
ACTA MEDICA PORTIJGUESA 1984; 5: 263-270

0 LUPUS ERITEMAT0SO DISSEMINADO
(A propósito da revisão de 49 casos)
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RESUMO

Os autores apresentam urn estudo de 49 doentes corn Lupus Eriternatoso Disseminado que incidiu
sobre processos do Arquivo e Consulta Externa do Servico de Medicina I. A todos os doentes forarn apli
cados os critérios revistos da ARA. Na série estudada a relacAo sexo masculino, sexo feminino foi de 1
para 15 e a idade media dos doentes de 31 anos. Todos erarn de raca branca. As rnanifestacOes iniciais
mais frequentes foram: as articulares (77,5 Wa), serosite [pericardite (28,5%) e pleurisia (20,4%)], febre
(59,1 %) e alteracOes cutâneas (34,6 Wa) contrastando corn as manifestacOes hematolágicas que tiveram baixa
incidência inicial [anemia (6,1 %), trombocitopenia (4 %) e purpura vascular (2 %)]. Das expressoes cli
nicas cumulativas da doenca salientam-se as musculo-esqueléticas (97,1 %); hernatologicas (83,6 Wa); cutâ
neas (79,8 0/a); cardiovasculares (38,7 Wa), das quais a pericardite é predominante; pulmonares (40,8 5/a);
renais (69,3 Wa) e neuropsiquiatricas (32,6 Wa) salientando-se uma alta incidéncia de neuropatia periférica
(10,2 Wa). Foi possivel fazer follow-up em apenas 28 doentes. Verificou-se que a sobrevivência aos cinco
anos foi de 42,9 %. Faleceram dez doentes dos quais oito em insuficiência renal. Observamos na histôria
pregressa destes doentes amigdalite aguda em 30 Wa dos casos.

SUMMARY

Systemic Lupus Erythematosus — a review of 49 cases

The authors present a study of 49 patients with SLE involving the files of Medicina I Department, Santa
Maria Hospital. All patients fulfilled the revised ARA criteria and had a male female ratio of 1: 15
with an average age of 31 years. All were caucasians. Arthralgia (77.5 Wa), serositis — pericarditis (28.5 Wa)
and pleurisy (20.4 Wa); fever (59.1 Wa) and cutaneous disorders (34.6 Wa) were the most common initial
symptoms opposed to the haematological features with a small initial incidence — anemia (6.1 Wa), throm
bocytopenia (4 Wo) and vascular purpura (2 Wa). The cumulative clinical features of disease included: Mus
culo-articular (97.1 Wa); haematological (83.6 Wa); cutaneous (79.8 Wo); renal (69.3 Wa); pulmonary (40,8 Wa);
cardiovascular (38.7 Wa) predominance of pericarditis and neuro-psychiatric (32.6 Wa) with a high number
of peripheral neuropathies (10.2 Wa). A follow-up of 28 patients was done. The five years survival was
42.9 Wa. Ten patients died, eight of them with renal failure. Acute Tonsillitis in past history was observed
in 30 Wa of patients.

INTR0DUçA0

O Lupus Eritematoso Disseminado (LED) é uma doenca
corn rnodo de apresentacão e rnanifestacoes clinicas pleio
rnórficas, que afecta rnültiplos órgAos em especial: pele,
articulacOes, serosas, coracao, pulmöes, rins e o sistema
nervoso central. Uma caracteristica da doenca consiste no
desenvolvimento de anticorpos para mültiplos antigéneos
nucleares, citoplasmáticos e membrana celular.

Tradicionalmente, o Servico de Medicina I, antigo Servico
de Clinica Médica do Hospital de Santa Maria tern, desde
ha longa data, polarizacäo para o estudo das doencas di
tas do Conectivo, em especial o LED cuja identificacao tern
sido frequente. Esta doenca é, no nosso entender, urn dos
exemplos da importância da actividade multidisciplinar do
internista.

O objectivo deste trabaiho pretende ser urn contributo para
o estudo mais actualizado destes doentes, assim como, compa
rar os flOSSOS resultados corn os de outras series publicadas.

METODOS

Fizemos a revisão da documentacao clinica de 115 doen
tes corn o diagnôstico de LED. Estes processos estavarn dis
tribuidos pelo arquivo (enfermaria) e consulta externa do
Servico de Medicina I, do Hospital de Santa Maria de Lis
boa.

A todos os doentes estudados foram aplicados Os crité
rios clinicos para o diagnôstico de LED, definidos pela
American Rheumatism Association (ARA) (Quadro 1).

A estes critérios juntamos a prova histológica quer por
biopsia renal (14 casos) quer por necropsia (5 casos). Do
nümero total de processos consultados corn o diagnóstico de
LED foram excluidos 66 por nao obedecerem aos critérios
da ARA.

Como se sabe o diagnostico de LED faz-se quando estão
presentes 4 ou mais dos 11 critérios sirnultânea ou seriada
mente, durante qualquer intervalo de observacAo.
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QUADRO I Criténos

Critêrio

revistos da ARA para a classificacão do Lupus Eritematoso Disseminado

Definicao

(I) Rash malar

(2) Lupus discoide

(3) Fotosensibilidade

(4) Ulceras orals

Eritema fixo, piano ou elevado sobre as regiöes malares, tendendo a estender-se aos sulcos naso-labiais.

Manchas eriternatosas eievadas corn descamacao queratôsica, aderente e acumulacAo foiicuiar; nas lesOes
antigas pode surgir cicatrizacAo atrôfica.

0 rash cutâneo pode surgir corno reaccAo a iuz solar observado pelo medico ou referido peio doente.

UiceracAo oral ou naso-faringea que é normalmente indolor.

(5) Artrite

(6) Serosite

AlteracOes renais

AlteraçOes neurológicas

AlteracOes hematológicas

AlteracOes imunológicas

Anticorpos anti-nucleares
(ANA)

Artrite nAo crônica envolvendo duas ou rnais articulacOes perifCricas caracterizada por dor, edema
ou derrame.

Pleurisia: Histôria convincente de dor pleurItica ou atrito ou sinai de derrame.
Pericardite: confirmaçAo por ECO, atrito, ou sinais de derrarne.

Proteindria persistente > 0,5 g/dia ou > + + + se näo houver quantificacao.
Cilindros celulares: leucocitos, hernoglobina, granulosos, tubuiares ou mistos.

ConvulsOes — na ausência de latrogenia, ou alteracOes metabOlicas por ex.: Uremia, cetoacidose, psicose
ou desequilibrio electrolitico.

Anemia Hemolitica corn Reticulocitose
Leucopenia: < 4000 c/mm3 em duas ou mais ocasiOes;
Linfopenia: < 1500c/mrn3 em duas ou rnais ocasi~es;
Trombocitopenia: < 150 000 mm3 na ausência de latrogenia.

Céluias LE: positivas;
Anticorpos ANTI-ADN (anticorpos para o ADN nativo em titulos anormais);
Anticorpos ANTI-Sm (presenca do anticorpo para o antigénio nuclear Sm);
Teste serológico para a sifiiis faiso/positivo, pelo menos ha seis meses, e confirmado pela imobilizacao
do treponerna pailidum ou pela F1’A-ABS.

Imunofluorescência corn tituios anormais de ANA ou prova equivaiente em qualquer altura na ausência
de fárrnacos que induzam urn sindrorne lupico.

RESULTADOS

Dos 49 doentes estudados, todos de raca branca, três
eram do sexo masculino e 46 do sexo feminino. A idade de
inicio, definida como a data em que surgirarn as primeiras
manifestacOes clinicas da doenca, estava compreendida en
tre os 12 e os 59 anos. A idade media dos doentes ê de 3 1,55
e o desvio padrao ± 12,37.

Forarn consideradas rnanifestacOes iniciais as queixas do
doente na primeira abordagern médica (Quadro 2).

QUADRO 2 Manifestacoes iniciais do L.E.D. em 49 doentes

Manifestacao Casos %

Artrite ou Artralgia 38 77,55
Febre 29 59,18
Pericardite 14 28,57
Cutâneas 17 34,69
Pleurisia 10 20,41
Nefrite 8 16,33
Raynaud 7 14,2
Anemia 3 6,12
Pürpura Trombocitopenica 2 4,08
Pürpura Vascular 1 2,04
VDRL 2 4,08

As manifestacOes articulares encontravam-se presentes
em 77,5 ~Vo dos casos e estavarn muitas vezes associadas a si
nais gerais. Salientamos que os sintomas hematolOgicos sur
girarn corn baixa frequência inicial.

Das manifestacOes clinicas cumulativas, as müsculo-arti
culares foram as mais frequentes surgindo em 48 doentes,
seguindo-se logo por ordem de frequência as manifestacOes
cardiolOgicas em 44 doentes e hematológicas em 41 doentes.
A percentagem e distribuicAo destas manifestacOes estäo
sensivelmente de acordo corn as series de outros autores I 2, 3,4

(Quadro 3).

QUADRO 3 Mamfestaçoes cinicas cumujativas do L.E.D.
em 49 doentes

ManifestacOes Casos %

Mucocutâneas 39 79,59
Musculo-esqueléticas 48 97,96
Hernatolôgicas 41 83,6
Renais 34 69,39
Puimonares 20 40,82
Neuropsiquiâtricas 16 32,65
Cardiovasculares 44 89,8
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MANIFEsTAçOEs MUCOCUTANEAS

As lesOes cutâneas do Lupus ocorrem em 71,5 Wo a 85 %
dos casos, constituindo manifestacao inicial em 23 Wo a 25 %
dos doentes.’ 2, 4, 6, São pleiomórficas e percorrem toda
a garna do campà derrnatológico, do simples eritema a ma
culas e bolhas.1’ 5, 8

A erupcAo eritematosa rnáculo-papulosa difusa é uma
das manifestacoes cutâneas mais frequentes e surge particu
larmente nas areas expostas, adquirindo na face o aspecto
caracteristico. E constitujda por manchas eritematosas com
bordo bern delimitado, por vezes infiltradas, corn descama
cão fina nas regiOes malares e dorso do nariz, desenhando a
imagem clássica de borboleta.9 A sua incidência e de 36,7 %
a 52 Wa dos doentes e pode preceder de semanas ou meses 0

inicio da restante sintomatologia.5
Outras manifestacOes cutâneas do LED incluem: fotos

sensibilidade (33 Wo), Lupus Discoide (19 Wo a 33 ¾), Alopé
cia difusa (21,3 Wo a 60%), petéquias, pürpura e equimoses
(19,8%), lesOes das mucosas (19,1% a 36%), ülceras da
perna (5,6% a 10%), fenômeno Raynaud (18% a 33%),
nôdulos subcutâneos (5 ¾), vasculite dos pequenos vasos e
livedo reticular.

As lesOes cutâneo-mucosas surgirarn em 39 casos do gru
po de doentes por nós estudado. 0 eritema facial constituiu
a manifestacao cutânea rnais frequente, 23 casos (46,94%),
logo seguido pelo fenómeno Raynaud em 15 doentes
(30,61 ¾). Este ültirno sintoma foi sempre ligeiro, nunca se
verificando complicacOes graves, nomeadamente gangrena
digital ou ülceras crónicas dos dedos.

QUADRO 4 Manifestacöes mucocutâneas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestacao Casos ¾

Eritema Facial 23 46,94
Fenámeno de Raynaud 15 30,61
Vasculite Cutânea 9 18,37
Alopécia 8 16,33
Fotossensibilidade 5 10,2
Pürpura 5 10,2
Nôdulos Subcutâneos 4 8,16

A vasculite cutânea, a terceira manifestacao em frequên
cia da nossa casuistica foi reconhecida em 9 doentes
(18,37 Wa) e apresentou-se quer corno lesöes peri-ungueais,
quer como vasculite digital. Num dos casos surgiu na se
quência do emprego de ~3-b1oqueantes para o controlo da
hipertensão arterial.

A ocorrência da alopécia apenas em 8 casos (16,33 Wa) é
baixa, quando comparada corn outros autores.1’ ~ Esta dis
crepância pode ser explicada por uma observacão menos
cuidada nesse sentido. Urn destes casos surgiu após terapêu
tica corn imunossupressores. A pürpura surgiu apenas em
cinco casos e encontrava-se associada a trombocitopénia em
4 casos e a trornbocitose num caso.

MANIFEsTAçôEs MUSCULO-ESQUELETICAS

Surgiram em 48 doentes (97,16 Wa). As artralgias e a po
liartrite não deformante encontraram-se em 45 doentes
(91,84Wo). A artrite deformante ocorreu em 6 doentes
(12,24 Wa), a rnialgia, fraqueza e atrofia muscular em 10 ca
sos (20,41 Wa) e a tenosinovite apareceu apenas num doente.

Urn dos nossos doentes teve alteracOes articulares secun
dãrias a urn processo de vasculite dos vasa nervorum, o que
condicionou atrofias dos müsculos das rnAos e mao neuroló
gica (comprovado por biopsia muscular e do nervo). Esta
doente foi internada por suspeita de apendicite aguda e o
estudo histológico da peca operatória revelou vasculite da
artéria apendicular. Outro doente teve necrose avascular de
urn dedo do pé direito (1 ~a e 2.~ falange), sern terapêutica
corticoesteróide. Nos nossos doentes nunca se verificaram
niveis elevados das enzimas rnusculares.

MANIFEsTAcôEs PULMONARES

Os sintomas respiratórios surgern corn rnais frequência
no LED do que em qualquer outra doenca do conectivo. As
rnanifestacOes extra puirnonares podern apresentar-se corno
derrame pleural e, ou cornpromisso do diafragrna.10’ 11, 12

o derrarne pleural tern norrnalrnente urn aspecto claro,
embora raramente possa apresentar-se hernorrágico. A ele
vacão gradual do diafragma corn apagamento dos ângulos
costo-frénicos é urn achado radiolôgico desta doenca (shrin
king-lung).10~ 11 Nos pulrnOes são muito frequentes as lesöes
lüpicas que correspondem a varios processos patolôgicos
inespecificos: broncopneurnonias, pneumonias intersticiais,
atelectasias e hemorragias.13

Na nossa casuistica as rnanifestacoes pulrnonares atribul
veis ao LED surgirarn ern 20 doentes (40,82 Wa). 0 derrarne
pleural foi a mais frequente e apareceu em 18 casos. Infil
trados pulrnonares difusos foram observados em dois casos.
Num doente ocorreu elevacao acentuada das hernicüpulas
diafragmaticas.

So em muito poucos doentes foram feitas provas de fun
cao respiratória o que nos impede de considerar a sua valo
rizacão. Sabe-se que as anornalias funcionais do pulrnao são
frequentes 10, 11, 12 sendo as rnais cornuns a dirninuicao da
capacidade vital, hipoxémia e reducao da difusão pulmonar.

MANIFESTAçOEs CARDIACAS

O comprornisso do coracão é bastante frequente no
LED, tal como o cornprovarn os dados clinicos e de autóp
sia. Os imunocomplexos parecern ter urn papel irnportante
nos mecanismos patogénicos da lesäo cardiaca)4 As mani
festacoes cardiacas podern ser obscurecidas pelos sinais e
sintomas de outros órgaos.’5’ 16, 17, 18, 19

Forarn observadas manifestacoes cardiolôgicas em 44
(89,80 Wo) doentes. Destas a pericardite constituiu o sintorna
mais frequente, surgindo em 19 casos (38,78 Wa). Apenas
urna foi suficienternente grave para justificar a pericardio
centese, dado que havia risco de tarnponarnento cardiaco.
Nos restantes casos a pericardite cedeu bern a corticote
rapia.

Mesrno na ausência de sintornas clinicos ou de alteracOes
electrocardiograficas devernos pensar e suspeitar de pen
cardite, tornando-se rnandatório a nealizacao de Ecocardio
grama.2°

Os sopros sistôlicos são relativamente frequentes em
doentes corn LED e estão presumivelmente relacionados
corn a taquicardia, febre, anemia, rniocardite e disfuncão
papilar.16’ 18 Os sopros sistólicos forarn observados em 13
doentes e tinharn urna intensidade que variava de grau 1/6 a
4/6; dois destes correspondiam a insuficiência mitral valvu
lar comprovada por ecocardiografia e necrópsia.
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QUADRO 5 Manifestacöes cardiovasculares do L.E.D.
em 49 doentes

ManifestacOes Casos

Pericardite 19 38,78
Sopros

Sistôlicos 15 30,67
Diastálicos 2 4,08

Taquicardia 10 20,41
HipertensAo Arterial 11 22,45
Aumento da Sombra Cardjaca

(sem Pericardite) 8 16,33
Precordialgia 7 14,29
Palpitacoes 4 8,16
Insuficiência Cardiaca
Congestiva 6 12.24
Endocardite de Liebman-Sachs 2 (cinco

necrópsias)

Os sopros diastôlicos surgiram em dois casos, urn corn
estenose mitral e outro corn insuficiência aórtica e constitui
ram mera associacAo.

Em dez doentes surgiu hipertensao arterial que nos pare
ceu secundária a nefropatia e nAo desencadeada pelos corti
coesteróides, embora estes ültimos nalguns casos a agravas
sem.

A cardiomegalia na ausência de pericardite surgiu em
cinco casos e pareceu-nos ser secundária a hipertensao arte
rial e provavelmente a cardiorniopatia. A cardiomiopatia lü
pica parece ser mais frequente do que se pensa. Afecta as
propriedades contrácteis intrinsecas do rniocárdio e pode exis
tir sem sinais clinicos evidentes de disfuncao cardiaca.’9’ 21,22

A sua ünica manifestacao pode ser a taquicárdia ou al
teracöes electrocardiográficas nAo especificas, como por
exemplo a depressao do segmento ST, inversão da onda T,
prolongamento do PR e por vezes baixa voltagem dos corn
plexos.

A insuficiência cardiaca congestiva é pouco frequente e
parece ser condicionada pela hipertensao arterial, miocar
dite e terapêutica corticoesteroide prolongada.15’ 16, 19, 22

Surgiu-nos em seis doentes e destes apenas dois tinham
hipertensào arterial rnaligna. Dois tinham insuficiência mi
tral e urn miocardite.

A endocardite verrugosa tern urna evolucao subclinica, é
urn diagnôstico de autápsia;’5’ 16, 17, 20 e apenas foi encon
trada em duas das cinco necrópsias.

MANIFEsTAçôEs RENAIS

0 cornprornisso renal no LED constitui urn aspecto im
portante e é urna causa major de morbilidade e mortalidade
nesta doenca.1’ 23, 24, 25, 27

A nefrite lüpica desenvolve-se em 40 °lo a 75 Wo dos doen
tes, a maioria dentro dos cinco primeiros anos e urna peque
na rninoria (3 Wa a 6 Wa) corno rnanifestacAo inicial.” 25, 26, 27

Quase todos doentes corn LED mostrarn anornalias gb
rnerulares, que na rnaior parte dos casos consistem em alte
racOes mInimas (irregularidades da rnembrana basal), ou al
teracöes mesangiais (depositos, hipercelularidade ou aumen
to da rnatriz), rnesrno na ausência de sinais clinicos e labora
toriais. Isto quer dizer que a nefropatia lüpica é clinicarnen
te silenciosa nurn grande nürnero de doentes.26’ 27, 28, 29, 30

Na nossa série, o comprornisso renal foi definido por urn
ou rnais dos seguintes parâmetros:

1 — Sedirnento anormal (cilindros granulosos, leucocitos
superiores a cinco por campo; eritrocitos superiores a cinco
por campo (hemati~aria).

2 — Creatinina plasmática superior a 1,5mg! 100 ml.
3 — Proteinüria superior a 1 g nas 24 horas.
4 — Histologia renal anormal.

QUADRO 6 Manifestacoes renais do L.E.D. em 49 doentes

Manifestacoes Casos %

Proteinüria (1,5g/24 h.) 26 53,06
Sedimento Patológico 26 53,06
Aumento da Creatinina Sérica 19 38,78
Histologia Patologica 15 30,61

Baseados nestes parârnetros tivernos oito casos de nefro
patia lüpica como manifestacAo inicial. As manifestacOes
renais desenvolvidas no decurso da doenca encontram-se em
34 casos (69,39 Wa) corn a distribuicAo expressa no Quadro 6.

De urn modo geral a indicacao para biopsia renal foi
fundamentada na tentativa de coiheita de elernentos para
uma terapêutica e urn prognóstico em face de uma funcao
renal persistenternente anormal. Os padrOes histológicos das
15 biopsias renais realizadas forarn os seguintes: Glomerulo
nefrite Proliferativa (13 casos), dos quais duas eram rnern
branoproliferativa, duas focais e urna segmentar, Glorneru
lonefrite Mernbranosa um caso e Gbomerulonefrite avanca
da Esclerosante de difIcil classificacao, urn caso.

Desta nossa série de doentes, oito tinham Insuficiência
Renal Crónica e destes dois entraram em regime de hemodiá
lise, trés faleceram e os restantes mantiveram-se equilibrados.

Das vinte e seis proteinürias encontradas, quatro corres
ponderam a sindroma nefritico. Destes, trés tinham na
biopsia renal urn padrAo de Glornerulonefrite Proliferativa
Difusa.

MANIFEsTAçôEs DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL

As manifestacoes Neuro-psiquiãtricas do LED tern uma
incidência que oscila entre 25 Wo a 60 Wa dos doentes.” 31, 32

A sua patogénese nAo estã bern esclarecida. Não ha urna
classificacao universal aceite para o cornpromisso do SNC 32

e parece não haver correlacao entre este e as outras manifes
tacOes do Lupus.3 As rnanifestacOes neurolôgicas podern
surgir como acontecimentos isolados, ou rnais frequente
mente associar-se as rnanifestacOes psiquiátricas e acompa
nharn-se de outros aspectos clinicos da actividade da doen
ca.32 Os sintornas rnentais podem anteceder de varios anos
as rnanifestacOes melhor identificados do Lupus, razAo por
que frequenternente não são valorizadas.3’ 0 compromisso
neurolégico pode ser prirnario ou secundario (hipertensao
arterial, infeccoes, febres, uremia e terapêutica medicarnen
tosa).

Na nossa casuIstica forarn detectadas quatro psicoses.
Uma traduziu-se por sindrorna depressivo corn tentativa de
suicIdio, outra por esquizofrenia, outra por alteracOes do
comportarnento e finalrnente outra teve urna psicose atri
buida a terapêutica corticoesterôide.

Os trés casos de convulsOes explicarn-se por encefalopa
tia hipertensiva, sendo dois deles acompanhados por sindro
ma urémico.
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QUADRO 7 Manifestaçöes neuropsiquiátricas do L.E.D.
em 49 doentes

ManifestacSo Casos

ConvulsOes 3 6,12
Psicose 4 8,16
Coma 3 6,12
Confusäo Mental 2 4,08
Neuropatia Periférica 5 10,20
Ataxia 1 2,04

Dos comas urn foi atribuldo a vasculite cerebral (confir
mado por necrôpsia, outro a causa multifactorial (dislipidé
mia, vasculite e encefalopatia hipertensiva) e outro a encefa
lopatia hipertensiva. A confusäo mental surgiu apenas nos
doentes corn encefalopatia hipertensiva.

Das neuropatias periféricas, quatro manifestaram-se mi
cialmente por parestesias periféricas e uma cursou corn urn
quadro de mononeuropatia rnültipla.

MANIFEsTAcOEs HEMATOLOGICAS

Das alteracoes hematológicas, a anemia, tal como em
outras series ~‘ ~ foi a mais frequente e quase sempre foi
norrnocItica e normocrôrnica.” Em quatro doentes a ane
mia foi hemolitica.

A anemia no LED tern na maioria dos casos mecanismos
não imunológicos, como: anemia de doenca crénica, hiper
esplenismo, défice de ferro secundário a perdas sanguineas
pelo tubo digestivo, doenca renal ou induzida por drogas.
Parece que so em poucos casos a origem da anemia é auto
irnune. Esta pode ser por anticorpos antieritrocitários a
quente e cornplernento e por aglutininas a frio e complemen
to e por fármacos que induzern teste de Coombs positivo.33

QUADRO 8 Manifestacoes hematológicas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestaçao Casos ~Vo

Anemia 34 63,39
Anemia Hemolitica 4 8,16
Leucopenia 23 46,9
Linfopenia 14 28,57
Linfadenopatias 8 16,33
Esplenomegalia 7 14,29
Trombocitopenia 2 4,08

A leucopenia surgiu em quase metade dos doentes, 0 que
está de acordo corn outras series)’ ~‘ ~ A linfopenia, ao con
trário de outras series tern urna incidência baixa.

A trornbocitopenia teve também uma incidência baixa.
Na nossa série nao forarn encontradas cornplicacOes he

morrágicas, embora se saiba que, elas possam existir nal
guns doentes.34 Tambérn não foram detectados fenórnenos
trombóticos.

LABORATO1UO

As alteracOes laboratoriais do LED podem ser subdividi
das em três grupos:

a) Bioquirnicas (ureia, creatinemia, uricemia, etc.);
b) Hernatàlôgicas (anemia, leucopenia, trombocitopenia,

etc.);
c) Serologicas (irnunológicas, VDRL, Proteina C reac

tiva, etc.).

As duas prirneiras alineas já foram consideradas ante
riormente. Merece realce a citacAo da Velocidade de Sedi
rnentacAo que surge elevada em 90 Wo dos indivjduos corn
doenca activa,1’ 11, u embora nalguns (10 Wo) os seus valores
possam ser normais. Esta razão poderá lirnitar o valor deste
parârnetro na avaliacao da actividade da doenca e, ou eficá
cia terapêutica. No nosso estudo 83,67 Wa (41) doentes ti
nham Velocidade de Sedirnentacão elevada.

QUADRO 9 Manifestaçöes serológicas do L.E.D.
em 49 doentes

ManifestacAo Casos ¾

Anticorpos Antinucleares 28 (30)~ 93
Anticorpos Anti-DNA 6 (12) 50
CClulas LE 41 (49) 80,67
Crioglobulinas 4 ( 8) 50
VDRL Falso Positivo 3 (16) 18,75
R. A. Teste 13 (36) 36,11
Hipergamaglobulinemia 36 (49) 73,47
Hipocomplementemia 6 (10) 60
Teste de Coombs Positivo 3 (17) 17,64
Proteina C Reactiva 16 (22) 72,72

N~imero de casos em que foram pesquisados.

As principais anomalias imunológicas estão indicadas no
Quadro 9. As series de Grigor e Hughes indicam percenta
gem de anticorpos anti-nucleares (AAN) e de anticorpos
anti-DNA (A-DNA) a volta dos 100 Wo e de Hipocomple
mentemia de cerca de 56%.

A discrepância dos nossos resultados atribui-se ao facto
destas análises so nos ültirnos anos serern realizadas nos
nossos laboratOrios. Dois casos tiverarn AAN negativos, por
técnicas de imunofluorescência, embora corn anticorpos
anti-ADN nativo positivos. Arnbos são seguidos na nossa
consulta e tern envolvimento sistémico pouco grave, como é
prOprio destas situacOes.36

0 falso teste biolOgico para a Sifilis encontra-se presente
em cerca de 8 Wo a 30 Wo consoante os autores, em especial
nos doentes corn anticoagulantes circu1antes.~’ ~ ~ 37, 38

Sem lhe cornpreenderrnos, por enquanto, o significado, o
fenOmeno apresenta-se como urna profunda perturbacão
imunológica que faz parte integrante da doenca.39 Urn falso
teste positivo para a Sifilis define-se corno urn teste positivo
nurn doente sern evidência clInica ou anamnéstica de Sifilis
cujo FTA-ABS é negativo. Este falso positivo pode ser agu
do (menos de 6 meses) e aparece em casos de pneumonia
atipica, rnalária, infeccOes bacterianas ou virais e vacina
coes; ou crónica (para cirna de seis meses), como nas doen
cas autoimunes: LED, tiroidite, lepra, toxicomanos e ye
lhos. Por outro lado ha uma incidéncia aumentada no FTA
-ABS falsos positivos no LED. Estes doentes tern quase
sempre urn VDRL negativo.38
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Embora o Factor Reumatóide se encontre em cerca de
40% de doentes, na nossa série foi detectado em 36,11%
dos casos, o que corresponde a incidência encontrada por
outros autores.’1 A hipergamaglobulinemia surgiu em
73,47 % dos casos. A proteina C reactiva (PCR) surgiu em
72,72% dos casos.

Este dado laboratorial foi recentemente revalorizado,
pois encontra-se corn tItulos elevados nos doentes corn in
feccao associada. A inflamacao e a destruicao tecidular no
LED acompanha-se, regra geral de discretas elevacOes do
PCR; por consequência a PCR pode contribuir para o reco
nhecimento de infecçao intercorrente no LED.40’ 41

As células LE encontrarn-se em cerca de 70 % a 80 % dos
doentes corn LED 1, 5, 6, 7, 9, 11, 27, 37 e como se sabe resultarn
da presenca no sangue do anticorpo IgG para o complexo
ADN-histona, necessitando para a sua formacão de comple
mento. Embora por um lado possarn existir situacoes que se
acompanham de células LE corno: lupus por drogas, lupus
discóide, hepatite crônica activa, artrite reumatóide, S. Sjö
gren e mais raramente outras doencas do conectivo e reac
coes a drogas, por outro lado o achado de rnuitas células
LE em várias amostras laboratoriais é forternente sugestivo
do diagnôstico de LED, o que as torna um dos critérios de
diagnôstico da ARA.42 Na nossa série foram encontradas
em 83,67% dos casos.

A irnunofluorescéncia directa da pele (Lupus Band Test)
merece certa atencAo. Os depósitos de irnunoglobulinas
(IgG, 1gM e IgA) e complernento podem ser encontrados na
juncAo dermo epidérmica nos doentes com LED.43’ ~

O padrao varia consoante o tipo e duracAo da lesão cutâ
nea, local da biopsia e actividade da doenca.45’ 46 0 achado
de IgG, 1gM e IgA corn complemento é muito sugestivo de
LED. A 1gM é a mais frequente, contudo a IgG é a rnais
especifica.

Em doentes corn doenca activa a presenca de depôsitos
de imunoglobulinas e/ou cornplernento, em pele aparente
mente sã, parece estar relacionada corn o cornpromisso renal,
embora, de mornento esta relacao seja controversa.43’ ~‘ ‘~‘ ~

A imunofluorescência directa da pele foi realizada em
quatro doentes e apenas num foi positiva.

TERAPEUTICA

No rnomento actual nAo dispomos de rnedicamento espe
cjfico para o LED.

O LED e, corno se sabe, urna doenca que tern rernissöes
espontâneas, pelo que, nos individuos corn escassa sintoma
tologia a abstencAo terapêutica talvez seja a atitude mais
prudente. Perante queixas clinicas rnais graves sornos obri
gados a recorrer a vários medicarnentos. Os corticoesterói
des constituern os fármacos cujos resultados são mais corn
pensadores. A dosagern que se emprega varia consoante a
patologia subjacente. A atitude mais correcta consiste em
administrar Prednisona na dose de 0,5 a 1 rng por kg/peso
sem ultrapassar 05 60 mg/dia, na rnaioria dos casos. Urna
vez iniciada a remissão, proceder-se-a a reducAo gradual
para urna dose de manutencão baixa, entre 5 e 10 mg/dia.
Deste modo se evitam as consequências de altas dosagens de
corticoesterôides.

Dos nossos doentes, 45 foram submetidos a terapêutica
corticoesteróide, dos quais a sete se teve de associar poste
riormente por evolucão clinica grave, irnunossupressores
(Azatioprina - 150 rng/dia). Em dois doentes foi realizada
plasmaferese em virtude da falência da terapêutica corti
coesterôide e imunossupressora, sem que obtivéssemos be
neficio clinico evidente para os doentes.

Dos fármacos analgésicos anti-inflamatórios não esterói
des forarn utilizados indistintamente o ácido acetil-salicilico,
a indometacina, o naproxeno e a fenilbutazona. Os antirna
láricos foram utilizados em seis casos. Na nossa série, dois
doentes entrararn em regime de hemodiálise.

EVOLUçAO

Apesar do controlo da evolucao em regime de consulta
externa ser dificil, porque muitos dos doentes do nosso es
tudo são oriundos de regioes distantes do nosso hospital, foi
possivel estabelecer a evolucão da maioria dos doentes.

Dez doentes faleceram, destes oito em insuficiência renal,
dos quais dois chegaram a fazer hemodialise. Urn doente
morreu em insuficiência cardIaca refractária e outro por aci
dente cérebro vascular secundario a vasculite generalizada.

Dos falecidos, seis tern duracao de doenca inferior a urn
ano, trés duracão de cinco anos e urn evolucAo de 12 anos.

Quatro doentes tiveram alta a pedido, piorados em insu
ficiência renal e nao conseguirnos obter informacao da evo
lucao posterior. Destes, dois tiverarn uma evolucao superior
a dois anos.

Dos restantes, catorze são seguidos, na nossa consulta,
destes, oito tern sobrevivência de cinco anos e seis, entre 1 e
4 anos.

Podemos afirmar que o aparente born prognôstico de
uma parte substancial destes casos pode ser explicado pelo
facto de se reconhecerern formas ligeiras e precoces da
doenca.

QUADRO 10 Manifestaçöes dinicas comparadas
corn series prévias

Estes e Dubois Lee Hughes Dutschmann
Christian et al. et al. et al. et al.

1971 1974 1977 1977 1983
Casos 150 520 110 50 49

MANIFESTAcOES

Lesäo da Pele 81 71.5 86.3 84 79.59
Artrite 95 91.9 61.8 98 97.06
Nefrite 53 46.1 49 40 69.39
Pericardite 38 30.5 34.5 20 38.78
Pleurisia 48 45 30.9 52 36.3
Neuropsiquiátricas 59 25.5 40.0 50 32.63

Quadro adaptado de Grigor R. et al.

DISCUSSAO

Os 49 doentes da nossa série eram, como ja afirmamos,
todos de raca branca. Surpreende-nos o facto de nao existir
nenhum individuo de raca negra tendo em conta por urn Ia-
do a sua percentagem elevada no nosso pals, e por outro a
opinião de alguns autores da maior prevalência na popula
cão negra dos Estados Unidos e das Indias Ocidentais.1’

0 LED é uma doenca pouco frequente no sexo masculi
no com a incidência de 1 para 9 em relacAo ao sexo fernini
no.46 Na nossa série esta relacao foi de 1 para 15 e o perfil
da doenca foi idêntico em ambos os sexos. A idade media
(31 anos) da nossa casuistica corresponde sensivelmente a
apontada por outros autores. Das rnanifestacOes iniciais as
artralgias, serosite, febre e alteracOes cutâneas foram as
rnais frequentes. Salienta-se o facto ja referido da baixa in
cidência de manifestacOes iniciais hernatologicas.
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Das expressoes clinicas cumulativas destacam-se as mus
culo-esqueléticas, cardiovasculares, hernatológicas e muco
-cutâneas (Quadros 3 e 10).

A sintomatologia musculo-esquelética surgiu em 48
doentes (97,16%) o que está de acordo corn os resultados
de outros autores.1’ 2, 3, ~ (Quadro 10).

o compromisso cardiovascular é bastante frequente
(38,78 %), e deste salienta-se a pericardite. (Quadro 10).

Embora raras como manifestacoes iniciais as alteracOes
hernatolôgicas cumulativas são bastante frequentes, consti
tuindo (83,6%) dos casos. Destas rnanifestacOes realca-se a
anernia que surgiu em (69,39 %) coincidindo corn outras ca
suisticas norneadamente Dubois e Tuffanelli (56,5 %) e
Hughes (62%).

A anemia hernolitica surge apenas em (8,16 %) dos Ca
sos. A leucopénia sobretudo a custa da série linfocitária é a
segunda rnanifestacão hematolôgica mais frequente (46,95).
(Quadro 8).

As lesOes cutâneas forarn observadas em (79,59%) corn
predominio do eriterna facial. (Quadro 4). Das restantes
manifestacOes curnulativas referirnos ainda as pulmonares
(40,82 %), renais (69,39 %), e neuropsiquiãtricas (32,65 %).
Das prirneiras o derrarne pleural que constituiu a quase to
talidade daquelas alteracOes (36,30 Wa).

O comprornisso renal surgiu em (69,39 Wo) dos casos. Pe
rante funcão renal persistenternente anormal forarn feitas
biopsias em 15 doentes com fins de avaliacão prognóstica e
instituicão terapêutica. A glornerulonefrite proliferativa
constitui a grande rnaioria destas nefropatias.

As expressOes neuropsiquiãtricas surgiram em (32,65 %).
A neuropatia periférica e a psicose forarn as alteracoes mais
frequentes.

Na nossa série verificou-se uma percentagem elevada de
arnigdalites agudas de repeticao (30%) na história pregressa
dos doentes, tendo conduzido nalguns casos a arnigdalecto
mia. Cremos que este facto será merecedor de posterior re
flexão.

No nosso estudo a velocidade de sedimentacão surgiu
elevada em 83,7 % dos doentes.

Das alteracOes irnunológicas salientarnos os anticorpos
anti-nucleares positivos em 93 Wa dos casos em que foram
pesquisados, e realcamos dois casos de anticorpos anti-nu
cleares negativos corn padrão clinico desta situacAo. As cé
lulas L.E. foram positivas em 83,6% dos casos. A proteIna
C reactiva surgiu em 72,7 Wa dos casos em que foi pesquisa
da (Quadro 9). De urn rnodo geral o estudo laboratorial dos
nossos doentes coincide corn o dos outros autores, pese am
da o deficiente apoio laboratorial imunológico do nosso
meio hospitalar.

Os objectivos terapêuticos forarn dirigidos, tal corno em
outras series já referenciadas, para o controlo das agudi
zacOes e prevencão das exacerbacOes. Os corticoesterâides
foram utilizados em 91,8 Wa dos doentes e so em sete se
associou posteriorrnentc a azatioprina. Se bern que os anti
-rnaláricos estejam indicados no tratamento do Lupus dis
cOide e nas forrnas cutâneas e articulares do LED, na nossa
série foram empregues apenas em seis casos e como anti-in
flamatOrios não esterOides.48’ “~

Apesar deste estudo englobar doentes seguidos regular
mente na consulta externa e a revisão dos processos de ar
quivo, foi possivel estabelecer num nürnero significativo de
doentes (28) urn controlo da sua evolucão clinica (follow-up):

Dez doentes faleceram, 8 em insuficiência renal, um em
insuficiência cardiaca refractária e urn corn acidente vascu
lar cerebral; quatro piorararn e tiveram alta em insuficiência
renal, catorze são seguidos em regime de consulta externa.

Dos 28 doentes cuja evolucão clInica se pode vigiar pode
mos afirmar que a sobrevivência aos 5 anos era de 42,9 Wa.
Esta ültima é aparenternente baixa quando comparada corn
as series de Grigor e Hughes (98 Wa), Estes e Christian
(78 Wo) e Lee (91 Wa).2’ ~‘ ~a Igualmente a mortalidade é apa
rentemente elevada quando comparada corn as mesmas sé
ries ou aparentemente baixa quando comparada com a série
de Dubois.’ Estes dados podern ser justificados porque:

1 — Na rnaioria destes doentes, o LED foi diagnosticado
tardiarnente corn nefropatia evoluida.

2 — A maioria dos doentes falecidos em insuficiência
renal, principal causa de morte da nossa série, por rnotivos
que nos transcenderam e em parte pelo nosso estudo ser re
trospectivo, não tiveram acesso a hernodiálise.

3 — Salientamos que o universo estatistico a que se re
porta a percentagem de Obitos e sobrevivência aos cinco
anos diz respeito apenas aos 28 doentes sujeitos a follow-up
e não a totalidade dos doentes estudados.

Nenhurn dos doentes faleceu corn o diagnOstico estabele
cido de infeccão, que é urna causa frequente de morbilidade
e mortalidade no LED.5°

No nosso entender, o follow-up destes doentes é irnpor
tante pois não sO permite uma avaliacão mais global deste
tipo de patologia mas também permite urna melhor corn
preensão da sua histOria natural.
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