
ACTA MÉDICA PORTUGUESA 1991; 4:160-161 CASO CLÍNICO

MANIFESTAÇõES NEUROPSIQUIÁTRICAS
E VASCULARES NO LÚPUS ERITEMATOSO
DISSEMINADO
JOÃO DE ARAÚJO CORREIA, JOSÉ ALVES RAMADA, R. NELSON ROCHA,
J.M. AMARAL BERNARDO
Serviço de Medicina 1. Hospital Geral de Santo António. Porto.

RESUMO

O lúpus eritematoso disseminado é uma doença auto-imune, com manifestações sistémicas, que
evolui por surtos. A sua patogénese não é conhecida. Da sua fisiopatologia fazem parte fenómenos de
disregulação imunitária, sendo o efeito biológico mais importante a activação policlonal dos linfócitos
B. As lesões tecidulares são devidas a mecanismos múltiplos, podendo ser de crucial importância a
deposição de complexos imunes. A propósito de uma mulher jovem com trombose venosa profunda de
repetição e manifestações neuropsiquiátricas, revêm-se os dados existentes na literatura em relação à
etiopatogenia, tratamento e prognóstico.

SUMMARY
Vascular and neuropsychlatrlc manifestations la systemlc luplLs erythematosus: A case report. Literature
revision

Disseminated lupus erythematous is an auto-immune disease with systemic manifestations that
develops by outbreaks. It’s pathogenesis is unknown. The physiopathology jeopardizes auto-immune
phenomenom whose most important biological effect is the policlonal activation of 8 Lymphocytes.
The tissue’s lesions are due to several mechanisms, bcing, perhaps, the deposition of immune complexes
of a great value. On account of a young woman with recurrent deep venous thrombosis and neurops
ychiatric manifestations the bibliographic data are reviewed, especially those that concern with the
etiopathogenesis, treatment and prognosis.

CASO CLÍNICO

Rapariga de 16 anos de idade, internada por hemiparesia
esquerda, alterações do discurso e febre.

Onze meses antes da admissão, teve dois internamentos
num outro hospital por trombose venose profunda dos mem
bros inferiores. Três meses antes do internamento é obser
vada na R.F.A., onde os pais se encontram emigrados,
confirmando-se por flebografia a existência de imagens com
patíveis com trombose venosa anterior. Três semanas antes
do internamento inicia astenia, cefaleias, insónia inicial,
humor depressivo e actividade delirante. Uma semana antes
da admissão, aparecimento de febre remitente, mantendo-se
os outros sintomas referidos. Três dias depois, herpes facial
esquerdo no trajecto da II’ divisão do trigémeo. É internada
a 21/12/88, febril (38°C), consciente, mas com atitude nega
tivista, falando arrastadamente. Actividade autista com alu
cinações visuais de tipo secundário persecutório (esido-me a
queimar os olhos), desorientada no tempo, com incapaci
dade para o cálculo. Hemiparesia esquerda de predomínio
crural. Hipotonicidade muscular generalizada com reflexos
osteotendinosos mais vivos à esquerda e babinsky homolate~
ral. Lesão herpética atrás descrita. Sufusões hemorrágicas
lineares, longitudinais, nos leitos ungueais; acrocianose das
mãos, pernas e pés e lesões úlcero-necróticas na palpa dos l.°
e 2.° dedos do pé direito.

Avaliação laboratorial: Hb—4,9g/dl, VG— 14,6%,
Leuc.—9400 (Neut.: 83%, Eos.: 0%, Bas.: 0%, Linf.: 9%,
Mono: 6%, Metariel.: 1%); Coombs directa—+;
Plaquetas — 116000/ mm 3~, TTP —50,4 seg (Cont. 31,2 seg);
TP— 13,4seg. (Cont. 11,5 seg); TT—23,8seg. (Cort.
21,6 seg); Anticoagulante circulante — +, VDRL — +; FTA
-ABS——; Prot. Totais—6,8g/dl (alb.: 33,1%; a : 8,8%; a ~:
17,5%; fi: 11,3%; y: 29,3%). IgA---271 mg/dl; IgG
1 990 mg/dl). Complemento: via alterna normal, via dás

sica~35 (N=99,7); C4 l2mg/dl (N20-9Omg dl);
C3=normal; proteína C l3mg/dl (N2mg/dl); ANA
1/5120 (padrão mosqueado); Anti-SM~ 1/3200; anti-DNA
nativo — —; (Crithidia Luciliae); Células LE — —.

Exame sumário da urina e sedimento: proteínas 6Omg/dl;
erti. 2—5/campo. Proteinúria de 24h— l,17g.

LCR com 0,56g/1 de glicose; 0,24g/l de proteínas; Leuc.:
O ml; Erit.: 26/mi.

Ecocardiograma com derrame pericárdico de pequeno a
médio volume. EEG com sinais de atingimento cortical
difuso e TAC cerebral com edema ligeiro do hemisfério
direito e pequena hipodensidade de substância branca
fronto-parietal direita (Fig. 1).

Foi feito o diagnóstico de LED. Preenche os critérios
seguintes definidos pela A.R.A.: serosite (derrame pericár
dico), doença renal (proteinúria> 0,5 g 24 h), alterações neu
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Fig. 1 TAC: Edema ligeiro do hemisfério direito. Pequena hipo
densidade (seta) da substância branca frontoparietal direita.
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rológicas (psicose), alterações hematológicas (anemia
hemolítica, linfopenia< 1500) alterações imunológicas (Anti
-SM+e ANA+).

DISCUSSÃO

As alterações neuropsiquiátricas no LED são conhecidas
desde há muito, mas o diagnóstico e terapêutica do lúpus
cerebral continuam a ser os problemas mais difícies no
manuseio da doença’.

Pode afirmar-se que o lúpus do SNC aparece em qualquer
altura da evolução da doença, podendo preceder as manifes
tações sistémicas da mesma. As manifestações neuropsiquiá
tricas variam segundo os autores entre 12 e 71% 2~

As mais frequentes são as pequenas perturbações da
memória, as cefaleias, a depressão e a ansiedade, manifesta
ções estas que muitas vezes passam despercebidas. Mais
tarde podem aparecer sinais que indicam certa gravidade,
como a incapacidade de realizar cálculos simples, a desorien
tação têmporo-espacial, podendo evoluir para verdadeiras
psicoses.

A segunda manifestação mais frequente são as convulsões,
que constituem um dos critérios para diagnóstico da doença
(revisão de 1982 de Am. Rheum. Ass.). Mais raras são as
alterações da visão e a neuropatia periférica 2~ A hemiparesia
ou a hemiplegia, presente nesta doente, é uma alteração neu
rológica que apenas existe em 4-12% dos doentes com LED e
atingimento do SNC ~‘.

Questão importante é a de saber com que meios se pode
atempadamente e de modo seguro diagnosticar lúpus no
SNC. A presença no LCR de proteinas elevadas (50% dos
casos), glicose baixa (8%) e elevação das células mononu
cleares (30%), torna imprescindível o seu estudo ~‘. Ainda no
LCR, está estabelecido como dado diagnóstico importante, o
doseamento de C4 ~ embora haja que ter em conta a neces
sidade da sua rápida determinação, sob pena da sua fiabili
dade ficar prejudicada6. O EEG é anormal em 70% dos
doentes e muitas vezes na ausência de outros sintomas ou
sinais ~. A TAC cerebral pode demonstrar lesões estruturais
como atrofias, enfartes ou hemorragias, mas estes achados
não são específicos.

Relativamente à vasculopatia do lúpus do SNC, esta não
é, como bem demonstra Ellis, S.G. 8, uma verdadeira arterite
como acontece noutros tecidos; não há infiltrado celular nas
paredes vasculares, mas sim proliferação de células endote
liais e hialinização vascular, aspecto similar ao demonstrado
em casos de HTA grave, púrpura trombocitopénica trombó
tica e febre reumática. É interessante realçar que no doente
hemiparético com LED o exame anátomo-patológico
demonstra a presença de microenfartes e hemorragias cere
brais ou sub-aracnoideias em 50% dos casos ‘.

Esta doente teve dois episódios de trombose venosa pro
funda que antecederam em vários meses o aparecimento da
doença. De acordo com Dubois 2, a incidência de TVP é
independente da actividade lúpica. Além disso, a trombose
arterial pode-se manifestar por hemiparesia ou AIT’S recor
rentes. O aparecimento destas manifestações é aparente
mente paradoxal em relação à presença de anticoagulante
circulante. Mazen Elias9 constatou que 54% dos doentes
com anticoagulante circulante têm um episódio trombótico
único ou recorrente. Este anticorpo é um inibidor da coagu
lação que interfere com o complexo activador da protrom
bina (factor Xa + factor V + factor Ca 2+ fosfolipídeos).
Segundo Budman 3, pode ser encontrado em 10% dos pacien
tes com LED e deve ser pressusposta a sua existência
quando se constate um TI? notoriamente prolongado. O
anticoagufante tem uma actividade antifosfolipídica sobre as
plaquetas, o que leva ao bloqueio da formação de PGI 2~

Esta inibe a agregação plaquetária, p~elo que a sua diminui-

ção leva ao desiquilíbrio do balanço existente entre
tromboxano-PGI 2, conduzindo à trombose. A sua presença
está ligada às frequentes histórias de abortamentos de repeti
ção e trombocitopenia tantas vezes presentes nestas doentes.

Problema sério para quem tem em mãos uma doente com
trombose e anticoagulante lúpico, é saber da oportunidade
da introdução da terapêutica anticoagulante, visto que
alguns doentes podem ter episódios hemorrágicos. Fleck lO

dá-nos uma ajuda, concluindo da sua amostragem que
quando o TTP excede os 50 segundos e o TP excede 2
segundos o controle, tal significa, em 96% dos casos, a pre
sença concomitante de anticorpos anti-protrombina. Ora,
neste caso, os doentes sangram anormalmente.

Apesar da história de TVP’s de repetição, a doente não foi
hipocoagulada. Neste caso, tínhamos que ter em conta um
TTP muito aumentado, um TP que excedia em 1,9 seg. o
controle, e o facto de se tratar de uma doente muito jovem
que seria condenada a uma hipocoagulação ad eternum 2~

Além disso, é sempre aconselhável esperar o efeito dos corti
coides, pois muitas vezes o 1TP normaliza, com o desapare
cimento do anticoagulante lúpico, como aconteceu nesta
paciente.

Em relação à terapêutica do lúpus do SNC, em quase
todos os casos há resposta imediata à introdução de corticoi
des, como afirma Dubois 2~ A nossa doente não foi excepção.
Cerca de oito dias após o início da corticoterapia (predniso
lona 1 mg/kg/dia), foi retomando a capacidade de cálculo e
melhoramento dos sintomas depressivos. O exame neuroló
gico era normal aos 15 dias de terapêutica.

Como ponto a reter, podemos afirmar que a presença de
alterações neuropsiquiátricas de certa gravidade na doença
lúpica são factores de mau prognóstico , tornando-se este
mais grave quando existem as alterações descritas no LCR ~.
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