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RESUMO

INTRODUGAO: O lupus eritematoso neonatal (LEN) é uma doenca autoimune
rara e subdiagnosticada, adquirida na vida fetal através da passagem de
anticorpos maternos por via transplacentaria. Os anticorpos mais
frequentemente envolvidos nesta doenga sao o anti-SSA/Ro; anti-SSB/La e anti-
U1-RNP. As apresentagdes clinicas mais prevalentes no LEN incluem as
manifestacbes cardiacas, com destaque para o bloqueio atrioventricular
congénito, e lesdes cutaneas tipicas, as quais, na maioria das vezes, s&o
reversiveis e auto resolutivas, a medida que os niveis de anticorpos maternos
decaem no organismo da crianga em um intervalo de 6 a 8 meses. O bloqueio
atrioventricular congénito, no entanto, € uma condicdo irreversivel e
potencialmente fatal para o recém-nascido, devendo ser diagnosticada e tratada
de forma precoce, evitando possiveis complicacdes futuras. OBJETIVO: Diante
disso, o objetivo deste estudo foi avaliar a fisiopatologia da LEN, bem como
realgar a importancia do diagndéstico precoce e explorar tratamentos inovadores.
METODOLOGIA: Foi realizada uma selegao de artigos sobre o tema, sendo os
critérios de inclusdo publicagdes anteriores a 10 anos, textos de reviséo e relatos
de caso, publicados em portugués e inglés, submetidos a leitura e sistematizagéo
dos resultados. Foram encontrados 20 artigos, dos quais apenas 12 foram
utilizados para esta revisio. RESULTADOS E DISCUSSAO: Além dos
tratamentos de suporte ja conhecidos para o LEN, novos estudos apresentaram
possibilidades mais inovadoras, como a aplicacédo de drogas antimalaricas, as
quais mostraram-se eficientes em reduzir as chances de desenvolver
manifestacdes cardiacas. CONCLUSAO: Esta revisdo explora os avancos no
diagndstico e tratamento do lupus eritematoso neonatal e frisa a importancia do
rastreio cardiaco em neonatos com manifestagdes clinicas da doenca.

Palavras-chave: Lupus eritematoso neonatal. Bloqueio atrioventricular
congénito. Pele.



ABSTRACT

BACKGROUND: Neonatal Lupus Erythematosus (NLE) is a rare and
underdiagnosed autoimmune disease acquired during fetal life through the
passage of maternal antibodies via the transplacental route. The most frequently
involved antibodies in this disease are anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, and anti-U1-
RNP. The most prevalent clinical presentations in NLE include cardiac
manifestations, particularly congenital atrioventricular block, and typical
cutaneous lesions, which are mostly reversible and self-resolving as maternal
antibody levels decline in the child's body within a range of 6 to 8 months.
Congenital atrioventricular block, however, is an irreversible and potentially fatal
condition for the newborn and should be diagnosed and treated as early as
possible to avoid future complications. METHODOLOGY: A selection of articles
on the topic was carried out, with the inclusion criteria being publications from the
last 10 years, review articles and case reports, published in Portuguese and
English, subjected to reading and systematization of the results. Twenty articles
were found, of which only 12 were used for this review. OBJECTIVES: Therefore,
the aim of this study was to evaluate the physiopathology of NLE, as well as to
emphasize the relevance of early diagnosis and explore innovative treatments.
RESULTS ANS DISCUSSION: In addition to the known supportive treatments
for NLE, new studies have presented more innovative possibilities, such as the
use of antimalarial drugs, which have proven effective in reducing the chances of
developing cardiac manifestations. CONCLUSION: This review explores
advances in the diagnosis and treatment of neonatal lupus erythematosus and
emphasizes the relevance of cardiac screening in neonates with clinical
manifestations of the disease.

Keywords: Neonatal Lupus Erythematosus. Congenital atrioventricular
heartblock. Skin.
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decaem no organismo da crianga em um intervalo de 6 a 8 meses. O bloqueio
atrioventricular congénito, no entanto, € uma condicdo irreversivel e
potencialmente fatal para o recém-nascido, devendo ser diagnosticada e tratada
de forma precoce, evitando possiveis complicacdes futuras. OBJETIVO: Diante
disso, o objetivo deste estudo foi avaliar a fisiopatologia do LEN, bem como
realgar a importancia do diagndéstico precoce e explorar tratamentos inovadores.
METODOLOGIA: Foi realizada uma selegao de artigos sobre o tema, sendo os
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possibilidades mais inovadoras, como a aplicacédo de drogas antimalaricas, as
quais mostraram-se eficientes em reduzir as chances de desenvolver
manifestacdes cardiacas. CONCLUSAO: Esta revisdo explora os avancos no
diagndstico e tratamento do lupus eritematoso neonatal e frisa a importancia do
rastreio cardiaco em neonatos com manifestagdes clinicas da doenca.
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ABSTRACT

BACKGROUND: Neonatal Lupus Erythematosus (NLE) is a rare and
underdiagnosed autoimmune disease acquired during fetal life through the
passage of maternal antibodies via the transplacental route. The most frequently
involved antibodies in this disease are anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, and anti-U1-
RNP. The most prevalent clinical presentations in NLE include cardiac
manifestations, particularly congenital atrioventricular block, and typical
cutaneous lesions, which are mostly reversible and self-resolving as maternal
antibody levels decline in the child's body within a range of 6 to 8 months.
Congenital atrioventricular block, however, is an irreversible and potentially fatal
condition for the newborn and should be diagnosed and treated as early as
possible to avoid future complications. METHODOLOGY: A selection of articles
on the topic was carried out, with the inclusion criteria being publications from the
last 10 years, review articles and case reports, published in Portuguese and
English, subjected to reading and systematization of the results. Twenty articles
were found, of which only 12 were used for this review. OBJECTIVES: Therefore,
the aim of this study was to evaluate the physiopathology of NLE, as well as to
emphasize the relevance of early diagnosis and explore innovative treatments.
RESULTS ANS DISCUSSION: In addition to the known supportive treatments
for NLE, new studies have presented more innovative possibilities, such as the
use of antimalarial drugs, which have proven effective in reducing the chances of
developing cardiac manifestations. CONCLUSION: This review explores
advances in the diagnosis and treatment of neonatal lupus erythematosus and
emphasizes the relevance of cardiac screening in neonates with clinical
manifestations of the disease.

Keywords: Neonatal Lupus Erythematosus. Congenital atrioventricular
heartblock. Skin.



1 INTRODUGAO

O lupus eritematoso neonatal (LEN) € uma doenga autoimune rara e
subdiagnosticada, adquirida na vida fetal através da passagem de anticorpos
maternos por via transplacentaria’. Os anticorpos envolvidos nesta doenca séo
o anti-SSA/Ro; anti-SSB/La e, menos frequentemente, o anticorpo anti-U1-
RNP'2,

As apresentagdes clinicas mais prevalentes no LEN sdo as manifestagoes
cardiacas, com destaque ao bloqueio atrioventricular total congénito (BAVT), e
lesbes cutdneas'. Em 10% a 25% dos pacientes diagnosticados s&o observadas
alteracbes hepatobiliares, como a elevacdo de aminotransferases,
hepatomegalia e elevagdo de gama GT. Manifestagbes hematoldgicas, como
anemia e trombocitopenia, estdo presentes em 10% a 20% dos pacientes. Em
menor frequéncia, destacam-se as manifestagcbes neurolégicas, como
hidrocefalia e macrocefalia; e as manifestagcées pulmonares, como pleurite e

pneumonite inflamatéria®-3.

A maioria das apresentagdes clinicas sdo reversiveis, uma vez que as
manifestagdes, no geral, sdo auto resolutivas a medida em que os niveis de
anticorpos maternos decaem no organismo da crianga em um intervalo de 6 a 8
meses apos o nascimento*. A Unica manifestagao irreversivel é o BAVT, sendo
detectavel no pré-natal através do exame de ecocardiograma fetal, que acusa
bradicardia fetal. O tratamento mais eficaz para esta condicdo € a

implementagdo do marcapasso cardiaco de forma mais precoce possivel.

As manifestagdes cutdneas no Ilupus eritematoso neonatal estédo
presentes em 40% dos casos, sendo que, destas, 80% n&o se manifestam logo
ao nascer, o que indica que a exposigcao UV, apesar de ndo se mostrar essencial
no desenvolvimento das lesbes, intensifica a reacdo com os anticorpos,
exacerbando-as’. As lesdes apresentam-se na forma de maculas, papulas ou
placas eritematosas, podendo ou nao apresentar descamacdo e sdo mais
comuns na face, couro cabeludo, pescogo e tronco, ja que sdo areas mais

comumente expostas ao sol*. Muitas vezes, as lesdes podem ser erroneamente
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diagnosticadas como infecgdes fungicas ou eczemas, pela semelhanga
morfoldgica entre elas.

Os fatores de risco mais relacionados ao desenvolvimento do LEN s&o a
susceptibilidade genética do feto, a presenga de altos titulos de anti-SSA/Ro e/ou

anti-SSB/La e a presenca de hipertireoidismo materno®.

As méaes de filhos com LEN podem apresentar diversas doencas
reumaticas, como sindrome de Sjogren ou artrite reumatoide, porém em 25 a
60% dos casos, elas sdo assintomaticas e/ou desconhecem a doenca que
possuem, o que pode levar a um atraso diagnodstico da doenga no recém
nascido. A incidéncia do LEN é de 1 para 20.000 criangas nascidas vivas, com
prevaléncia de 3:1 em meninas’. A taxa de recorréncia da doenga em gestagoes
subsequentes é de 25%, sendo essencial um bom acompanhamento pré-natal,
a fim de se identificarem precocemente os titulos de anticorpos relacionados a
doenga e manifestagdes cardiacas, através do ecocardiograma fetal, o qual deve
ser realizado semanalmente entre 16 e 24 semanas de gestagao?.

2 METODOLOGIA

2.1 Desenho do estudo

Este trabalho trata-se de uma revisdo narrativa, utilizando método

qualitativo.
2.2 Metodologia de selecao de artigos

A identificacdo dos artigos de interesse realizou-se no periodo de 2012 a
2022, utilizando-se as bases de dados SciELO (Scientific Electronic Library
Online), Lilacs (Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias da Saude),
PubMed (National Library of Medicine) e COCHRANE LIBRARY.

Foram utilizados os seguintes descritores e operadores booleanos:
"Lupus Eritematoso" "AND" "Neonatal" "NOT" "Lupus Eritematoso Sistémico".
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Os critérios de inclusdo foram publicacbes dos ultimos 10 anos, em
portugués e inglés, estudos de revisdo narrativa e sistematica e relatos de caso.
Os critérios de exclusao foram publicagbes anteriores a 10 anos, artigos pagos,
disponiveis apenas em formato de resumo e que ndo se enquadravam no tema

pesquisado.
2.3 Analise dos dados

Os artigos incluidos foram submetidos a leitura e a sistematizacdo dos
resultados e, em seguida, agrupados em sete categorias: autoria, ano, titulo,
tipos de estudos, objetivos, resultados e conclus&o, analisando a apresentagao

clinica, diagndstico e tratamentos do lupus eritematoso em neonatos.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO
3.1 Epidemiologia

A prevaléncia de doengas autoimunes na populag¢ao, de uma forma geral,
€ pequena, girando em torno de 3 a 5%, sendo mais comuns em mulheres do
que em homens. Por exemplo, a sindrome de Sjogren, doenga comumente
encontrada em maes que dao a luz a filhos com LEN, afeta 9 vezes mais
mulheres do que homens. Ja a artrite reumatoide, doenca que também pode ser

encontrada nessas maes, acomete 2 vezes mais mulheres do que homens®.

A incidéncia de lupus eritematoso neonatal nos Estados Unidos € de 1
para cada 20000 nascidos vivos, sendo que globalmente, é de 0.6 para cada
100.000 nascimentos. E mais prevalente em meninas do que meninos,
ocorrendo em uma propor¢do de 3:1%, no entanto, estudos recentes
evidenciaram que o desenvolvimento de manifesta¢cdes cardiacas e cutaneas
ocorre em proporgoes iguais em ambos os sexos'. Os anticorpos anti-SSA/Ro e
anti-SSB/La, mais comumente encontrados em maes acometidas pela sindrome
de Sjogren ou lupus eritematoso sistémico, sdo os responsaveis pelo
desenvolvimento de lupus eritematoso neonatal. Em alguns casos, as maes tém
conhecimento da sua doenga e convivem com os sintomas diariamente, porém

de 25% a 60% das maes que possuem filhos acometidos pelo LEN séao
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assintomaticas’. O LEN é uma doenca rara, visto que apenas 1 a 2% das
mulheres que apresentam os anticorpos anti-SSA/Ro e anti-SSB/La terao filho
acometido. No entanto, o risco pode aumentar em até 20% se qualquer um dos

sintomas ocorreu em gestagoes anteriores”.

Apesar de cerca de metade das mulheres com autoanticorpos circulantes
que tém filhos com LEN serem assintomaticas, foi observado que algumas delas
desenvolvem algum tipo de doenga reumatoldgica, sendo a mais comum a
sindrome de Sjogren, seguida do lupus eritematoso sistémico e, menos

frequentemente, doenga mista do tecido conjuntivo’.
3.2 Etiopatogenia

O Ilupus eritematoso neonatal € uma doenca autoimune na qual
autoanticorpos patogénicos especificos sdo adquiridos de forma transplacentaria
pelo feto®. Os 2 principais anticorpos que estéo envolvidos na fisiopatologia do
lupus eritematoso neonatal sao o anti-SSA/Ro, o qual tem como alvo o antigeno
Ro, proteina nuclear e citoplasmatica ligada ao DNA; e o anti-SSB/La, que ataca
uma proteina especifica ligada ao RNA da célula’. No segundo trimestre de
gestagao, os anticorpos maternos comegam a atravessar a placenta, formando
complexos com os antigenos do feto em diversos 6rgdos. Os complexos
formados s&o fagocitados, ativando o processo inflamatorio e causando leséo
tecidual’. Os auto anticorpos Anti-SSA/Ro sdo IgG especificos para
ribonucleoproteinas intracelulares, encontrados em 100% dos neonatos com

lipus eritematoso neonatal em estudo feito por Zuppa et aP.

Os estudos evidenciaram que ha uma maior associagao especialmente
do anticorpo anti-SSB/La com o Lupus Eritematoso Neonatal, visto que esse foi
encontrado apenas em maes que tiveram filhos afetados pela doenga, mas
nunca em maes que deram a luz a filhos saudaveis. Foi visto também que a
presenca isolada do anticorpo anti-U1-RNP esta mais relacionada com o
aparecimento de manifestagbes dermatologicas em detrimento das cardiacas’.
De acordo com o estudo de Zuppa et al., a presenca de manifestacdes clinicas
mais graves foi evidenciada em neonatos que apresentaram positividade

combinada para ambos anti-SSA/Ro e anti-SSB/La®, sendo que dos 21
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individuos que apresentaram a dupla positividade, 6 foram diagnosticados com
manifestagcbes cardiacas e outros 2, com bloqueio atrioventricular total

congénito, condi¢ao grave e potencialmente fatal.

Ainda ndo ha uma explicacao clara sobre os mecanismos causadores do
lupus eritematoso neonatal, mas existem 2 teorias que explicam o bloqueio
atrioventricular encontrado em alguns pacientes. A primeira defende a formacéo
de complexos a partir da associagéo entre os antigenos fetais SSA/Ro e SSB/La
com os anticorpos maternos na superficie dos cardiomiécitos, levando a
apoptose celular. Isso ocorre na medida em que os cardiomidcitos que possuem
0os complexos antigeno-anticorpo em sua superficie vao sendo opsonizados e
fagocitados por macréfagos. Estes, por sua vez, liberam citocinas pro-
inflamatdrias, as quais tem o poder de causar lesbes nessas células e
consequentemente, no tecido adjacente, levando a um dano importante no né
atrioventricular e comprometendo a condugdo do estimulo cardiaco'. Ja a
segunda teoria se baseia no mimetismo molecular para tentar explicar a
ocorréncia da doenga, defendendo que os autoanticorpos realizam uma reacao
cruzada com os canais de calcio dos cardiomidcitos do feto. Isso levaria a uma
inibicdo da fungdo destes canais, impedindo a propagacédo do estimulo e,

consequentemente, levando a arritmias’.

O bloqueio atrioventricular total congénito geralmente se desenvolve entre
a 18° e 24° semana de gestacao e se apresenta como uma frequéncia ventricular
baixa, variando entre 40 e 60 bpm. De acordo com Zuppa et al., mais de 2/3 de
criangas com essa condicdo necessitam da implantacdo de um marcapasso
cardiaco, o qual deve ser implantado precocemente, a fim de evitar complica¢des

mais graves, como arritmias e morte subita®.

As manifestagbes hematoldgicas, como neutropenia, trombocitopenia e
anemia sao mais comumente observadas apos os 2 meses de idade, o que
sugere que estes achados podem néo estar estritamente relacionados com os
autoanticorpos maternos e sim com outros mecanismos ainda nao totalmente
esclarecidos. No entanto, um mecanismo patogénico provavel que explica a
neutropenia propde a existéncia de uma reatividade cruzada de uma proteina de

membrana, semelhante ao antigeno Ro, com os anticorpos anti-SSA/Ro,
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levando a uma ativacdo do sistema complemento e causando apoptose dos

neutrofiloss.
3.3 Quadro Clinico

As manifestagdes mais frequentes no LEN s&o as lesbes cutaneas e os
achados cardioldgicos causados pelo bloqueio atrioventricular total congénito
(BAVT), complicagdo cardiaca mais comum dessa doenga®®. Os sinais do
sistema nervoso central ou anormalidades hepatobiliares e hematologicas
aparecem de forma menos frequente em criangas afetadas pela doenca’. Todas
as manifestacdes, exceto BAVT, sdo potencialmente reversiveis, uma vez que
os titulos de anticorpos maternos no recém-nascido tendem a decair com o
passar dos meses apos o nascimento®, o que leva a uma redugéo ou até mesmo

desaparecimento dos sinais encontrados.

A doencga pode causar impacto no miocardio e no endocardio, mas a
caracteristica mais comum € a lesdo no tecido de conducéao cardiaca, levando
ao bloqueio atrioventricular total congénito*. As pesquisas evidenciaram uma
forte associagéo entre a presenga do anticorpo anti-SSA/Ro e o surgimento do
BAVT, o qual foi observado em aproximadamente 90% dos pacientes que
possuiam esse anticorpo. As manifestagdes cardiolégicas sdo sinais de alerta e
devem ser detectadas o quanto antes, visto que, quando sdo acompanhadas de
outros fatores de risco, como defeitos estruturais, a mortalidade pode chegar até
80%. Em pacientes com manifestagdes cardiacas do LEN, a incidéncia de BAVT
€ de 50% a 60%, podendo estar associado a outras cardiopatias congénitas em

até 30% dos casos®.

As manifestacbes cutaneas estdo presentes em 40% dos casos,
entretanto, 80% das criangas com LEN nascem sem sintomas dermatologicos'”’.
A erupgéo cutanea é altamente caracteristica, mas aparece com mais frequéncia
no segundo e terceiro més de vida, especialmente com a exposigdo a luz solar®.
A luz ultravioleta (UV) aumenta a expressdo de antigenos na membrana
plasmatica dos queratindcitos, intensificando, portanto, a interagdo com os
anticorpos maternos, o que acaba desencadeando ou exacerbando as lesdes
cutaneas’’. Os locais mais afetados sdo as areas fotoexpostas como face, couro
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cabeludo, pescocgo, tronco e extremidades. As lesdes apresentam-se como
lesbes maculares elipticas ou eritematosas anulares avermelhadas ou placas
com descamagcao fina®. Maculas anulares com clareamento central podem estar
presentes, bem como lesbes discoides’3#*. Normalmente a erupgdo & auto
resolutiva com duragdo média de 15 a 17 semanas, mas, em alguns individuos,
pode evoluir para cicatrizes ou telangiectasias. Na maioria dos casos, ha uma
recuperacdo completa, mas em 20% deles a telangiectasia, atrofia ou
hiperpigmentagdo podem persistir*. No compilado de artigos estudados foi visto

que o uso de esteroides néo previne essas complicagdes®.

A elevagcdo assintomatica de aminotransferases e gama-glutamil
transferase, assim como a hepatomegalia sdo as manifestagdes hepatobiliares
mais comuns, afetando 10 a 25% dos lactentes com lupus eritematoso neonatal
e geralmente acompanham anormalidades cardiacas ou cutaneas, que podem
se apresentar isoladamente ou em concomitancia®. Dentre as manifestacdes
hepatobiliares, a hepatomegalia € a mais comumente encontrada no exame

clinico, presente em 20% a 40% dos pacientes™®.

Entre os sintomas hematologicos tipicos estdo a anemia, trombocitopenia,
neutropenia e anemia aplastica’. A maior incidéncia de caracteristicas
hematoldgicas e alteragbes nos testes hepaticos é observada aos 3 meses de
vida, porém ainda ndo ha teorias que expliquem a raz&o deste achado®.

Manifestagbes neurologicas aparecem com menor frequéncia e podem
incluir vasculopatias, alteragbes na substancia branca ou cinzenta e
hidrocefalia’®. Embora o envolvimento do SNC n&o seja uma manifestagdo bem
conhecida da doenga, alguns estudos relataram envolvimento cerebral com
achados de neuroimagem caracterizados por lesbes n&o especificas que
poderiam indicar um resultado favoravel, embora sequelas a longo prazo n&o

possam ser excluidas?®.
3.4 Diagnoéstico

O lupus eritematoso neonatal € uma doencga de dificil diagndstico, visto

que a maioria das mées sao assintomaticas ou nunca receberam o diagnostico
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de alguma doenga autoimune®. Dos critérios descritos na literatura, os mais
comumente aceitos para diagndstico de LEN cutaneo séo: a presencga de lesdes
tipicas no primeiro ano de vida, evidéncia histologica de degeneragao vacuolar
basocelular, infiltrado de células mononucleares e presenca de anticorpos anti-
Ro/SSA ou La/SSB. Esses autoanticorpos transferidos pela mae medeiam a
doenca autoimune fetal através da formagcao de complexos de anticorpos com

antigenos apoptéticos na pele, figado ou coragéo do lactente?.

Tendo em vista os cuidados no pré-natal, € de suma importancia que toda
gestante, mesmo assintomatica, realize o teste para anticorpos antinucleares, e
quando positivo, prosseguir com a ecocardiografia fetal, um exame seguro e n&o
invasivo que permite avaliar a estrutura e o ritmo do coragdo do bebé, devendo
ser iniciada na 16° semana de gestagdo. Embora os sintomas cardiacos
raramente sejam identificados apds o nascimento, o recém-nascido deve ser
observado durante os primeiros 28 dias de sua vida, visto que 2% dos casos de
BAVT podem surgir apds o parto'. A passagem transplacentaria de anticorpos
maternos também causa inflamacdo na adventicia aodrtica, podendo levar a
dilatacdo da aorta ascendente e consequente formacao de aneurisma da aorta.
A frequéncia cardiaca lenta leva ao aumento do volume sistdlico e promove, por
conseguinte, a progressao da dilatac&do adrtica. Esta condig&o, juntamente com
o BAVT, é prejudicial e potencialmente fatal ao feto. Se diagnosticadas
precocemente, geralmente, a inser¢cdo do marcapasso é suficiente para corrigir
esses defeitos’. Apesar de as principais caracteristicas clinicas do quadro
cardiaco incluirem o BAVT e o aneurisma de aorta ascendente, outras
anormalidades como prolongamento transitério do intervalo QT e bradicardia

sinusal também podem ser encontradas'®.

O diagnostico de LEN pode ser confirmado através da historia clinica,
exame fisico e pela dosagem de anticorpos especificos na circulagéo fetal e
materna, sendo o anti-Ro/SSA, anti-La/SSB e Anti-U1RNP os mais relacionados
com a doenca'!. Destaca-se também a importancia do acompanhamento pré-
natal da gestante, com a realizagdo do ecocardiograma fetal a partir da 16°
semana, a fim de afastar o BAVT. A biopsia de pele ndo € essencial para
estabelecer o diagnostico, mas pode ser util na exclusdo de diagnosticos
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diferenciais, como as infecgdes perinatais por citomegalovirus, Estreptococos
beta- hemolitico do grupo B e sifilis, e outras dermatites neonatais n&o
infecciosas, como erupcdes medicamentosas, tinea corporis e eritema
multiforme. Doencgas genéticas e atrofia ou aplasia cutanea também devem ser
consideradas. Esses pacientes tém um risco ligeiramente maior de desenvolver
algum tipo de doenga autoimune no futuro, mas a frequéncia desse risco ainda

é desconhecida’.
3.5 Tratamento

Por ser uma doenga autolimitada e transitéria, o tratamento do LEN é
apenas de suporte a crianga e aos familiares em todo o processo de saude-
doenga, ndo sendo necessarias, na maioria dos casos, grandes intervengdes ao
longo do tempo. Para casos com maior prevaléncia de manifestagdes cutaneas,
os corticosteroides topicos foram testados, mas sua eficacia ainda nao foi
totalmente estabelecida. Sendo assim, recomenda-se apenas evitar a exposi¢ao
ao sol ou a luz ultravioleta para prevenir ou minimizar a erupgao cutanea e
anormalidades residuais da pele, assim como uso de fotoprotecdo e creme
hidratante3*.

Nos ultimos anos, vem sendo colocada em pauta a possivel aplicagao de
medicamentos antimalaricos, principalmente a hidroxicloroquina, para
prevencgao e tratamento das manifestagdes cardiacas. As drogas antimalaricas
pertencem a gama de medicamentos padréo no tratamento do lupus eritematoso
sisttmico, mas geralmente eram interrompidas antes de uma gravidez
planejada, na tentativa de evitar um risco teodrico de toxicidade retiniana fetal.
Todavia, os estudos mais recentes sugerem que a exposi¢ao a hidroxicloroquina
intrautero apresenta beneficios, podendo diminuir os riscos do feto de
desenvolver manifestagcdes cardiacas. No entanto, esse tratamento parece nao
interferir no risco do aparecimento de manifestagdes extracardiacas do lupus
neonatal. A hidroxicloroquina previne, portanto, a estimulacdo dos receptores
Toll-like 7 (TLR-7), inibindo uma reagdo em cadeia que leva a secregcédo de
agentes pro-inflamatorios e subsequente fibrose cardiaca. Sugere-se que o
tratamento com hidroxicloroquina seja iniciado entre a 6° e a 102 semana de

gestacgdo na dose de 400 mg por via oral uma vez ao dia’.
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Além do sucesso observado com o uso das drogas antimalaricas na
prevencao dos riscos cardiacos no LEN, Derdulska et al. descreveu em seu
artigo o resultado positivo na prevengédo do BAVT em sete de oito gestagdes com
a introdugdo de imunoglobulina intravenosa entre a 14® e 18 semanas de
gestacdo na dose de 1 g/kg apds um estudo realizado na China em 2016,
representando um grande avango nas opgdes de tratamento e prevencgao do
LEN".

A expressao clinica é variavel, porém as manifestagcdes cardiacas sao
comuns, irreversiveis e frequentemente associadas a uma alta mortalidade [8].
O implante precoce de marcapasso em pacientes com manifestagdes cardiacas
sugestivas de BAVT pode ser uma intervencédo salvadora e deve ser considerada
sempre que possivel®. Estudos recentes também analisaram o uso dos
corticosterdides fluorados, como a betametasona e dexametasona, na
prevencdo de anormalidades cardiacas, principalmente na progressao do
bloqueio de segundo grau para bloqueio de terceiro grau, € na prevengao de
outras complicagbes como hidropisia fetal e derrames intrautero. Os resultados
mostraram-se positivos, confirmando uma nova op¢ao de medicamento para

prevencado de manifestagbes cardiacas em criangas acometidas pelo LEN'.
4 CONCLUSAO/ CONSIDERACOES FINAIS

O LEN é uma doencga rara, de dificil diagndstico, porém, geralmente, auto
resolutiva’'. Ha 3 tipos de autoanticorpos maternos, que passam pela barreira
placentaria para o feto, envolvidos na doenga, podendo cada um deles
desencadear manifestagdes clinicas distintas no organismo da crianga'?. Os
orgaos mais comumente afetados nesta condigdo sdo o coragéo, a pele, o figado
e o sistema nervoso central’ e é de extrema importancia a realizagdo do
acompanhamento pré-natal adequado a fim de se detectarem precocemente
possiveis manifestacdes cardiacas potencialmente fatais, como o BAVT, o qual
deve ser imediatamente corrigido. Estudos recentes evidenciaram a descoberta
de novas drogas como a imunoglobulina, a hidroxicloroquina e os
corticosterodides fluorados na prevencao de manifestacdes cardiacas da doenca,

reduzindo os riscos da evolugdo para casos graves®.
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