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Resumo

O compromisso visceral pelo lapus eritematoso sis-
témico (LES) estende-se para além do rim e da pele.
Lesoes pleuropulmonares sao reconhecidas e as for-
mas de destruicao alveolar difusa e hemorragia alveolar
sao as mais dificeis de controlar. O compromisso pul-
monat na evolucio clinica do LES difere nas criancas e
nos adultos, tanto nos padroes morfologicos como nas
apresentagdes clinicas, dependendo da imunoincompe-
téencia do doente e do tratamento instituido.

Um rapaz de 16 anos apresentou um quadro clinico
de astenia, cansago e pequenos ganglios linfaticos cer-
vicais bilaterais e nio dolorosos, entendido como in-
feccao pelo EBV, com serologia concordante (IgG e
IgM de EBV e EBNA positivos). Os sintomas persis-
tiram durante oito meses e progressivamente insta-
lou-se eritema nasal e malar, discreto e descamativo e
também febre persistente, dispneia e estertores basais
a auscultagao. Foram efectuadas biopsia de um gan-
glio linfatico cervical e biopsia cirurgica pulmonar.

Abstract

Visceral involvement in systemic lupus erythema-
tosus (SLE) extends beyond renal and cutaneous
management. Pleuro-pulmonary lesions have been
recognised and diffuse alveolar damage and hemor-
rhage are the most difficult patterns to control.
Pulmonary compromise in clinical evolution of SLE
differs from children to adults, both in morpholo-
gical patterns and in clinical presentation, depen-
ding on immunocompetence and the treatment
prescribed.

A 16-year-old boy presented asthenia, malaise and
bilateral cervical painless adenopathies understo-
od as EBV infection as serological EBV IgG, IgM
and EBNA were positive. The symptoms persis-
ted for eight months when discrete erythematous
and desquamative nasal and malar rash expressed
together with persistent fever, dispnoea and biba-
silar crackles. Lymph node and pulmonary biopsi-
ses were performed.
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Observou-se hiperplasia folicular no ganglio linfatico e
auséncia de células LMP1 (EBV) positivas. Na biopsia
pulmonar eram evidentes fenémenos de bronquiolite e
vasculite a custa de células macrofagicas identificadas
pelo marcador CD68. Os macréfagos dissociavam as
paredes vasculares e bronquiolares e também estavam
presentes nos septos interalveolares peribroncovascu-
lares e nos espagos alveolares, observando-se assim um
padrio de panbronquiolite difusa e vasculite. Nao se
identificaram células LMP1 (EBV) positivas.

O padrao pulmonar micronodular bilateral observado
na TAC resolveu com corticoterapia. O diagnodstico de
LES foi confirmado pela positividade dos anticorpos
ANA, anti-dsDNA, anti-nDNA e anti-histonas.

Este é o primeiro caso divulgado na literatura médica
de compromisso pulmonar sob a forma de vasculite e
padao de panbronquiolite difusa como primeira ma-
nifestacao clinica do lupus eritematosos sistémico.
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Lymph node presented follicular hyperplasia and
LMP1 (EBV) immunostaining was negative. In lung
biopsy bronchovascular lesions were consistent with
vasculitis and bronchiolitis due to intense macropha-
ge infiltration, validated with CD68 antibody and in-
tra-alveolar macrophages were also present with sep-
tal compromise; LMP1 (EBV) positive cells were not
visualized.

The lung pattern seen in CAT as diffuse micronodules
all over the lung parenchyme resolved after corticos-
teroid therapy. The diagnosis of SLE was confirmed
by ANA, anti-dsDNA, anti-nDNA and anti-histones
positivity.

To the best of our knowledge this is the first repor-
ted case of pulmonary SLE involvement with vas-
culitis and diffuse panbronchiolitis — like pattern as
the first clinical sign of the disease.
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Introducéio

O lapus eritematoso sistémico (LES) consti-
tui um modelo clinico de doenga sistémica pro-
vocada por imunocomplexos. Auto-anticorpos
serologicos anti-cadeia dupla de ADN e anti-
-Smith sio actualmente considerados especifi-
cos para o diagnoéstico do LLES. Os anticorpos
antifosfolipidicos estio associados a lesdes en-
doteliais ¢ a tromboses consequentes.'
Qualquer 6rgao pode ser atingido pelo pro-
cesso inflamatério desencadeado pela depo-
sicao de imunocomplexos formados. Na pele
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e nos glomérulos renais ocorrem fendmenos
de vasculite dos tipos leucoclastico e linfociti-
co, predominantemente. Os imunocomplexos
podem ser identificados por imunofluorescén-
cia nos tecidos de biopsia: observam-se de-
positos de IgG, Clq e C3 como componen-
tes dos imunocomplexos, identificados por
reaccdo Ag-Ac e posterior revelacao por um
fluorocromo que imite fluorescéncia captada
por filtros adaptados ao microscopio ptico.
Os pulmdes e a pleura estao habitualmente
envolvidos na evolucio clinica do LES ¢ a
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