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RESUMO

Os autores apresentam um estudo de 49 doentes com Lupus Eritematoso Disseminado que incidiu
sobre processos do Arquivo e Consulta Externa do Servigo de Medicina 1. A todos os doentes foram apli-
cados os critérios revistos da ARA. Na série estudada a relagdo sexo masculino, sexo feminino foi de 1
para 15 e a idade média dos doentes de 31 anos. Todos eram de raga branca. As manifesta¢des iniciais
mais frequentes foram: as articulares (77,5 %), serosite [pericardite (28,5 %) e pleurisia (20,4 %)], febre
(59,1 %) e alteracdes cutineas (34,6 %) contrastando com as manifestagdes hematoldgicas que tiveram baixa
incidéncia inicial [anemia (6,1 %), trombocitopenia (4 %) e purpura vascular (2 %)]. Das expressdes cli-
nicas cumulativas da doenga salientam-se as musculo-esqueléticas (97,1 %); hematologicas (83,6 %); cutd-
neas (79,8 %); cardiovasculares (38,7 %), das quais a pericardite é predominante; pulmonares (40,8 %);
renais (69,3 %) e neuropsiquiatricas (32,6 %) salientando-se uma alta incidéncia de neuropatia periférica
(10,2 %). Foi possivel fazer follow-up em apenas 28 doentes. Verificou-se que a sobrevivéncia aos cinco
anos foi de 42,9 %. Faleceram dez doentes dos quais oito em insuficiéncia renal. Observamos na historia
pregressa destes doentes amigdalite aguda em 30 % 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 %), serositis — pericarditis (28.5 %)
and pleurisy (20.4 %); fever (59.1%) and cutaneous disorders (34.6 %) were the most common initial
symptoms opposed to the haematological features with a small initial incidence — anemia (6.1 %), throm-
bocytopenia (4 %) and vascular purpura (2 %). The cumulative clinical features of disease included: Mus-
culo-articular (97.1 %); haematological (83.6 %); cutaneous (79.8 %); renal (69.3 %); pulmonary (40,8 %);
cardiovascular (38.7 %) predominance of pericarditis and neuro-psychiatric (32.6 %) with a high number
of peripheral neuropathies (10.2 %). A follow-up of 28 patients was done. The five years survival was
42.9 %. Ten patients died, eight of them with renal failure. Acute Tonsillitis in past history was observed
in 30 % of patients.

INTRODUCAO METODOS
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O Lupus Eritematoso Disseminado (LED) é uma doenga
com modo de apresentacdo e manifestagdes clinicas pleio-
morficas, que afecta multiplos 6rgdos em especial: pele,
articulagdes, serosas, coragdo, pulmoes, rins ¢ o sistema
nervoso central. Uma caracteristica da doenga consiste no
desenvolvimento de anticorpos para multiplos antigéneos
nucleares, citoplasmaticos ¢ membrana celular.

Tradicionalmente, o Servigo de Medicina I, antigo Servigo
de Clinica Médica do Hospital de Santa Maria tem, desde
ha longa data, polariza¢do para o estudo das doengas di-
tas do Conectivo, em especial o LED cuja identificacdo tem
sido frequente. Esta doenc¢a é, no nosso entender, um dos
exemplos da importincia da actividade multidisciplinar do
internista.

O objectivo deste trabalho pretende ser um contributo para
o estudo mais actualizado destes doentes, assim como, compa-
rar os nossos resultados com os de outras séries publicadas.

Recebido para publicagdo: 28 de Maio 1984

Fizemos a revisdo da documentagio clinica de 115 doen-
tes com o diagnostico de LED. Estes processos estavam dis-
tribuidos pelo arquivo (enfermaria) e consulta externa do
Servigo de Medicina I, do Hospital de Santa Maria de Lis-
boa.

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

A estes critérios juntamos a prova histolégica quer por
biopsia renal (14 casos) quer por necropsia (5 casos). Do
numero total de processos consultados com o diagnostico de
LED foram excluidos 66 por ndo obedecerem aos critérios
da ARA.

Como se sabe o diagnostico de LED faz-se quando estdo
presentes 4 ou mais dos 11 critérios simultdnea ou seriada-
mente, durante qualquer intervalo de observagéo.
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QUADRO 1 Critérios revistos da ARA para a classificagio do Lupus Eritematoso Disseminado

Critério
(1) Rash malar

(2) Lupus discoide

(3) Fotosensibilidade
(4) Ulceras orais

(5) Artrite

(6) Serosite

Alteragdes renais

Alteragdes neurologicas

Alteragdes hematologicas

AlteragGes imunologicas

Anticorpos anti-nucleares
(ANA)

Defini¢ao
Eritema fixo, plano ou elevado sobre as regides malares, tendendo a estender-se aos sulcos naso-labiais.

Manchas eritematosas elevadas com descamag@o queratdsica, aderente e acumulagéo folicular; nas lesdes
antigas pode surgir cicatrizagdo atrofica.

O rash cutdneo pode surgir como reacgdo a luz solar observado pelo médico ou referido pelo doente.
Ulceragdo oral ou naso-faringea que é normalmente indolor.

Artrite ndo crénica envolvendo duas ou mais articulagdes periféricas caracterizada por dor, edema
ou derrame.

Pleurisia: Historia convincente de dor pleuritica ou atrito ou sinal de derrame.
Pericardite: confirmagdo por ECG, atrito, ou sinais de derrame.

Proteiniiria persistente > 0,5g/dia ou > + + + se n3o houver quantificagdo.
Cilindros celulares: leucocitos, hemoglobina, granulosos, tubulares ou mistos.

Convulsdes — na auséncia de Iatrogenia, ou altera¢des metaboélicas por ex.: Urémia, cetoacidose, psicose
ou desequilibrio electrolitico.

Anemia Hemolitica com Reticulocitose

Leucopenia: < 4000c/mm3 em duas ou mais ocasides;
Linfopenia: < 1500c/mm? em duas ou mais ocasides;
Trombocitopenia: < 150 000mm? na auséncia de Iatrogenia.

Células LE: positivas;

Anticorpos ANTI-ADN (anticorpos para o ADN nativo em titulos anormais);

Anticorpos ANTI-Sm (presen¢a do anticorpo para o antigénio nuclear Sm);

Teste serologico para a sifilis falso/positivo, pelo menos ha seis meses, e confirmado pela imobilizagdo
do treponema pallidum ou pela FTA-ABS.

Imunofluorescéncia com titulos anormais de ANA ou prova equivalente em qualquer altura na auséncia
de farmacos que induzam um sindrome lupico.

RESULTADOS

Dos 49 doentes estudados, todos de raga branca, trés
eram do sexo masculino ¢ 46 do sexo feminino. A idade de
inicio, definida como a data em que surgiram as primeiras
manifesta¢des clinicas da doenga, estava compreendida en-
tre os 12 e os 59 anos. A idade média dos doentes é de 31,55
e o desvio padrio + 12,37.

Foram consideradas manifestagdes iniciais as queixas do
 doente na primeira abordagem médica (Quadro 2).

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

Manifestagdo Casos %

Artrite ou Artralgia 38 77,55
Febre 29 59,18
Pericardite 14 28,57
Cutineas 17 34,69
Pleurisia 10 20,41
Nefrite 8 16,33
Raynaud 7 14,2

Anemia 3 6,12
Puarpura Trombocitopénica 2 4,08
Parpura Vascular 1 2,04
VDRL 2 4,08

As manifestacdes articulares encontravam-se presentes
em 77,5 % dos casos e estavam muitas vezes associadas a si-
nais gerais. Salientamos que os sintomas hematologicos sur-
giram com baixa frequéncia inicial.

Das manifestagbes clinicas cumulativas, as musculo-arti-
culares foram as mais frequentes surgindo em 48 doentes,
seguindo-se logo por ordem de frequéncia as manifestagdes
cardiol6gicas em 44 doentes e hematologicas em 41 doentes.
A percentagem e distribuicdo destas manifestagdes estdo
sensivelmente de acordo com as séries de outros autores !» 2 3. 4
(Quadro 3).

QUADRO 3 Manifestacdes clinicas cumulativas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifesta¢des Casos %

Mucocutineas 39 79,59
Musculo-esqueléticas 48 97,96
Hematologicas 41 83,6

Renais 34 69,39
Pulmonares 20 40,82
Neuropsiquiatricas 16 32,65
Cardiovasculares 44 89,8 *
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MANIFESTACOES MUCOCUTANEAS

As lesdes cutdneas do Lupus ocorrem em 71,5 % a 85 %
dos casos, constituindo manifesta¢do inicial em 23 % a 25 %
dos doentes.!> 2 4 6 7 S3o pleiomérficas e percorrem toda
a gama do campd dermatoldgico, do simples eritema a ma-
culas e bolhas.! 5 8

A erupgdo eritematosa maculo-papulosa difusa é uma
das manifestagdes cutineas mais frequentes e surge particu-
larmente nas areas expostas, adquirindo na face o aspecto
caracteristico. E constituida por manchas eritematosas com
bordo bem delimitado, por vezes infiltradas, com descama-
¢do fina nas regides malares e dorso do nariz, desenhando a
imagem classica de borboleta.® A sua incidéncia € de 36,7 %
a 52 % dos doentes e pode preceder de semanas ou meses o
inicio da restante sintomatologia.’

Outras manifesta¢cdes cutdneas do LED incluem: fotos-
sensibilidade (33 %), Lupus Discoide (19 % a 33 %), Alopé-
cia difusa (21,3 % a 60 %), petéquias, pirpura e equimoses
(19,8 %), lesdes das mucosas (19,1% a 36 %), ulceras da
perna (5,6% a 10%), fenomeno Raynaud (18 % a 33 %),
nbédulos subcutdneos (5 %), vasculite dos pequenos vasos €
livedo reticular.

As lesbes cutdneo-mucosas surgiram em 39 casos do gru-
po de doentes por nos estudado. O eritema facial constituiu
a manifestagdo cutdnea mais frequente, 23 casos (46,94 %),
logo seguido pelo fendmeno Raynaud em 15 doentes
(30,61 %). Este ultimo sintoma foi sempre ligeiro, nunca se
verificando complicagdes graves, nomeadamente gangrena
digital ou tlceras crénicas dos dedos.

QUADRO 4 Manifestacdes mucocutineas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestagdo Casos %
Eritema Facial 23 46,94
Fen6émeno de Raynaud 15 30,61
Vasculite Cutanea 9 18,37
Alopécia 8 16,33
Fotossensibilidade 5 10,2
Purpura 5 10,2
Noédulos Subcuténeos 4 8,16

A vasculite cutinea, a terceira manifestacdo em frequén-
cia da nossa casuistica foi reconhecida em 9 doentes
(18,37 %) e apresentou-se quer como lesdes peri-ungueais,
quer como vasculite digital. Num dos casos surgiu na se-
quéncia do emprego de -bloqueantes para o controlo da
hipertensdo arterial.

A ocorréncia da alopécia apenas em 8 casos (16,33 %) &
baixa, quando comparada com outros autores.! 7 Esta dis-
crepincia pode ser explicada por uma observagdo menos
cuidada nesse sentido. Um destes casos surgiu apos terapéu-
tica com imunossupressores. A purpura surgiu apenas em
cinco casos e encontrava-se associada a trombocitopénia em
4 casos € a trombocitose num caso.

MANIFESTACOES MUSCULO-ESQUELETICAS

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

Um dos nossos doentes teve alteragdes articulares secun-
darias a um processo de vasculite dos vasa nervorum, o que
condicionou atrofias dos miisculos das mdos e méo neurold-
gica (comprovado por biopsia muscular € do nervo). Esta
doente foi internada por suspeita de apendicite aguda e o
estudo histologico da peg¢a operatoria revelou vasculite da
artéria apendicular. Outro doente teve necrose avascular de
um dedo do pé direito (1.2 e 2.2 falange), sem terapéutica
corticoesterdide. Nos nossos doentes nunca se verificaram
niveis elevados das enzimas musculares.

MANIFESTACOES PULMONARES

Os sintomas respiratérios surgem com mais frequéncia
no LED do que em qualquer outra doenga do conectivo. As
manifestacdes extra pulmonares podem apresentar-se como
derrame pleural €, ou compromisso do diafragma.!® !l 12

O derrame pleural tem normalmente um aspecto claro,
embora raramente possa apresentar-se hemorragico. A ele-
vagdo gradual do diafragma com apagamento dos angulos
costo-frénicos € um achado radiol6gico desta doenga (shrin-
king-lung).!% !! Nos pulmdes sdo muito frequentes as lesdes
liipicas que correspondem a varios processos patologicos
inespecificos: broncopneumonias, pneumonias intersticiais,
atelectasias e hemorragias.'

Na nossa casuistica as manifestagoes pulmonares atribui-
veis ao LED surgiram em 20 doentes (40,82 %). O derrame
pleural foi a mais frequente e apareceu em 18 casos. Infil-
trados pulmonares difusos foram observados em dois casos.
Num doente ocorreu elevagdo acentuada das hemictpulas
diafragmaticas.

S6 em muito poucos doentes foram feitas provas de fun-
¢do respiratdria o que nos impede de considerar a sua valo-
rizagido. Sabe-se que as anomalias funcionais do pulméo sédo
frequentes '% ! 12 sendo as mais comuns a diminui¢do da
capacidade vital, hipoxémia e redugao da difusdo pulmonar.

MANIFESTACOES CARDIACAS

O compromisso do coragdo € bastante frequente no
LED, tal como o comprovam os dados clinicos e de autop-
sia. Os imunocomplexos parecem ter um papel importante
nos mecanismos patogénicos da lesdo cardiaca.!* As mani-
festagdes cardiacas podem ser obscurecidas pelos sinais e
sintomas de outros 6rgdos.!> 16 17, 18, 19

Foram observadas manifestagdes cardiologicas em 44
(89,80 %) doentes. Destas a pericardite constituiu o sintoma
mais frequente, surgindo em 19 casos (38,78 %). Apenas
uma foi suficientemente grave para justificar a pericardio-
centese, dado que havia risco de tamponamento cardiaco.
Nos restantes casos a pericardite cedeu bem a corticote-
rapia.

Mesmo na auséncia de sintomas clinicos ou de alteragdes
electrocardiograficas devemos pensar e suspeitar de peri-
cardite, tornando-se mandatorio a realizagdo de Ecocardio-
grama.?

Os sopros sistolicos sdo relativamente frequentes em
doentes com LED e estdo presumivelmente relacionados
com a taquicardia, febre, anemia, miocardite ¢ disfun¢io
papilar.!'6: 13 Os sopros sistolicos foram observados em 13
doentes e tinham uma intensidade que variava de grau 1/6 a
4/6; dois destes correspondiam a insuficiéncia mitral valvu-
lar comprovada por ecocardiografia e necrépsia.
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QUADRO 5 Manifestagdes cardiovasculares do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestagdes Casos %
Pericardite 19 38,78
Sopros

Sistoélicos 15 30,67

Diastolicos 2 4,08
Taquicéardia 10 20,41
Hipertensdo Arterial 11 22,45
Aumento da Sombra Cardiaca

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

necropsias)

Os sopros diastélicos surgiram em dois casos, um com
estenose mitral ¢ outro com insuficiéncia aortica e constitui-
ram mera associagio.

Em dez doentes surgiu hipertensdo arterial que nos pare-
ceu secundaria a nefropatia e ndo desencadeada pelos corti-
coesteroides, embora estes 0ltimos nalguns casos a agravas-
sem.

A cardiomegalia na auséncia de pericardite surgiu em
cinco casos € pareceu-nos ser secundaria a hipertenséo arte-
rial e provavelmente a cardiomiopatia. A cardiomiopatia 1u-
pica parece ser mais frequente do que se pensa. Afecta as
propriedades contracteis intrinsecas do miocardio e pode exis-
tir sem sinais clinicos evidentes de disfun¢éo cardiaca.!% 21. 22
A sua unica manifestagdo pode ser a taquicardia ou al-
teragoes electrocardiograficas nfo especificas, como por
exemplo a depressdo do segmento ST, inversdo da onda T,
prolongamento do PR e por vezes baixa voltagem dos com-
plexos.

A insuficiéncia cardiaca congestiva é pouco frequente e
parece ser condicionada pela hipertensdo arterial, miocar-
dite e terapéutica corticoesteroide prolongada.'s- '6 19 22
Surgiu-nos em seis doentes e destes apenas dois tinham
hipertensdo arterial maligna. Dois tinham insuficiéncia mi-
tral e um miocardite.

A endocardite verrugosa tem uma evolugdo subclinica, €
um diagnéstico de autopsia;!s 16 17, 20 e apenas foi encon-
trada em duas das cinco necropsias.

MANIFESTACOES RENAIS

O compromisso renal no LED constitui um aspecto im-
portante e & uma causa major de morbilidade e mortalidade
nesta doenga.!> 23: 24, 25, 27

A nefrite lipica desenvolve-se em 40 % a 75 % dos doen-
tes, a maioria dentro dos cinco primeiros anos e uma peque-
na minoria (3 % a 6 %) como manifestagfio inicial.! 25 26 27

Quase todos doentes com LED mostram anomalias glo-
merulares, que na maior parte dos casos consistem em alte-
ragdes minimas (irregularidades da membrana basal), ou al-
teragdes mesangiais (depositos, hipercelularidade ou aumen-
to da matriz), mesmo na auséncia de sinais clinicos e labora-
toriais. Isto quer dizer que a nefropatia lipica € clinicamen-
te silenciosa num grande namero de doentes.?6 27 28, 29, 30
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Na nossa série, o compromisso renal foi definido por um
ou mais dos seguintes pardmetros:

1 — Sedimento anormal (cilindros granulosos, leucocitos
superiores a cinco por campo; eritrocitos superiores a cinco
por campo (hematuria).

2 — Creatinina plasmatica superior a 1,5mg/100ml.

3 — Proteintria superior a 1g nas 24 horas.

4 — Histologia renal anormal.

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

Manifestagdes Casos %

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

Baseados nestes pardmetros tivemos oito casos de nefro-
patia lipica como manifestagdo inicial. As manifestacdes
renais desenvolvidas no decurso da doenga encontram-se em
34 casos (69,39 %) com a distribuicdo expressa no Quadro 6.

De um modo geral a indicagdo para biopsia renal foi
fundamentada na tentativa de colheita de elementos para
uma terapéutica e um prognoéstico em face de uma fungéo
renal persistentemente anormal. Os padrdes histologicos das
15 biopsias renais realizadas foram os seguintes: Glomerulo-
nefrite Proliferativa (13 casos), dos quais duas eram mem-
branoproliferativa, duas focais e uma segmentar, Glomeru-
lonefrite Membranosa um caso e Glomerulonefrite avanga-
da Esclerosante de dificil classificagdo, um caso.

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

Das vinte e seis proteinurias encontradas, quatro corres-
ponderam a sindroma nefritico. Destes, trés tinham na
biopsia renal um padrdo de Glomerulonefrite Proliferativa
Difusa.

MANIFESTACOES DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL

As manifestagdes Neuro-psiquiatricas do LED tem uma
incidéncia que oscila entre 25 % a 60 % dos doentes.! 31: 32

A sua patogénese ndo estd bem esclarecida. Ndo ha uma
classificagdo universal aceite para o compromisso do SNC
¢ parece ndo haver correlagfo entre este e as outras manifes-
tagdes do Lupus.®> As manifestagdes neurologicas podem
surgir como acontecimentos isolados, ou mais frequente-
mente associar-se as manifestagdes psiquiatricas e acompa-
nham-se de outros aspectos clinicos da actividade da doen-
¢a.’2 Os sintomas mentais podem anteceder de varios anos
as manifestagdes melhor identificados do Lupus, razédo por-
que frequentemente nfo sdo valorizadas.’! O compromisso
neurolodgico pode ser primario ou secundario (hipertensdo
arterial, infecgdes, febres, urémia e terapéutica medicamen-
tosa).

Na nossa casuistica foram detectadas quatro psicoses.
Uma traduziu-se por sindroma depressivo com tentativa de
suicidio, outra por esquizofrenia, outra por alteragdes do
comportamento e finalmente outra teve uma psicose atri-
buida a terapéutica corticoesterodide.

Os trés casos de convulsdes explicam-se por encefalopa-
tia hipertensiva, sendo dois deles acompanhados por sindro-
ma urémico.
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QUADRO 7 Manifesta¢des neuropsiquiatricas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestagio Casos %o

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

Dos comas um foi atribuido a vasculite cerebral (confir-
mado por necropsia, outro a causa multifactorial (dislipide-
mia, vasculite e encefalopatia hipertensiva) e outro a encefa-
lopatia hipertensiva. A confusio mental surgiu apenas nos
doentes com encefalopatia hipertensiva.

Das neuropatias periféricas, quatro manifestaram-se ini-
cialmente por parestesias periféricas e uma cursou com um
quadro de mononeuropatia multipla.

MANIFESTACOES HEMATOLOGICAS

Das alteragdes hematologicas, a anemia, tal como em
outras séries > 3 foi a mais frequente e quase sempre foi
normocitica € normocrémica.!! Em quatro doentes a ane-
mia foi hemolitica.

A anemia no LED tem na maioria dos casos mecanismos
nio imunologicos, como: anemia de doenga cronica, hiper-
esplenismo, défice de ferro secundario a perdas sanguineas
pelo tubo digestivo, doenga renal ou induzida por drogas.
Parece que sO6 em poucos casos a origem da anemia é auto-
imune. Esta pode ser por anticorpos antieritrocitarios a
quente ¢ complemento e por aglutininas a frio € complemen-
to e por farmacos que induzem teste de Coombs positivo.??

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

Manifestagio Casos %

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
esta de acordo com outras séries.!” > ** A linfopenia, ao con-
trario de outras séries tem uma incidéncia baixa.

A trombocitopenia teve também uma incidéncia baixa.

Na nossa série ndo foram encontradas complicagdes he-
morragicas, embora se saiba que, elas possam existir nal-
guns doentes.*® Também ndo foram detectados fenémenos
tromboticos.

LABORATORIO

As alteragdes laboratoriais do LED podem ser subdividi-
das em trés grupos:

a) Bioquimicas (ureia, creatinemia, uricemia, etc.);

b) Hematolodgicas (anemia, leucopenia, trombocitopenia,
etc.);

¢) Serologicas (imunologicas, VDRL, Proteina C reac-
tiva, etc.).

As duas primeiras alineas ja foram consideradas ante-
riormente. Merece realce a citagdo da Velocidade de Sedi-
mentacdo que surge elevada em 90% dos individuos com
doenga activa,’ ! 3 embora nalguns (10 %) os seus valores
possam ser normais. Esta razdo podera limitar o valor deste
pardmetro na avaliagdo da actividade da doenca e, ou efica-
cia terapéutica. No nosso estudo 83,67 % (41) doentes ti-
nham Velocidade de Sedimentagio elevada.

QUADRO 9 Manifestagdes serologicas do L.E.D.
em 49 doentes

Manifestagao Casos %
Anticorpos Antinucleares 28 (30)* 93
Anticorpos Anti-DNA 6 (12) 50
Células 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 3317 17,64
Proteina C Reactiva 16 (22) 72,72

* Nimero de casos em que foram pesquisados.

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

A discrepancia dos nossos resultados atribui-se ao facto
destas analises s6 nos Ultimos anos serem realizadas nos
nossos laboratérios. Dois casos tiveram AAN negativos, por
técnicas de imunofluorescéncia, embora com anticorpos
anti-ADN nativo positivos. Ambos sdo seguidos na nossa
consulta e tem envolvimento sistémico pouco grave, como €
proprio destas situagdes.6

O falso teste biologico para a Sifilis encontra-se presente
em cerca de 8 % a 30 % consoante os autores, em especial
nos doentes com anticoagulantes circulantes.!!s 33 34 37, 38
Sem lhe compreendermos, por enquanto, o significado, o
fenomeno apresenta-se como uma profunda perturbagdo
imunolodgica que faz parte integrante da doenga.’* Um falso
teste positivo para a Sifilis define-se como um teste positivo
num doente sem evidéncia clinica ou anamneéstica 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, malaria, infec¢bes bacterianas ou virais e vacina-
¢bes; ou cronica (para cima de seis meses), como nas doen-
cas autoimunes: LED, tiroidite, lepra, toxicomanos e ve-
lhos. Por outro lado h4 uma incidéncia aumentada no FTA-
-ABS falsos positivos no LED. Estes doentes t€m quase
sempre um VDRL negativo.®
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Embora o Factor Reumatdide se encontre em cerca de
40% de doentes, na nossa série foi detectado em 36,11 %
dos casos, 0 que corresponde a incidéncia encontrada por
outros autores.!! 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 com titulos elevados nos doentes com in-
fecgdo associada. A inflamagédo e a destruicdo tecidular no
LED acompanha-se, regra geral de discretas elevagdes do
PCR; por consequéncia a PCR pode contribuir para o reco-
nhecimento de infec¢io intercorrente no LED.40. 41

As células LE encontram-se em cerca de 70 % a 80 % dos
doentes com LED ! 5. 6 7. 9, 11, 27, 37 ¢ como se sabe resultam
da presenga no sangue do anticorpo IgG para o complexo
ADN-histona, necessitando para a sua formagdo de comple-
mento. Embora por um lado possam existir situagdes que se
acompanham de células LE como: lupus por drogas, lupus
discoide, hepatite cronica activa, artrite reumatoide, S. Sj6-
gren ¢ mais raramente outras doengas do conectivo ¢ reac-
¢Oes a drogas, por outro lado o achado de muitas células
LE em varias amostras laboratoriais é fortemente sugestivo
do diagnéstico de LED, o que as torna um dos critérios de
diagnostico da ARA.#2 Na nossa série foram encontradas
em 83,67 % dos casos.

A imunofluorescéncia directa da pele (Lupus Band Test)
merece certa aten¢do. Os depodsitos de imunoglobulinas
(1gG, IgM e IgA) e complemento podem ser encontrados na
jungdo dermo epidérmica nos doentes com LED.43 44

O padréo varia consoante o tipo e¢ duragdo da lesdo cuta-
nea, local da biopsia e actividade da doenga.4: 4 O achado
de IgG, IgM e IgA com complemento é muito sugestivo de
LED. A IgM ¢ a mais frequente, contudo a IgG € a mais
especifica.

Em doentes com doenca activa a presen¢a de depoOsitos
de imunoglobulinas e/ou complemento, em pele aparente-
mente sd, parece estar relacionada com o compromisso renal,
embora, de momento esta relagdo seja controversa.®» 4 45, 46

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

TERAPEUTICA

No momento actual ndo dispomos de medicamento espe-
cifico para o LED.

O LED é, como se sabe, uma doenca que tem remissoes
esponténeas, pelo que, nos individuos com escassa sintoma-
tologia a abstengdo terapéutica talvez seja a atitude mais
prudente. Perante queixas clinicas mais graves somos obri-
gados a recorrer a varios medicamentos. Os corticoesteroi-
des constituem os farmacos cujos resultados sdo mais com-
pensadores. A dosagem que se emprega varia consoante a
patologia subjacente. A atitude mais correcta consiste em
administrar Prednisona na dose de 0,5 a 1 mg por kg/peso
sem ultrapassar os 60 mg/dia, na maioria dos casos. Uma
vez iniciada a remissdo, proceder-se-4 4 reducdo gradual
para uma dose de manutencdo baixa, entre 5 ¢ 10 mg/dia.
Deste modo se evitam as consequéncias de altas dosagens de
corticoesteroides.

Dos nossos doentes, 45 foram submetidos a terapéutica
corticoesterdide, dos quais a sete se teve de associar poste-
riormente por evolugdo clinica grave, imunossupressores
(Azatioprina - 150 mg/dia). Em dois doentes foi realizada
plasmaferese em virtude da faléncia da terapéutica corti-
coesterdide e imunossupressora, sem que obtivéssemos be-
neficio clinico evidente para os doentes.
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Dos farmacos analgésicos anti-inflamatorios nédo esteroi-
des foram utilizados indistintamente o acido acetil-salicilico,
a indometacina, o naproxeno e a fenilbutazona. Os antima-
laricos foram utilizados em seis casos. Na nossa série, dois
doentes entraram em regime de hemodialise.

EVOLUCAO

Apesar do controlo da evolugdo em regime de consulta
externa ser dificil, porque muitos dos doentes do nosso es-
tudo sdo oriundos de regides distantes do nosso hospital, foi
possivel estabelecer a evolug¢do da maioria dos doentes.

Dez doentes faleceram, destes oito em insuficiéncia renal,
dos quais dois chegaram a fazer hemodialise. Um doente
morreu em insuficiéncia cardiaca refractaria e outro por aci-
dente cérebro vascular secundario a vasculite generalizada.

Dos falecidos, seis tém duragdo de doenga inferior a um
ano, trés duragfo de cinco anos e um evolugdo de 12 anos.

Quatro doentes tiveram alta a pedido, piorados em insu-
ficiéncia renal e ndo conseguimos obter informagdo da evo-
lugdo posterior. Destes, dois tiveram uma evolugéo superior
a dois anos.

Dos restantes, catorze sdo seguidos, na nossa consulta,
destes, oito tém sobrevivéncia de cinco anos e seis, entre 1 e
4 anos.

Podemos afirmar que o aparente bom prognéstico de
uma parte substancial destes casos pode ser explicado pelo
facto de se reconhecerem formas ligeiras e precoces da
doenga.

QUADRO 10 Manifestagdes clinicas comparadas
com séries 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
Lesdo 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

Neuropsiquiatricas 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 raga branca. Surpreende-nos o facto de ndo existir
nenhum individuo de raga negra tendo em conta por um la-
do a sua percentagem elevada no nosso pais, e por outro a
opinido de alguns autores da maior prevaléncia na popula-
¢io negra dos Estados Unidos e das Indias Ocidentais.!!

O LED ¢é uma doenga pouco frequente no sexo masculi-
no com a incidéncia de 1 para 9 em relagdo ao sexo femini-
no.* Na nossa série esta relagfio foi de 1 para 15 e o perfil
da doenca foi idéntico em ambos os sexos. A idade média
(31 anos) da nossa casuistica corresponde sensivelmente a
apontada por outros autores. Das manifesta¢gbes iniciais as
artralgias, serosite, febre e alteragbes cutidneas foram as
mais frequentes. Salienta-se o facto ja referido da baixa in-
cidéncia de manifesta¢des iniciais hematologicas.
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Das expressoes clinicas cumulativas destacam-se as mus-
culo-esqueléticas, cardiovasculares, hematologicas € muco-
-cutdneas (Quadros 3 ¢ 10).

A sintomatologia musculo-esquelética surgiu em 48
doentes (97,16 %) o que esta de acordo com os resultados
de outros autores.!» 2 3 4 (Quadro 10).

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

Embora raras como manifestacdes iniciais as alteracdes
hematologicas cumulativas sdo bastante frequentes, consti-
tuindo (83,6 %) dos casos. Destas manifestagdes realca-se a
anemia que surgiu em (69,39 %) coincidindo com outras ca-
suisticas nomeadamente Dubois e Tuffanelli (56,5%) e
Hughes (62 %).

A anemia hemolitica surge apenas em (8,16 %) dos ca-
s0s. A leucopénia sobretudo a custa da série linfocitaria é a
segunda manifestagdo hematoldgica mais frequente (46,95).
(Quadro 8).

As lesdes cutdneas foram observadas em (79,59 %) com
predominio do eritema facial. (Quadro 4). Das restantes
manifestagdes cumulativas referimos ainda as pulmonares
(40,82 %), renais (69,39 %), e neuropsiquiatricas (32,65 %).
Das primeiras o derrame pleural que constituiu a quase to-
talidade daquelas alteragdes (36,30 %).

O compromisso renal surgiu em (69,39 %) dos casos. Pe-
rante fungdo renal persistentemente anormal foram feitas
biopsias em 15 doentes com fins de avaliagdo prognostica e
instituicdo terapéutica. A glomerulonefrite proliferativa
constitui a grande maioria destas nefropatias.

As expressdes neuropsiquiatricas surgiram em (32,65 %).
A neuropatia periférica e a psicose foram as alteragdes mais
frequentes.

Na nossa série verificou-se uma percentagem elevada de
amigdalites agudas de repeti¢do (30 %) na historia pregressa
dos doentes, tendo conduzido nalguns casos a amigdalecto-
mia. Cremos que este facto sera merecedor de posterior re-
flexdo.

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

Das alteragbes imunologicas salientamos os anticorpos
anti-nucleares positivos em 93 % dos casos em que foram
pesquisados, e realgamos dois casos de anticorpos anti-nu-
cleares negativos com padrdo clinico desta situagdo. As cé-
lulas L.E. foram positivas em 83,6 % dos casos. A proteina
C reactiva surgiu em 72,7 % dos casos em que foi pesquisa-
da (Quadro 9). De um modo geral o estudo laboratorial dos
nossos doentes coincide com o dos outros autores, pese ain-
da o deficiente apoio laboratorial imunoldgico do nosso
meio hospitalar.

Os objectivos terapéuticos foram dirigidos, tal como em
outras séries ja referenciadas, para o controlo das agudi-
zagOes e prevengdo das exacerbagdes. Os corticoesterodides
foram utilizados em 91,8 % dos doentes e s6 em sete se
associou posteriormente a azatioprina. Se bem que os anti-
-malaricos estejam indicados no tratamento do Lupus dis-
coide e nas formas cutdneas e articulares do LED, na nossa
série foram empregues apenas em seis casos € como anti-in-
flamatérios ndo esterdides.*8: 49

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

Dez doentes faleceram, 8 em insuficiéncia renal, um em
insuficiéncia cardiaca refractaria e um com acidente vascu-
lar cerebral; quatro pioraram e tiveram alta em insuficiéncia
renal, catorze sdo seguidos em regime de consulta externa.

Dos 28 doentes cuja evolugdo clinica se pode vigiar pode-
mos afirmar que a sobrevivéncia aos 5 anos era de 42,9 %.
Esta altima é aparentemente baixa quando comparada com
as séries de Grigor ¢ Hughes (98 %), Estes e Christian
(78 %) e Lee (91 %).> 3 # Igualmente a mortalidade é apa-
rentemente elevada quando comparada com as mesmas sé-
ries ou aparentemente baixa quando comparada com a série
de Dubois.! Estes dados podem ser justificados porque:

1 — Na maioria destes doentes, o LED foi diagnosticado
tardiamente com nefropatia evoluida.

2 — A maioria dos doentes falecidos em insuficiéncia
renal, principal causa de morte da nossa série, por motivos
que nos transcenderam ¢ em parte pelo nosso estudo ser re-
trospectivo, ndo tiveram acesso 4 hemodialise.

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

Nenhum dos doentes faleceu com o diagnodstico estabele-
cido de infecgdo, que é uma causa frequente de morbilidade
e mortalidade no LED.*

No nosso entender, o follow-up destes doentes € impor-
tante pois ndo s6 permite uma avaliagdo mais global deste
tipo de patologia mas também permite uma melhor com-
preensdo da sua historia natural.
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