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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
A RessonanciaMagnética
no Envolvimento do Ssema Nervoso Central
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Os doentes com lupus eritematoso sistémico (LES) podem desenvolver disfungéo do
sistemanervoso central (SNC), manifestando diferentes sindromes neurol 6gicos através
de variados mecanismos patol6gicos. As alterages neuro-psiquiétricas mais
frequentes sdo as cefal el as, alteragdes do humor e convulsdes. M étodos. Foram revistas
retrospectivamente as imagens de ressonancia magnética (RM) do SNC de doentes
com LES com manifestacbes neuro-psiquiétricas seguidos numa consulta de
Reumatologia do Hospital de S. Jo&o. Foram sel eccionados os casos em que as RM
apresentavam alteragdes. Resultados: De 42 doentes estudados foram seleccionados
22 doentes (52,4%), com idades compreendidas entre os 23 e 60 anos, sendo aidade
meédiade 35,6 anos. Todos os doentes eram do sexo feminino. A RM cerebral demonstrou
multiplas |esdes na substancia branca periventricular em 15 casos (68,2%) e areas de
enfarteisguémico emtrés casos(13,6%). A presencade ateracdes atroficas verificou-se
em quatro casos (18,2%) e de hemorragia cerebral em dois casos (9,1%). Houve um
caso (4,5%) de mielite transversaassociadaanevrite Opticaaguda (sindrome de Devic)
e 1 caso (4,5%) de ateracBes de sinal na substéanciabrancade predominio no territério
vascular vértebro-basilar, inserido num quadro de encefal opatia posterior reversivel.
Concluséo: Este estudo confirma o interesse da RM no diagnostico e caracterizagdo
das|esdes cerebrai s nos doentes com LES, contribuindo paraum estudo mais detalhado
destes doentes e consequentemente um tratamento mais adequado. Os autores
discutem ainda os provaveis mecanismos patol dgicos dos achados imagiol dgicos.
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SYSTEMICLUPUSERYTHEMATOSUS
Imaging of Central Nervous System involvement by M agnetic Resonance

Patients with systemic lupus erythematosus (SLE) can develop dysfunction of the
central nervous system (CNS) and have several neurologic syndromes with
heterogeneous pathogenic mechanisms. The most common neurol ogic manifestations
of SLE are organic mental syndromes, functional psychoses and seizures.

Methods: We retrospectively reviewed the magnetic resonanceimaging (MRI) of SLE
patients with CNS involvement followed in S. Jodo Hospital Rheumatology clinic.
Only patientswith abnormal MRI were sel ected.

Results: In 42 patients studied there were 22 (52,4%) caseswith abnormal MRI. Patient’s

459



EDUARDA CARNEIROet dl

age ranged between 20 and 63 years (mean 35,6). All were females. MRI showed
multiple periventricular white matter lesionsin 16 cases (68,2%) and cerebral infarctions
in 3 cases (13,6%). There were atrophic changes in 4 cases (18,2%) and cerebral
hemorrhagein 2 cases (9,1%). Therewas acase (4,5%) of transverse myelitisassociated
with acute optic neuritis (Devic's syndrome) and 1 case (4,5%) of predominantly
posterior white matter signal abnormalities (reversible posterior |eukoencephal opathy
syndrome).

Conclusion: Thisstudy confirms MRI importance oninidentifying and characterizing
CNS abnormalities, which contributesto better investigation and management of these
patients. The authors discuss etiological possibilities of the different imagiological
findings.
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INTRODUCAO

Os doentes com lupus eritematoso sistémico (LES)
podem desenvolver disfuncéo do sistema nervoso central
(SNC), manifestando diferentes sindromes neuro-
-psiquiétricos. A suaincidénciando estafirmemente esta-
belecida, variando entre os 14 a 75%, dependendo da po-
pulacdo estudada e dos critérios de inclusdo utilizados,
observando-se dificuldade em definir quais as alteracdes
que devem ser atribuidas directamente ao LES, ou quais
s80 secundérias ao tratamento efectuado ou a outras pa-
tologias associadas!-5. Em 1999, o Colégio de Reumatol o-
giaAmericano estabel eceu critérios parauniformizar aclas-
sificacdo das alteragBes neuro-psiquiétricas nos doentes
com LES, osquaisforam utilizados na sel ecgéo dos doen-
tes para 0 nosso estudo®. As alteragbes neuro-psiquia-
tricas surgem como episddioinaugural deLESem5a10 %
dos casos’, estando associadas aumataxade mortalidade
que varia entre 7 a 40% dos casos, dependendo da
manisfestagdo principal8®, e condicionam défices neuro-
| 6gi cos transitérios ou permanentes, com reducdo da qua-
lidade de vida destes doentes'o11, As alteracBes neuro-
-psiquiatricas mais frequentes sdo as cefal eias, alteragdes
do humor e convul sBes, seguidas de quadros de meningi-
te e atingimento dos nervos cranianos, e menos frequen-
temente, alteracBes do movimento e do sistema nervoso
periférico'2, Quando surgem eventos isquémicos deve
investigar-se a associagdo com o sindrome antifosfoli-
pideo.

Neste artigo os autores fazem uma revisdo dos acha-
dosimagiol 6gicosdo envolvimentodo SNCno LESedis-
cutem os provavei s mecanismos patol 6gicos.
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MATERIAL EMETODOS

Os autores efectuaram uma revis&o retrospectiva dos
estudos do SNC por RM efectuados adoentescom LES e
manifestacbes neuro-psiquidtricas, seguidos numa Con-
sultade Reumatologiado Hospital de S. Jodo. A seleccdo
foi limitadaaos casos que apresentavam alteracdesnaRM.
Os doentes com manifestagdes neuro-psiquiatricas sem
alteragdes imagiol 6gi cas foram excluidos deste estudo.

RESULTADOS

De 42 doentes estudados foram seleccionados 22
doentes (52,4%) (Quadro 1), com idades compreendidas
entre os 23 e 60 anos, sendo aidade média de 35,6 anos.
Todos os doentes eram do sexo feminino. Em 15 casos
(68,2%) a RM cerebral demonstrou muiltiplas lesdes na
substancia branca periventricular, hiperintensas nas pon-
deracBes T2 e FLAIR, eemtréscasos (13,6%) visuaizaram-
-se areas de enfarte isquémico. A presenca de alteragdes
atroficas verificou-se em quatro casos (18,2%) e em dois
doentes (9,1%) observou-se hemorragia cerebral. Houve
ainda um caso (4,5%) de mielite transversa associada a
nevrite dpticaaguda (sindrome de Devic) e um caso (4,5%)
de alteracdo de sinal na substéncia branca de predominio
no territdrio vascular vértebro-basilar, inserido num qua-
dro de encefal opatia posterior reversivel.

DISCUSSAO

Apesar do desenvolvimento das novas técnicas de
imagem, aimagem por RM continua a ser considerado o
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Quadro | — Tipo e topografia das lesdes

ldade/  Diagnostico Sindrome _ .
Caso Sexo de LES anti- Tipo e topografia das lesbes
(na apresentagdo)  fosfolipideo
1 63/F Conhecido Negativo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
2 35/F Conhecido Positivo Enfarte isquémico peri-silviano esquerdo
3 52 | F Conhecido Negativo Enfarte isquémico occipital direito
4 43/ F Conhecido Positivo Les&o hemorragica frontal direita
5 46 | E Conhecido Positivo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substéncia branca periventr.
6 22/ E Desconhecido Negativo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substéncia branca periventr.
7 23/F Conhecido Positivo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
; " Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
8 27/F Conhecido Positivo :
e subcortical
9 20/F Conhecido Positivo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substéncia branca periventr.
10 30/E Conhecido Positivo Areas hiperintensas em T2 parieto-occipitais bilaterais
11 30/F Conhecido Positivo Enfarte isquémico talamo-capsular direito
; " Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
12 34/F Conhecido Positivo :
e subcortical
13 27/E Desconhecido Negativo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substéncia branca periventr.
; " Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
14 45/F Conhecido Positivo : : :
e atrofia cértico-subcortical
15 45/F Conhecido Negativo Hipersinal em T2 e hipossinal em T1 medular em C2-C6 e T1-T3
. _ Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
16 45/F Conhecido Negativo L :
e atrofia cortico-subcortical
17 30/F Conhecido Positivo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substéncia branca periventr.
18 37/F Conhecido Negativo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
19 23/F Conhecido Negativo Atrofia cortico-subcortical
. _ Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.
20 23/E Conhecido Negativo :
e subcortical
21 37/F Conhecido Negativo Lesao hemorragica temporal esquerda
22 47/E Conhecido Positivo Focos hiperintensos em T2 e FLAIR na substancia branca periventr.

exame de eleicdo no estudo dos doentes com LES com
manifestagdes neuro-psiquiatricast34. A incidénciadeal-
teracBes imagiol dgicas na RM varia, conforme as séries,
entre 50% e 70%121516, Os achados mais frequentes séo a
presenca de focos hiperintensos nas ponderacbes T2 e
FLAIR, nasubstanciabrancaperiventricular e subcortical,
descritos em 15 a 70% dos casos, estando na nossa
casuisticapresentes em 68% dos casos (Figuras 1 a,b) 214,
Dados histopatol 6gicos indicam que estas lesdes tradu-
zem pequenas lesBes isquémicas secundarias a
vascul opatia degenerativa de pequenos vasos e, mais ra-
ramente, afendmenosinflamatoriost’18,

A vasculite e o estado de hipercoagul abilidade, parti-
cularmente na presenca de um sindrome antifosfolipideo
(SA), séo considerados como factores predisponentes
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para a ocorréncia de enfartes isquémicos!®. Havarios es-
tudos que comparam doentes com LES com e sem SA que
mostram maior frequéncia e extensdo dos eventos
isquémicos nos primeiros (75% vs 44%)1720, Na nossa
série dois dos trés doentes com enfartes i squémicos apre-
sentavam SA (Figura2).

As alteracdes atréficas sdo também um achado fre-
guente nestes doentes (Figura 3), descritas em 65% dos
casos?l. A atrofia cerebral € um aspecto dificil de
quantificar, devendo ser avaliada em func&o daidade do
doente e da presenca de terapéutica com corticéides?.
Alguns autores consideram ainda a presenca de micro-
-enfartesumapossivel causadaatrofiacerebral?. No nos-
so estudo, em trés dos quatro doentes a atrofia cerebral
surge associada a lesBes hiperintensas nas ponderactes
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Fig. 1 — Caso 16, 45 anos (a) e caso 9, 20 anos (b). Planos axiais T2 (a) e FLAIR (b): presenca de focos hiperintensos na substancia
branca periventricular e subcortical.

Fig. 2 — Caso 2, 35 anos. Plano axial T2: area hiperintensa

peri-silviana esquerda, cortico-subcortical, compativel com Fig. 3 — Caso 19, 23 anos. Plano axial FLAIR: acentuagéo dos
enfarte isquémico.

sulcos corticais e do sistema ventricular, a traduzir atrofia
cortico-subcortical.

T2 nasubstanciabrancaperiventricular (Figurala), acha do acoagul opatiasinerentes ao L ES ou como consequén-
do também frequente naliteraturall,

cia de terapéuticas anti-coagulantes®. Ha autores que
As lesBes hemorragicas ocorrem habitual mente devi- consideram que a fragilidade vascular devido a vasculite
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Fig. 4 — Caso 4, 43 anos. Planos coronal gradiente eco (a) e axial T2 (b): lesdo heterogénea frontal direita, a traduzir lesdo

hemorragica.

também podera estar implicada, ocorrendo nestes casos
micro-hemorragias (Figuras4 a,b)?.

A mielite transversa nos doentes com LES € por si s6
umaentidade rarae grave, com umaincidénciade 1-2%; a
sua associagdo com nevrite Optica € ainda mais rara®. A
associacao destas duas entidadesfoi descrita pelaprimei-
ravez no século X1 X efoi denominadaneuromielite dptica
ou sindrome de Devic, sendo considerada por alguns au-
tores como umaformade Esclerose M ultipla®®. No entan-
to havarias referéncias naliteratura de casos em doentes
com LES, alguns dos quais em que se associa um SA,
como no caso da doente da nossa casuistica (Figuras 5
a,b)27.28, A natureza das lesbes mantém-se incerta
pensando-se que poderdo estar implicados fenébmenos
trombati cos/i squémi cos, bem como imunol 6gicos/inflama-
térios. Um tratamento precoce com corticdides, imunos-
supressores, plamaferese, imunoglobulinas ou anticoagu-
lantes podera ser eficaz, mas habitualmente as |esdes séo
refractarias ao tratamento, apresentando mau prognésti-
o, com umataxade mortalidade de 33 %2.

A encefalopatia posterior reversivel € um sindrome
clinico-imagiol 6gico, descrito pelaprimeiravez em 1996,
associado ahipertensdo arterial, insuficiénciarenal croni-
ca, tratamento imunossupressor ou eclampsiapuerpera 2.
A sua associagdo com doengas autoimunes, homeada-
mente com LES, é rara®3L, As principais manifestaces
clinicas sdo cefaleias, alteracbes do estado de conscién-
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cia e da visdo, convulsBes e défices motores, presentes
na doente da nossa série. |magiol ogicamente caracteriza-
-se pela presenca de alteragdes na substéncia branca de
predominio nasregides parieto-occipitals, eventualmente
com extensdo para a substancia cinzenta adjacente (areas
hipodensas nas imagens de TC e hiperintensas nas pon-
deragdes T2 nos estudos de RM — Figura 6 a), estando
também descrito o envolvimento do tronco cerebral,
cerebelo e nulcleos da base, menos frequentemente?:32,
Pensa-se que estas alteragdes surgem devido a perda da
auto-regulagdo vascular cerebral, ocorrendo edema
vasogeénico devido a vasodilatagdo arterial, lesdo da bar-
reira hemato-encefdlica e aumento da permeabilidade
vascular com extravasamento de fluido para o espago
intersticial. Asregifes parieto-occipitai s s8o predominan-
temente atingidas devido a circulagdo posterior ter uma
menor inervagdo simpéatica comparativamente a circula-
¢ao carotidea?33. O seu diagnostico deve ser o mais pre-
coce possivel, requerendo tratamento imediato da hiper-
tensdo e das convulsdes, obtendo-se uma reverséo com-
pleta ou par-cial das lesBes. Nos doentes com doencas
auto-imunes os farmacos imunossupressores, muitas ve-
zes usados nas exacerbacBes da patologia de base, sdo
potencia mente perigosos condicionando agravamento das
lesdes, devendo inclusivamente serem SuUSpensos ou re-
duzidos®:33,
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Fig. 5 — Caso 15, 45 anos. Planos sagitais T1 (a) €T2 (b): discreto alargamento e alteragdo de sinal medular (hipossinal em T1 e
hipersinal em T2) ao nivel de C2-C6 e T1-T3.

CONCLUSAO

A RM é o exame de elei¢do no estudo dos doentes
com LES com alteragBes neuro-psiquiétricas, possibilitan-
do o diagndstico precoce e consequentemente um trata-
mento adequado. Apesar dos mecanismos patol 6gicos das
lesOes cerebrais nestes doentes ndo estarem claramente
definidos, existem varias teorias que os tentam explicar,

paraas quaisaimagem por RM também assume um papel Fig. 6 — Caso 10, 30 anos. Planos axiais T2: areas hiperintensas
importante. parieto-occipitais bilaterais, cortico-subcorticais.
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