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SUMMARY

SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN CHILDHOOD:

A CASE REPORT

The author presents a case of systemic lupus erythema
tosus (SLE) in a ll-year-old girl. The diagnosis is based on the
systemic involvement and some laboratory findings as such as a
positive LE clot test and latex, elevated erythrocyte sedimentation
rate, anemia, proteinuria. Some aspects of this disease is
discussed.

The treatment was made with high dose of prednisone

and gaving good results.



RESUMO

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO NA INFANCIA:

APRESENTACAO DE 1 CASO

0 autor apresenta a ocorréncia do lupus eritematoso
sisfémico numa crianga do sexo femino com 11 anos de idade. 0
diagndstico baseou-se no envolvimento sistémico e nos dados de la
boratorio tais como: célula LE positiva, latex positivo, VHS ele
vado, anemia, proteinlria. S3o discutidos alguns aspectos dessa
doenca na infancia.

O tratamento foi feito com alta dose de prednisona

dando bons resultados.



LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO NA INFANCIA:

APRESENTACAO DE 1 CASO

1. INTRODUCAO

O lupus eritematoso sistémico (LES) € uma doenga cro
nica de etiologia desconhecida caracterizada por lesdes inflamato
rias interessando multiplos orgaos, especialménte a pele,  articu
lacoes, rins e serosas®. Igualmente caracteristicas sdo as multi
plas anomalias imunitdrias, especialmente o fator sérico célula
LE.

E uma doenca causada pela produgdo de complexos imu
nes resultantes da interacao de autoanticorpos contra antigenos
tissulares, especialmente nucleares®. .

Sua ocorréncia chega 6 a 8 vezes mais freqllente em mu
lheres do que em homens, onde os sintomas iniciam-se = geralmente
entre os 15 a 40 anos de idade®.

0 surgimento do LES na infancia, numa idade ’infefior
a 15 anos € raro, constituindo um grupo bastante pequeno com rela
cdo a faixa etaria adulta.

Este trabalho apresenta o diagndstico do lupus erite
matoso sistémico numa menina com 11 anos de idade feito no Setor

de Pediatria, do Hospital Santa Catarina em Blumenau.
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2. APRESENTACAO DO CASO

Paciente sob o registro n® 30470, internada em 8/11/
79,'11 anos de idade, branca, brasileira, residente em Itajai,
SC.

Em Mar/78 passou a apreséntar eritema palmo-plantar,
pruriginoso, cefaléia, vomitos, febre alta, acompanhada de cala
frios e poliartrite. Com esse quadro fora tratada em Itajai por
7 dias tendo alta com melhoras.

Apds 1 semana, novamente internada com o mesmo qua
dfo, porém acrescido de pequenas lesOes crostosas no couro cabelu
do e outras partes do corpo, nao pruriginosas e queda de cabelo,
sendo tratada como escabiose.

Meses depois surgiu eritema em ésa de borboleta (sic)
procurando nessa época recurso médico, sendo submetida a tratamen
to por 3 meses com pouca melhora. Entao procurou um cardiologis
ta dessa localidade, tratando-a por mais 2 meses.

Em Jul/79 passou novamente a procurar recurso medico,
fazendo uso de Benzetacil‘a.cada 20 dias, meticorten 20 mg/dia,
AAS e Aralem por um periodo de 2 méses (sic). Nessa época apre
sentava quadros ciclicos de artralgias e edema de face.

Set/79 acometida por rubéola, bem como passou a apre
sentar ascite (sic).

Nov/79 internada na Enfermaria de Pediatria do Hospi
tal Santa Catarina em Blumenau, tendo edema de face, ascite, der
rame pleural a direita e lesao eritemato-escamosa em asa de borbo

leta.



3. ACHADOS DE

EXAME FISICO

trofica.

boleta).

Lucidez, dentes em mal estado de conservacao, hipo
Lesao cutanea de face em '"vespertilio'" (asa de bor
Palidez cutanea.

Edema peripalpebral e face.

Poliadenopatia cervical bilateral, moles, elasti

cos, indolores. Ganglio axilar esquerdo volumoso, medindo 3X2 cm

com as mesmas

mofonéticas.

digitais.

caracteristicas. Ganglios menores emaxila direita.
PA 12/6.

Taquicardia - FC 100 bat/min, bulhas ritmicas, nor
Ictus desviado para esquerda, no 4°¢ EIE, 2 polpas

Pulmoes MV diminuido na base D, bem como macicez.

Abdomem distendido, com protrusao da cicatriz umbi

lical, piparote positivo, macicez a percussao em todo o abdomem e

indolor a palpacdo.

nomegalia.

Skodismo positivo quando em pe.

_Figado palpavel a 4 cm do RCD, indolor, sem esple

Sem edema MMII.
Articulagoes sem particularidades.

Afebril, anictérica.

CONCLUSAO: polisserosite que obriga a pensar em lupus eritematoso

sistémico, devendo-se descartar a possibilidade de TB.



.4. EXAME DE LABORATORIO E EVOLUCAO CLINICA

8/11/79 - a) Parcial de Urina: pH 8, sangue oculto +,
10 hemacias por campo.

b) Hemograma: série Vermelha

4.010.000 he/mm°
12,7 g/100ml Hb
369 Ht

0,90 VG

90,0 VGM

30,1 HGM

34,9 CHGM

Série Branca

10.080 Le/mm>
8 eosino
8 bastoes
52 segmentados
26 linfocitos

6 monocitos

VHS 12 Hora - 103 mm
2? Hora - 114 mm

c) Provas de Atividade Reumatica .
ASLO 50 U Todd (N= até 200)
Mucoproteinas: 1,68 mg% em . Tirosina

(N= 2,5 e 4,5)
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d) Proteinograma:
Valor Absoluto Valor Relativo
% g%
Normal Normal

Albumina: 28,9 56-70 1,445 - 3,40-5,60
Globulinas T.: 71,1 - 30-44 3,555 - 1,80-3,50
Alfa 1: 2,5 - 3,0-5,5 0,125 - 0,05-0,40
Alfa 2: 19,4 - 6,7-10,0 0,970 - 0,36-0,70
Beta Globul.: 6,7 - 7,0-11,0 0,335 - 0,40-0,95
Gama Globul.: 42,5 - 11,0-19,0 2,125 - 0,62-1,59

e)

£)

g)

h)
i)

Relagao Albumina/Globulina - 0,41

Pesquisa de Celulas LE

Encontrado 5 células LE em 500 células contadas.
Numerosos corpusculos hematoxilinicos.

Rx Torax

Derrame pleural no hemitorax direito.

Infiltrado intersticial fino, difuso nos pulmoes.
Area cardiaca nofmal.

Exame de Fezes

Ascaris lumbricoide

Diurese: 450ml nas 24 horas - afebril
Terapeutica instituida

1. Diurético

2. Dieta hipossodica

3. Repouso no leito

4. Analgésico/antitérmico
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9/11/79

a)

b)

OBSERVACAO: Na
60

Solicitado:

FAN - Negativo; C, - 88 mg%(N= 80-120);

3
LATEX - Positivo; WAALER-ROSE - Negativo;

EGG - alteragbes inespecificas da repolarizagdo ven
tricular em parede infero-lateral;

Rx TORAX - persiste derrame pleural a direita tipo
infra-pulmonar;

Rx ABDOMEM - presenga de ascite;

MANTOUX - nao reator.

Diurese 24 hs - 450ml; PA 9/6 e 10/5.

IMUNOGLOBULINAS:

TgG - 2.800 mg$

TgA - 105 mg}

IgM - 460 mg%

Ig - 800 mi/ml (inferior a).

terapeutica acrescentou-se Meticorten (prednisona)

mg/diario.

10/11/79

Solicitado:

PA

- Ureia - 40,0 mg/dl (N= 20-40)

Creatinina - 0,90 mg/dl (N= 0,5-1,5)
Clearance - 36,20 ml/min
70,3 ml1/min (corrigido)

9/7 e 10/5 - Diurese 800ml



11/11/79

Sem especificacao maior.
PA 10/6 e 9/6.

Diurese 500ml.

12/11/79

Sem anormalidades.
PA 10/6 e 11/6.

Diurese: 520ml.

13/11/79

Ainda persiste derrame pleural i direitd
do em menor extensao HTD).

Diametro abdominal - 65 cm.

PA - 9/5 e 10/6.

Diurese 320ml.

14/11/79

Presenca MV na base HTD.

Diametro abdominal - 63,5 cm.

12

(mv diminui

Diminuicao do eritema e edema facial (+/4), bem como

adenomegalia axilar.

PA - 10/6.

. Diurese 600ml.

15/11/79

Solicitado:

Proteintria das 24 horas - 779,4 mg (D-666 ml)
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Rx Torax - persiste derrame pleural.
Hemograma: He 3.880,00
Hb 12,4
Ht 35
OBS.: Hipocromia
Leucocitos: 9.810
10 bastoes
36 linfocitos
VHS 110 min

128 min.

20/11/79

Persiste adenomegalia, submacicez de base direita, fi
gado palpavel a 4 cm do rebordo costal direito.

Cedendo ascite, bem como o edema peripalpebral eoeri
tema em asa de borboleta. Sem acometimento articu

lar.

22/11/79

MV bastante audivel no HTD (base).
Auséncia de macicez movel no abdomem.
Figado ainda palpavel a 4 cm do RCD.
Didmetro abdominal 60 cm.
Adenomegalia ainda presente, porémbastante diminuida.
Rx Torax: minima reacdo no hemitdérax direita.
Hemograma: He 3.730,00
Hb 11,6

Ht 33
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Leucocitos: 10.880
2 bastoes
68 segmentados
24 linfocitos
. 6 monocitos
VHS 110, 120
OBS.: 5 células LE em 500 células. Corpos hematoxili

nicos.

23/11/79

Proteinuria das 24 horas

15,68 g Diurese 595 ml/24hs.

27/11/79

Proteinuria das 24 horas
7,10 g.
Parcial de Urina

proteina 4+ 2 hemacias/.campo.

28/11/79

Paciente sofreu alta hospitalar com estado geral bom,
continuando o tratamento com prednisona na dose de

&O mg/dia.

8/12/79

Reinternou para avaliacgao.



Solicitado:
Hemograma: 3.550,00 He/mm3
11,4 g% Hb
32% Ht
1,00 VG
90,1 VGM
32,1 HGM
35,6 CHGM
OBS.: Hipocromia
Leucocitos: 7.500
1 eosino
6 bastoes
54 segmentados
34 linfocitos
5 monb6citos
VHS - 120 e 130 mm
Creatinina - 0,44 mg/dl1 N - 0,5-1,5
Uréia - 23,9 N .- 20-40

Parcial de Urina - proteina +

10/12/79

PESQUISA DE CELULA LE
3 células em 500 contadas.
Numerosos corpusculos hematoxilinicos.

FAN - Negativo.

11/12/79

Proteinuria das 24 horas

4,83 g Diurese 825 ml

15
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5. COMENTARIOS

Nossa paciente entao com o quadro clinico de polisse
rosite, eritema em asa de borboleta, historia de poliartralgia e

>

poliartrite, queda de cabelo, poliadenopatia e com exames - La
tex +, C&lula LE +, VHS elevado, anemia, chegou-se ao diagndstico
de LES.

Foi entao instituida a terapeutica com prednisona (me
ticorten) na dose de 60 mg/dia apresentando melhora acentuada do
quadro clinico com cerca de 2 méses de tratamento, apesar de per
sistir algumas provas de laboratorio alteradas.

Esta se programando a biopsia renal nessa paciente pa
ra se avaliar o comprometimento renal.

" No momento estd sendo avaliada ¢linico-laboratorial

mente no sentido de se observar a evolucao da doénga, quando en

tao se tomara outras medidas.
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6. DISCUSSAQO

O diagnostico do LES (lupus eritematoso sistémico) de
ve basear-se nas manifestacles sistémicas®.

Com a descoberta do fenomeno célula LE por Hargraves
e colaboradores em 1948, tornou-se possivel diagnosticar o LES
mais precisamente?®.

O LES é incomum em pacientes com menos de 15 anos de
idade, constituindo 5 a 10% dos pacientes com essa doenca®.

Numa revisao de 520 pacientes, apenas 21 tiveram ini
cio dos sintqmas antes dos 9 anos de idade®. Porém, Grossman e
colaboradores® diagnosticaram o LES numa crianca de 11 méses de
idade.

Em 101 casos diagnosticados em crianca®, 86 eram do
sexo feminino e 15 eram masculino; 97 eram brancos e 4 pretos. A‘
meédia de idade encontrada foi de 11,7 anos, tendo 12 criancas
menos de 9 anos de idade.

Hogg e Seip?® apresentaram duas criancas que mnasceram
com LES, cujas mdes possuiam LES na época do parto, sendo eviden
ciado o fato LE como transmissao placentaria.

Foi també&m publicado a existéncia de LES em recém-na
to cuja historia familiar fora negativa com relacao a desordem do
tecido conectivo?®.

O LES na infancia pode se. apresentar e manifestar sob
varias maneiras'.

Alverson'. descreve um caso numa crianca de 4 1/2 anos
que veio a desenvolver o LES 2 1/2 anos apos apresentar hiperlipo

proteinemia. A resolucao dos altos niveis de lipideos nessa crian
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wgaseguiuféedo tratamento do lupus.

Kallen e colaboradores® acompanharam duas criangas
portadoras de glomerulopatia idiopatica que mais tarde desenvolve
ram LES.

Quanto a terapeéutica € o corticoide, em alta dose e
por longo tempo, a droga de eleicdo no tratamento do LES2*°789;

Hagg e colaboradores!® compararam os resultados de
tratamento do LES com alta dose de corticoide, baixa ou sem corti
coide: - no grupo tratado com altas doses de corticoide houve um
indice de mortalidade de 36%, enquanto que no tratado com baixa
dose ou mesmo sem corticoide tiveram um Indice de mortalidade de
100%.

Outrossim, € o tratamento do LES ainda um desafio.
Varios esquemas estao sendo introduzidos no sentido de  melhorar
o prognostico do LES. .

O LES de ocorréncia na infancia leva um progndstico
muito sombrio, possuindo uma taxa de mortalidade muito alta'®.

Em 14 casos seguidos por Robinson e William'®’ encontraram um Indi
ce de mortalidade de 64%.

Meislin e Rothfield? em estudo comparativo com pacien
tes pértadores de LES concluiram que o prognostico déssa doenca
na infancia € consideravelmente pior do que em adultos.

No éntanto, nao se conhece um tratamento curativo pa
ra o LES ou para outros distirbios- do coldgeno®, porém pode  ser
considerado como controlavel embora se trate de uma doencga siste
mica incuravel?.

Este caso vem demonstrar que o LES pode se  desenvol

ver mesmo na infancia.
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