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SINDROMUL ROWELL - O ENTITATE CLINICA
CE NU TREBUIE PIERDUTA DIN VEDERE

Rowell syndrome — a clinical entity that must not be forgotten
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— REZUMAT —

Obiective. Sindromul Rowell reprezinta o patologie rara, caracterizata de prezenta eritemului multiform la
pacienti cu lupus eritematos. Diagnosticul se pune la pacientii care prezinta ambele criterii majore (coexis-
tenta lupusului eritematos discoid cu leziuni de tip eritem multiform si pozitivitate pentru anticorpi antinucleari
cu aspect patat) si cel putin un criteriu minor (leziuni cu aspect de degeraturi, reactivitatea pentru factor reu-
matoid, pozitivitate pentru anticorpi anti-La sau anti-Ro). Obiectivul prezentului articol este de a evidentia un
caz rar de Sindrom Rowell si managementul diagnostic si terapeutic optim folosit pentru rezolvarea acestuia.
Material si metoda. Articolul nostru prezinta cazul unei paciente de 47 ani cu Sindrom Rowell, care a intrunit
toate criteriile de diagnostic. In cazul ei, s-a folosit ca schemé de tratament hidroxiclorochina 400 mg/zi si
puls terapie cu metilprednisolon 1 g/zi, 3 zile consecutiv, urmate de prednison per os, cu scaderea progresi-
va a dozei.

Rezultate. Titrarea descrescatoare a dozei de prednison a fost urmata de reaparitia leziunilor cutanate, ceea
ce a impus revenirea la dozele mari de corticosteroid, cu rezolutia leziunilor.

Concluzii. Cazul prezentat subliniaza necesitatea ca un diagnostic de Sindrom Rowell sa fie luat in calcul in
toate situatiile Tn care exista pacienti cu profil serologic pentru lupus si leziuni cu aspect de eritem multiform.
Discutii. Abordarea terapeutica si evolutia sub tratament pot fi variabile, impunand monitorizarea atenta a
pacientilor pentru depistarea precoce a recaderilor si interventie rapida.
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— ABSTRACT E—

Objective. Rowell Sindrome represents a rare condition, characterised by the existence of erhytema mutiforme
with lupus erythematosus. The diagnosis is made in patients which present both the major criteria (coexistence
of discoid lupus erythematosus with erythema multiforme lesions and positivity for speckled - pattern antinucle-
ar antiboides) and at least one of the minor criteria (frostbites-like lesions, positive anti-La or anti-Ro antibodies
and reactive rheumatoid factor).

The main objective of this article is to evidence a rare case of Rowell Syndrome and the optimal diagnostic and
therapeutic managament involved for resolving this case.

Material and method. This article presents the case of a 47-year-old patient diagnosed with Rowell Syndrome,
which met the diagnostic criteria. In her case, we used a therapeutic regimen comprising hidroxycholoquine 400
mg/day and pulse-therapy with methylprednisolone 1 gram/day, for 3 days.

Results. The decremental titration of prednisone resulted in reoccurence of cutaneous lesions, prompting the
return to the high doses, with normalisation of skin lesions.

Concuslions. The presented case highlights the importance of keeping in mind the diagnosis of Rowell Syn-
drome in all the situations of patients with serologic profile of lupus and erythema multiforme lesions.
Discussion. The therapeutic regimen and evolution under treatment may have a variable course, imposing the
monitoring of patients a course for preventing the disease relapse.
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INTRODUCERE

Sindromul Rowell (SR) a fost descris prima oara
in 1963 de catre Prof. Dr. Neville Rowell si colab., ca
o patologie caracterizatd de lupus eritematos discoid
(LED) si leziuni cutanate de tip eritem multiform
(EM), in contextul unui tablou imunologic pozitiv
pentru factorul reumatoid (FR), anticorpi anti-SjT si
anticorpi antinucleari (ANA) cu aspect ,,patat (1).

In 2000, Zeitouni si colab. au clasificat coexistenta
LED cu leziuni de tip EM si pozitivitate pentru ANA
cu aspect patat, drept criteriile majore de diagnostic
pentru SR, in timp ce leziunile cu aspect de degera-
turi, reactivitatea pentru FR, pozitivitate pentru anti-
corpi anti-La (SS-B) sau anti-Ro (SS-A) constituie
criteriile minore. Pentru confirmarea sindromului,
toate criteriile majore si cel putin un criteriu minor
trebuie sa fie prezente (2). Sindromul Rowell este o
boala rara, iar incidenta este cea mai mare in randul
femeilor de varsta mijlocie (3).

CAZ CLINIC

Pacienta in varsta de 47 ani se prezintd cu eritem
malar (vespertilio), eroziuni ale mucoasei bucale, as-
tenie marcata si poliartralgii, simptome debutate cu 6
luni in urma, agravate pe parcursul ultimelor 2 sapta-
mani.

La momentul prezentdrii, pacienta era stabila he-
modinamic (tensiune arteriala de 120/70 mmHg, dar
tahicardica — 100 bpm), cu discreta paloare sclero-te-
gumentara, eruptie malara si leziuni eritematoase anu-
lare la nivelul spatelui (Fig. 1), toracelui anterior si
regiunii superioare a bratelor, eroziuni si leziuni bu-
loase ale mucoasei bucale, dureri articulare difuze
moderate ca intensitate si semne locale de artrita.

FIGURA 1. Aspectul leziunilor eritematoase anulare
A — la nivelul pieptului si regiunii superioare a bratelor; B — nivelul spatelui.

Analizele de laborator anormale (ce releva sin-
drom inflamator — cu exceptia proteinei C-reactiva,
care este normald) sunt detaliate in Tabelul 1. Numa-
rul leucocitelor si al trombocitelor a fost normal, cu
valori tot normale pentru biochimia uzuala (uree, cre-
atinind, acid uric, colesterol, bilirubina, lipaza, amila-
74, sodiu, potasiu si calciu).

TABELUL 1. Parametri modificati, sugerdnd sindrom
inflamator, in cadrul unui set uzual de analize.

Parametru Valoare Interval de referinta
Hb 10,5 g/dl 12.5-15 g/dl
VSH 92 mm/h 5-12 mm/h
Fibrinogen 477 mg/dl 230-400 mg/dI
CRP 0,61 mg/L 0-5 mg/L

Abrevieri: Hb, hemoglobind; VSH, viteza de sedimentare a hematiilor;
CRP, proteind C-reactiva.

In fata acestui caz cu prezentare sugestiva pentru
LED si EM, s-a luat decizia de a efectua o proba ANA

extins Blot — cu rezultatele descrise in Tabelul 2.
TABELUL 2. Rezultatul analizei ANA extins Blot

Parametru Rezultat Interval de referinta
U1-RNP intens pozitiv negativ
Ro-52 intens pozitiv negativ
Anti - Sm pozitiv negativ
Anti - SS-A pozitiv negativ
Anti - dsDNA pozitiv negativ
Nucleozomi pozitiv negativ
Proteind P-ribozomala pozitiv negativ

Biopsia cutanata a confirmat caracterul de lupus
eritematos. Epidermul prezintd hiperkeratoza cu in-
fundari keratozice intrainfundibulare; pe alocuri,
crestele interpapilare sunt aplatizate iar celulele stra-
tului bazal sunt disparute. Dermul superficial contine
capilare hiperemiate; perivascular si uneori perifoli-
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cular sunt prezente infiltrate inflamatorii predominant
limfocitare, ce cuprind si melanofage. Coloratia spe-
ciala, Periodic Acid Schiff (PAS), evidentiaza ingro-
sarea membranei bazale a peretilor vasculari.

Dupa diagnosticul de sindrom Rowell se initaza
tratament cu hidroxiclorochina 400 mg/zi si pulstera-
pie cu metilprednisolon 1 g/zi, 3 zile consecutiv, ur-
mate de prednison 1 mg/kg corp/zi, cu scaderea pro-
gresiva a dozei cu 5 mg/sapt.

Evolutia a fost initial favorabild, cu disparitia eri-
temului facial, a eroziunilor bucale, disparitia dureri-
lor articulare si a sindromului inflamator, dar la doza
de 30 mg prednison a reaparut eruptia cutanata cu ca-
racter de EM, in asociere cu diagnosticul serologic de
lupus. Astfel, s-a luat decizia revenirii la doze de 80
mg de prednison pe zi, cu evolutie lenta spre disparitia
leziunilor cutanate dupd aproximativ 3-4 saptamani
de tratament, stationare la 40 mg/zi, 60 zile, ulterior
reluandu-se protocolul de scadere a dozei de predni-
son cu 5 mg/zi la fiecare 10 zile. Actualmente, pacien-
ta are doza de intretinere 15 mg altern, aflandu-se in
remisiune clinica.

DISCUTIE

Pacienta noastra prezinta criteriile majore si mino-
re de diagnostic ale SR si se integreaza in tipologia
descrisa (sex feminin, varsta 9-72 de ani) (4).

Desi initial s-a considerat cd SR include numai
LED, au existat si situatii in care s-a diagnosticat
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aceasta entitate si in lupusul eritematos sistemic (LES)
(5).

Cazul de fatd descrie EM in contextul de LED
(clasic).

Tratamentul pacientilor afectati de SR are la baza
administrarea de corticosteroizi in doze mari, la care
se poate asocia metotrexat, dapsonad, ciclosporina, cat
si hidroxicloroquina, (6) (ultima fiind asocierea in ca-
zul de fatd). Evolutia bolii sub diverse scheme terape-
utice este dificil de apreciat, deoarece, in total, in lite-
raturd au fost raportate numai 71 de cazuri din 1963
pana in mai, 2012 (7).
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nea, diagnosticul diferential de EM simplu se exclu-
de, intrucét leziunile pacientei prezentate au o vechi-
me mai mare de 6 sdptamani §i nici nu s-a putut
identifica un factor declansator, aga cum sesizeaza in
studiul lor Solanki si colab. (9). Totodata, iese din dis-
cutie diagnosticul diferential cu administrare de medi-
camente care sa conducd la eruptia cutanata, (10) in-
trucat istoricul nu a ridicat nicio astfel de suspiciune,
ceea ce face ca diagnosticul de SR sa fie cel mai plau-
zibil 1n cazul de fata.
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