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SINDROME DE ROWELL
ROWELL SYNDROME
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O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca auto-imune multissistémica, com manifestagoes cutaneas variadas. O
aparecimento de lesdes semelhantes ao eritema multiforme em doentes com LES é muito raro, denominando-se Sindrome
de Rowell. Apresentamos o caso de uma mulher com LES, internada por dermatose extensa papulo-vesiculosa, com lesoes
em alvo, cuja histologia confirmou tratar-se de eritema multiforme. A doente iniciou corticoterapia sistémica em altas doses,
hidroxicloroquina e azatioprina, assistindo-se a uma resposta parcial as 3 semanas.
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Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is a multisystemic autoimmune disease. The cutaneous manifestations of SLE are varied, and
include a rare presentation named Rowell's syndrome (RS), which corresponds to the appearance of erythema multiforme-like lesions. The
following case refers to a woman with SLE, admitted with a generalized papular - vesicular dermatosis with target lesions typical of erythema
multiforme. A RS was diagnosed and the patient was treated with high dose systemic steroids, azathioprine and hydroxychloroquine with
partial clinical improvement at 3 weeks.
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Apresenta-se uma mulher de 41 anos, leucodérmica,
com Luapus Eritematoso Sistémico (LES) diagnosticado ha 2
anos, com envolvimento mucocutaneo (ldpus discéide [LD]
e ldpus cutineo subagudo [LECSA], tlceras orais), articular
e sindrome de Sjogren associado; com ANA (1/320), padrao
fino granular, anti-Ro (+++), factor reumatéide (FR) positi-
vo (234 Ul/mL). Internada por dermatose generalizada com
predominio nos membros superiores, tronco e face, sem atin-
gimento das mucosas, caracterizada por papulas e vesiculas
eritematosas nao pruriginosas de tamanho variavel, algumas
com aparéncia de lesao em alvo (Figuras 1 e 2). Nao se identi-
ficou factor desencadeante, nomeadamente farmacolégico ou
infeccioso. A histologia das lesdes revelou necrose epidérmi-
ca, edema da derme e infiltrado mononuclear perivascular e
intersticial; imunofluorescéncia directa negativa. Admitiu-se
Sindrome de Rowell (SR) e foi medicada com prednisolona
0,5mg/kg/dia, azatioprina 1,5 mg/Kg/dia e hidroxicloroquina
400 mg/dia, com melhoria clinica as 3 semanas (Fig. 3).

Figura 1 — Dermatose vesicopapular Figura 2 — Lesoes em alvo
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Figura 3 — Trés semanas ap6s terapéutica
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O SR caracteriza-se pela presenca de lesoes em alvo se-
melhantes as do eritema multiforme (EM). E uma entida-
de rara, com apenas 95 casos descritos na literatura'?. Foi
inicialmente descrito por Scholtz em 1922%, posteriormente
caracterizado em 1969 por Rowell?, e tem critérios de classi-
ficagao desde 2000; estes incluem critérios major (LES, LD
ou LECSA; lesdes de EM; ANA positivo) e minor (tlceras di-
gitais; anti-Ro ou anti-La; FR positivo). O diagndstico defini-
tivo implica a presenga de 3 critérios major e de, pelo menos,
um minor®. E mais frequente em mulheres leucodérmicas e
estd associado ao LD em 34 % e ao LES em 68% dos casos
descritos. A terapéutica, resposta e prognostico do SR sio
idénticos as do LES, LD e LECSA, com boa resposta a doses
médias a elevadas de corticosterdides e azatioprina, com ou
sem uso de anti-maldricos®. Na maioria dos casos verifica-se
melhoria clinica as 3 semanas, tal como aconteceu neste caso.
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