Adenopatiile sunt rareori prezente in asociere cu splenomegalia si se pot
intalnii in formele active de LES.

IV.1.9. Manifestari oculare in LES

Modificarile oculare intalnite la pacientii cu LES apar la nivelul retinei si
corneei si includ: conjunctivita, episclerita, uveita anterioard si posterioara,
corpi citoizi retinieni, hemoragii retiniene. Atunci cand se produce tromboza
arterei centrale a retinei apare cecitatea.

Keratoconjunctivitis sicca este intalnitd la 10% dintre pacientii cu LES,
fiind mai frecventa la cei cu anticorpi anti-Ro.

Corpii citoizi reflecta vasculita capilarelor retiniene si microinfarctele
localizate si se intdlnesc n formele active de boald cu afectarea SNC. [75]

Retinopatia lupica a fost gasitd la 8% cazuri pe arii extinse si a fost asociata
cu activitatea LES si cu cerebrita lupica si este considerata ca fiind un marker
de prognostic rau. [41]

Modificarile retiniene pot fi evidentiate la 1/3 dintre pacienti prin angio-
grafia cu fluoresceind si sunt asociate cu activitatea LES. Retinita datorata
agentilor patogeni neobisnuiti apare ca urmare a terapiei prelungite cu
corticosteroizi si imunosupresive. [99]

Ca urmare a corticoterapiei se poate instala cataracta. [99]

IV.2. Tabloul clinic al lupusului eritematos subacut cutanat

LESa se caracterizeaza prin fotosensibilitate, artralgii si leziuni eritemato-
edematoase inelare sau papulo-scuamoase, distribuite simetric. Se deosebeste
de LEC 1n special prin absenta cicatricilor atrofice si a hiperkeratozei foli-
culare. [58]

In 1977 LESa a fost recunoscuti ca forma distincta de LE, apoi a fost descrisa
detaliat [100].

Unii autori considera LESa o simpld modalitate de inceput, tranzitorie, ce
evolueaza frecvent spre un LEC, rar spre un LEA [24].

Au fost ardtate diferente semnificative intre LESa cutanat si LEA legate de
interesare cutanata, viscerala, modificari imunologice, fotosensibilitate, evo-
lutie si tratament Intr-un studiu efectuat de catre Chlebus. [101]

Concluzia acestui studiu este ca LESa cutanat este o entitate de sine
statatoare de LE, asa cum reiese din tabelul 12.

Dupa Rowell si Goodfield LESa afecteazd 10% din totalul LE, iar dintre
acestia 2/3 au leziuni papulo-scuamoase necicatriceale, 1/3 au leziuni inelare
policiclice, localizate in 1/2 superioara a corpului (cervical, trunchi, umeri, pe



fata de extensie a bratului si a antebratului si pe fata dorsald a mainii si
degetelor).

Leziunile nu apar de obicei pe fatd, pe fetele de flexie ale bratelor si
antebratelor si in 1/2 inferioara a corpului. [87]

A fost raportat 1 caz de dispozitie acrald, pe ambele maini si picioare. [102]

Leziunile cutanate din LESa sunt mai diseminate decat in LEC, vindecarea
se produce cu hipopigmentare gri-alba si telangiectazii reziduale. Depig-
mentarile se vindeca complet, de obicei fara cicarice. Alte manifestari ale bolii
includ: alopecia difuza necicatriceald, ulceratii bucale, livedo reticularis si
teleangiectazii periunghiale. Au mai fost semnalate cazuri cu leziuni
pitiriaziforme [100] si un caz cu leziuni eritrodermice exfoliative papulo-
scuamoase. [103]

Studiile au aratat ca 5-10% din pacientii cu LESa vor dezvolta sindromul
Sjogren. [15]

La un pacient, LESa a fost asociat cu enteropatia sensibila la gluten, iar
altul a dezvoltat ulterior necroliza epidermica toxica. [104]

Existd o legdturd stransd intre LESa si prezenta anticorpilor anti-Ro (SSA)
st anti-La (SSB) si a antigenelor HLA-DR2 si HLA-DR3. [58]

In peste 50% din cazuri pacientii cu LESa intrunesc criterii ARA pentru
LES, cea mai frecventa caracteristica fiind artrita/artralgiile, febra moderata,
starea generala alteratd si/ sau mialgii [15, 58]. Din acest motiv unii autori il
considera o forma particulard de LES. Absenta in celelalte cazuri a semnelor
clinice si biologice de afectare sistemica si riscul mai mic comparativ cu LES
al manifestarilor renale si neurologice grave, i-a determinat pe alti autori sa
considere LASa o entitate separata, diferita de LES [58].

LESa trebuie diferentiat de LEC diseminat, de sindromul Rowell (leziunile
inelare)sau de eritemul girat. [100, 41]

LESa poate fi indus uneori de medicamente precum: hidroclortiazida,
griseofulvina [76] sau in urma tratamentului cu PUVA pentru psoriazis [41,
100].

IV.3. Tabloul clinic in lupusul eritematos cronic cutanat

LEC cutanat reprezintd cea mai frecventd forma clinica a bolii caracte-
rizatd prin prezenta unor leziuni cu evolutie cronica, rareori insotite de afectare
viscerala. [24, 58]

LEC debuteaza cu leziuni la nivelul fetei, uni- sau bilaterale, situate in
special la nivelul obrajilor, nasului si fruntii. De asemenea, leziunile se mai
pot localiza la niv pavilioanelor urechilor, scalpului si toracele anterior.



Triada clinica intalnitd in LEC este alcatuita din eritem, scuame si atrofie:

— eritem roz-violaceu, uniform sau mai viu la periferie, uneori cu fine
telangiectazii, care ocupa intreaga suprafatd a placii infiltrate.

— scuamele sunt fine, aderente, dureroase la indepartare, versantul profund
prezintd numeroase dopuri keratozice, care le confera un aspect de ,,limba de
pisicd” si care corespund histologic keratozei foliculare.

— atrofia leziunilor vechi are aspect de retea scleroasa alb-gri cu ochiuri
atrofice/insule separate de atrofie/placa alba sau cu zone pigmentate si telan-
giectazii, cu contur regulat sau dendritic, mai mult sau mai putin deprimata.

Aceste elemente se gasesc in proportii variate in functie de vechimea
leziunilor: in cele incipiente sunt prezente doar eritemul si scuamele, iar in
cele tardive, remise, se observa doar atrofia.

Zonele atrofice sunt hipo- sau depigmentate, dar pot avea si mici insule
hiperpigmentare. [58]

Exista mai multe subforme clinice de LEC cutanat:

— Dupa tipul leziunii predominante, poate fi clasificat astfel: [24, 105]

1. LE pur: eritem fara scuama si atrofie;

2. Lupus tumidus (Gougerot) sau congestiv: eritem si edem, in leziuni
proeminente, care se pot vindeca fara sechele, daca sunt corect tratate;

3. LE hiperkeratozic (,,herpes cretaceu Devergie”): placd eritematoasa
acoperita complet de scuama aderenta;

4. Lupus profund Kaposi-Irgang (paniculitd lupicd): infiltratie nodulara
profunda care, netratata, lasa cicatrice inestetice. Nodulii profunzi pot fi
acoperiti de leziuni discoide caracteristice si sunt situati mai ales submaxilar,
cervical, pe brate, fese, coapse si sani. Aceastd forma poate aparea la 2/3 din
pacientii cu LEC.

— Dupa modul de evolutie a leziunilor eritematoase, LEC cutanat se
clasifica in:

1. LE centrifug (Biett): este o forma localizata, benignd, caracterizatad prin
leziuni eritematoase congestive, acoperite de scuame fine, imprecis delimitate,
localizate ,,in fluture” (vespertillio) pe obraji, posibil si pe nas, care prin evolu-
tie sau resorbtie nu lasa cicatrici atrofice importante; [24]

2. LEC discoid (fix): este forma de LEC cea mai frecventa si se caracte-
rizeaza prin placi eritematoase de 1-3 cm sau placarde eritematoase intinse,
relativ bine delimitate, acoperite de scuame initial subtiri si foarte aderente, cu
mici prelungiri care se desprind de pe suprafata lor si care sunt expresia
hiperkeratozei foliculare — aspect de limba de pisica. [24] Dupa o evolutie
indelungata sau dupa mai multe recidive apare atrofia zonei centrale, margini-
ta frecvent de un chenar eritematos, cu scuame mai groase, telangiectazii si
dopuri keratozice cenusii foliculare.



Sediul frecvent al leziunilor este fata, in special obrajii, dar si dosul nasului,
urechile si pielea capului, iar in formele mai extinse pot fi intalnite leziuni si
la nivelul decolteului, spatelui, bratelor, pe dosul mainilor si mai rar pe
membrele inferioare si plante. [24]

— Dupa distributia leziunilor, LEC discoid poate prezenta:

1. Forme clinice localizate: cu sediul de obicei la nivelul fetei (in special
obraji si nas), urechilor, scalpului.

2. Forme clinice diseminate: leziuni pe decolteu, regiunea dorsald a trun-
chiului, brate, dosul mainilor si mai rar pe membrele inferioare, palme si
plante.

— Dupa localizarea leziunilor, LEC prezinta urmatoarele variante clinice:

1. LEC peladoid, localizat la nivelul pielii capului, caracterizat prin aparitia
placilor eritemato-scuamoase, cu contur neregulat, cu evolutie lentd spre
atrofie cicatriceald si alopecie de obicei definitiva, cu zone active periferic,
eritemato-scuamoase sau keratozice, frecvent cu dopuri keratozice foliculare
cenusil, vizibile.

2. La nivelul semimucoaselor si mucoaselor — la niv buzelor, (in special
buza inferioara) poate apdrea cheilita lupicd sub forma unei placi atrofice cu
scuame fine si uneori cu fisuri; la niv mucoaselor bucala (vestibul bucal, limba
si palat) si genitale se descriu macule eritematoase cu centrul mai deprimat,
uneori tumefactii, eroziuni si ulceratii dureroase; Localizarea labiala prezinta
potential de malignizare, favorizat si de expunerile inerente ale buzei la lumina
solara. Leziunile orale pot fi confundate clinic si histologic cu lichenul plan,
cu care pot coexista.

3. Lanivel ocular, mai ales al pleoapei inferioare (uneori pot fi manifestari
cutanate ale bolii) pot sa apard urmatoarele manifestari: edem conjunctival,
eritem, scuame aderente, care daca pot fi indepartate, lasa sa se vada dopurile
negricioase keratozice de la nivelul foliculilor pilosi. Leziunile pot fi pruri-
ginoase. Corneea este foarte rar afectata.

4. LE hipertrofic sau verucos — localizarile palmo-plantare se caracteri-
zeaza prin hiperkeratoza marcatd care poate reduce mobilitatea degetelor.
Acest tip de leziuni se mai pot Intdlni si pe suprafetele de extensie ale mem-
brelor si pe fata si trebuie deosebit de psoriazis si de lichenul plan hipertrofic.

5. LEC localizat la nivelul unghiilor — se caracterizeaza prin distrofie si
hiperkeratoza subunghiala, cu ingrosarea unghiilor; uneori poate sa apara si
un perionixis eritemato-scuamos.

6. Chilblain lupus (CHLE), localizat la nivelul extremitatilor, in special pe
dosul mainilor si picioarelor, calcéie, piramida nazala, pavilionul urechii si rar
pe trunchi, fiind induse de frig, se manifestd clinic prin papule si placi
eritemato-violacee, infiltrate, amintind de aspectul unor degeraturi.



Uneori aceste leziuni se pot ulcera, evolua in placi atrofice sau mai rar, pot
deveni hiperkeratozice. [24, 106, 107]

CHLE este o forma rard de lupus eritematos cronic cutanat, descris pentru
prima data de Hutchinson in 1888. Termenul ,,chilblain” lupus eritematos este
derivat din termenii anglo-saxoni ,;rece” si ,,belegen”, un sinonim pentru
Hinflamat”. Ca alternativa la CHLE, mai este folosit termenul ,,Hatchinson
lupus” [107]. Leziunile din CHLE apar de obicei in prima perioada a anotim-
pului rece si in perioadele umede si, spre deosebire de degeraturile comune,
nu se remit in anotimpurile calde. [7]

CHLE poate insoti lupusul eritematos discoid sau alte forme de LEC iar
progresia spre o forma sistemica (LES ) este estimatd a fi de 20% sau mai
mult, daca coexista cu alte forme de LEC. Pacientii cu LES s1 CHLE nu pre-
zinta de obicei afectare renala, leziuni la nivelul mucoaselor sau afectarea
SNC-ului [108]. Totusi, fenomenul Raynaud si fotosensibilitatea au fost
raportate ca fiind mai des asociate cu CHLE. [108, 109]

In literatura de specialitate au fost raportate cazuri sporadice si cazuri
familiale cu transmitere autosomal dominanta.

In formele de CHLE familiale an fost gisitd o mutatie missense in TREX
1, gena de pe cromozomul 3p, care joaca un rol important in apoptoza ADN-
ului monocatenar limfocitar deteriorat de granzymele A. Probabil, persistenta
ADN-lui monocatenar ar putea favoriza formarea de autoanticorpi anti ADN.
[110, 111]

Patogeneza CHLE sporadic nu este pe deplin elucidatd. CHLE sporadic
afecteazd de obicei femeile de varstd mijlocie. Vasoconstrictia sau leziunile
microvasculare provocate de frig par a fi factori de stimulare. Ocluzia patului
capilar cu circulatie redusa si prezenta agregarilor hematiilor din sdnge duc la
hipervascozitate si staza. [7]

Su si colaboratorii, propun drept criterii de diagnostic pentru CHLE, doua
criterii majore i anume: prezenta leziunilor cutanate localizate acral, induse
de expunerea la frig sau la temperaturi scazute si evidentierea lupusului
eritematos cutanat prin examene histopatologic/imunofluorescenta indirecta si
4 criterii minore: coexistenta LES sau LED, raspuns la tratamentul simpto-
matic pentru lupus si rezultate negative ale testelor pentru crioglobuline si
aglutinine la rece. [107]

Pentru diagnostic necesita ambele criterii majore si un criteriu minor. [8]

Diagnosticul diferential al CHLE include vasculita acrald, crioglobuline-
mia, lupusul pernio (forma cronica a sarcoidozei cutanate acrala), pernioanele,
lupus Besnier. [5, 8]

CHLE este adesea dificil de distins clinic si histologic de pernio
(chilblains). Investigatiile serologice, cum ar fi prezenta anticorpilor ANA si



