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RESUMO

A sindrome de Rowell é descrita como associacio entre la-
pus (discdide ou sistémico) e eritema multiforme. Por apre-
sentar lesdes bolhosas, implica em diagnéstico diferencial das
lesdes bolhosas do préprio lapus e de outras patologias bo-
lhosas que podem se superimpor. Os autores descrevem um
caso de sindrome de Rowell e revéem alguns aspectos desta
entidade clinica.
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INTRODUCAO

As lesoes cutaneas do lapus eritematoso sistémico (LES)
estdo entre as manifestacdes clinicas mais comuns desta
doenca e freqlientemente aparecem em seu quadro ini-
cial V. Entretanto, algumas formas de manifestacio cutinea
do LES sio relativamente raras como, por exemplo, as erup-
¢des bolhosas, que representam menos de 5% do total®.
Desta forma, toda vez que um paciente lipico apresentar
lesdes bolhosas, o médico atendente deve proceder um
cuidadoso diagnéstico diferencial entre as lesdes cutaneas
proprias do LES e as de uma outra doenca bolhosa sobre-
posta. Entre estas ultimas se incluem a dermatite herpeti-
forme, o penfigbide bolhoso, o pénfigo vulgar e o folid-
ceo, a epidermolise bolhosa acquisita, a doenca por depdsito
linear de IgA, o eritema multiforme etc®.

ABSTRACT

Rowell’s syndrome is described as an association between
(systemic or cutaneous) lupus erythematosus and erythema
multiforme. The presence of bullous lesions indicates the
necessity of a careful diagnosis in order to discriminate Rowell’s
syndrome from bullous lesions of lupus or from an association
with other bullous diseases. The authors describe a case of
Rowell’s syndrome and review some aspects of this clinical entity.
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Uma forma rara de lesio bolhosa em pacientes com la-
pus é a chamada sindrome de Rowell*”: associacio de
lapus com eritema multiforme em pacientes portadores de
anticorpos anti-R 0/SS-A e fator reumatéide (FR). Esta sin-
drome foi descrita inicialmente por Scholtz em192209 ¢,
mais tarde, em 1963, por Rowell et al,, sendo estes ulti-
mos autores os responsaveis pela descricio dos seus achaos
laboratoriais®

RELATO DE CASO

Trata-se de uma paciente do sexo feminino, 27 anos, com
diagnéstico de lapus eritematoso feito ha cinco anos, em
outro servico, baseado na presenca de fotossensibilidade,
leucopenia, FAN positivo, artrite e rash malar. Ha aproxi-
madamente um ano experimentava surtos recorrentes de
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lesdes bolhosas disseminadas. Nio notou qualquer associa-
cdo entre o inicio destas lesdes € o uso concomitante de
medicamentos ou quadros infecciosos. Ha cerca de seis
meses iniciou o uso de cloroquina, sem notar melhora. Ao
procurar o Servico de R eumatologia do Hospital Univer-
sitario Evangélico de Curitiba, persistiu no uso de cloro-
quina, utilizando também prednisona (10 mg/dia). Na
ocasido apresentou queixas de lesdes cutaneas em troncos
e bracos, cujo tltimo surto iniciou-se hi dois meses.

Ao exame fisico apresentou lesdes anulares e policiclicas
associadas com vesiculas periféricas na regiio do tronco e
dos bracos. Na palma das mios observou-se lesdes em alvo
(Figuras 1 e 2).
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Figura 1 — Palma da mao mostrando lesdes em alvo.

Figura 2 — Brago da paciente mostrando lesdes bolhosas rotas.

A bidpsia cutanea mostrou bolhas subepidérmicas, que-
ratindcitos necréticos e infiltra¢io inflamatdria linfocitica
perivascular na derme, compativel com eritema multifor-
me (Figura 3).
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Figura 3 — Bidpsia de pele de antebrago mostrando lesio bolhosa subepi-
dérmica.

Hemograma mostrou um volume globular de 37,4%,
leucécitos de 6.600/mm® com 70% de neutréfilos, 4 bas-
tdes, 20% de linfécitos e 1% de mondcitos. As plaquetas
foram de 278.000/mm’. Funcio hepitica e renal foram
normais. O FANfoi positivo, padrio pontilhado, no titulo
de 1/640; anti-R0=108,9U/ml (N<8,0U/ml); anti-
La=114,9U0/ml (N<8,0U/ml); fator reumatéide, anti-
RNP, anti-Sm e anti-DNA foram negativos. A fra¢io C3
do complemento foi de 97mg/dl (N=82 a 201mg/dl) e a
C4 foi de 15 mg/dl (N=16 a 50 mg/dl).

O uso da cloroquina foi suspenso e a paciente foi tratada
com corticéide na dose de 1mg de prednisona/kg/dia. A
resposta ao tratamento foi rapida e, apds um meés, iniciou-
se uma diminuicio gradual da dose.

Cerca de quatro meses depois, quando a paciente usava
30 mg de prednisona/dia, as lesdes cutineas bolhosas re-
correram de maneira extensa e a paciente necessitou de
novo internamento. Reinstalou-se corticéide em doses al-
tas com rapida regressio do processo. Associou-se, entio,
azatioprina, e o corticoide pode ser gradualmente retirado.

Por dois anos, desde a dltima recidiva, a paciente foi
acompanhada ambulatorialmente, e encontra-se exclusi-
vamente em uso de azatioprina, sem retorno dos sintomas
cutaneos e sem atividade clinica do lapus. As lesdes cuta-
neas curaram sem deixar cicatriz.

DISCUSSAO

As lesdes cutaneas tipicas da sindrome de Rowell sio com-
pativeis com as do eritema multiforme, o qual tende a pou-
par dreas de mucosa®. Tém sido descritas em pacientes com
lapus discoide®? ou sistémico 7 e estio associadas com a
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presenca do FAN padrio salpicado e testes positivos para o
FR e o anticorpo anti-Sj-T ©¥. Este tltimo anticorpo é iden-
tificado, atualmente, como sendo o préprio anticorpo anti-
Ro/SS-A"Y. A presenga do FR nido tem sido uma constante
nos casos descritos™'? e o seu achado pode ser explicado
pelo fato de que o antigeno Ro e agregados de IgG parti-
lham epitopes comuns reagindo de maneira cruzada™?.

Na analise da literatura sobre esta sindrome, verifica-se a
preocupacio com o fato de que estes casos possam repre-
sentar apenas uma coincidéncia de patologias, ao invés de
uma associacio verdadeira"?. H4, também, quem a consi-
dere uma forma de lapus cutineo subagudo™”, apesar de
existirem diferencas histolégicas entre estas duas situa¢des®.
Uma terceira preocupagio é a relativa a separacio entre a
sindrome de Rowell e as lesdes bolhosas do préprio LES.
Na Tabela 1 encontram-se alguns dos elementos que po-
dem ser considerados para que esta diferenciacio possa ser
estabelecida.

Diante de um paciente lipico com lesdes bolhosas tor-
na-se necessario proceder ao diagnéstico diferencial com
relagio a outras doencas bolhosas que podem aparecer de
maneira independente. A Tabela 2 mostra as caracteristicas
clinicas das principais representantes deste grupo.

No caso descrito, houve possibilidade de que a cloro-
quina, além de nio estar sendo efetiva, pudesse implicar
no aparecimento das lesdes bolhosas. Eritema multiforme
e penfigdide bolhoso tém sido descritos com o uso deste

TaABELA 1
DIAGNOSTICODIFERENCIAL DAS LESOES CUTANEAS BOLHOSAS DO
LES E DA SINDROME DE ROWELL®

Lipus com lesoes bolhosas  Sindrome de Rowell

Distribuicdo  Em areas expostas ao sol Afeta primariamente
os bragos e as pernas;
mais raram ente o
tronco e a face
Histologia Vesiculas subepidérmicas Fase precoce: edema
com neutrofilos, fragmentos de células endoteliais,
de nicleo e fibrina no topo infiltrado mononuclear
das papilas dérmicas perivascular
Fase tardia: degenera-
cdo hidropica, necrose
de queratindcitos, bo-
Llhas subepidérmicas
Curso Surtos de erupgdes cutaneas Duragdo prolongada; a
de acordo com a atividade do recidiva é comum
LES. Boa resposta a dapsona
medicamento'®!”. Entretanto, a recorréncia de um novo

surto de lesdes apds a retirada desta droga tornou esta pos-
sibilidade improvavel.

Um segundo aspecto peculiar a este caso, foi o de que as
lesGes cutaneas exigiram uso prolongado de altas doses de
corticoide, sendo necessiria a administra¢io de azatioprina
como poupador deste medicamento.

TABELA 2
CARACTERISTICAS DE OUTRAS DOENGAS QUE CURSAM COM ERUPCOES BOLHOSAS(314)

Nome Epidemiologia

Caracteristicas clinicas

Observacgoes

Raro; inicio em meia idade; mais
comum em descendente de judeus e
moradores da regido mediterranea

Pénfigo vulgar

Bolhas flacidas e erosdes; lesdes
dolorosas que se iniciam pela boca

Pode associar-se a timomas e miastenia
gravis

Lesdes crostosas na face, costas e

Pénfigo foliaceo Meia-idad e

Penfigdide bolhoso Idosos

Dermatite Mais em mulheres com idade entre
herpetiforme 20 e 40 anos

Epidermolise Meia-idad e

bolhosa acquisita

Dermatose bolhosa
por deposito de IgA

Inicio apds a puberdade

e anterior do peito

Bolhas tensas e placas de urticaria
em superficies flexoras

Escoriagdes ou bolhas simétricas
nas superficies extensoras de co-
tovelos, joelhos, sacro e nadegas.
Prurido intenso

Bolhas tensas em pele sem infla-
macao; mais em areas sujeitas a
trauma (cotovelos, joelhos e dorso
das méos). Cura com cicatriz
Bolhas semelhantes as do penfigbide

bolhoso ou dermatite herpetiforme,
porém men os simétricas

Pode estar associada com enteropatia
sensivel ao glaten

Associada com lesdes de mucosa, oral
e ocular e pode cursar com
alopecia cicatricial

Pode estar associada com céncer
(prin cipalmente linfomas)
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