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RESUMO

Os autores reviram 20 casos de L.E.D. estudados no Serviço de 1982 a 1985. sujeitaram-nos a um
protocolo baseado nos Critérios estabelecidos pela A. R.A. para o diagnóstico desta doença e comentaram, à
luz da literatura actualmente disponível, os seus achados clínico-laboratoriais.

SUMMARY

Systemic Lupus Erythematosus

The autors reported 20 cases of S.L.E. studied in this unit for a period of two years (1982-1985). These
cases were subjected to the ARA. criteria for S.L.E. diagnosis and theirclinical and biologicalaspects were
compared with data recently described in literature.

INTRODUÇÃO

O LED é uma doença multissistémica com manifestações
clínicas muito variadas cuja definação nosológica, aliás como
acontece com as demais conectivites, é difícil, obrigando ao
estabelecimento de critérios precisos para a individualizar.

Várias têm sido as tentativas de uniformização e, ao iniciar
um trabalho desta natureza, a primeira obrigação que se pôs
aos AA foi a de escolher um conjunto de critérios que estabele
cesse as necessárias fronteiras de definição, 1 para o que enten
deram dever normalizar todo o conjunto de impressões clínicas
resultantes do estudo dos seus doentes, quantificando-as e
comparando-as a fim de permitir a sua transformação em
dados passíveis de análise, cuidando mais de evidenciar a
experiência adquirida do que fa7er uma exaustiva revisão
teórica que está largamente disponível na literatura actual. 2~

Sendo os AA internistas, o que lhes permite uma visão
global desta doença, o facto de trabalharem num serviço de
medicina interna dos H CL. estabelecimento tradicionalmente
orientado para fins assistenciais, coloca-lhes à partida algumas
limitações, nomeada mente o acesso a alguns meios de diagnós
tico laboratorial, que são sofisticados, dispendiosos e, por
vezes, apenas exequíveis fora da instituição. Por outro lado, a
não utilização por rotina de todos os meios de investigação não
impediu uma conduta diagnóstica e terapêutica adequada a
cada situação, não prejudicou significativamente a colheita
posterior de dados e, sobretudo, salvaguardou sempre os direi
tos dos doentes.

MATERIAL E MÉTODOS

- Constituem a população em estudo 20 doentes selecciona
dos de um conjunto de 27, diagnosticados de LED, estudados e
tratados pelo grupo assistencial do Dr. Monteiro Baptista no
período de 1982 a 1985 (a). Os elementos foram colhidos a
partir do arquivo clínico, reorganizado a partir de 1982 em
moldes normalizados.

Para a execução do trabalho utilizaram-se os critérios preli
minares de Cohen, adoptados pela A. R. A. em 1971 e actualiza
dos em 1982. Com base nos referidos critérios e na revisão da
literatura, foi elaborado um pr’otocolo de cuja aplicação ao
universo presente resultou a quantificação dos elementos
clínico-laboratorias em quadros, que foram comparados com
as séries da literatura mais citadas. 2-4.6

O quadro 1 apresenta um panorama clínico, laboratorial e
prognóstico de cada um dos doentes para uma fácil percepção
do conjunto da população estudada.

(a) Alguns doentes (oram estudados em anos anteriores tendo sido reinternados
a partir de 1982 por exacerbação da doença ou para reasaliação. Ê por isso que
surgem neste estudo casos com mais de lo anos dc esolução. -
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QUADRO 1 — POPULAÇÃO ANALISADA

N.° 1 S CD TE LE DNA ANA LEU LINFTROM S.A.

RIM SN COR PUL PEL ART

1 39 M 7 lO x x xxx xxx e) e) + + + f) E.A.
2 32 F 8 9 xxx x x + + + + + + a)
3 8 F 6 5 xxx x xx x + + + f)Ene.
4 15 M 9 8 x xxx xx + + + + + f)Men.
5 45 F 6 0.6 x x xx xx xxx + + + + + f) E.P.
6 48 F 4 7 x xxx x — — + + + d)
7 36 F 4 lO xxx b) x x xx + — c) d)
8 42 F 5 1 x x xxx x + e) + + a)
9 30 F 6 a) x xx + e) e) + + + a)

lo io F 5 4 xxb) xx xxx xxx x + + + d)
II 23 F 5 7 xxx xx x x x + + + + + + d)
12 31 F 4 14 x xxx + c) + + + + d)
13 19 M 5 4 xxb) xx x + + + d)
14 19 F 6 6 xxxb) x x + + + + e)
15 30 F 7 8 x xxx x x x + c) + + + d)
16 12 F 9 3 x xxx xxx x x x + + + d)
17 13 F 7 16 x x x x + + + d)
18 9 F 8 15 xxb) x x x + c) + + + f)S.P.
19 28 F 9 IS xxxb) x x x x c) e) + e)
20 13 F 6 20 xxx x x xx + e)

N~ — Caso número; 1 Idade de apresentação; S Sexo; CD Critérios de diagnóstico presentes: TE Tempo de evolução;
SN — Sistema nervoso; COR Coração; PUL Pulmão; PEL Pele; ART Articulações; LE Células LE; DNA
Anticorpos anti-DNA; ANA Anticorpos antinucleares; LEU Leucopenia; LINF Linfopenia; TROM Trombocitopenia:
S.A. — Situação actual.

Grau de compromisso — x) ligeiro; xx) moderado; xxx) grave; a) perdido para estudo; b) biópsia renal; c) não efectuado; d) em
consulta externa; e) hemodiálise; O óbito; E.A. estenose aórtica; Enc. encefalite; Men. meningite; E.P. embolia pulmonar; S.P.
sepsis puerperal.

QUADRO 2 — IDADE DE APRESENTAÇÃO E SUA DISTRIBUIÇÃO POR SEXOS

mulheres

homens

IDADE DE APRESENTAÇÃO E SUA
DISTRIBUIÇÃO POR SEXOS E RAÇAS

Nesta série verificou-se uma relação de 850% de mulheres
para 15% de homens atingidos pela doença. (Quadro 2)

A idade média de apresentação foi de 25 anos. A distribuição
bimodal encontrada é consequência provável do pequeno
número de casos considerado. Dos 20 casos, 19 ocorreram em
indivíduos euro-eaucasianos e 1 num indiano. Nunca se diag
nosticou LED em indivíduos de raça negra internados no
serviço.

INCIDÊNCIA FAMILIAR

Apenas se encontraram nos antecedentes familiares de 2
doentes casos de artrite reumatóide, o que parece não ser
significativo.

n.° de casos

10 20 30 40 50 idade em anos

18
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QUADRO 3 — SENSIBILIDADE DOS DIVERSOS ELEMENTOS DE DIAGNÓSTICO DA
DOENÇA LÚPICA

KAHN 1985

(%) HUG. 190

Eritema facial 70 57 30-40
Lupus discóide 15 18 15-25
Fotossensibilidade 45 43
Ulceras bucais ou nasofaríngeas 25 27
Artrite não erosiva 80 86
Pleurite 40 52 86 a)
Pericardite 45 18 SOa)
Proteinúria 55 50
Cilindrúria 35 36
Psicose 20 13 20-40
Convulsões 20 12 15
Anemia hemolítica O 18
Leucopénia 50 46
Linfopénia 65
Trombocitopénia 45 21
Células LE 85 73
Anticorpos anti DNA 50 67
Anticorpos anti-Sm 31
Falsa serologia luética 5 15
Anticorpos antinucleares 75 99 95
Alopécia 50 56 40-60
Fenómeno de Raynaud 35 29 15-20
Biópsia renal (positividade) lOOb) 83
Biópsia cutânea lOOb) 68
CH5O 71 c) 70
C3 60 64
C4 60 64

a) Valores citados de outros autores.

b) Realizaram-se biópsias renais em apenas 6 doentes. Destes, 2 tinham manifestações
clínicas e laboratoriais; 3 só tinham manifestações laboratoriais; 1 nõo tinha qualquer
man~festaçõo. Realizaram-se 5 biópsias cutâneas para microscopia óptica (todas positivas)
e 2 «Band-test» em pele sJ também positivos7.

c) Só realizado em 7 doentes.

SENSIBILIDADE DOS CRITÉRIOS DE
DIÃGNÓSTICO

A avaliação dos critérios de diagnóstico adoptados pela
A.R.A., com base no material em análise, permitiu a determi
nação de índices de sensibilidade sobreponíveis aos de outras
séries (Quadro 3)2.3. Incluem-se no quadro outros elementos
de diagnóstico que têm sido objecto da atenção de outros
autores. Dois deles (Raynaud e Alopécia)já fizeram parte dos
«Critérios Preliminares da ARA.» de 1971, tendo sido retira
dos aquando da revisão de 1982. Pelo contrário, as histologias
renal e cutânea, particularmente a imunofluorescência, não
sendo ainda de prática corrente poderão, em breve, vir a ser
incluídas nos critérios de diagnóstico 2-4.7~

CAUSAS APARENTEMENTE DESENCADEANTES

No título desta rúbrica, a expressão «aparentemente» pre
tende tirar peso excessivo a uma relação causa-efeito sempre
difícil de apreciar com rigor nesta doença.

No que respeita aos factores genéticos, não se encontram na
história familiar elementos esclarecedores, nem foi possível

fazer o estudo dos padrões HLA dado o excessivo custo deste
meio de diagnóstico. Em relação aos factores hormonais~,
constatou-se a maior evidência no sexo feminino, no período
fértil e no post-parto.

Quanto ao traumatismo psíquico, embora apareça em 10%
dos casos de LED estudados, foi encontrado mais frequente
mente em relação com outras qonectivites diagnosticadas neste
serviço, particularmente esclerose sistémica progressiva e
conectivites mistas.

A possível associação com a ingestão de medicamentos9.10
surgiu em 4 casos, 2 com fenitoína, 1 com contraceptivos e um
por administração de sulfonamidas. As causas encontradas
estão resumidas no quadro 4.

QUADRO 4 — CAUSAS APARENTEMENTE
DESENCADEANTES

Sem causa aparente 55%
Medicamentos 20%
Post-parto 10%
Exposição solar 10%
Traumatismo psíquico 10%
Infecções 10%
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MANIFESTAÇõES INICIAIS DA DOENÇA

Explicitam-se as manifestações iniciais nos casos estudados,
salientando-se assim algumas formas menos comuns de apre
sentação (Quadro 5).

Se, por um lado, foram predominantes as formas clássicas
com febre arrastada, artralgias e rash típico Ii, não deixaram de
surgir doentes com quadros aparentemente inespecíficos e
monossintomáticos como: epilepsia, psicose e pericardite.

O período decorrido entre o primeiro sinal-sintoma e o
estabelecimento da doença sistémica foi, por vezes, muito
dilatado (alguns anos).

MANIFESTAçõES GERAIS (Quadro 6)

«A perda de peso ocorre em 85% dos casos, na altura do
diagnóstico, a menos que exista um síndroma nefrótico» 12~

Dos 9 doentes com edemas (45%), 7 tiveram proteinúria acen
tuada (5 com síndroma nefrótico) e 2 apresentaram insuficiên
cia cardíaca congestiva. Todos os doentes tiveram febre
arrastada pelo menos uma vez no decurso da doença. Excluindo-
-se um caso, por esta ter sido atribuída claramente a uma
intercorrêncja infecciosa (caso n.° 2).

MANIFESTAÇõES CUTÂNEAS

As manifestações cutâneas inespecíficas estão expressas per
centualmente, e por ordem de frequência no quadro 7.

No preenchimento dos protocolos surgiu uma primeira difi
culdade ao tentar classificar as lesões cutâneas eritematosas da
face, não discóides e de longa duração, uma vez que, embora
sujeitas a exacerbações periódicas, se mantinham por um
tempo superior a horas ou dias (critério utilizado por Gillian e
Sontheimer na identificação das formas agudas)2-4.13. Por
outro lado, as lesões faciais atrás referidas não eram susceptí
veis de inclusão nos grupos sub-agudo e crónico, definidas

QUADRO 7 — MANIFESTAÇÕES CUTÂNEAS

pelos mesmos autores. Assim, optou-se pela sua inclusão no
grupo das agudas independentemente da sua duração, o que
poderá explicar a elevada percentagem encontrada (75%) em
comparação com os valores achados pelos referidos autores.

Outra dificuldade consistiu na compreensão do significado
da nomenclatura utilizada pelos vários autores consultados.
Como exemplo cita-se Dubois que considera duas formas
distintas de lesão facial (eritema e erupção) enquanto os
demais autores não as utilizam. A mesma dúvida se levanta
quanto à diferenciação entre «urticária» e «lesão maculo
papulosa nas zonas de exposição ao Sol»3.

QUADRO 5 — MANIFESTAÇÕES INICIAIS DA-
DOENÇA

Poliartrite 60%
Febre 60%
Manifestações cutâneas 35%
Astenia Adinamia 15%
Emagrecimento 10%
Tromboflebite 10%
Pericardite 1 0%
Úlceras mucosas 10%
Epistaxis 5%
Miosite 5%
Nefrite 5%
Epilepsia 5%
Psicose 5%

QUADRO 6 — MANIFESTAÇÕES GERAIS

Dubois (74) Harvey (54)

Febre 95% 83% 869v
Fadiga 95% — —

Emagrecimento 65% 50% 7l9~
Edema 45% — —

INESPECÍFICAS

Gillian
Sontheimer (82)Godeau (81) Dubois (74)

L.E.cutâneo crónico
L.E.cutâneo subagudo
L.E.cutâneo agudo

vespertílio
eritema generaliiado
eritema generali7ado com lesões bolhosas

15-20°Á 6,4°c 28.6
10-1 5~/(
30-40°%

Alopécia
Úlceras mucosas
Vasculite dérmica
Fenómeno Raynaud
Telangiectasias
Eritema multiforme
Urticária
Heliotropo
Atrofia branca
H ipopigmentação
Livedo reticularis
Esclerodactilia

ESPECÍFICAS

42,7%
‘5,3%

28,2%

2 1,3%
9.1%

18,4%

6,9%

40-60%
12%

10-20%
15-20%
45-65°%

7- 14

0-5~/(
10%
10%
1 0%

50%
35%
30%
30%
25%

5%

10%

10%
5%

15 ((

75 O(

53,5°%
40%
6,5%
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Dubois (74)

ARTICULARES

Artrite 80%
Artralgia 50%
Rigidez matinal 45%
Deformação 20%

EXTRA-ARTICULARES

Mialgias 40% 48%
Nódulos sub-cutâneos 10% —

Miosite (a) 5%
Tenossinovite 5% —

Necrose asséptica 5% 5%

QUADRO 9 — DISTRIBUIÇÃO TOPOGRÁFICA DAS
MANIFESTAÇÕES ARTICULARES

Localização Total Simétricas Assimétricas

Joelhos 95% 78,9% 21,1%
Mãos 70% 84,2% 15,8%
Punhos 70% 71,4% 28,6%
Tornozelos 55% 90,9% 9,18%
Cotovelos 45% 88,8% 1 1,2%
Ombros 45% 100% 0%
Pés 40% 75% 25%
Coxofemurais 30% 83,3% 16,7%
Temporomaxilares 25% 100% 0%

QUADRO 10 — MANIFESTAÇÕES ARTICULARES DAS
MÃOS

M.C.F. I.F.P. I.F.D.

n.° de casos, lO 8 1

Mono-articulares 1 1 O
Poli-articulares 9 7

simétricas 8 7
assimétricas 1 O O

M.C.F. Metacarpofalângicas
I.F.P. Interfalângicas proximais
I.F.D. Interfalângicas distais

MANIFESTAÇÕES MÚSCULO-ESQUELÉTICAS

Dos 20 doentes seleccionados, apenas 1 não apresentou
patologia deste foro (caso n.° 14). A manifestação mais fre
quente foi a artrite (80%) (Quadro 8), constatando-se a ocor
rência cumulativa no tempo e no mesmo doente de artralgias
em articulaçõés diferentes não acompanhadas de erosões
radiologicamente visíveis 14 As manifestações extra-
articulares surgiram em II doentes (55%), sendo a mialgia a
mais frequente (40%).

No quadro 9 apresenta-se a distribuição topográfica das
manifestações articulares (artrite e artralgia). No quadro lO
representam-se as manifestações articulares das mãos.

MANIFESTAÇÕES RENAIS

Pode afirmar-se que quase 100% dos doentes com LED têm
lesões renais evidentes, pelo menos em microscopia electrónica
e ou imuno~fluorescênciaI5

O compromisso renal é de fácil objectivação por se tratar de
um órgão monótono na resposta às agressões e ser mais acessí
vel actualmente o seu estudo morfológico.

Em termos prognósticos a nefropatia é a causa major de
morte 16, logo seguida da doença neurológica e das lesões car
diovasculares (estas últimas mais incidentes nos escalões etá
rios superiores) I7• A biópsia renal é, portanto, o ponto de
partida para conclusões prognósticas 18.19 e terapêuticas 20-22,

particularmente quando interpretadas à luz dos critérios semi-
quantitativos de avaliação da actividade e da cronicidade. Este
último aspecto é decisivo uma vez que permite utilizar a tera
pêutica imunossupressora mais sensatamente, evitando-a nos
casos de cronicidade incipiente e nos reconhecida mente irrecu
peráveis, susceptíveis de agravamento iatrogénico, e iniciando
a oportunamente perante a evidência dos sinais indicativos de
actividade exuberante ou de índice médio de cronicidade 20.22-

33. Do exposto poderá concluir-se que é mandatória a biópsia
renal em todos os doentes com LED? A generalidade dos
autores não perfilha esta opinião individualizando 3 grupos de
doentes com indicação absoluta2.23: doentes com manifesta
ções clínicas e ou laboratoriais; mulheres que desejem engravi
dar; em todos os adolescentes.

Alguns autores efectuaram sistematicamente biópsia renal
nos seus doentes com LED 2 Os resultados, embora controver
sos, apontam maioritariamente para a irrelevância deste pro
cedimento pois as lesões encontradas não permitiram, na
generalidade, tirar ilações prognósticas ou condicionar a tera
pêutica imediata 2

Dos casos em análise, 6 foram biopsados, dos quais 5 apre
sentavam manifestações clínicas e ou laboratoriais sugestivas
de doença renal (Quadro II). Os padrões histológicos encon
trados permitiram a classificação das nefropatias em4: glome

QUADRO II — COMPROMISSO RENAL
Incidências Biópsias

renais

Sem manifestações clínicas e ou laboratoriais 9 (45%)
Sem manifestações clínicas, com alterações laboratoriais 6(20%) 3
Com manifestações clínicas e laboratoriais 5 (25%) 2

Síndroma nefrótico 3
Síndroma nefrótico e Ins. Renal Rap. Prog. 2 -

QUADROS — MANIFESTAÇÕES MÚSCULO-
-ESQUELÉTICAS

(a) Diagnóstico por biópsia muscular.
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QUADRO 12 — BIÕPSIAS RENAIS GRAU DE GRAVIDADE PROGNÓSTICA

Caso n.° 7 lO 13 14 18 19

A Critérios de actividade

ALTERAÇÕES GLOMERULARES

Prolif. celular 1 1 2 3 3 3
Necrose fibrin. fragmentação nuclear 2
Trombos hialinos wire loop 1 2
Crescentes celulares 3 1 2 2 3
Infiltração leucocitária

ALTERAÇÕES TÚBULO-INTERSTICIAIS

Infiltração mononuclear
4 2 4 5 6 8

B Critérios de Cronicidade

ALTERAÇÕES GLOMERULARES

Crescentes fibrosos fibrose peri-glomerular 2 1 2
Esclerose glomerular 2 2

ALTERAÇÕES TÚBULO-INTERSTICIAIS

Atrofia tubular 1 3 1 3
Fibrose intersticial 2 3 1 3 3

7 8 4 8 O 3

Somatório (A+B) 1 1 lO 8 13 6 II

Grau de gravidade prognóstica 11 II II III 1 II

Legenda: Quantificação de 1 a 3 das alterações encontradas, aplicando o «semi-Quantitative Score System».

rulonefrite proliferativa difusa — 4 casos; glomerulonefrite
focal — 2 casos; ou segundo McCluskeyl5: Classe III 3
casos; Classe IV — 3 casos.

O quadro 12 é resultado da aplicação dos critérios de activi
dade e cronicidade3~. O somatório dos resultados dos índices
de actividade e cronicidade (Quadro 12) permite definir 4 graus
de gravidade prognóstica (grau 1, de O a 6: grau II, de 7 a 12;
grau III, de 13 a 18; grau IV, de 19 a 24), sendo no grau IV
significativamente elevada a evolução para insuficiência renal
terminal em qualquer estado da doença lúpica 22• De referir o
aparecimento de uma situação de insuficiência renal terminal
(caso n.° 14), actualmente com hemodiálise, que corresponde
ao único grau III encontrado 2.4. 15.35-39•

MANIFESTAÇõES NEUROLÓGICAS E
PSIQUIÁTRICAS

Encontram-se no grupo de doentes estudados 2 casos de
convulsões e síndroma cerebral crónico, 2 apenas com convul
sões, 2 com síndroma cerebral agudo, e um com depressão
orgânica, o que não se afasta dos valores de 40%, em média,
encontrados para este tipo de patologia na literatura consul
tada (a) 24.4043

(a) Em 1979 Bresniham es aI. definiram42 Síndroma cerebral agudo — lesão
cognitiva (compromisso da atenção e memória sem desorientação) por período
inferior a um mês. Síndroma cerebral crónico — idem por período superior a um
mês. (Estes síndromas podem acompanhar-se de psicose definida pela presença
de distorções da realidade e alucinações). Depressdo orgânica — afectividade
anormal com auto-depreciação e alterações do sono ou apetite na ausência de
psicose.

MANIFESTAÇõES CARDIOVASCULARES

É referido na literatura que todos os folhetos do coração são
vulneráveis à doença lúpica 44. Se a pericardite oferece poucas
dúvidas diagnósticas, principalmente com o recurso à ecocar
diografia, o diagnóstico de miocardite requer biópsia do mio
cárdio para ser afirmado, embora se possa presumi-lo com
base em: alterações do ritmo, da condução, da frequência, da
silhueta radiológica, pela presença de um galope, duma insufi
ciência cardíaca e pela elevação dos enzimas musculares2-445.
Estes elementos permitiram o diagnóstico de um único caso de
miocardite no presente estudo, tendo a pericardite sido diag
nosticada em 8 casos (40%) na ausência de insuficiência renal
(Quadro 13).

Os achados de sopros cardíacos no decurso da doença,
inexistentes anteriormente, e, por outro lado, a existência de
sopros já presentes na altura do diagnóstico, motivaram o

22
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estudo ecocardiográfico destes doentes que revelou valvulopa
tias aórticas (uma com verruga) e mitrais I6~ Corresponderão
estas lesões do endocárdio valvular a endocardite de Liebman
Sachs? Ê um problema que fica em aberto, sendo curioso que,
tratando-se de doentes imunodeprimidos, nenhum tenha
desenvolvido endocardite bacteriana.

Embora tenha sido sempre encontrado substracto anató
mico para todos os casos de insuficiência cardíaca, não pode
deixar de referir-se como factores desencadeantes ou de agra
vamento: a terapêutica esteróide4l, a insuficiência renal e a
hipertensão 2.4•

Dos 4 doentes com doença coronária, 2 tinham mais de 50
anos e os outros idade inferior a 30 anos. Todos foram sujeitos
a corticoterapia prolongada, tendo 3 feito também pulsos de
metilprednisolona~3. Um apresentava cicatriz de infarto do
miocárdio já aos 33 anos (3 anos após o início da
corticoterapia).

QUADRO 13— MANIFESTAÇÕES CARDIOVASCULA
RES

Dubois (74) Godeau (81)

Pericardite 40% 30,5% 30,6%
Valvulopatias 25% — —

Doença coronária 20% —

Miocardite 5% 7,8% 3,2%
Endocardite 5%a) 33% b) l0,4%b)
Embolia pulmonar 5% — —

Trombose venosa 5% 0,4% 19,3%
Arterite 5%c) 1,3% 7,2%
Insuficiência cardíaca 30%d) 5% 9,6%

a) Endocardite provável com verruga na válvula aórtica; b)
Endocardite provável; e) Síndroma do arco aórtico; d) 2
doentes com estenose aórtica, 1 doente com estenose mitral, 1
doente com insuficiência mitral, 1 doente com embolia pulmo
nar, 1 doente com pericardite.

MANIFESTAÇÕES PLEURO-PULMONARES

Estão enunciadas no quadro 14. Um caso de hipertensão
pulmonar associava pericardite, derrame pleural, pneumonite
e hemorragia pulmonar (caso n.° 10); o outro tinha uma valvu
lopatia aórtica, um aumento de índice cardio-torácico e proci
dência do arco da pulmonar (caso n.° 6). Ambos apresentavam
fígado de estase.

QUADRO 14 — MANIFESTAÇÕES PLEURO
PULMONARES

Dubois (74) Godeau (81)

Pleuresia 50% 45% 25%
Derrame pleural 40% 30,3% —

Pneumonia Lúpica 5% 0,9% 16,1%
Infecciosa 10% 30,9% —

Hipertensão pulmonar 10% — —

Hemorragia pulmonar 5% — —

MANIFESTAÇÕES DIGESTIVAS E HEPÁTICAS

Nos doentes estudados encontraram-se dores abdominais,
diarreia e náuseas. Se estes achados, por inespecíficos, são,
com reserva,-atribuídos à doença, num caso, as dores abdomi
nais foram extremamente intensas e duradouras (cerca de 48
horas), simulando um abdómen agudo, desaparecendo todo
este quadro com o aumento da dose dos corticosteróides, e
noutro doente o estudo do intestino delgado revelou imagens
radiológicas de floculação, compatíveis com vasculite.

Das 6 hepatomegálias encontradas, 3 estavam associadas a
insuficiência cardíaca direita.

MANIFESTAÇÕES HEMATOLÓGICAS

As adenomegálias indolores e generalizadas (na maior parte
dos casos), correspondem a gânglios com características infla
matórias inespecíficas, podendo, em certos casos, apresentar
histologia semelhante à de linfoma. No presente trabalho
constatou-se a existência de 7 casos (35%) com adenomegálias
(Quadro 15), dois deles objectivados no momento do estudo e
cuja histologia revelava: caso n.° 3 «Hiperplasia folicular; pre
domínio de células imunoblásticas»; caso n.° 15 «Extensos
focos de necrose ricos em detritos nucleares e muitos histioci
tos esponjosos (linfoma?)».

Desconhece-se, por não haver exames histológicos, se o
quadro morfológico das esplenomegálias corresponde ao de
«Necrose fibrinóide e fibrose periarterial do vaso central do
corpúsculo de Malpighi — casca de cebola>) 4.48, que é descrito
na literatura como integrando aspectos específicos do LED e
associado a anemia hemolítica e trombocitopénia. No caso
n.° 4 houve púrpura trombocitopénica.

A anemia do LED é atribuível, entre outras causas, a hemor
ragia, hemólise, inflamação crónica. Ë impressão dos AA que
as anemias encontradas (70%) caracterizadas por normocro
mia, hipossiderémia e hipotransferrinémia podem ser conse
quênëia de inflamação crónica, até porque nunca se constatou
hemólise e as hemorragias havidas foram de pequeno volume.
Em 5 doentes efectuou-se teste de Coombs que foi sistematica
mente negativo.

As trombocitopénias encontradas (45% dos casos) tiveram
tradução clínica em 3 casos de púrpura.

MANIFESTAÇÕES OCULARES

Nos doentes estudados foram encontradas as seguintes alte
rações: Conjuntivite —2; Episclerite — 1; Alterações retinia
nas — 3 (2 retinopatias hipertensivas e 1 degenerescência
macular).

LUPUS E GRAVIDEZ

Das 17 doentes, 6 engravidaram mantendo-se a doença
quiescente durante esse período. Destas últimas, 2 tiveram
partos eutócicos sem complicações posteriores; uma sofreu
exacerbação da doença após uma interrupção voluntária da
gravidez; duas outras tiveram abortos espontâneos e uma veio
a falecer por sépsis após cesariana tendo a criança sobrevivido.
Desconhece-se a situação destas crianças, particularmente no
que respeita à existência de bloqueio A-V.
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QUADRO 16 — MANIFESTAÇÕES LABORATORIAIS

Dubois (74) Godeau (81)

HEMATOLÓGICAS

Anemia
Linfopénia
Leucopénia
Trombocitopénia
VS > 50 mm

SEROLÓGICAS

Hipocomplementémia
HipergamaglobUliflémia
Células LE
A.N.A.
Anti-D.N.A.
P.C.R. (< 60)
P.C.R. negativa
L.E. teste
R.A. teste / Waller-Rose
Crioglobulinémia
Imunocomplexos
V.D.R.L.

70%
65%
45%
45%
85%

85%
85%
75%
75%
45% a)
40%
20%
35%b)
30%
20%c)
l5%d)
5%

54%

47,5%
10,5%
87,1%

BIOQUIMICAS

Hipoalbuminémia
Creatinina sérica > 1,5
Proteinúria 24 h

50% 50%
30% —

75%

a) Pesquisado em 12 doentes (sendo positivo em 75% dos casos)
b) Pesquisado em li doentes (sendo positivo em 78% dos casos)
c) Pesquisado em 9 doentes (sendo positivo em 44% dos casos)
d) Pesquisado em 4 doentes (sendo positivo em 75% dos casos)

ACHADOS LABORATORIAIS

Encontram-se resumidos no quadro 16 onde se comparam
com os de Dubois e Godeau. Os valores considerados positivos
foram aferidos pelos critérios mais frequentemente citados na
literatura49-57.

DISCUSSÃO E CONCLUSõES

Nos casos em análise a idade média de apresentação foi de
25,1 anos 38~ Não foi detectada incidência familiar. A avaliação
da sensibilidade dos critérios da A.R.A. face aos casos estuda
dos, foi sobreponível aos índices da literatura consultada. Nas

QUADRO 15 — MANIFESTAÇÕES HEMATOLÓGICAS
Michael (80) Dubois (74) Godeau (81)

Adenomegália
Esplenomegália
Anemia
Leuco pénia
Linfopénia
Trombopénia

35% - — 58% 36,2%
15% — 9% 21,7%
70% 77% 56,5% 54%
45% 60% 42,5% 47,5%
65% —. —

45% 52% 6,9% 10,5%

56,5%

42,6%
6,9%

61%
75,7%

40,5%

7 1,5%
72,4%

<1,5 g
1,5-3 g
>3g

67%
13%
20%
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manifestações iniciais há um predomínio da febre (60%), das
lesões osteo-articulares (60%) e cutâneas (35%) 14 Nos casos
em que as manifestações iniciais são isoladas, menos caracte
rísticas e ocorrem muitos anos antes da eclosão do quadro
completo, pode ser questionável a sua interpretação como
episódio inicial da doença.

A febre pode ser no LED atribuível, quer à exacerbação da
doença, quer a intercorrência infecciosa 58• Actualmente pensa-
se que uma proteína C reactiva superior a 60 mg/ 1 é indicativo
de infecção 59. Este parâmetro não foi sistematica mente utili
zado por só recentemente ser exequível a sua quantificação nos
H.C.L.

Os AA encontraram uma elevada frequência de lesões cutâ
neas, achado esse que terá sido fortemente influenciado pelo
artifício de classificação, a que foram obrigados, que oportu
namente justificaram l3~ Admitem, no entanto, que as caracte
rísticas climáticas com um maior índice de exposição solar
possam ter influído. Realçamos o facto de outros autores,
entre nós encontrarem percentagens semelhantes 14,

Acrescenta-se que ao carácter agudo destas lesões correspon
deu uma maior gravidade da doença.

A manifestação músculo-esquelética mais frequente foi a
artrite (80%) de nítido predomínio simétrico e de carácter não
erosivo. O estudo topográfico das articulações atingidas (por
verdadeira artrite, ou apenas por artralgias com todo o cortejo
de factores subjectivos implicados na sua apreciação) revelou
uma maior frequência de compromisso dos joelhos que a
encontrada habitualmente. A nível extra-articular saliente-se o
predomínio das mialgias (40%). A biópsia muscular deum dos
casos que associava mialgias e atrofia, revelou um padrão
histológico de atrofia das fibras musculares e infiltração por
mono-nucleares. A electromiografia foi compatível com mio
patia. As lesões descritas não correspondem à lesão iatrogénica
(pelos corticóides ou antipalúdicos) caracterizada por miosite
vacuolar6O. Embora na literatura estejam referidas 6,4% de
artrites sépticas, no presente estudo não foi detectado qualquer
caso.

As biópsias renais efectuadas revelaram 100% de resultados
positivos em microscopia óptica e em imunofluorescência.
Outras 6 que teoricamente deveriam ter sido realizadas, não o
foram por contra-indicações formais (discrasia hemorrágica,
hipertensão arterial), por dificuldades logísticas relacionadas
com o transporte dos doentes em fases de exacerbação, e por
recusa destes. A biópsia efectuada numa doente sem manifes
tações clínicas nem laboratoriais justificava-se pela sua von
tade de engravidar.

Os quadros neuropsiquiátricos mais frequentemente encon
trados foram os síndromas cerebrais agudo e crónico e as
convulsões4l. Omitiram os AA ao exporem os resultados, a
cefaleia, por este sintoma, embora encontrado numa percenta
gem significativa de casos (35%) ser de interpretação etiopato
génica muito subjectiva6l.

Dada a possibilidade de se induzirem alterações do compor
tamento pela utilização de corticosteróides ou antimalári
cos60.62, não pode deixar de referir-se que no grupo de doentes
analisados 4 melhoraram significativa mente o seu quadro psi
quiátrico com o aumento da dose dos corticosteróides e o
único em que surgiram dúvidas era uma criança com alterações
T.D.M. de atrofia cortical e dilatação ventricular, que são
compatíveis com lesão lúpica 63,

Neste grupo de manifestações surgiu, num caso, a questão
delicada da marcação do início da doença lúpica, a partir de
um episódio convulsivo vários anos antes da generalização
sistémica, mas já tardiamente para fazer pensar em comiciali
dade essencial. A não melhoria da sintomatologia sistémica
com a suspensão da terapêutica anticonvulsivante aponta para
a sua etiologia lúpica 9. 0.45,

As pericardites em doentes com LED podem ser atribuidas
a:64 Serosite lúpica; Síndroma urémico; Infecções oportunis
tas; Cardiopatia isquémica; Indução por drogas (Isoniazida e
Hid ralazina) 9. 10.65.66; Terapêutica anti-coagulante.

A introdução recente da ecocardiografia na Instituição
pode, eventuàlmente, ter contribuído para a quantificação,
algo sobrevalorizada, de derrames pericárdicos 7 (lembre-se a
propósito a relativamente elevada frequência de imagens falsa-
mente positivas de derrame pericárdico posterior) 67, Admite-
se, no entanto, que todas as pericardites detectadas (8 casos),
nomeadamente em fases de exacerbação da doença, eram devi
das ao processo de serosite. O facto de terem regredido com a
instituição ou aumento da dose de corticosteróides, reforçou
aquela impressão47.68.

Tem sido delicada a caracterização etiopatogénica das vai
vulopatias detectadas no LED. Os AA deparam com situações
em que a semiologia de lesão valvular já existia quando do
estudo inicial dos doentes e outras em que se instalou no
decurso da doença. O compromisso valvular aórtico e mitral
está frequentemente presente nos casos de LED. Este facto
aparece relatado na maior parte das referências consultadas e
foi constatado no presente estudo em 5 doentes.

A endocardite de Liebman-Sachs é uma entidade definida
anatomicamente pela presença de verruga com 1 a 4 mm de
diâmetro~4, das quais apenas uma minoria é detectável pela
ecocardiografia67. A inexistência de casuística de autópsias
dos doentes com endocardite em apreciação e a referida boa
tolerância daquela entidade mórbida, limitou o espectro dos
seus possíveis diagnósticos. Saliente-se ainda a possibilidade
da corticoterapia prolongada poder ter induzido lesões de
coronarite em 4 dos doentes, particularmente em 2 casos (cica
triz de infarto num indivíduo jovem detectada após 3 anos de
corticoterapia caso n.° 15, e isquémia subendocárdica late
ral extensa caso n.° 17)3.47.68.69.

A serosite pleural esteve presente em metade dos casos. Ó
derrame pleural, ocorrido em 40% dos doentes, poderia ter
tido outra etiologia para além da doença de base. O facto de
nem sempre terem sido efectuados os doseamentos do comple
mento e a pesquisa de células LE no líquido pleural não terá
eventualmente permitido a individualização daqueles casos
admissíveis 70• Os dois casos referidos de hipertensão pulmonar
foram diagnosticados com base em elementos clínico-
radiológicos. Em ambos existia fenómeno de Raynaud. Num
dos casos deve salientar-se a extrema diversidade das formas
de lesão pleuro-pulmonar, tendo sido cumulativamente encon
trados: derrame pleural; pneumonite lúpica (após exclusão de
patologia infecciosa) e hemorragia alveolar (esta última com
provada pela existência de macrófagos com hemossiderina na
expectoração) 14.70-72,

As manifestações digestivas, sendo muito inespecíficas,
podem , no entanto, atingir elevada gravidade. Citam-se as
dores abdominais que podendo simular um abdómen agudo (e
que a instituição da corticoterapia fará desaparecer), em certos
casos correspondem a verdadeiras catástrofes abdominais que
só uma laparotomia poderá diagnosticar e resolver4.73.

Embora as biópsias ganglionares tenham sido em número
muito limitado, foram encontrados exemplos dos dois padrões
histológicos habituais, lesão inflamatória inespecífica e aspec
tos sugestivos de linfoma4.

O facto de não se terem encontrado manifestações clínico-
laboratoriais de hemólise está de acordo com a literatura que
refere apenas 10% de casos naquelas condições ~. A presença
de um teste de Coombs (10% a 65% in Kahn, 1985) não
encontrou eco nos casos em análise, provavelmente porque só
foi pesquisado em 25% deles, por não existir semiologia
clínico-laboratorial sugestiva. A anemia encontrada em 70%
dos casos foi de causa inflamatória. O elevado número de
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doentes com trombocitopénia na presente série teve discreta
tradução clínica4.21.lS.

Embora as manifestações oculares, particularmente as
detectadas na fundoscopia, não sejam específicas do LED, é
possível encontrar com alguma frequência exsudados algodo
nosos (corpos citóides). Nesta série não se detectou nenhum
caso.

Constataram os AA a ocorrência de complicações fetais ou
puerperais na maioria das mulheres que engravidaram.
Embora a amenorreia seja frequente nas agudizações da
doença, a fertilidade das doentes com LED é igual à da popula
ção em geral. Assim, um problema muitas vezes encontrado
pelos clínicos é a adequação da resposta à pretensão de gravi
dez (sempre de alto risco) e a previsão das repercussões nos
casos individuais. Os AA realçam a importância de só se
aconselhar a gravidez nas fases de latência da doença e apenas
após uma biópsia renal indicar a inexistência de compromisso
histológico. Salientam ainda a importância da intensificação
da corticoterapia no período peri-natal como prevenção das
exacerbações 76.77~
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