initiat tratament cu hidroxi-
clorochind, pacienta fiind sfatuitd sa respecte
maésurile de protectie UV si sd evite expunerea la
soare. Sub tratament evolutia este favorabild cu
ameliorarea semnificativd a manifestdrilor
cutanate si pacienta nu se mai afld in observatie
pentru afectiunea cutanatd o perioada de 13 ani.

In momentul de fata pacienta prezinta leziuni
eritemato- scuamoase, de culoare rosie-violacee,
infiltrate, in diverse stadii de evolutie, majoritatea
fiind surprinse ca avand si atrofie centrald;
leziunile au dimensiuni variate, de la cativa
milimetri pand la 2-3 cm, sunt asimptomatice,
localizate pe decolteu, torace postero-superior,
suprafetele de extensie ale membrelor superioare;

Fig. 1. LED

Fig. 2. LED

la nivelul extremitatii cefalice numeroase leziuni
eritemato-scuamoase cu atrofie centrald dispuse
la nivelul pometilor, obrajilor, piramidei nazale,
fruntii, barbiei, pavilionului auricular, unele
aflandu-se in stadiul de cicatrice depigmentata cu
hiperpigmentare periferica.
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Examenul clinic general a fost in limite
normale iar probele de laborator au fost in limite
normale cu exceptia unor valori usor crescute ale
enzimelor hepatice (TGO=78 Ul/1, TGP=45 Ul/1).
Investigatiile imunologice releva anticorpi
antinucleari ANA pozitiv (++) (metoda imuno-
florescenta indirecta), anticorpi anti Ro/SSA
negativ (18,56 Eu/ml ELISA), anticorpi anti
ADNdc intens pozitiv (852,660UI/ml ELISA),
fractiunile C3,C4 ale complementului in limite
normale, anticorpi anti La/SSB negativ, anti Sm
negativ, anticardiolipind negativ.

Examenul histopatologic realizat pe fragment
cutanat prelevat prin biopsie din placd de pe
torace posterior aratd moderatd hiperorto-
keratoza, cu dopuri keratozice foliculare; atrofie
epidermald; moderatd degenerescentd vacuolara
bazald, rari corpi Civatte; membrand bazala
moderat ingrosatd; moderat infiltrat inflamator
limfocitar dermal predominant perivascular si
perifolicular.

IFD a evidentiat IgA, IgM, Clq intens pozitiv,
granular la jonctiunea dermo-epidermica, IgG
intens pozitiv la jonctiune si intrakeratinocitar, C3
negativ (Fig. 3, Fig. 4, Fig. 5).

Terapia administrata a fost locald cu corticoid
(furoat de mometazond Elocom) si sistemica cu
hidroxiclorochind Plaquenil. Pacienta nu
tolereazd 1Insd hidroxiclorochina (greatd,
varsaturi, cefalee) fiind inlocuitd cu clorochina
care este mai bine toleratd, cu efect favorabil
constand in ameliorarea leziunilor deja existente,
cu stoparea aparitiei de noi pldci.

Fig. 3. IFD-IgG
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Fig. 4. IFD-IgG

Fig. 5. IFD-IgM

Discutii

Lupusul eritematos cutanat discoid se
manifestd clinic prin pldci rosii-violacee, plane
sau usor elevate, bine delimitate, acoperite de
scuame. In evolutie centrul leziunilor devine
atrofic, depigmentat, cu periferia hiper-
pigmentatd si vindecarea are loc cu cicatrici
permanente, inestetice. Localizdrile cele mai
frecvente sunt pe zonele expuse la soare: fatd,
scalp, pavilion auricular, decolteu, zona de
extensie a membrelor superioare. Debutul poate
fi unilateral sau bilateral si se deosebesc doua
forme clinice: localizati si diseminati (2). In
forma localizatd leziunile sunt limitate la
extremitatea cefalicd, pe cand in forma
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diseminatd acestea sunt prezente si sub
segmentul cefalic asa cum este cazul pacientei
noastre. Manifestdrile sistemice cum ar fi
proteinuria sau artralgiile sunt rare, si apar la sub
o treime dintre pacienti (3). Doar un mic procent
dintre pacientii cu LED prezintd modificari
imunologice: ANA la 30-40% dintre pacienti, in
titru scdzut, anti Ro/SSA ocazional, anti-
cardiolipind la sub 10%, foarte rar anti ADNdc,
anti Sm, anti La/SSB (1). Histopatologic se
caracterizeazd prin prezenta degenerescentei
vacuolare bazale, atrofie epidermica, hiper-
keratoza, dopuri keratozice foliculare, infiltrat
inflamator limfo-monocitar dispus la jonctiunea
dermo-epidermica si in derm predominant
perivascular si perianexial (4). Testul benzii
lupice TBL este pozitiv in 60-90% din leziunile de
LED (5). TBL in pielea indemna este frecvent
negativ atat In pielea expusd cat si neexpusa.
Cardinali si co. semnaleazd totusi prezenta unor
depozite imune de IgM si C3 in pielea indemna a
unor pacienti cu LED (6). Fiziopatologia
lupusului cutanat nu este pe deplin cunoscuta.
David Norris propune un model pentru
patogenia formelor fotosensibile de lupus:
eliberarea de mediatori proinflamatori in derm si
epiderm sub actiunea radiatiilor UV, mediatori ce
produc modificéri celulare, inclusiv exprimarea
autoantigenelor pe suprafata keratinocitelor, si
induc molecule de adeziune. Autoanticorpii leaga
aceste antigene iar citotoxicitatea keratinocitara
este rezultatul actiunii limfocitelor atrase din
circulatie, prin mecanism de Ccitotoxicitate
mediatd prin anticorpi (7). Acest model
presupune insd prezenta autoanticorpilor cu
specificitate pentru autoantigenele expuse. In
forme de lupus cutanat cum este cel cronic
discoid, autoanticorpii sunt rar decelati in ser si in
titruri reduse, motiv pentru care trebuie luat in
considerare un alt mecanism, cel mai probabil un
mecanism imun celular, local.

Particularitdtile cazului prezentat de noi
constau in: 1) modalitatea de evolutie a bolii:
aparitia de leziuni noi dupd o perioadd de mai
bine de 10 ani de la debutul bolii, pe zone initial
neafectate, trecerea de la forma localizatd la cea
diseminatd, 2) prezenta autoanticorpilor ANA si
anti ADNdc in titruri crescute, 3) aspectul IFD, cu
prezenta imunoreactantilor atat la nivelul

jonctiunii dermo-epidermice cat si intra-
keratinocitar. In 1988 Nieboer si co, descriu un
model , dust like particle” al depozitelor de IgG,
localizate peri si intrakeratinocitar la nivelul
keratinocitelor bazale, si in regiunea sub-
epidermicd, In 30% dintre biopsiile de lupus
cutanat subacut, sugerand cd acest model este
specific pentru forma subacutd de lupus cutanat
si cd prezenta sa nu se coreleaza cu prezenta
anticorpilor anti Ro/SSA in ser (8). Patru ani mai
tarziu Baleski si co. descriu acelasi model de
imunoflorescentd in lupusul subacut, consi-
derdnd ca mecanism legarea anticorpilor anti
Ro/SSA sau anti La/SSB de antigenele nucleare si
citoplasmatice (9). In cazul nostru imuno-
florescenta directa a evidentiat prezenta imuno-
globulinelor G intrakeratinocitar, la o pacienta
diagnosticata cu lupus eritematos cronic discoid
diseminat (clinic si histopatologic) In absenta
anticorpilor anti Ro/SSA si anti La/SSB. Autorii
unui studiu mai recent pe 4374 biopsii cutanate
examinate IFD nu considera acest model, ca fiind
specific pentru lupusul subacut si nu releva nici o
asociere semnificativa cu anticorpii anti Ro/SSA,
care au fost pozitivi la doar 36% dintre pacienti
(10).

Concluzie

LED este o afectiune cronica cu evolutie lent
progresivad in lipsa tratamentului, cu remisiune
spontand rard, cu posibilitatea reaparitiei
leziunilor dupa un interval variabil de timp, In
cazul prezentat de noi, dupad 13 ani. Prezenta
anticorpilor ANA si in mod particular a anti
ADN(d(c, care este neobisnuita in LED, in absenta
manifestarilor sistemice, ridicd problema
prognosticului acestei paciente in conditiile in
care este cunoscut faptul cd un procent de 5-10%
dintre pacientii cu LED dezvolta boald sistemica,
riscul fiind mai crescut in cazurile de LED
diseminat. IFD confirma diagnosticul de lupus
cutanat ca metoda de investigatie suplimentard,
aldturi de examenul clinic si histopatologic, fard a
avea insd specificitate absoluta in lupus (TBL este
pozitiv si in alte afectiuni inflamatorii cutanate)
si fard a putea diferentia intre formele clinice de
lupus cutanat.

Intrat in redactie: 18.09.2008
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