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Resumo: Introdugdo: Lupus bolhoso € uma manifestagdo incomum em adultos com lUpus eritematoso
sistémico (LES), com prevaéncia de até 5%. Além disto, esta lesdo bolhosa é raramente descrita
em LES juvenil (LESJ), habitualmente reportada em relatos de caso, e apresenta-se
excepcionalmente como manifestacdo inicial da doenca. De janeiro de 1983 a julho 2013 foram
acompanhados 301 pacientes com LESJ na Unidade de Reumatologia Pediétrica do Instituto da
Crianca do HC-FMUSP. Quatro destes (1,32%) apresentaram o diagnostico de IUpus bolhoso
como manifestacdo inicial do LESJ e foram descritos. Descricdo do caso: Quatro pacientes
pediétricos com |Upus bolhoso tiveram mediana de idade ao diagndstico de 11 anos e 3 meses (5
anos 8 meses a 12 anos 3 meses). Dois deles eram do género feminino e dois masculino. Trés
deles evoluiram com bolhas disseminadas e todos apresentaram lesdes bolhosas tensas de
contedo hialino. Os quatro realizaram bhidpsia da lesdo cutdnea, com histopatol 6gico
evidenciando infiltrado neutrofilico subepidérmico e imunofluorescéncia direta com depdsito de
imunocomplexos em membrana basal, compativeis com o diagndstico de lUpus bolhoso. A
mediana da duragdo de permanéncia da bolha foi de 30 dias (20-120 dias). Apds uma mediana de
60 dias (30-540 dias) todos os pacientes foram diagnosticados com LESJ, preenchendo os
critérios do American College of Rheumatology. Dois pacientes receberam dapsona e todos,
corticoterapia e antimalrico, evoluindo com remissdo completa das lesdes bolhosas. Apenas uma
paciente evoluiu com hipercromia residual difusa, incluindo face. Discusséo: O lUpus bolhoso
caracteriza-se pela presenca de erupcdes cutaneas vésico-bolhosas disseminadas. A realizacdo da
biopsia cuténea e imunofluorescéncia direta € mandatoria para confirmacdo diagnéstica e
estabelecimento da terapéutica adequada. Conclusdo: LUpus bolhoso como manifestagdo inicial
do LES foi raramente evidenciado em pacientes lUpicos acompanhados em 30 anos de um
servigo terciério de reumatologia pediétrica.
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