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Resumo

O lupus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca
sistémica, de etiologia desconhecida e multifatorial. Estd
associado a diversas manifesta¢des cardiovasculares
como aterosclerose acelerada, pericardite, miocardite,
valvulopatias, endocardite de Libman-Sacks, entre
outras, contribuindo para a morbidade e mortalidade
dos pacientes. Conclui-se, entdo, que tal colagenose
deverd ser lembrada como causa de cardiomiopatia.

Palavras-chave: Lipus eritematoso sistémico;
Insuficiéncia cardiaca; Miocardite

Abstract

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a multifactorial
systemic disease of unknown etiology. It is associated
with several cardiovascular manifestations, such as
accelerated atherosclerosis, pericarditis, myocarditis,
valvulopathies and Libman-Sacks endocarditis, among
others, contributing to patient morbidity and mortality.
It thus follows that this collagenosis should be recalled
as a cause of cardiomyopathy.
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Introducao

O lapus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca
autoimune de origem desconhecida, caracterizada por
acometimento inflamatério de multiplos 6rgaos, ao
longo de uma evolugdo que costuma ser marcada por
remissdes e recidivas. A gravidade da doenga é
varidvel, podendo ter apresentacdes clinicas frustras
com acometimento cutdneo e artrite até formas
rapidamente fulminantes com insuficiéncia renal e
graves distdrbios do sistema nervoso central. O
envolvimento cardiaco no ldpus é conhecido desde o
inicio do século XX. Todas as estruturas anatdmicas
cardiacas podem ser afetadas e multiplos mecanismos
patogénicos tém sido relatados'>.

Relato do Caso

Paciente masculino, 20 anos, afrodescendente,
natural e residente no Rio de Janeiro, em 2005

procurou atendimento médico com queixas de
cansaco e febre. Relatava hd um més quadro
de febre noturna (sempre >38,5°C) e mialgia,
inicialmente diagnosticado como febre
reumdtica e tratado com penicilina benzatina,
sem melhora do quadro. Foi entdo internado
para investigacao.

HPP: Nada digno de nota.

A ectoscopia encontrava-se desperto, orientado,
mucosas hipocoradas (+/4) e desidratadas (+/4),
taquipneico.

FC: 106bpm PA: 105x45mmHg Tax: 39,4°C
Foram palpados dois lindonodos em regido cervical
posterior esquerda, méveis, indolores, de consisténcia
elastica.

AR: MVUA, s/RA; ACV: RCR2T, BNF, s/sopros;
Abdome e membros inferiores: nada digno de nota.
Portava: Sorologia para dengue: negativa;
Leucogramas com intervalos mensais de:
3030—2800—2190cel / mm?®.
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Conduta inicial: solicitadas sorologias para
dengue, toxoplasmose, rubéola, anti-HIV, anti-
HTLV, marcadores virais para hepatites B e C,
CMV, herpes e VDRL; tomografia computadorizada
(TC) de térax, ultrassonografia de abdome,
ecocardiograma, hemocultura e urinocultura.
Prescrito cefepime 2g IV 12/12h para neutropenia
febril.

Apresentou IgM e IgG positivas para CMV, IgG
positiva com IgM negativa para toxoplasmose e
rubéola. Demais sorologias negativas.
Ultrassonografia de abdome: esplenomegalia com
textura homogénea e eco normal. Coombs direto e
indireto negativos.

Evolucdo: paciente manteve febre e, apés 15 dias,
apresentou tosse produtiva, tendo sido submetido
a biopsia de linfonodo e realizada pesquisa para
plasmédio. Foi hemotransfundido e substituido
cefepime por gatifloxacin.

Apresentou crise convulsiva tipo tonico-clénica e
prescritos diazepan e fenitoina regular, com
agitagdo psicomotora apdés o benzodiazepinico —
aventou-se a possibilidade de reagdo paradoxal.
Solicitada TC de cranio (normal).

Dois meses ap6s a consulta inicial, apresentou
artralgia em membros inferiores e lesdes
eritematosas em regido plantar, seguida de sopro
sistélico (++/6+) em foco mitral (FM) e persisténcia
do quadro febril.

Aspirado de medula 6ssea: padrdo reacional.
Evoluiu com artrite nos pés, pancitopenia e tosse
seguida por hemoptoicos. Iniciado filgrastima e
nova biopsia de medula dssea (normal). Exame
fisico: PA: 90x60mmHg; FC: 140bpm, RCR4T (B3 e
B4); sopro sistélico (3+/6+) em FM e FAo; edema
em membros inferiores (2+/4+). Iniciado
furosemida, deslanosideo, espironolactona, sendo
sugerido pesquisar colagenoses.

Ao ecocardiograma apresentava cardiomiopatia
dilatada, com aumento das cavidades esquerdas e
derrame pericérdico moderado/ grave. Mesmo apés
medidas terapéuticas aditadas, 48h depois o
paciente se queixou de “sensagdo de aperto no
peito”. Realizada drenagem pericdrdica com saida
de 300mL de liquido e colocagdo de dreno.
Instituidos prednisona 60mg/ dia e, no dia seguinte,
indometacina. Evoluiu com leucocitose (13000 com
10 bastdes) e hipotensdo, sendo iniciado dripping
de dobutamina 10mL/h que foi suspensa no dia
seguinte.

Resultados histopatolégicos das biopsia pleural e
pericdrdica sugeriam pleurite crénica inespecifica
com ectasia vascular, hemorragia e pericardite
aguda. FAN: 1/160; anti-Ro: reagente; anti-La: ndo
reagente; anti-DNA (DS): 1/40; anti-RNP: 12U.
Associado hidroxicloroquina.

Ap6s 48h, evoluiu com insuficiéncia respiratodria.
RX de térax mostrava aumento de 4rea cardiaca,
inversdo do padrdo vascular e hipotransparéncia
em lobo superior direito. Iniciado cefepime e
albendazol. Broncoscopia: normal. BAAR negativo
em escarro e lavado broncoalveolar. Ecocardiograma:
aumento das cavidades esquerdas. Disfungéo
moderada de ventriculo esquerdo. Regurgitagdo
mitral moderada. Refluxo tricuspideo minimo. Veia
cava inferior normodistendida.

Apresentou melhora clinica, recebendo alta
hospitalar. Atualmente acompanhado pelos
ambulatérios de reumatologia e cardiologia.

Discussao

O LES apresenta uma prevaléncia de 20 a 150 casos
por 100.000 habitantes, sendo mais comum em
mulheres (8:1) e naqueles de etnia negra; 65% dos
pacientes abrem o quadro de LES entre os 16 anos
e 55 anos®. Autores relatam forte associagcdo entre
o desenvolvimento de miocardite ldpica e afro-
americanos*. O paciente relatado é do sexo
masculino, usualmente menos afetado pelo LES, no
entanto a idade de inicio e a etnia do paciente estdo
de acordo com o que é encontrado na literatura.

A pancitopenia geralmente sugere faléncia medular
(anemia apldsica) sendo, nesse caso, fundamental
realizar o aspirado de medula 6ssea. No paciente
em questdo, a biopsia foi normal, o que leva a crer
que a causa da pancitopenia foi consequente a
destruicdo celular periférica que, embora mais rara,
também é descrita na literatura.

A linfonodomegalia ocorre em aproximadamente
50% dos pacientes com LES. Os linfonodos
tipicamente tém consisténcia eldstica, sendo mais
frequentemente notados no inicio da doenga ou nas
suas exacerbac¢des. O aumento dos nédulos
linfaticos também pode ocorrer por infecgdo ou
doengas linfoproliferativas.

Esplenomegalia ocorre em 10% a 46% dos pacientes,
particularmente durante a atividade de doenga e
ndo estd, necessariamente, relacionada a citopenia.
Embora a presenga de linfonodomegalia e
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esplenomegalia seja comum nos pacientes com LES,
a presenga concomitante desses achados pode
sugerir malignidade. O risco de linfoma nao-
Hodgkin parece estar aumentado de quatro a cinco
vezes em pacientes com lipus®. O paciente estudado
apresentou infec¢do concomitante por CMV no
inicio do quadro e a biopsia de linfonodo cervical
descartou a presenga de malignidade.

Convulsdes tanto parciais como generalizadas
ocorrem em aproximadamente 10%-20% dos
pacientes com LES. Podem se apresentar como
manifestacdo inicial da colagenose ou no curso da
doencga®.

Naéo se encontram ensaios clinicos randomizados
que tenham examinado especificamente o
tratamento de convulsdes em pacientes com LES.
Uma variedade de anticonvulsivantes pode ser
usada, dependendo do tipo de convulsdo. No caso
apresentado, optou-se por utilizar diazepan para
cessar a crise e fenitoina como profilaxia.

Cardiomiopatia sintomadtica é rara no LES, mas
estudos em autopsias encontraram acometimento
miocdrdico em 40-50% dos pacientes’. Em estudo
envolvendo 70 pacientes com Itpus, Cervera et al.®
encontraram uma prevaléncia de 20% de
anormalidades miocdrdicas ao ecocardiograma, e
apenas um paciente com miocardite sintomatica.
Anticorpos anti-Ro também tém sido associados a
miocardite*. O paciente aqui estudado apresentou
anti-Ro (+). Alguns estudos apontam forte
associagdo entre cardite ltpica e elevacdo de
reagentes de fase aguda, o que ndo é surpreendente
dada a natureza inflamatéria da doenga*.

O tratamento da miocardite ldpica em geral é
empfrico, e os glicocorticoides tém sido apontados
como a base da terapéutica. Agentes
imunossupressores também podem ser tteis no
tratamento da cardite induzida pelo ltipus*’. O
paciente deste relato foi tratado com prednisona,
hidroxicloroquina, furosemida, deslanosideo e
espironolactona.

Uma coorte multicéntrica realizada nos EUA
sugere que pacientes que desenvolvem miocardite
geralmente apresentam formas graves de ldpus.
Nesse mesmo estudo, a mortalidade foi maior
entre pacientes ldpicos que apresentavam
miocardite do que entre aqueles que ndo a
apresentavam, principalmente apds cinco anos de
doenca®.
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Conclusao

A cardiomiopatia é uma das complica¢des que mais
contribui para a morbidade e mortalidade de
pacientes portadores de ltpus. Ainda que os rins
sejam classicamente considerados os principais
orgaos lesionados no LES, o coragdo também pode
ser seriamente acometido. Assim, as colagenoses
(especialmente o ltipus) também devem ser lembradas
no diagnéstico diferencial de insuficiéncia cardiaca
de inicio stibito em pacientes jovens.
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