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RESUMO

Estudámos as repercussões cardíacas das conectivites em 213 doentes internados e seguidos em
consulta externa do Serviço de Medicina 1 do Hospital de Santa Maria de Lisboa, durante 21 anos. No
LED dos 70 doentes revistos, foram observadas manifestações cardiológicas em 63 (90%), sendo a
pericardite a manifestação mais frequente, 33 doentes (43%). Na AR Dos 97 doentes estudados 40
(41%) tinham patologia cardíaca. A pericardite surgiu em II doentes (11%), o compromisso valvular em
12 doentes (12%) coronário em II doentes (11%). Na PD Surgiram manifestações cardíacas em lO
doentes (67%), dos 15 estudados e foram exclusivamente electrocardiográficas. Na ESC Dos 15
doentes estudados, II (73%) tinham compromisso cardíaco manifestado por disritmias, perturbações da
condução, insuficiência cardíaca congestiva e coronariopatia. Na PAN O estudo incidiu sobre 5
doentes, 4 com compromisso isquémico do miocárdio e um com hipertensão. Na CM Foram revistos
5 doentes dos quais 1 tinha derrame pericárdico e outro angor estável. Na EA O estudo incidiu sobre
6 doentes e em nenhum foi detectada patologia cardíaca. Com frequência as manifestações cardíacas
das conectivites não são detectadas clinicamente, contrastando com as alterações do coração encontra
das no electrocardiograma, ecocardiograma e exame anatomo-patológico. Estes exames acrescidos de
electrocardiografia dinâmica (Holter) e em casos particulares de técnicas de perfusão miocárdica com
radioisotopos, devem ser utilizados na avaliação clínica destes doentes.

SUMMARY

Cardiac Manifestations of Connective Tissue Diseases

We have studied the cardiac manifestations of connective tissue diseases. In 213 files of patients
with connective tissue disease of the Department of Medicina 1, Hospital Santa Maria, during 21 years.
Cardiac manifestations were observed in 63 (90%) SLE. Pericarditis was the most frequent manifesta
tion and occured in 33 patients (43%). The cardiac manifestations were observed in 40 (41%) RA.
Pericardite appeared in II patients, valvulopahty in 12 patients and coronariopathy in II patients. In 10
of PD diagnosed patients, ECG abnormalities were the only findings. Arrythmias, conduction distur
bances, cardiac failure and coronariopathy were the cardiac manifestations of P55 in lI patients.
Polyarteritis Nodosa patients had myocardial ischemia and another had a malignant hypertension diag
nosis. We found pericardial effusion in one patient and angina in another one with MCTD diagnosis.
We did’nt find any cardiac manifestation in AS. Cardiac manifestations are frequent in connective
tissue diseases. The ECG, ECO and pathology show abnormal findings. Although there is not clinical
cardiological expression of the disease we suggest the use of ECG. ECO Holter electrocardiography and
isotopic myocardial perfusion scan technics in the clinical evaluation of such patients.

Algumas das hipóteses patogénicas,
embora possam nõo estar certas, constituem
estímulo para prosseguir, para avançar na
conquista da verdade, tal como as cartas de
marear que embora incorrectam puderam
conduzir a descobertas...

Arsénio Cordeiro

(Doenças do Conectivo. Temas de Medicina
n.°s 5 e 6, 1963, Ed. Atrai).

INTRODUÇÃO

As doenças do conectivo são doenças sistémicas e
associam-se frequentemente a patologia vascular. Embora Dum modo geral considera-se que estas doenças são
clinicamente sejam diferentes em muitos aspectos, caracterizadas por:
caracterizam-se por lesões inflamatórias que afectam múscu- a) Etiologia desconhecida,
los, articulações, serosas e órgãos. A ausência de um agente b) Lesão inflamatória disseminada do tecido
etiológico demonstrado é um denominador comum a este Conjuntivo,
grupo de doenças. A morbilidade e mortaiidade dependem e) Envolvimento imunoiógico com algumas das seguin
essencialmente do compromisso do rim, sistema nervoso cen- tes características: 1. anticorpos ou imunocomplexos
trai, coração, pulmão, órgãos hematopoiéticos e infecções circulantes; 2. alterações quantitativas do comple
associadas. mento; 3. depósitos de imunoglobulinas nos tecidos;
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4. aumento focal ou difuso de linfocitos e plasmoci
tos; 5. hipergamaglobulinemia;

d) Degenerescência fibrinoide da matriz extracelular
e) Doença crónica, com grande variabilidade clínica e

tendência para a agudização e remissão.
1) Resposta geralmente favorável ao tratamento com

corticosteroides e ou imunossupressores.

Com o presente trabalho pretendemos estudar as repercus
sões cardíacas das conectivites nos doentes internados e
seguidos em consulta externa durante 21 anos, no (Serviço
de Medicina 1 do Hospital de Santa Maria de Lisboa).

MATERIAL E MÉTODOS

Foi feita uma revisão dos processos de 213 doentes selec
cionados pelos critérios de diagnóstico internacionalmente
aceites para as doenças do conectivo, no Arquivo do Serviço
de Medicina 1 do Hospital de Santa Maria de Lisboa. Estes
doentes foram internados entre os anos de 1966-1987.

Os critérios de diagnósticos foram (la): Lupus Eritema
toso Disseminado (LED) American Rheumatism Associa
tion 1982; Artrite Reumatoide (AR) (American Rheumatism
Association de 1964 modificados; Polifliiosite Dermatomio
site (PD) Bohan e Peter; Esclerodermia (ESCD). Critérios
Preliminares para a Esclerose Progressiva Sistémica
Esclerodermia, Masi e colaboradores, Poliarterite Nodosa
(PAN) Aspectos clínicos, laboratoriais e biópsia; Conecti
vite Mista (CM) — sobreposição de aspectos clínicos de
LED, ESCD, PD e AR; Espondilite Anquilosante (EA)
Sacroileíte sintomática. A aplicação destes critério fez-nos
previamente excluir 117 processos clínicos que se repartiam
essencialmente pelo LED e AR. O compromisso cardioló
gico foi avaliado por critérios clínicos, electrocardiográficos,
radiológicos, ecocardiográficos e anatomo-patológicos. Foi
considerado que existia hipertensão arterial sempre que nos
registos dos processos clínicos a pressão diastólica era supe
rior a 9OmmHg e a sistólica a 160 mmHg, em mais do que
uma medição. Considerou-se como pericardite a existência
de quadro clínico de dor torácica, atrito pericárdico, altera
ções electrocardiográficas sequenciais e presença de derrame
pericárdico confirmado quer por evolução radiológica quer
pelo ecocardiograma. Designou-se por doença coronária as
situações clínicas de angor de esforço ou de repouso e a pre
sença de alterações electrocardiográficas de enfarte do mio
cárdio agudo, ondas Q patológicas e alterações da
repolarização ventricular na ausência de hipertensão arterial
e pericardite.

Os 213 doentes estavam distribuídos pelas seguintes pato
logias: LED 70; AR 97; PD 15; ESCD 15; PAN

5;CM 5;EA 6.

RESULTADOS

LED — Dos 70 doentes estudados, todos de raça branca,
seis eram do sexo masculino e 64 do sexo feminino. A idade
de início, definida como a data em que surgiram as primeiras
manifestações clínicas da doença, estava compreendida entre
os 12 e os 63 anos. A idade média dos doentes era de 33
anos± 12,35.

As principais manifestações cardíacas dos 70 doentes com
LED estão inumeradas no Quadro 1.

Foram observadas manifestações cardiológicas em 63
doentes (90%). Destas a pericardite surgiu em 33 casos
(47%), se~do em 18 a manifestação inicial. ~penas duas jus
tificaram pericãrdiocentese por risco de tamponamento. As
restantes cederam bem quer a corticoterapia quer aos anti
nflamatórios não esteróides. Em 25 doentes (36%)
auscultaram-se sopros sistólicos com intensidade que varia
vam de 1 a IV VI. Dois destes correspoi~diam a insuficiência

QUADRO 1 Manifestações Cardíacas de 70 Doentes Com Led

Manifestações Casos %

Pericardite 33 47
Sopros Sistólicos 25 35
Diastólicos 3 4
Taquicardia 24 34
Hipertensão Arterial 19 27
Cardiomegalia 1 1 15
Precordialgia II 15
Insuficiência Cardíaca Congestiva 8 1
Endocardite de Libman Sacks 2
Bloqueio Aurículo-Ventricular
Completo

valvular mitral que foi comprovada quer por ecocardio
grama, quer por necrópsia. Os sopros diastólicos
detectaram-se em 3 casos (duas estenoses mitrais e uma insu
ficiência aórtica). Encontrou-se hipertensão arterial em 19
doentes, sempre associada a nefropatia, e não parecendo
desencadeada pela terapêutica com corticosteróides, embora
se admita que estes a agravassem nalguns casos. A cardiome
galia, na ausência de pericardite, surgiu em II doentes e
pareceu depender da hipertensão arterial e de provável mio
cardiopatia lúpica. Onze doentes referiram precordialgia,
com características de angina de peito, e apenas um (mulher
de 54 anos) teve enfarte do miocárdio complicado por blo
queio aurículo-ventricular completo. Oito doentes tiveram
insuficiência cardíaca congestiva, dois dos quais com hiper
tensão arterial acelerada. A endocardite de Liebman-Sacks
foi observada em duas de cinco necrópsias e não tinha tradu
ção clínica.

AR Dos 97 doentes estudados, 76 mulheres e 22
homens, com a idade média de 54 anos, 40 (41%) tinham
patologia cardíaca. Destes 31 pertenciam ao sexo feminino e
9 ~ao sexo masculino.

As artrites reumatóides revistas repartiram-se por quatro
grupos: clássica, definida, provável e possível. A distribuição
das manifestações cardicas por estes grupos é apresentada no
Quadro 2. Dos referidos 97 doentes, II eram AR clássicas,
das quais 5 tinham manifestações cardíacas. Das 33 AR defi
nidas, 15 tinham manifestações cardíacas. A AR provável foi
observada em 24 casos, dos quais 5 com sintomatologia car
díaca. Dos 29 casos de AR possível, 15 tinham manifestações
cardíacas.

A pericardite surgiu em II doentes, 9 dos quais com con
firmação ecocardiográfica. Nos dois restantes o diagnóstico
foi feito em base clínica, electrocardiográfica e radiológica.
Todos os casos tiveram evolução benigna, com excepção de
um doente com amiloidose que veio a falecer desta complica
ção. Foram encontrados 12 doentes com valvulopatia. A vál
vula mais afectada foi a mitral. Oito casos tinham
insuficiência valvular mitral e quatro casos tinham compro
misso da. válvula aórtica, (duas estenoses e duas insuficiên
cias aórticas). Num dos doentes havia compromisso
simultâneo da válvula mitral, tricúspide e aórtica. O envolvi
mento coronário manifestou-se em 11 doentes, dos quais 8
tiveram enfarte do miocárdio e 3 angor estável. Em 3 doen
tes surgiram extrassístoles ventriculares frequentes e em IS
foram detectadas perturbações da condução, nomeadamente:
bloqueio completo~-do ramo direito 3 doentes; bloqueio
completo do ramo esquerdo 1 doente; bloqueio aurículo-
-ventricular completo 1 doente; bloqueio aurículo
-ventricular do l.°’~gr.au 1 doente; perturbações da
condução intra ventricular 9 doentes. A amiloidose sobre-
veio em 8 doentes dos quais 6 tinham hipertensão arterial.

Foi detectada hipertensão arterial em 24 doentes (24%),
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QUADRO 2 Manifestações Cardíacas de 97 Doentes Com Artrite Reumatóide

Idade média
Clássica Definida Provável Possível dos doentes

Pericardite 2 7 52
Doença Valvular 1 6 2 3 53
Disritmia 2 5 O 2 52
Alterações da Condução O 6 0 9 59
Doença Coronária 1 4 4 2 65

cuja idade média era de 45 anos. Destes, 5 tinham simultâ
neamente compromisso coronário.

PD O estudo englobou 15 doentes dos quais apenas um
era do sexo masculino. Este último tinha uma neoplasia do
estômago. De acordo com os critérios de Pearson da classifi
cação da PD, os doehtes estavam assim distribuídos: Grupo
1 5 doentes; Grupo II 7 doentes; Grupo III 3
doentes.

Surgiram manifestações cardiacas, que foram exclusiva-
mente electrocardiográficas, em 10 doentes (67%) e
distribuiram-se de acordo com o Quadro 3.

QUADRO 3 Manifestações Cardíacas de 15 Doentes
Com Polimiosite-Dermatomiosite

Grupo 1 2 doentes
Baixa voltagem dos complexos: Grupo II 4 doentes

Grupo III 1 doente

Alterações difusas da repolarização Grupo 1 1 doente
ventricular e não específicas. Grupo II 1 doente

Grupo III 2 do~ntes

Nos doentes do grupo III, as neoplasias encontradas
foram as seguintes: linfoma não Hodgkin, carcinoma do
estômago e neoplasia da mama, respectivamente com as ida
des de 58, 69 e 59 anos. Os doentes do grupo 1 e 11 tinham
uma idade média de 40 anos.
É de referir que uma doente do grupo III, além da baixa

voltagem dos complexos, tinha extrassistolia supraventricu
lar frequente e ondas Q profundas de V a V ~. Veio a falecer
e a necrópsia revelou que a parede antero-septal do ventrí
culo esquerdo estava adelgaçada, com redução acentuada
das fibras musculares e sua substituição por tecido fibroso.

ESCD Foram revistos 15 doentes dos quais 13 do sexo
feminino e 2 do sexo masculino, com a idade média de 55
anos.

Encontraram-se manifestações cardíacas em 11 doentes
(73%), 9 mulheres e 2 homens.

O fenómeno de Raynaud era clinicamente evidente em II
doentes.

Havia envolvimento cardíaco simultâneo com fenómeno
de Raynaud em 8 doentes, ou seja 3 doentes com envolvi
mento cardíaco não tinham fenómeno de Raynaud, e 3
doentes com fenómeno de Raynaud não tinham envolvi
mento cardíaco. Apenas um doente não tinha emvolvimento
cardíaco nem fenómeno de Raynaud.

PAN O estudo incidiu sobre 5 doentes, três do sexo
feminino e 2 do sexo masculino, com idades respectivas de
54, 25, 29, 37 e 61 anos. Todos os casos obedeciam aos crité
rios de diagnóstico (padrão clínico, laboratorial e biópsia).

Três doentes, 2 mulheres e 1 homem, faleceram, tendo
compromisso isquémico grave do miocárdio, 2 com enfarte
anterior extenso e um com angor. A insuficiência cardíaca
global surgiu em dois destes doentes. Os três doentes que
faleceram tinham nefropatia com insuficiência renal crónica.

A pericardite fibrinosa foi detectada na necrópsia de dois
doentes.

Dos doentes que não faleceram um de 25 anos tinham
hipertensão arterial acelerada e era toxicómano. A outra de
37 anos referia angor estável.

CM Foram revistos 5 doentes, todos do sexo feminino,
com idades de 18, 37, 44, 54 e 70 anos, dos quais 2 tinham
patologia cardíaca: um grande derrame pericárdico surgiu
numa doente com 18 anos e uma doente com 54 anos tinha
angor estável.

EA O estudo incidiu sobre 6 doentes, todos dos sexo
masculino com idades de 25, 30, 39, 44, 50 e 72 anos. Todos
tinham sintomatologia clínica (desconforto e dor lombar) e
comprovação radiológica de sacroileíte. De referir que o
doente de 72 anos tinha doença conhecida desde os 20 anos
de idade. Nenhum dos doentes tinha patologia cardíaca.

DISCUSSÃO

LED O compromisso cardíaco é bastante frequente no
LED tal como o comprovam os dados clínicos e de autópsia.

QUADRO 4 Manifestações Cardíacas de 15 Doentes Com Esclerodermia

DISRITM IAS: Taquicardia supraventricular 4 doentes
Extrassístoles ventriculares 5 doentes
Fibrilhação auricular 3 doentes

PERTURBAÇÕES DA CONDUÇÃO: Hemibloqueio anterior esquerdo 4 doentes
Bloqueio completo ramo esquerdo 2 doentes

INSUFICIÊNCIA CARDÍACA CONGESTIVA: 7 doentes

PERICARDITE: 2 doentes

CARDIOPATIA ISQUÉMICA: Angor 2 doentes
Enfarte agudo 1 doente

HIPERTROFIA VENTRICULAR ESQUERDA: 2 doentes
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O aspecto mais característico da cardite lúpica é a inflama
ção aguda ou crónica, das estruturas cardíacas na qual os
imunocomplexos parecem ter um papel importante no seu
mecanismo patogénico

As manifestações cardiológicas distribuem-se por três
grandes grupos (Quadro 5). A mais frequente é a
pericardite2-6, que na maioria dos casos tem um curso
benigno 6.7 e só muito raramente se manifesta por tampona
mento cardíaco. Mesmo na ausência de sintomas clínicos ou
alterações electrocardiográficas é imperativo suspeitar de
pericardite, tornando-se obrigatório a execução do electro
cardiograma e ecocardiograma em todos os doentes 6.8~ O
polimorfismo da doença lúpica, aliado ao tipo de admissão
de doentes pode ter variadas explicações na discordância das
diferentes séries em relação a esta manifestação clínica. A
pericardite pode anteceder o lupus em 4% dos casos ~. No
nosso estudo foi manifestação inicial em 18 doentes (20%).

factores de risco cumulativos responsáveis pela maior mci
dencia de aterosclerose coronária da população jovem com
LED 11,12,24• Foi encontrada hipertensão arterial em 19 doentes
(27%) sempre associada a nefropatia e agravada por
corticoterapia.

A endocardite de Libman-Sacks só muito raramente se
associa a disfunção valvular clinicamente grave e habitual
mente não é reconhecida durante a vida do doente porque as
vegetações não distorcem os folhetos valvulares 9,I8,24,26~ A
terapêutica corticosteróide pode alterar a morfologia, locali
zação e possivelmente a frequência da endocardite do
lupus I3.21~

No nosso estudo só foram realizadas 5 necrópsias e destas
apenas 2 tinham endocardite de Libman-Sacks.

AR Embora as manifestações cardíacas sintomáticas da
AR sejam raras 8.25.27,28, o coração encontra-se frequente

mente comprometido nesta doença 11.29 Por outro lado, algu

QUADRO 5 Manifestações Cardíacas do LED

A CARDITE DO LUPUS Pericardite

Miocardite
Endocardite de Libman-Sacks

B DOENÇA ARTERIAL CORONÁRIA Aterosclerose

Vasculite
c PERTURBAÇÕES DA CONDUÇÃO Bloqueio Aurículo-Ventricular congénito

A miocardiopatia lúpica parece ser frequente, e pode exis
tir sem sinais clínicos evidentes de disfunção cardíaca. A sua
única manifestação pode ser a taquicardia, ou alterações
electrocardiográficas, como ~r exemplo, a depressão do
segmento ST, inversão da onda T, prolongamento do inter
valo PR e baixa voltagem dos complexos 7,10,11.12 A insufi
ciência cardíaca congestiva referida como pouco frequente
pode ter causa única ou múltipla, tal como: miocardite, dis
função valvular, doença coronária, hipertensão arterial sisté
mica, hipertensão pulmonar e corticoterapia prolon
gada9’°”2’3. Surgiu em oito dos nossos doentes (11%).

As perturbações da condução são raras e inconstantes 7.I4~

Recém-nascidos, filhos de mães com LED e com anticorpos
RO (SS-A), podem ter bloqueio aurículo-ventricular com
pleto congénito I5-l7~ No nosso estudo, surgiu apenas um blo
queio aurículo-ventricular completo no decurso de enfarte
do miocárdio.

Os sopros sistólicos são relativamente frequentes e estão
presumivelmente relacionados com taquicardia, febre, ane
mia, miocardite lúpica e disfunção papilar 9.18 Dos sopros
sistólicos verificados no nosso estudo, dois eram orgânicos e
os restantes funcionais. Os sopros diastólicos podem ou não
constituir uma associação com valvulopatia reumatismal.

Apesar do compromisso coronário ser referido como raro
nos doentes jovens, estudos recentes apontam para um
aumento da sua frequência 19-23 A doença arterial coronária
é devida, à aterosclerose, arterite ou ambas, embora a arte
rite só raramente seja responsável por lesões das artérias
coroná?ías major 2.24.25 Onze doentes (15%) do nosso estudo,
sem pericardite, referiram precordialgia. Embora este tivesse
características anginosas não foi possível demonstrar, nos
processos clínicos consultados, o compromisso vascular,
quer pela evolução clínica, quer ainda por meios auxi~ares
de diagnóstico. A hipertensão arterial,~a insuficiência renal e
a terapêutica a longo prazo com corticosteróides constituem

mas vezes a AR associa-se a manifestações cardíacas de
Outras etiologias como a febre reumática e coronariopatia
ateroesclerótica ‘~. O compromisso cardíaco pode apresentar-
-se sob várias formas, constituindo a pericardite uma compli
cação relativamente frequente 27,3 134• Esta não está
relacionada com a duração da doença e parece ser mais fre
quente nas AR seropositivas 29 É clinicamente silenciosa na
grande maioria dos doentes e o seu curso clínico é geral
mente benigno e fugaz, cedendo bem aos corticosteróides.
Em casos excepcionais pode haver tamponamento ou cons
trição 33,35~6~ Em 40% das necrópsias há lesões pericárdicas,
que são as anomalias histopatológicas mais frequentemente
encontradas 27

Na nossa revisão verificou-se compromisso cardíaco em 40
doentes (4 1%). Das II pericardites apenas duas foram sinto
máticas. As restantes foram detectadas por ecocardiografia.
Todas tiveram evolução benigna, excepto uma que morreu
de causa independente e que teve comprovação na necrópsia.

Os nódulos reumatóides (granulomas) têm sido encontra
dos nas válvulas cardíacas e no sistema da condução 29.37-39~

Raramente ocasionam disfunção valvular e, quando o fazem,
pode ser por espessamento fibroso das valvas ou necrose do
nódulo 36~ Verificámos compromisso valvular em 12 doentes
(12%). A válvula mais atingida foi a mitral.

O envolvimento valvular que encontrámos pode explicar-
se, quer pela AR em si, quer ainda por disfunção valvular
secundária ao compromisso do ventrículo esquerdo pela AR
ou ateroesclerose e febre reumática associadas 27 Pela natu
reza do nosso estudo não foi possível comprovar a patologia
do compromisso valvular.

As disritmias e perturbações da condução podem resultar
dos nódulos ou da extensão do processo inflamatório da
base da aorta e das válvulas ~. A amiloidose e fibrose asso
ciada a vasculite podem igualmente condicionar anomalias
do sistema da condução 38~ A arterite dos vasos coronários
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complica-se raramente de enfarte do miocárdio, o que não
obsta a haver uma alta incidência de doença coronária 30.40~ O
envolvimento coronário surgiu em II doentes, com a idade
média de 65 anos, dos quais 8 tiveram enfarte do miocárdio.
Esta incidência elevada quer de doença coronária quer de
perturbações da condução pode ser explicada mais pela
doença ateroesclerótica associada, do que pela doença
reumatóide 41

A hipertensão arterial foi encontrada em 24 doentes
(24%), com a idade média de 65 anos, o que corresponde
aproximadamente ao que se encontra na população
portuguesa 3442.43

As manifestações clínicas da amiloidose sistémica depen
dem mais da localização e extensão do depósito, do que do
tipo de fibrilha ~. A substância amilóide pode depositar-se
em qualquer porção do coração, originando miocardiopatia
restritiva, e pode ainda localizar-se nas paredes dos pequenos
e grandes vasos coronários, sendo responsável por áreas de
necrose isquémicas localizadas, que podem gerar uma insufi
ciência cardíaca congestiva refractária u• A amiloidose sisté
mica sobreveio em 8 dos nossos doentes (8%) com a idade
média de 62 anos, dos quais 6 tinham hipertensão arterial.
Apenas um doente teve compromisso cardíaco sintomático
(enfarte do miocárdio).

PD O compromisso cardíaco da PD, considerado
durante muito tempo como pouco frequente, parece na reali
dade atingir mais de 70% dos doentes4~. Nos adultos há
um contraste entre a baixa frequência do envolvimento sin
tomático do coração com a incidência relativamente elevada
das perturbações electrocardiográficas 47,49.50~ Para alguns
autores, são mais habituais as alterações não específicas da
repolarização ventricular 51.52.53, para outros as perturbações
da condução 50.34-57~ Dois terços dos doentes do nosso estudo
tinham patologia cardíaca, expressa por alterações electro
cardiográficas, embora sem repercussão clínica.

A insuficiência cardíaca congestiva, o prolapso da válvula
mitral e o estado hipercinético são outras patologias que se
podem encontrar 4’5.5ll~ Estudos anatomo-patológicos mostra
ram também miocardite activa, fibrose miocárdica e do sis
tema de condução, anomalias vasculares, pericardite e
substituição do tecido muscular por tecido fibroso 7~58,59~

Ainda que não pareça haver correlação entre a gravidade da
doença e a presença ou ausência de miocardite activa, todos
os doentes com miocardite têm envolvimento dos músculos
esqueléticos ~. Embora não patognomónica, a elevação dos
níveis séricos das várias enzimas que se encontram no mús
culo esquelético é de considerável valor diagnóstico e prog
nóstico. A creatinaquinase (CK) é a mais sensível 57.60~ Apesar
de existir uma boa correlação entre CK e o compromisso
cardíaco, a presença do CK total CK MB acima de 30%
indica envolvimento cardíaco ~‘. No nosso estudo observou-
-se elevação das enzimas musculares particularmente transa
minases e CK nos doentes com alterações cardíacas. A
fracção MB não foi determinada.

O compromisso cardíaco da PD afecta grande número de
doentes. Não é influenciado pela terapêutica corticosteróide
e constitui juntamente com as infecções pulmonares e as neo
plasias uma das causas de morte. Três doentes da nossa série
morreram por neoplasia associada e os restantes melhoraram
com a terapêutica corticosteróide.

ESCD — O compromisso cardíaco na ESCD manifesta-se
em alta percentagem, por disritmias e perturbações da con
dução, tal como se espera de uma doença marcada por mio
cardiopatia 6I.62~ Esta resulta do envolvimento do sistema
vascular, que tudo aponta ser órgão alvo primário da ESCD,
sendo a lesão miocárdica uma manifestação de isquemia
focal dependente da doença vascular funcional ou
estrutural .

Apesar do diagnóstico clínico de miocardiopatia esclero
dérmica não ser feito com frequência e ser difícil de o estabe

lecer antes do estudo anatomo-patológico ~, este indica que
a fibrose miocárdica é um lugar comum na ESCD 70-72~

Se bem que a lesão cardíaca possa ser secundária à pato
logia pulmonar, renal, ou hipertensão arterial sistémica, na
grande maioria das vezes ela resulta de faixas de necrose
com contracção miocárdica de natureza isquémica, devidas a
espasmo intermitente das artérias coronárias de pequeno
calibre, traduzindo um fenómeno de Raynaud miocár
dico 7I.73-75~ Quer a disfunção ventricular esquerda, quer a
ventricular direita parecem estar relacionadas com esta per
turbação circulatória 64

As manifestações clínicas do compromisso cardíaco da
ESCD estão enumeradas no Quadro 6.

As manifestações clínicas da cardiopatia esclerodérmica
não são detectadas com frequência contrastando com as
lesões encontradas no exame anatomo-patológico. O
emprego do electrocardiograma, do ecocardiograma e da
electrocardiografia dinâmica (H olter), pode revelar patologia
subjacente clinicamente inaparente, pelo que estas técnicas
são indispensáveis na avaliação clínica destes doentes.

Todas as estruturas cardíacas podem estar envolvidas,
embora o pericárdio pareça ser atingido em menor percenta
gem ~ A cardiopatia da esclerodermia é caracterizada
sobretudo por alterações do ritmo ou da condução e por
falência miocárdica ~. É curioso notar que os achados car
diológicos que refletem a necrose e fibrose do miocárdio,
podem simular por vezes a doença isquémica do coração
semelhante à aterosclerose ~. As alterações do ritmo e da
condução, assim como a insuficiência cardíaca, constituiram
a patologia mais frequentemente observada no nosso estudo.
Não foi encontrada hipertensão arterial, nem houve morte
súbita nos nossos casos.

PAN O envolvimento cardíaco na PAN surge em cerca
de 80% dos doentes e éa segunda causa de morte a seguir à
insuficiência renal crónica ~ As artérias coronárias com fre
quência são um alvo da PAN. A vasculite atinge preferen
cialmente as artérias coronárias subepicárdicas, na sua
porção distal, antes de penetrarem no miocárdio 78• As lesões
são caracterizadas por infiltração inflamatória da média e
adventícia, seguidas sucessivamente de necrose e inflamação
de toda a espessura do vaso, com trombose e dilatação focal
aneurismática e finalmente, numa fase de cura, proliferação
da intima com estreitamento do lume 79.80.81 Tendo em conta
este compromisso coronário subepicardico e distal, a necrose
miocárdica, quando existe, e a sua substituição por tecido
fibroso, tende a ser focal, ao contrário da lesão coronária
ateroesclerótica 77.78.82

Disritmias, taquicardia, (muitas vezes desproporcionada
com a febre) angor, enfarte do miocárdio e insuficiência car
díaca observam-se com frequência. Estas alterações são con
sequência, quer da coronarite, quer da hipertensão
arterial 7783.84~ Detectam-se com frequência anomalias do
electrocardiograma, na ausência de sintomas ou sinais clíni
cos, particularmente disritmias supra-ventriculares 84• A peri
cardite fibrinosa pode desenvolver-se na PAN e, na maioria
das vezes, é um achado de autópsia, mais relacionado com a
insuficiência renal 7~4. A hipertensão arterial observa-se em
50 a 70% dos doentes e é atribuída não só à poliarterite
renal, mas também a glomerulonefrite, e pode dominar a
quadro clínico 7.77.79.80.8184

A nossa casuística, sendo escassa e impedindo tirar ela
ções, revela contudo alguns aspectos interessantes: todos os
doentes (5) tinham patologia cardíaca e três tinham nefropa
tia; a hipertensão arterial, curiosamente, não foi observado
em nenhum dos doentes. Dos três doentes que faleceram em
insuficiência renal crónica, dois tinham também insuficiência
cardíaca congestiva.

Duas pericardites foram achados de autópsia, eram fibri
nosas e os doentes t4nham também insuficiência renal
cronica.
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QUADRO 6 Manifestações Cardíacas de 15 Doentes Com
Esclerodermia

A LESÃO MIOCÁRDICA PRIMÁRIA
1. Insuficiência cardíaca congestiva global
2. Arritmias auriculares e ventriculares
3. Enfarte do miocárdio
4. Angor
5. Morte súbita
6. Pericardite
7. Espessamento valvular sem significado clínico

B DOENÇA CARDIOVASCULAR SECUNDÁRIA
1. Hipertensão pulmonar Cor pulmonale Crónico
2. Hipertensão sistémica — Insuficiência cardíaca

esquerda
3. Insuficiência renal —. Pericardite

Apesar do envolvimento coronário específico da PAN, as
anomalias cardiovasculares observadas nestes doentes
podem estar mais relacionadas com a hipertensão arterial,
insuficiência renal e terapêutica corticosteróide ~

da contiguidade com a válvula aórtica, são porteriormente
atingidos por este processo, o que vai condicionar respectiva-
mente insuficiência mitral e alterações no sistema de
condução I00-I02~ O compromisso cardíaco pode ser silencioso
ou dominar o quadro clínico I03~ Este, basicamente, consiste
na presença de insuficiência valvular aórtica e menos fre
quentemente mitral, assim como alteração da condução
aurículo-ventricular e intra-ventricular 99-b0l~ A cardiomegalia
sem causa aparente é sugestiva de miocardiopatia tendo sido
demonstrado disfunção ventricular esquerda nesta situação,
o que parece apoiar a existência de um processo miocárdico
primário 101.104 É possível que o compromisso valvular esteja
relacionado com a duração da doença em contraste com as
perturbações da condução que dependem mais da gravidade
do processo 99.101.104 Presentemente não existem parâmetros
clínicos ou laboratoriais que permitam identificar os doentes
que irão desenvolver insuficiência aórtica. Contudo o ecocar
diograma pode detectar anomalias consistentes com envolvi
mento da raiz da aorta. Estas últimas podem condicionar o
desenvolvimento de insuficiência aórtica 04l03~ Como foi refe
rido, não foi detectada, na nossa revisão, patologia cardíaca,
o que pode ser explicado pelo número escasso de casos.

CONCLUSÃO

CM

A CM é uma síndroma caracterizada pela sobreposição de
alguns aspectos clínicos do LED, ESC, PD e AR. Cursa com
títulos elevados de anticorpos antinucleares (padrão granu
loso) e anticorpos circulantes para o antigénio da ribonu
cleoproteína nuclear (RNP) 86-91• No entanto, o envolvimento
renal e do sistema nervoso central está, regra geral, ausente e
manifestações como alopécia, fotossenssibilidade e lesões das
mucosas parecem não ser muito evidentes 9o.92,93~

Nos adultos o prognóstico quanto à sobrevivência não
parece ser mau, embora os doentes com CM tenham uma
tradução clínica importante. Nas crianças o envolvimento
renal, cardíaco e trombocitopénia podem conduzir a um pior
prognóstico do que nos adultos ‘~.

A incidência do compromisso cardíaco na CM é difícil de
estabelecer em virtude da sua relativa baixa frequência 95.96~

A maioria tem fenómeno de Raynaud persistente, junta
mente com a sintomatologia esofágica, intestinal e doença
pulmonar crónica. Estas manifestações ao contrario das
inflamatórias, parecem não ser alteradas pela terapêutica
corticosteróide e podem explicar a evolução para
esclerodermia 90

Nos adultos, com excepção da pericardite, verificam-se
poucas manifestações cardíacas. Pelo contrário, nas crianças
a pericardite, a miocardite e a insuficiência cardíaca conges
tiva são frequentes 90.95.96

Estão ainda descritos casos de cor pulmonale agudo por
tromboembolismo e cor pulmonale crónico com hipertensão
pulmonar 91.97

Dos 5 doentes analisados só dois tinham patologia car
díaca. Um com angor estável e outro com derrame
pericárdico.

EA

A doença cardiovascular das EA manifesta-se por uma
lesão inflamatória e esclerosante, regra geral limitada à raiz
da aorta. Este processo, que se estende acima e abaixo da
válvula aórtica, caracteristicamente origina insuficiência aór
tica, com uma incidência em 3 a 10% das EA 25.98,99~ O septo
interventricular e o folheto anterior da válvula mitral~ mercê

As doenças do conectivo devem ser bem conhecidas pelo
cardiologista porque: o compromisso cardíaco pode ser o
primeiro sinal da doença do conectivo; as complicações evo
lutivas destas doenças sistémicas, mesmo quando poupam
inicialmente o coração, podem levar o internista ou o reuma
tologista a pedir a colaboração do cardiologista; ao lado do
compromisso cardíaco das conectivites surgem também as
complicações do domínio da cardiologia causadas pela tera
pêutica, corticoterapia em particular (vasculite e
hipertensão).

Com frequência, as manifestações cardíacas das conectivi
tes não são detectados clinicamente, contrastando com as
alterações do coração encontradas nos meios auxiliares de
diagnóstico e exame anatomo-patológico. O emprego do
electrocardiograma, ecocardiograma, electrocardiografia
dinâmica (Holter) e técnicas de perfusão miocárdica com
radioisótopos, pode revelar patologia subjacente, clinica
mente inaparente, pelo que estas técnicas devem ser sistema
ticamente empregues na avaliação clínica destes doentes.
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