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Resumo

O lapus eritematoso discoide € a forma mais comum de lUpus eritematoso cutaneo crénico. As lesées sao
maculas ou papulas eritematosas geralmente bem demarcadas, de superficie escamosa que, em geral, se

transformam em placas maiores, com formato de moedas; geralmente, ndo séo pruriginosas nem dolorosas.

A idade de inicio geralmente € entre 20 e 40 anos. As lesdes, na maioria das vezes, sdo desencadeadas ou
agravadas por exposicao a radiagao ultravioleta; o tabagismo também é considerado um fator de risco.

Com o tempo, as lesbes se expandem lentamente, produzindo areas de inflamagao ou hiperpigmentacao
periféricas, e deixam uma regiao central de cicatrizagdo com telangiectasia e hipopigmentagdo. Em areas
com pelos, é comum observar obstrucao folicular (escama no foliculo piloso) e, talvez, alopecia cicatricial.

Em geral, o diagnéstico é estabelecido clinicamente, mas em caso de duvidas, € confirmado com bidpsia de
pele.

A base do tratamento da doenga localizada/limitada € com corticosteroides topicos. A doenga disseminada,
ou a doenca localizada/limitada grave ou refrataria, é tratada com antimalaricos, passando para
imunossupressores se houver auséncia de resposta.

Definicao

O lupus eritematoso discoide (LED) é uma doenca inflamatéria cronica da pele. Lesdes de LED se iniciam
como maculas ou papulas eritematosas bem demarcadas, de superficie escamosa e, em geral, se
transformam em placas maiores, com formato de moedas. Na maioria dos pacientes com LED, a doenca
permanece confinada a pele; fatores antinucleares (FAN) geralmente sdo negativos ou presentes em baixo
titulo.[1] Cerca de 5% a 10% dos pacientes podem ter uma forma leve de lUpus eritematoso sistémico
(LES).[2] Lesdes semelhantes a LED surgem em até 25% dos pacientes com LES.[3]
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Epidemiologia

E dificil encontrar dados epidemiolégicos confiaveis sobre Itpus eritematoso discoide (LED). A maioria
dos estudos é realizada por reumatologistas ou dermatologistas; assim, na auséncia de lUpus eritematoso
sistémico (LES), reumatologistas deixam de relatar casos de pacientes com LED, e dermatologistas
fornecem relatos excessivos desses casos. Estudos realizados antes de 1979 néo fizeram distingédo

entre LED e lGpus eritematoso cutaneo subagudo (LECS); desta forma, € dificil interpretar a verdadeira
prevaléncia ou incidéncia de LED cléssico. A idade de inicio mais comum de LED é entre 20 e 40 anos.[4]
Ele afeta tanto mulheres quanto homens, com uma discreta predominancia em mulheres. A razéo de
mulheres/homens relatada é entre 3:2 e 2:1 em comparagédo com 12:1 em LES.[5] Diferentemente de LES,
nédo parece haver predisposi¢éo racial a LED. No entanto, relatos nos EUA sugerem que LED pode ser
levemente mais comum em norte-americanos negros que em brancos.[6]

Etiologia

Varios relatos mostram que o tabagismo pode predispor ao surgimento de lUpus eritematoso discoide (LED),
€ a exposi¢ao a radiacao ultravioleta (UV) pode desencadear ou agravar as lesdes da doenca.[7] [8] Uma
les&o inespecifica na pele também pode desencadear o surgimento de atividade de LED nas areas do
trauma (conhecido como fenbmeno de Koebner). Acredita-se que o processo inflamatério caracteristico de
LED seja desencadeado por mecanismos autoimunes. Foram relatadas associagbées com alguns antigenos
do complexo principal de histocompatibilidade, mas os outros fatores genéticos que aumentam o risco de
LED n&o séo conhecidos.[9]

Fisiopatologia

A fisiopatologia precisa de lupus eritematoso discoide (LED) e de outras formas de lupus eritematoso
cutaneo (LEC) ainda nao é totalmente compreendida. O interesse concentrou-se na regido da juncao
dermoepidérmica como o principal local de leséo, devido a detecgao de IgG e C3 ao longo da membrana
basal epidérmica, sugerindo um processo mediado imunologicamente.[10] As células inflamatérias em LED
sdo0, na sua maioria, células T na derme. Lesdes cicatriciais de LED crénico tém um infiltrado de células
inflamatérias mais denso, que se estende pela derme reticular mais profunda e/ou na subcutis, em contraste
com as lesdes de LEC agudo e subagudo, que contém infiltrados inflamatérios menos densos confinados a
derme superior. Sugeriu-se que a apoptose de ceratindcitos pode ser o principal evento no inicio de lesdes
de LEC.[11] Geralmente ndo ha espessamento da camada nucleada da epiderme, podendo estar atréfica.
Ha hiperceratose e obstrucéao folicular proeminentes.

Classificacao

Manifestacoes cuténeas do lupus eritematoso

N&ao hé classifica¢des formais para lUpus eritematoso discoide (LED). No entanto, é importante entender as
varias manifestacdes cutaneas do lUpus eritematoso e como LED se encaixa nelas.

* LUpus eritematoso cutaneo agudo (LECA): caracterizado por uma erupgao cutdnea malar tipica em
asa de borboleta envolvendo a parte central da face e/ou uma erupg¢do maculopapular generalizada.
O LECA esté fortemente associado ao LES.
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* LuUpus eritematoso cutaneo subagudo (LECS): caracterizado por uma erupgdo cutanea nao cicatricial
e ndo pruriginosa. O LECS pode ser induzido por medicamentos ou ocorrer em pacientes com LES,
sindrome de Sjégren e deficiéncia de complemento C2.

» Lupus eritematoso cutaneo crénico (LECC): as lesGes sao confinadas a pele e a mucosa oral; LED é
a forma mais comum.

Subconjuntos de LED

Localizado: somente a cabeca e o0 pescoc¢o sao afetados.

Disseminado: outras areas séo afetadas, independentemente do envolvimento da cabega e do pescogo.

Caso clinico

Caso clinico #1

Uma mulher de 30 anos consulta seu médico de atengao primaria com uma erupc¢ao cuténea afetando
sua face, pescoco, orelhas e couro cabeludo. A erupcgéo se iniciou na forma de lesdes planas, bem
demarcadas, vermelhas e escamosas na face, poupando os sulcos nasolabiais e, agora, estdao
confluindo, com disseminacao para o pescoco e as orelhas. Além disso, as lesdes se expandiram,
deixando uma area central de cicatrizagcao afundada. Nao ha fatores desencadeantes conhecidos. Ela
normalmente tem boa forma e é saudavel, sem histéria médica pregressa significativa. Ela fuma 10
cigarros por dia, ndo toma medicamentos regulares e nao tomou nenhuma preparagdo sem prescricao
recentemente.
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Abordagem

O diagnéstico de lupus eritematoso discoide (LED) é principalmente clinico. Embora nao especialistas
possam estabelecer o diagndstico clinicamente, ndo é uma tarefa facil. Geralmente é necessario
encaminhar o caso a um dermatologista especialista. E importante reconhecer e tratar as lesées de LED
precocemente. Se forem deixadas sem tratamento, sabe-se que havera aumento do risco de surgimento de
cicatrizes, alopecia permanente e hipo ou hiperpigmentagao. Lesdes refratarias cronicas geralmente estao
associadas a sofrimento psiquico e social.

Quadro clinico

Foram reconhecidos dois subconjuntos de LED: LED localizado/limitado, que envolve somente a cabeca
e 0 pescogo, e LED disseminado, que envolve outras areas, independentemente de envolvimento da
cabeca e do pescoco.[12]

Os pacientes com LED disseminado tém maior probabilidade de desenvolver lGpus eritematoso sistémico
(LES) e s&o mais dificeis de tratar.

A idade de inicio mais comum da doenca é entre 20 e 40 anos.[4] Os pacientes devem ser questionados
sobre a histéria de exposicédo a radiagao ultravioleta (UV) e tabagismo.

O LED classico se manifesta como lesées em formato de discos, afetando principalmente a face e

0 couro cabeludo; o pescocgo, as orelhas e as superficies extensoras dos bragos frequentemente
também estao envolvidas na apresentagdo. No inicio, as lesées sdo maculas ou papulas escamosas
e eritematosas. A escama é folicular em todos os casos, sendo este um sinal inicial e diagnéstico,
precedendo a descamagado mais geral da lesdo. Nas areas com pelos, é comum observar obstrugao
folicular (escama no foliculo piloso). Caracteristicamente, as lesdes ndo sao dolorosas nem pruriginosas,
mas alguns pacientes podem sentir dor e/ou um prurido leve ocasionais na lesdo. Com o tempo, as
lesbes se expandem lentamente, produzindo areas de inflamagao ou hiperpigmentacéo periféricas, e
deixam uma regiao central de cicatrizagdo com telangiectasia e hipopigmentagdo. Se deixadas sem
tratamento, as lesdes do LED no couro cabeludo causam, inevitavelmente, alopecia, que se torna
permanente uma vez ocorrida a cicatrizagao.

Cerca de 5% a 10% dos pacientes tém uma forma leve de LES.[2] Portanto, é necessario realizar um
exame fisico completo em busca de sinais sugestivos de doenca sistémica subjacente, como artrite,
serosite (pleurite, pericardite), envolvimento do sistema nervoso central (convulsdes, psicose) ou
envolvimento renal. Considera-se que o LED evoluiu para o LES se houver caracteristicas sistémicas e o
paciente atender aos critérios para o diagnostico.[13] No entanto, se o paciente ndo atender aos critérios
diagnosticos para LES, faz-se um diagndstico de doenca do tecido conjuntivo indiferenciada.
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Investigacoes

Devem-se realizar testes sorolégicos em todos os pacientes com LED a fim de detectar, o quanto
antes, a evolugdo para LES. O titulo de fator antinuclear (FAN) é baixo em 30% a 40% dos
pacientes. Alto titulo de FAN, anticorpos anti-DNA (acido desoxirribonucleico) de fita dupla e
anticorpos antirribonucleoproteinas podem sugerir LES ou doenga do tecido conjuntivo sobreposta.
Ocasionalmente, podem-se encontrar anticorpos anti-Ro (SS-A) em pacientes com LED, enquanto
anticorpos anti-La (SS-B) sao distintamente incomuns em pacientes com LED isolado.
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O hemograma completo e a velocidade de hemossedimentacéo (VHS) devem também fazer parte da
investigacéo inicial. Embora o hemograma completo geralmente seja normal, varios pacientes podem ter
uma leucopenia leve. A VHS também pode estar discretamente elevada. Além disso, sdo indicados ureia,
eletrélitos e urinalise para descartar um comprometimento sistémico, especialmente insuficiéncia renal,
associado ao LES.

Se o diagnéstico for incerto, uma biopsia de pele é indicada. Sao alteragdes caracteristicas
hiperceratose, obstrugao folicular, alteragbes vacuolares da camada basal e infiltragdo de células
mononucleares na jungao dermoepidérmica.[12] [14]

Bidpsia de pele revelando hiperceratose, afinamento da epiderme, degeneragdo da camada basal
da epiderme (seta) e um infiltrado de células inflamatdrias predominantemente linfociticas na derme
Do acervo de Dr K. Blessing, usado com permissao

Este PDF do tépico do BMJ Best Practice é baseado na verséao da
web que foi atualizada pela ultima vez em: Aug 01, 2023resistente.
Os topicos do BMJ Best Practice sao atualizados regularmente, e a versao mais recente dos topicos pode
ser encontrada em bestpractice.omj.com . O uso deste contetido esta sujeito aos nossos aviso legal (. O uso
deste contelido esté sujeito aos nossos) . © BMJ Publishing Group Ltd 2023.Todos os direitos reservados.
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Historia e exame fisico

Principais fatores diagnosticos

lesbes escamosas maculopapulares eritematosas em formato de disco
(comuns)

» Lesdes de lupus eritematoso discoide (LED) geralmente surgem na face, no pescogo, no couro
cabeludo, nas orelhas e nas superficies extensoras dos bragos.

+ Em geral, as lesbes comecam como maculas ou papulas planas ou levemente elevadas, bem
demarcadas e eritematosas, com uma superficie escamosa.

» Essas lesbes geralmente se tornam maiores e coalescem, causando placas eritematosas com
escamas aderentes e proeminentes que se estendem para dentro dos foliculos pilosos dilatados.

idade de 20 a 40 anos (comuns)
» Aidade mais comum do inicio.[4]
histéria de exposicao a luz ultravioleta (comuns)

» Pode desencadear ou agravar as lesées do LED, com implicagcdo dos comprimentos de onda UV-A e
UV-B.

histéria de tabagismo (comuns)

+ O tabagismo tem também sido ligado ao desenvolvimento e a gravidade do LED.[7] [8]

Outros fatores diagnosticos
auséncia de prurido e/ou dor (comuns)

« Caracteristicamente, as les6es nao sao dolorosas nem pruriginosas, mas alguns pacientes podem
sentir dor ocasional na lesdo e/ou um prurido leve.

telangiectasia, hiperpigmentacao e/ou hipopigmentacao (comuns)

» Com o tempo, as lesdes se expandem lentamente, produzindo areas de inflamacéo periférica
ou hiperpigmentacao, e deixam uma regido central de cicatrizagdo com telangiectasia e
hipopigmentagéo.

+ A hiperpigmentacdo € um sinal tardio e, geralmente, pds-inflamatério na pele branca, mas mais
pronunciado nos tipos de pele mais escuros. A hipopigmentacao pode ser pos-inflamatéria ou um
sinal de cicatrizagao.
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alopecia cicatricial permanente (comuns)

+ Se deixadas sem tratamento, as lesées de LED no couro cabeludo causam, inevitavelmente, alopecia,
que se torna permanente uma vez ocorrida a cicatrizagao.

caracteristicas sistémicas (artrite, pleurite, pericardite, convulsoes, psicose)
(incomuns)

» Cerca de 5% a 10% dos pacientes tém uma forma leve de lUpus eritematoso sistémico (LES).[2]
Portanto, é necessério realizar um exame fisico completo em busca de sinais sugestivos de doenca
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sistémica subjacente, como artrite, serosite (pleurite, pericardite), envolvimento do sistema nervoso
central (convulsdes, psicose) ou envolvimento renal.

» Considera-se que o LED evoluiu para LES se houver caracteristicas sistémicas e o paciente atender
aos critérios para o diagndéstico.[13] No entanto, se o paciente ndo atender aos critérios diagndsticos
para LES, faz-se um diagnostico de doenca do tecido conjuntivo indiferenciada.

Fatores de risco

Fortes
idade de 20 a 40 anos

 Lupus eritematoso discoide (LED) desenvolve-se com mais frequéncia entre 20 e 40 anos de idade; o
pico de idade médio da incidéncia é 38 anos.[4]

exposicao a luz ultravioleta

» As lesGes do LED podem ser desencadeadas ou agravadas pela exposi¢éo a luz ultravioleta (UV),
com implicagdo dos comprimentos de onda UV-A e UV-B.

tabagismo

« Varios relatos sugerem que o tabagismo pode predispor ao surgimento de LED. Um estudo observou
uma prevaléncia de tabagismo mais elevada (84.2%) no grupo de LED em comparagao com os
controles (33.5%). Fumantes também tendem a apresentar um envolvimento mais extenso que nao
fumantes.[8]

Fracos
sexo feminino

» LED afeta homens e mulheres. H4 uma predominancia ligeiramente superior em mulheres, e a razao
de mulheres/homens relatada é de 3:2 a 2:1 (a razdo de mulheres/homens relatada atinge 12:1 em
lGpus eritematoso sistémico).[5]

lesao cutanea inespecifica

» LED pode ser desencadeado por uma lesdo inespecifica na pele (conhecido como fendmeno de
Koebner).
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Investigacoes

Primeiro exame a ser solicitado

Exame Resultado

fatores antinucleares, acido desoxirribonucleico (DNA) de fita positivos ou negativos
dupla (ds)

» Devem ser realizados em todos os pacientes com lesdes de lupus
eritematoso discoide (LED) a fim de detectar, o quanto antes, a
evolucao para lupus eritematoso sistémico (LES).

+ O titulo de fator antinuclear (FAN) é baixo em 30% a 40% dos
pacientes.

+ Alto titulo de FAN, anticorpos anti-dsDNA e anticorpos
antirribonucleoproteinas podem sugerir LES ou doenga do tecido
conjuntivo sobreposta. Ocasionalmente, podem-se encontrar
anticorpos anti-Ro (SS-A) em pacientes com LED, enquanto
anticorpos anti-La (SS-B) séo distintamente incomuns em pacientes
com LED isolado.

Hemograma completo normal ou leucopenia leve

» Deve ser realizada em todos os pacientes com lesdes de LED.

+ Embora geralmente normal, alguns pacientes podem ter leucopenia
leve. Leucopenia modesta a grave pode sugerir lUpus eritematoso
sistémico subjacente.

Velocidade de hemossedimentacao (VHS) normal ou levemente

» Deve ser realizada em todos os pacientes com lesdes de LED. elevado

» Ha uma maior probabilidade de uma elevacdo moderada ou
acentuada estar associada ao lUpus eritematoso sistémico ativo ou
uma infeccao subjacente.

ureia e eletrolitos normal

» Deve ser realizada em todos os pacientes que apresentam lesdes de
LED a fim de descartar comprometimento sistémico, especialmente
insuficiéncia renal, associado ao lUpus eritematoso sistémico.

urinalise normal

» Deve ser realizada em todos os pacientes que apresentam lesdes de
LED a fim de descartar comprometimento sistémico, especialmente
insuficiéncia renal, associado ao lUpus eritematoso sistémico.
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Outros exames a serem considerados

Exame Resultado

biopsia de pele hiperceratose
+ Confirma o diagnéstico. Geralmente indicada se o diagndstico for prc_:emlnente, obstru~gao
folicular, degeneracao

duvidoso.
: R — - vacuolar, espessamento
~  damembrana basal
epidérmica, inflamacao
periapendical

Bidpsia de pele revelando hiperceratose, afinamento da epiderme,

degeneracado da camada basal da epiderme (seta) e um infiltrado

de células inflamatdrias predominantemente linfociticas na derme
Do acervo de Dr K. Blessing, usado com permissdo
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Diagnodsticos diferenciais

Exames de
diferenciacao

Condicao Sinais/sintomas de

diferenciacao
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Lupus eritematoso
sistémico (LES)

Lupus eritematoso
cutaneo subagudo (LECS)

Psoriase

» Manifesta¢des da pele sao

uma apresentagao comum
do LES. Erupgéo cutanea
em asa de borboleta ou
malar fotossensivel é
caracteristica. Esse rash
eritematoso se estende das
bochechas até a ponte do
nariz, poupando os sulcos
nasolabiais. Ela pode ser
dolorosa e pruriginosa,
geralmente persiste por
alguns dias, cura-se sem
cicatrizagdo, mas, em geral,
retorna apos a exposicao
solar.

O diagnéstico é feito

com base nos critérios

de 2019 recomendados
pelo American College

of Rheumatology e pela
European League Against
Rheumatology.[13]

Lesdes de LECS comecam
como papulas pequenas,
eritematosas e levemente
escamosas, que se
transformam em les6es
anulares ou psoriasiformes
(papuloescamosas). As
lesGes geralmente tém
margens eritematosas em
crostas, que, quase sempre,
poupam a face e afetam
principalmente o pescogo,
0s bragos e a parte superior
do tronco.

Embora seja possivel
observar telangiectasia, nao
ha cicatrizacao e alteracoes
pigmentadas permanentes.

As lesdes sdo papulas e
placas circunscritas, com
descamacdes branco-
prateadas, vermelhas e
inflamadas que afetam

os cotovelos, os joelhos,
a superficie extensora
dos 0s membros e 0
couro cabeludo. As unhas

Alto titulo de FAN,
anticorpos anti-DNA (&cido
desoxirribonucleico) de

fita dupla e anticorpos
antirribonucleoproteina séo
altamente sugestivos.

Os achados na bidpsia

de pele séo similares

aos achados de lupus
eritematoso discoide (LED),
exceto que, em geral,

ndo ha espessamento da
membrana basal ou esse
espessamento é minimo.

Os achados da bidpsia

de pele incluem

pustulas espongiformes
intraepidérmicas e
microabscessos neutrofilicos
de Munro dentro do estrato
cérneo.
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Condicao

Erupcao polimorfa aluz

Rosacea

Liquen planopilar

Sinais/sintomas de

diferenciacao

psoridsicas apresentam
uma superficie desigual
"em dedal", onicélise e/
ou alteragdes hipertréficas
(subungueais).

Considerada uma
dermatose exclusivamente
fotossensivel, que pode
expressar varias formas
clinicas.

As erupgdes polimorfas

a luz geralmente séo
papulas pruriginosas,
placas eczematosas ou
vesiculas. Costumam surgir
24 horas ap0s a exposicao
ao sol e, geralmente, estao
associadas a urticaria.

Disfungao crbénica comum
da pele caracterizada por
vermelhidao, rubor e outros
achados cutaneos que,
muitas vezes, incluem
telangiectasia, papulas e/
ou pustulas, rinofima e uma
inflamacéo geral que pode
se assemelhar a acne.
Geralmente afeta as
convexidades da regido
central da face, incluindo
nariz, bochechas, péalpebras
e testa.

Refere-se ao liquen plano
dos foliculos pilosos.
Manifesta-se com alopecia
associada a papulas
hiperceratoticas e eritema
perifolicular com escamas.
Também podem estar
presentes lesdes do liquen
plano tipicas, que afetam a
pele, as unhas e a mucosa
bucal.

Exames de
diferenciacao

A bidpsia de pele revela
edema na parte superior da
derme.

A bidpsia de pele revela
infiltrado linfo-histiocitario ou
granulomatoso inespecifico.
Pode também haver edema,
telangiectasia e hiperplasia
sebacea associados.

A biopsia de pele revela
infiltrados linfociticos
liquenoides sob a epiderme.
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Abordagem

As metas primarias do tratamento sdo melhorar a aparéncia fisica, controlar as lesdes existentes e limitar a
cicatrizagéo, além de prevenir o surgimento de novas lesdes.

Mudancas de estilo de vida

Devem-se discutir com os pacientes mudangas em seus estilos de vida.[12] [15] Os pacientes séo
aconselhados a limitar a exposigao ao sol, cobrir as areas de pele expostas e aplicar um filtro solar de
amplo espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam protec¢édo solar em longo prazo devem considerar a suplementagéo de
vitamina D.[12] [15] [16]

O abandono do habito de fumar é altamente recomendavel, pois o tabagismo esta associado a forma
mais grave da doenca e reduz a eficacia dos antimaléaricos.[7] [12] [15] [17]

Pode-se usar camuflagem cosmética para melhorar a aparéncia das lesées.

Doenca localizada/limitada nao grave

A doenga localizada/limitada envolve apenas a cabega e 0 pescoco.

Corticosteroides topicos sao utilizados como tratamento de primeira linha para os pacientes com doenca
localizada.[12] [15] [16]

Os inibidores da calcineurina (por exemplo, pimecrolimo, tacrolimo) sdo recomendados como alternativa
de primeira linha se os corticosteroides tépicos forem contraindicados nos pacientes com acne/rosacea
concomitante.[12] [15] [16]

O tratamento inicial com um corticosteroide topico potente/muito potente para os casos de doencga grave
é recomendado por 4 semanas (reduzido quando os sintomas sdo controlados), ou por 12 semanas com
um inibidor de calcineurina.[15] Corticosteroides topicos de diferentes poténcias podem entao ser usados
em combinacao, dependendo dos sintomas do paciente. Os corticosteroides potentes (por exemplo,
valerato de betametasona a 0.1%) e os corticosteroides muito potentes (por exemplo, propionato de
clobetasol a 0.05%) séao frequentemente usados para tratar o tronco e os membros, incluindo as méos,
bem como o couro cabeludo. As formulagbes potentes ou muito potentes podem ser consideradas por
periodos curtos nos casos de doencga grave na cabeca e no pescogo. Os corticosteroides de poténcia
moderada (por exemplo, triancinolona acetonida a 0.1% ou valerato de betametasona a 0.025%) séo
usados nas areas mais propensas a atrofia, como rosto e pescocgo. Os corticosteroides de baixa poténcia
(por exemplo, hidrocortisona 1%) sao normalmente reservados para as palpebras. O envolvimento do
couro cabeludo pode ser tratado com formulagdes em espuma ou logao.

A efetividade dos inibidores de calcineurina como tratamento alternativo para o lUpus eritematoso
cutaneo (LEC), incluindo o LED, foi avaliada em ensaios clinicos randomizados com resultados variaveis.
Um ensaio controlado por veiculo sobre o tacrolimo tépico em pacientes com LEC (14 com LED, 4

com LEC subagudo) constatou que o tacrolimo melhorou significativamente as lesdes cutineas a 4 e

a 6 semanas, mas nao a 12 semanas, em comparagao com o veiculo.[18] Entretanto, ao comparar o
pimecrolimo com a betametasona em um pequeno ensaio clinico randomizado e controlado, ndo foi
encontrada nenhuma diferenga significativa na eficacia entre os tratamentos para pacientes com LED a
8 semanas. Observou-se uma diminuigao de 86% no escore da gravidade clinica para o pimecrolimo,
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em comparagdo com uma diminuicdo de 73% com a betametasona (P=0.043).[19] Estudos pequenos e
ndo controlados tém demonstrado que o tacrolimo ou o pimecrolimo tépicos sédo alternativas efetivas no
tratamento do lipus cutaneo, incluindo o LED.[20] [21] [22]

Pode-se considerar a injecdo intralesional de um corticosteroide para lesées individuais, sendo
recomendada para locais com maior risco de atrofia em pacientes com LED localizado, ou como
tratamento adjuvante para lesdes persistentes.[12] [15]

Doenca disseminada ou doenca localizada/limitada grave ou
refrataria

Terapia de primeira linha

Para os pacientes com doencga disseminada ou LED localizado/limitado grave ou refratario, recomenda-
se um medicamento antimalarico (por exemplo, hidroxicloroquina ou cloroquina), seja como monoterapia
ou com corticosteroides tépicos adjuvantes, como tratamento de primeira linha.[12] [15] [16] O tratamento
adjuvante com corticosteroides topicos pode ser interrompido ou usado conforme necessario, uma vez
que o antimalarico tiver sido totalmente efetivo.

A cloroquina s6 devera ser considerada como opgao quando a hidroxicloroquina for ineficaz ou nao
tolerada.[12]

Os pacientes com LED apresentam maior risco de cicatrizagdo do que os pacientes com outros subtipos
de LEGC; portanto, as seguintes opcdes devem ser consideradas para o tratamento inicial:[12] [15]

» Uma dose maior de um medicamento antimalarico
» Uso concomitante em curto prazo ou ciclos gradualmente reduzidos de corticosteroides
sistémicos.

Os pacientes que receberem corticosteroides orais em longo prazo (>3 semanas de duracio) ou os que
necessitarem de ciclos frequentes (3-4 por ano) deverdo ser monitorados regularmente para prevenir a
osteoporose e a insuficiéncia adrenal induzidas por corticosteroides.[12]

Recomenda-se o tratamento com antimalaricos por um periodo de 1-2 anos a fim de suprimir totalmente
a atividade cutanea do lUpus.[23]

Terapia de segunda linha

Se os antimalaricos forem inefetivos, deve-se considerar a terapia imunossupressora (por exemplo,
metotrexato, micofenolato).[12] [15] [16] [24] [25] [26]

O tratamento combinado com metotrexato ou micofenolato associado a um antimalérico pode ser
considerado nos pacientes com resposta parcial a um antimalarico associado a terapia topica.[12]

Um retinoide (por exemplo, acitretina) ou uma dapsona pode ser considerado como monoterapia (ou
associado a um antimalarico para os pacientes com LED refrataria).[12] [15]

Um estudo randomizado duplo-cego que comparou a acitretina com a hidroxicloroquina para o
tratamento de lesdes faciais em 58 pacientes com LEC relatou taxas similares de eliminagdo completa ou
melhora acentuada em ambos 0s grupos a 8 semanas.[27] A taxa de efeitos adversos foi maior no grupo
da acitretina, o que causou a descontinuagao do tratamento em 4 pacientes.
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As evidéncias sao limitadas para o tratamento do LED com dapsona. Um pequeno estudo relatou que,
de 11 pacientes com LED, nove apresentaram melhora na doenc¢a da pele a 16 semanas.[28] Uma
revisdo retrospectiva de 33 pacientes com LED que receberam dapsona por 1-27 meses constatou que
o tratamento gerou excelentes resultados em 8 pacientes (24%), e algum efeito em 8 pacientes (24%),
enquanto nenhuma resposta foi observada em 17 pacientes (52%).[29]

E necessario buscar a orientacdo de um especialista antes de iniciar a terapia imunossupressora.
Terapia de terceira linha

A talidomida deve ser considerada como tratamento para o lipus cuténeo, incluindo o LED, que néo tiver
respondido a outros tratamentos.[12] [15] [16] [30] [31]

Por causa da alta incidéncia de neurotoxicidade associada a talidomida, que parece nao depender da
dose, recomenda-se usar a talidomida como medicamento indutor de remiss@o apenas para os pacientes
com LEC intensamente refrataria ou que apresentarem alto risco de cicatrizagao intensa.[32] [33] No
entanto, na pratica clinica, baixas doses de talidomida podem ser eficazes sem risco significativo de
neurotoxicidade.

No Reino Unido, a clofazimina, a imunoglobulina intravenosa, a lenalidomida, o belimumabe ou

o rituximabe podem também ser considerados como tratamentos de terceira linha, embora estas
recomendagdes ndo sejam respaldadas por outras diretrizes.[12] [15] [16] O belimumabe ou o rituximabe
s6 sdo recomendados para os pacientes com LEC com envolvimento sistémico.[15] [16] Consulte
também a segdo de manejo do LUpus eritematoso sistémico .

Tratamento cirurgico ou a laser

Geralmente, o tratamento com laser pulsado de contraste ndo é recomendado, mas pode ser
considerado como tratamento adjuvante para a telangiectasia.[15] [16]

Uma estudo pequeno envolvendo pacientes com lesdes ativas de LED crénico concluiu que o tratamento
com laser pulsado de contraste é uma terapia eficaz e segura para pacientes com LED crdnico
refratario.[34]

A exciséao cirlrgica seguida de enxerto de pele pode ser considerada para os pacientes com LED
refratario com lesdes localizadas em &reas esteticamente inaceitaveis quando os tratamentos topicos e
sistémicos falharem ou ndo forem tolerados.[15] As les6es cicatrizadas inativas podem ser removidas
cirurgicamente, embora haja relatos de reativagédo das lesdes inativas apds a excisao cirdrgica.[35]
Portanto, a intervengéo cirlrgica deve ser combinada com o tratamento clinico com antimalaricos e/ou
corticosteroides sistémicos.[15]
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Visao geral do algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

Continua (Resumo)

doenca localizada/limitada nao grave

1a. tratamento topico
associado a mudancas de estilo de vida
adjunta injecao de corticosteroide intralesional

adjunta laser pulsado de contraste

doenca localizada/limitada grave ou
refrataria; doenca disseminada

1a. antimalarico
associado a mudancas de estilo de vida
adjunta corticosteroide tépico
adjunta corticosteroide sistémico
2a. terapiaimunossupressora
associado a mudancas de estilo de vida
adjunta antimalarico
3a. talidomida
associado a mudancas de estilo de vida
4a. excisao cirurgica

associado a mudancas de estilo de vida
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Algoritmo de tratamento

Observe que as formulagbes/vias e doses podem diferir entre nomes e marcas de medicamentos,
formularios de medicamentos ou localidades. As recomendacdes de tratamento sdo especificas para os
grupos de pacientes: consulte o aviso legal

Continua

doenca localizada/limitada nao grave

1a. tratamento topico

Opcoes primarias

» hidrocortisona topica: (1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) uma ou duas vezes ao dia
Pode ser usada nas palpebras.

ou

» triancinolona topica: (0.1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) uma ou duas vezes ao dia
Pode ser usada no rosto e pescogo.

ou

» valerato de betametasona tépico: (0.025%)
aplicar na(s) area(s) afetada(s) uma ou duas
vezes ao dia

Pode ser usada no rosto e pescoco.

ou

» valerato de betametasona tépico: (0.1%)
aplicar na(s) area(s) afetada(s) uma ou duas
vezes ao dia

Pode ser usado no corpo/membros e couro
cabeludo. Pode ser usado no rosto se outros
tratamentos forem ineficazes. Pode ser
usado para a doenca grave na cabega e no
pescogo por periodos curtos.

ou

» clobetasol tépico: (0.05%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas vezes ao dia

Pode ser usado no corpo/membros ou couro
cabeludo. Pode ser usado para doengas
graves na cabega e no pescogo por periodos
curtos.

ou

» tacrolimo topico: (0.1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas vezes ao dia
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Continua

» pimecrolimo topico: (1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas vezes ao dia

» A doenca localizada/limitada envolve apenas a
cabeca e 0 pescogo.

» Corticosteroides topicos séo utilizados como
tratamento de primeira linha para os pacientes
com doenca localizada.[12] [15] [16]

» O tratamento inicial com um corticosteroide
tépico potente/muito potente é recomendado
por 4 semanas (reduzido quando os sintomas
forem controlados), ou por 12 semanas

com um inibidor da calcineurina.[15]
Corticosteroides topicos de diferentes poténcias
podem entdo ser usados em combinacéo,
dependendo dos sintomas do paciente. Os
corticosteroides potentes (por exemplo, valerato
de betametasona a 0.1%) e os corticosteroides
muito potentes (por exemplo, propionato de
clobetasol a 0.05%) sao frequentemente usados
para tratar o tronco € os membros, incluindo

as maos, bem como o couro cabeludo. As
formulacdes potentes ou muito potentes podem
ser consideradas por periodos curtos nos casos
de doencga grave na cabecga e no pescoco.

Os corticosteroides de poténcia moderada

(por exemplo, triancinolona acetonida a 0.1%

ou valerato de betametasona a 0.025%) séo
usados nas areas mais propensas a atrofia,
como rosto e pescoco. Os corticosteroides de
baixa poténcia (por exemplo, hidrocortisona 1%)
sdo normalmente reservados para as palpebras.
O envolvimento do couro cabeludo pode ser
tratado com formula¢des em espuma ou logao.

» Os inibidores de calcineurina (por
exemplo, pimecrolimo, tacrolimo) s&o
recomendados como alternativa de primeira
linha se os corticosteroides tépicos forem
contraindicados nos pacientes com acne/
rosacea concomitante.[12] [15] [16]

» A efetividade dos inibidores de calcineurina
como tratamento alternativo para o lUpus
eritematoso cutédneo (LEC), incluindo o LED,
foi avaliada em ensaios clinicos randomizados
com resultados variaveis. Um ensaio controlado
por veiculo sobre o tacrolimo tépico em
pacientes com LEC (14 com LED, 4 com LEC
subagudo) constatou que o tacrolimo melhorou
significativamente as lesfes cutdneas a 4 e

a 6 semanas, mas nao a 12 semanas, em
comparacao com o veiculo.[18] Entretanto, ao
comparar o pimecrolimo com a betametasona
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associado a

adjunta

adjunta

em um pequeno ensaio clinico randomizado
e controlado, néo foi encontrada nenhuma
diferenga significativa na eficacia entre os
tratamentos para pacientes com LED a 8
semanas. Observou-se uma diminuicao de
86% no escore da gravidade clinica para

0 pimecrolimo, em compara¢do com uma
diminuig&do de 73% com a betametasona
(P=0.043).[19] Estudos pequenos e nédo
controlados tém demonstrado que o tacrolimo
ou 0 pimecrolimo tépicos séo alternativas
efetivas no tratamento do lUpus cutaneo,
incluindo o LED.[20] [21] [22]

mudancas de estilo de vida

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Devem-se discutir com os pacientes
mudancas em seus estilos de vida.[12] [15]

Os pacientes sdo aconselhados a limitar a
exposicao ao sol, cobrir as areas de pele
expostas e aplicar um filtro solar de amplo
espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta
B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam protecdo solar em
longo prazo devem considerar a suplementacao
de vitamina D.[12] [15] [16]

» O abandono do habito de fumar é altamente
recomendavel, pois o tabagismo esta associado
a forma mais grave da doenga e reduz a eficacia
dos antimalaricos.[7] [12] [15] [17]

» Pode-se usar camuflagem cosmética para
melhorar a aparéncia das lesoes.

injecao de corticosteroide intralesional

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» triancinolona acetonida: consulte um
especialista para obter orientagdo quanto a
dose intralesional

» Pode-se considerar a injecao intralesional

de um corticosteroide para lesdes individuais,
sendo recomendada para locais com maior risco
de atrofia em pacientes com LED localizado,

ou como tratamento adjuvante para lesdes
persistentes.[12] [15]

laser pulsado de contraste

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado
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Continua

» Geralmente, o tratamento com laser pulsado
de contraste ndo é recomendado, mas pode ser
considerado como tratamento adjuvante para a
telangiectasia.[15] [16]

» Uma estudo pequeno envolvendo pacientes
com lesbes ativas de LED crénico concluiu que
o tratamento com laser pulsado de contraste é
uma terapia eficaz e segura para pacientes com
LED crénico refratario.[34]

doenca localizada/limitada grave ou
refrataria; doenca disseminada

1a.

antimalarico

Opcoes primarias

» hidroxicloroquina: 200-400 mg/dia por via
oral administrados em 1-2 doses fracionadas,
méaximo de 5 mg/kg/dia

Opcoes secundarias

» fosfato de cloroquina: consulte um
especialista para obter orientagdo quanto a
dose

» Para os pacientes com doencga disseminada
ou LED localizado/limitado grave ou refratario,
recomenda-se um medicamento antimalarico
(por exemplo, hidroxicloroquina ou cloroquina),
seja como monoterapia ou com corticosteroides
topicos adjuvantes, como tratamento de primeira
linha.[12] [15] [16]

» A cloroquina s6 deverd ser considerada como
opcao quando a hidroxicloroquina for ineficaz ou
nao tolerada.[12]

» Os pacientes com LED apresentam maior
risco de cicatrizagdo do que os pacientes
com outros subtipos de LEC; portanto, deve-
se considerar uma dose mais alta de um
antimalarico para o tratamento inicial.[12] [15]

» Recomenda-se o tratamento com
antimalaricos por um periodo de 1-2 anos a fim
de suprimir totalmente a atividade cutanea do
lUpus.[23]

» A hidroxicloroquina e a cloroquina estao
associadas a toxicidade retiniana. De acordo
com as diretrizes locais, & necessario

fazer o rastreamento regular de alteracdes
na retina. Doses maximas <5 mg/kg/dia
(hidroxicloroquina) ou <2.3 mg/kg/dia
(cloroquina) sédo recomendadas (com base
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Continua

associado a

adjunta

no peso corporal real) para reduzir o risco de
toxicidade retiniana.[16]

mudancas de estilo de vida

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Devem-se discutir com os pacientes
mudancas em seus estilos de vida.[12] [15]

Os pacientes sdo aconselhados a limitar a
exposicao ao sol, cobrir as areas de pele
expostas e aplicar um filtro solar de amplo
espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta
B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam protecdo solar em
longo prazo devem considerar a suplementacao
de vitamina D.[12] [15] [16]

» O abandono do habito de fumar é altamente
recomendavel, pois o tabagismo esta associado
a forma mais grave da doenga e reduz a eficacia
dos antimalaricos.[7] [12] [15] [17]

» Pode-se usar camuflagem cosmética para
melhorar a aparéncia das lesoes.

corticosteroide topico

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» hidrocortisona topica: (1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) uma ou duas vezes ao dia
Pode ser usada nas palpebras.

ou

» triancinolona topica: (0.1%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) uma ou duas vezes ao dia
Pode ser usada no rosto e pescogo.

ou

» valerato de betametasona tépico: (0.025%)
aplicar na(s) area(s) afetada(s) uma ou duas
vezes ao dia

Pode ser usada no rosto e pescogo.

ou

» valerato de betametasona tépico: (0.1%)
aplicar na(s) area(s) afetada(s) uma ou duas
vezes ao dia

Pode ser usado no corpo/membros e couro
cabeludo. Pode ser usado no rosto se outros
tratamentos forem ineficazes. Pode ser
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Continua

usado para a doencga grave na cabega e no
pescogo por periodos curtos.

ou

» clobetasol tépico: (0.05%) aplicar na(s)
area(s) afetada(s) duas vezes ao dia

Pode ser usado no corpo/membros ou couro
cabeludo. Pode ser usado para doencgas
graves na cabeca e no pescogo por periodos
curtos.

» Pode ser usado com o tratamento
antimalérico inicial. O tratamento adjuvante com
corticosteroides topicos pode ser interrompido
ou usado conforme necessario, uma vez que o
antimalarico tiver sido totalmente efetivo.

» Corticosteroides topicos de diferentes
poténcias podem ser usados em combinacéao,
dependendo dos sintomas do paciente. Os
corticosteroides potentes (por exemplo, valerato
de betametasona a 0.1%) e os corticosteroides
muito potentes (por exemplo, propionato de
clobetasol a 0.05%) sao frequentemente
usados para tratar o tronco e os membros,
inclusive as maos, bem como o couro cabeludo.
Formulagdes potentes ou muito potentes podem
ser consideradas por periodos curtos em

casos de doenca grave na cabecga e pescoco.
Corticosteroides de poténcia moderada (por
exemplo, triancinolona acetonida a 0.1% ou
valerato de betametasona a 0.025%) séo
usados em areas mais propensas a atrofia,
como rosto e pescoco. Os corticosteroides de
baixa poténcia (por exemplo, hidrocortisona 1%)
sdo normalmente reservados para as palpebras.
O envolvimento do couro cabeludo pode ser
tratado com formula¢des em espuma ou logao.

adjunta corticosteroide sistémico

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» succinato sodico de metilprednisolona: 1 g
por via intravenosa uma vez ao dia por 3-5
dias

ou
» prednisolona: 0.5 a 1.5 mg/kg/dia por via

oral por 2-4 semanas, em seguida reduzir a
dose gradualmente
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Continua

2a.

» Os pacientes com LED apresentam maior
risco de cicatrizagdo do que os pacientes

com outros subtipos de LEC; portanto, deve-
se considerar 0 uso concomitante em curto
prazo ou ciclos gradualmente reduzidos de
um corticosteroide sistémico (por exemplo,
metilprednisolona intravenosa ou prednisolona
oral) para o tratamento inicial.[12] [15]

» Os pacientes que receberem corticosteroides
orais em longo prazo (>3 semanas de duragéo)
ou os que necessitarem de ciclos frequentes
(3-4 por ano) deverédo ser monitorados
regularmente para prevenir a osteoporose

e a insuficiéncia adrenal induzidas por
corticosteroides.[12]

terapia imunossupressora

Opcoes primarias

» metotrexato: 7.5 mg por via oral uma
vez por semana no mesmo dia da semana
inicialmente, aumentar em incrementos de
2.5 mg/semana em intervalos mensais de
acordo com a resposta, maximo de 20 mg/
semana

ou

» micofenolato de mofetila: 0.25 a 1 g por via
oral duas vezes ao dia

ou

» acitretina: consulte um especialista para
obter orientacdo quanto a dose

ou

» dapsona: consulte um especialista para
obter orientacdo quanto a dose

» Se 0s antimaléaricos forem ineficazes ou nao
forem tolerados, deve-se considerar a terapia
imunossupressora (por exemplo, metotrexato,
micofenolato).[12] [15] [16] [24] [25] [26]

» Um retinoide (por exemplo, acitretina) ou

uma dapsona podem ser considerados como
monoterapia (ou associado a antimalaricos para
os pacientes com LED refrataria).[12] [15]

» Um estudo randomizado duplo-cego que
comparou a acitretina com a hidroxicloroquina
para o tratamento de lesdes faciais em 58
pacientes com LEC relatou taxas similares de
eliminagao completa ou melhora acentuada em
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associado a

adjunta

ambos os grupos a 8 semanas.[27] A taxa de
efeitos adversos foi maior no grupo da acitretina,
0 que causou a descontinuagdo do tratamento
em 4 pacientes.

» As evidéncias sdo limitadas para o tratamento
do LED com dapsona. Um pequeno estudo
relatou que, de 11 pacientes com LED, nove
apresentaram melhora na doencga da pele a 16
semanas.[28] Uma revisao retrospectiva de 33
pacientes com LED que receberam dapsona
por 1-27 meses constatou que o tratamento
gerou excelentes resultados em 8 pacientes
(24%), e algum efeito em 8 pacientes (24%),
enquanto nenhuma resposta foi observada em
17 pacientes (52%).[29]

» E necessario buscar a orientacdo de
um especialista antes de iniciar a terapia
imunossupressora.

mudancas de estilo de vida

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Devem-se discutir com os pacientes
mudancas em seus estilos de vida.[12] [15]

Os pacientes sao aconselhados a limitar a
exposi¢cao ao sol, cobrir as areas de pele
expostas e aplicar um filtro solar de amplo
espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta
B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam protecao solar em
longo prazo devem considerar a suplementagao
de vitamina D.[12] [15] [16]

» O abandono do habito de fumar é altamente
recomendavel, pois o tabagismo esta associado
a forma mais grave da doenga e reduz a eficacia
dos antimaléricos.[7] [12] [15] [17]

» Pode-se usar camuflagem cosmética para
melhorar a aparéncia das lesoes.

antimalarico

Tratamento recomendado para ALGUNS
pacientes no grupo de pacientes selecionado

Opcoes primarias

» hidroxicloroquina: 200-400 mg/dia por via
oral administrados em 1-2 doses fracionadas,
maximo de 5 mg/kg/dia

Opcoes secundarias

» fosfato de cloroquina: consulte um
especialista para obter orientagdo quanto a
dose
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» O tratamento combinado com um antimalarico
associado a metotrexato ou micofenolato pode
ser considerado nos pacientes com resposta
parcial aos antimalaricos e a terapia tépica.[12]
Um antimalarico pode também ser considerado
em combina¢do com um retinoide (por exemplo,
acitretina) ou dapsona para os pacientes com
LED refratario.[12] [15]

» A hidroxicloroquina e a cloroquina estéo
associadas a toxicidade retiniana. De acordo
com as diretrizes locais, é necessario

fazer o rastreamento regular de alteragdes
na retina. Doses maximas <5 mg/kg/dia
(hidroxicloroquina) ou <2.3 mg/kg/dia
(cloroquina) sdo recomendadas (com base
no peso corporal real) para reduzir o risco de
toxicidade retiniana.[16]

3a. talidomida

Opcoes primarias

» talidomida: consulte um especialista para
obter orientagdo quanto a dose

» A talidomida deve ser considerada como
tratamento para o lUpus cutaneo, incluindo
o LED, que nao tiver respondido a outros
tratamentos.[12] [15] [16] [30] [31]

» Por causa da alta incidéncia de
neurotoxicidade associada a talidomida, que
parece ndo depender da dose, recomenda-se
usar a talidomida como medicamento indutor de
remissao apenas para os pacientes com LEC
intensamente refrataria ou que apresentarem
alto risco de cicatrizagéo intensa.[32] [33]

No entanto, na pratica clinica, baixas doses

de talidomida podem ser eficazes sem risco
significativo de neurotoxicidade.

associado a mudancas de estilo de vida

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Devem-se discutir com os pacientes
mudancas em seus estilos de vida.[12] [15]

Os pacientes sdo aconselhados a limitar a
exposicao ao sol, cobrir as areas de pele
expostas e aplicar um filtro solar de amplo
espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta
B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam protecéo solar em
longo prazo devem considerar a suplementacao
de vitamina D.[12] [15] [16]

» O abandono do habito de fumar é altamente
recomendavel, pois o tabagismo esta associado
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4a.

associado a

a forma mais grave da doenga e reduz a eficacia
dos antimalaricos.[7] [12] [15] [17]

» Pode-se usar camuflagem cosmética para
melhorar a aparéncia das lesoes.

excisao cirurgica

» A excisao cirdrgica seguida de enxerto de
pele pode ser considerada para os pacientes
com LED refratario com lesées localizadas em
areas esteticamente inaceitaveis quando os
tratamentos topicos e sistémicos falharem ou
nao forem tolerados.[15] As lesdes cicatrizadas
inativas podem ser removidas cirurgicamente,
embora haja relatos de reativagéo das lesdes
inativas apés a excisdo cirargica.[35] Portanto,
a intervencao cirurgica deve ser combinada
com o tratamento clinico com antimalaricos e/ou
corticosteroides sistémicos.[15]

mudancas de estilo de vida

Tratamento recomendado para TODOS os
pacientes no grupo de pacientes selecionado

» Devem-se discutir com os pacientes
mudancas em seus estilos de vida.[12] [15]

Os pacientes sao aconselhados a limitar a
exposi¢cao ao sol, cobrir as areas de pele
expostas e aplicar um filtro solar de amplo
espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta
B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]
Todos os pacientes que usam prote¢ao solar em
longo prazo devem considerar a suplementagao
de vitamina D.[12] [15] [16]

» O abandono do habito de fumar é altamente
recomendavel, pois o tabagismo esta associado
a forma mais grave da doenga e reduz a eficacia
dos antimaléricos.[7] [12] [15] [17]

» Pode-se usar camuflagem cosmética para
melhorar a aparéncia das lesoes.
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Novidades

Anifrolumabe

O anifrolumabe é um antagonista do receptor de interferona do tipo 1. Dois casos de LED grave e refratario
apresentaram melhora quando tratados com anifrolumabe.[36] No entanto, evidéncias adicionais sdo
necessarias para determinar a seguranca e a eficacia deste medicamento no tratamento do LED.

Litifilimabe
O litifilimabe é um anticorpo monoclonal humanizado que se liga ao antigeno 2 das células dendriticas do
sangue (BDCA2). O tratamento com litifilimabe foi superior ao placebo em um estudo de fase 2 envolvendo

pacientes com LEC.[37] No entanto, evidéncias adicionais sao necessarias para determinar a seguranca e a
eficacia deste medicamento no tratamento do LED.

Discussoes com os pacientes

Devem-se discutir com os pacientes mudangas em seus estilos de vida.[12] [15] Os pacientes devem ser
aconselhados a limitarem a exposi¢éo ao sol, cobrir as &reas de pele expostas e aplicar um filtro solar de
amplo espectro (tanto ultravioleta A quanto ultravioleta B), de alto FPS, a cada 2 horas.[12] [15] [16]

Todos os pacientes que usam protecéo solar em longo prazo devem considerar a suplementagéo de
vitamina D.[12] [15] [16]

O abandono do habito de fumar deve ser altamente recomendado, pois o tabagismo esté associado a
forma mais grave da doenca e reduz a eficacia dos antimalaricos.[7] [12] [15] [17]

Para melhorar a aparéncia das lesdes, os pacientes talvez devam considerar a camuflagem cosmética.
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Monitoramento

Monitoramento

Se as lesdes estiverem inativas, os pacientes com LED deverdo ser monitorados a cada 6-12 meses,

e com mais frequéncia se elas estiverem ativas e forem de dificil tratamento.[15] O acompanhamento
com hemograma completo e urindlise é suficiente para pacientes com lesdes inativas. Entretanto, no
caso dos pacientes com lesdes ativas e mais resistentes, também devem ser realizados velocidade de
hemossedimentacao (VHS), testes soroldgicos, ureia e um painel de eletrolitos séricos em cada visita
de acompanhamento a fim de detectar, o quanto antes, a progressao para o lipus eritematoso sistémico
(LES).[15]

Pacientes que fazem uso de agentes imunossupressores devem ser avaliados quanto a complicagbes do
tratamento.[15]

Consultas oftalmoldgicas regulares sdo necessérias para os pacientes que fazem uso de agentes
antimalaricos, a fim de se monitorarem sinais de toxicidade ocular. Recomenda-se fazer um rastreamento
anual para a retinopatia nos pacientes que tiverem recebido hidroxicloroquina ou cloroquina por 5 anos,
podendo-se também considera-lo para os pacientes com fatores de risco adicionais para toxicidade
retiniana, como terapia concomitante com tamoxifeno ou insuficiéncia renal (taxa de filtragao glomerular
estimada <60 mL/minuto/1.73 m?2), ou se a dose diéria de hidroxicloroquina for de 5 mg/kg ou mais.[12]

Complicacoes

Complicacoes Periodo de Probabilidad

ocorréncia

carcinoma de células escamosas da pele longo prazo baixa
Ocasionalmente, pode surgir carcinoma de células escamosas (CCE) em lesdes do LED crénico.[38]

Existem varios métodos para o tratamento do CCE, e eles variam dependendo do tipo, do tamanho e do
local do tumor, além da histéria do paciente e do médico. Entre eles estédo a excisdo cirdrgica, a cirurgia
micrografica de Mohs e a radioterapia.

lapus eritematoso sistémico variavel Médias

Os pacientes com lupus eritematoso discoide (LED) tém cerca de 5% a 10% de risco de a doenga,
finalmente, evoluir para lipus eritematoso sistémico (LES).[2] O risco pode depender da extenséo e
da distribuicdo das lesbes de LED; os pacientes com LED disseminado tém uma taxa mais elevada de
anormalidades imunolégicas € um maior risco de a doenga evoluir para LES.

Prognéstico

Ocasionalmente o lipus eritematoso discoide (LED) pode apresentar resolugdo espontanea, mas, se
deixado sem tratamento, a tendéncia € de que a maioria dos pacientes tenha lesées progressivas que se
disseminam produzindo areas maiores de cicatrizagdo. Com o envolvimento do couro cabeludo, podem
ocorrer cicatrizagéo e alopecia permanentes, o que pode ser emocional e psicologicamente incapacitante.
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Podem ocorrer exacerbagdes agudas, particularmente na primavera e no verdo, mais provavelmente como
consequéncia da exposicao a luz ultravioleta.
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Imagens

Figura 1: Bidpsia de pele revelando hiperceratose, afinamento da epiderme, degeneracdo da camada basal
da epiderme (seta) e um infiltrado de células inflamatdrias predominantemente linfociticas na derme
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