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Resumo

Introdugdo: O LUpus Eritematoso Sistémico(LES) é uma doenga crénica autoimune inflamatdria altamente prevalente no género feminino
e que pode levar ao acometimento de diversos sistemas organicos. Quando as manifestagdes ocorrem no Sistema Nervoso Central (LES
Neuropsiquidtrico-LESNP), variam desde distirbios do humor e cognitivos até doenga cerebrovascular. Os acidentes vasculares cerebrais
tém prevaléncia de 2,2% dentre as manifestacdes do LESNP, e a vasculite de grandes vasos Material e Método: Relato de Caso de uma
paciente do sexo feminino cerebrais como etiologia € rara. Objetivo: Relatar o caso de uma paciente do sexo feminino, 27 anos de idade,
admitida ao servigo de pronto atendimento inconsciente e com hemiplegia a direita, afasica e com desvio de rima bucal a esquerda e
que durante a investigagdo do caso, os achados clinicos e laboratoriais confirmaram o diagndstico de LES. Material e Método: Trata-se
de relato de caso. Resultados: E rara a ocorréncia de vasculite como causa de acidente vascular cerebral isquémico em paciente com
lipus. Com a confirmagdo da doenca autoimune, pode-se excluir outros possiveis diagndsticos e direcionar para a conduta adequada.
Conclusdo: A deteccdo e tratamento precoce sdo importantes na prevencao de graves consequéncias do LES.

Palavras-chave: LUpus Eritematoso Sistémico. LES Neuropsiquiatrico. Acidente vascular isquémico. Vasculite.

Abstract

Introduction: Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune inflammatory disease that is highly prevalent in the
female gender and can lead to the involvement of several organic systems. When manifestations occur in the Central Nervous System
(Neuropsychiatric lupus- NPSLE), they range from mood and cognitive disorders to cerebrovascular disease. Cerebral Vascular Accidents
have a prevalence of 2.2% among the manifestations of NPSLE, and vasculitis of large cerebral vessels as etiology is rare. Objective: To
report the case of a 27-years-old female patient admitted to the emergency room unconscious, with right hemiplegia, aphasia, and left
oral rhyme deviation. During the case investigation, clinical and laboratory findings confirmed the diagnosis of SLE. Materials and method:
Case report. Results: Vasculitis occurrence is a rare cause of stroke in a patient with lupus. With the confirmation of the autoimmune
disease, we can rule out other possible diagnoses and direct us to an appropriate conduct. Conclusion: Early detection and treatment are
important in preventing the serious SLE consequences.

Keywords: Systemic Lupus Erythematosus. LES neuropsychiatric. Ischemicvascular accident. Vasculitis.

Resumen

Introduccion: El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad crdnica autoinmune inflamatoria altamente prevalente en el
género femenino y que puede llevar al acometimiento de diversos sistemas organicos. Cuando las manifestaciones ocurren en el Sistema
Nervioso Central (LES Neuropsiquiatrico-LESNP), varian desde transtornos del humor y cognitivos hasta enfermedad cerebrovascular. Los
accidentes cerebrovasculares tienen prevalencia de 2,2% entre las manifestaciones del LESNP, y la vasculitis de grandes vasos cerebrales
como etiologia es rara. Objetivo: Informar el caso de una paciente del sexo femenino, 27 afios de edad, admitida al servicio de pronta
atencion inconsciente y con hemiplejia a la derecha, afasica y con desviacion de rima bucal a la izquierda y que durante la investigacion del
caso, los hallazgos clinicos y de laboratorio confirmaron el diagndstico de LES. Material y Método: Descripcion de caso de una paciente del
sexo femenino, 27 afios fe edad, parda, acudié a urgéncias del Hospital Padre Albino, inconsciente. Evolucioné com hemiplegia derecha
y afasia, com desviacion de la comisura bucal hacia la izquierda. Durante la investigacion del caso, los hallazgos clinicos y de laboratdrio
confirmaron el diagndstico de LES. Discusion: Es raro la ocurrencia de vasculitis como causa de accidente cerebrovascular isquémico en
paciente com lupus. Con la confirmacion de la enfermedad autoinmune, podemos excluir otros posibles diagndsticos y dirigirse hacia una
conducta adecuada. Conclusion: La deteccion y tratamento precoz son importantes em la prevencion de graves consecuencias del LES.

Palabras clave: Lupus eritematoso sistémico. LES neuropsiquiatrico. Accidente vascular isquémico. Vasculitis.
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INTRODUCAO

O Llpus Eritematoso Sistémico (LES) é uma
doenca autoimune inflamatdria sistémica que acomete
varios individuos por todo o mundo, sendo mais comum no
género feminino e em populagGes africanas, em hispanicos
e descendentes asiaticos!. No Brasil, a predominancia de
LES no género feminino corresponde a significantes 90,7%
dos casos, com a maior prevaléncia na faixa etaria de 20 a
39 anos (45,61%), e a taxa de mortalidade especifica de
ambos o0s sexos é de 4,76 mortes por 100.000 habitantes?,

O LES geralmente apresenta-se com artrite
inflamatoria, erupgdo cutdnea (rashes) e linfopenias.
Além disso, a

inflamagdo  sistémica pode acarretar

0 aparecimento de lesdes discoides na pele,

fotossensibilidade, Ulceras na cavidade oral, febre,
trombose e serosite*; pode haver acometimento organico
dos rins (nefrite lGpica), dos pulmdes (pneumonites),
do coracdo (doengas cardiovasculares) e do cérebro; no
Gltimo, apresenta-se como um espectro de anormalidades
neuroldgicas, psiquidtricas e comportamentais (LES
Neuropsiquiatrico- LESNP)3, incluindo desde distirbios do
humor e cognitivos até doenca cerebro vascular.

As manifestagdes do LESNP variam de 14% a mais
de 80% nos pacientes adultos com lipus®1?, e os acidentes
vasculares cerebrais (AVC) tém prevaléncia de 2,2%
dentre as manifestacdes do LESNP® e s3o responsaveis
por 10-15% das mortes no lipus*'l. Individuos com LES
tém um risco duas vezes maior de acidentes vasculares
cerebrais isquémico (AVCi) em comparacdo coma a
populacdo em geral'*'?, além de que o risco relativo de
AVC difere por idade e sexo nos individuos lUpicos, com
maior risco relativo em mulheres e individuos com menos
de 50 anos de idade'?.

A etiologia do acidente vascular cerebral isquémico
¢ bastante variada. As lesOes estendticas ateroscleréticas
e aterotrombdticas e as embolias de origem arterial
e cardiaca sdo comumente relacionadas como causas
de AVCi. Ainda assim, lipohialindlises, disseccdo de
artéria cervical, trombose secundaria a coagulopatias
trombofilicas e vasculite também podem ser responsaveis
pelo mesmo desfecho?3.

No LES, a vasculite de vasos cerebrais é uma
caracteristica vista em apenas 10% dos estudos post
mortem. Todavia, a mortalidade em pacientes com

vasculite do SNC é extremamente alta (cerca de 67%)'.

OBJETIVO
Relatar o caso de uma paciente com acidente
vascular cerebral isquémico e portadora de Ilipus

eritematoso sistémico.

METODO

As informagOes foram obtidas por meio de
revisdo do prontuario, registro fotografico dos métodos
diagnosticos ao qual o paciente foi submetido e revisdo
da literatura.

O trabalho foi submetido ao Comité de Etica em
Pesquisa do Centro Universitario Padre Albino (UNIFIPA),
sob niimero do protocolo 02612518.7.0000.5430

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 27 anos, parda, foi
admitida ao servigo de pronto atendimento do Hospital
Padre Albino (HPA), no dia 16 de Agosto de 2017,
inconsciente e acompanhada pela mae. Evoluiu com
hemiplegia a direita e afasia, com desvio de rima bucal
a esquerda. A tomografia computadorizada de cranio
realizada na admissao evidenciou imagem sugestiva de
AVCi, com comprometimento da artéria cerebral média
esquerda e da insula esquerda (Figura 1).

Figura 1-Tomografia computadorizada. Hipodensidade da insula
esquerda, representando area de isquemia

Ha trés meses, paciente apresentou lesdes
discoides pruriginosas em cotovelos, que em seguida
espalharam-se para todo o corpo. Além disso, neste
periodo teve uma perda ponderal de 20 kg acompanhada
de alopecia, picos febris, hipotermia associada a palidez
nas extremidades dos membros, dores articulares nos
membros inferiores, humor irritavel e cefaleias intensas
que interferiam nas atividades do cotidiano. Duas semanas
precedentes a admissao, a paciente procurou atendimento
médico, no qual iniciou tratamento com prednisona,
porém sem melhora dos sintomas. Irma relatou histdrico
de leucemia, doenca cardiovascular e acidente vascular
cerebral em familiares, além de histérico de trombose em

membro inferior direito durante a primeira gestagao da
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paciente.

No dia seguinte, a paciente foi encaminhada
a enfermaria do Hospital Emilio Carlos (HEC) para
continuidade da investigacdo do caso.

Ao exame fisico realizado na internagdo no HEC,
paciente encontrava-se em regular estado geral, corada,
hidratada, anictérica, afebril, aciandtica. Apresentava
maculas discoides acastanhadas difusas pelo corpo e
lesdes hemorragicas e ulceradas em palmas e plantas
(Figura 2), acompanhadas de alopecia e edema de
palpebras e labios. Sua frequéncia cardiaca era de 125
bpm. No exame neuroldgico, estava confusa, desorientada
em tempo e espago, sonolenta, hemiplégica em membros
superiores e inferiores direitos, com reflexos pupilares

preservados.

Figura 2 - Cicatrizes de lesGes ulceradas nas mdos e maculas discoides
distribuidas por todas as regides do corpo. Também sdo observadas
confluéncias entre as maculas com extenso acometimento da pele em
regides dos bragos e abdome. Trata-se de manifestagbes da vasculite
cutanea no lUpus, devido ao envolvimento de pequenos vasos

Para a investigagdo inicial foram solicitados
exames laboratoriais e de imagem, como hemograma
eletrdlitos, TSH,
ureia, glicose, PCR, FAN, fator reumatoide, pesquisa de

completo, lipidograma, creatinina,
anticoagulante lUpico e anti-cardiolipina, complemento
total/C3 e C4, eletrocardiograma, RX de térax, sorologias
para sifilis (VDRL), Epstein Barr, citomegalovirus, HIV,
toxoplasmose, HCV, HBV, eletrocardiograma, RX de térax.
As sorologias solicitadas nesta fase inicial foram todas
nao reagentes, inclusive o VDRL. Os valores relevantes e
alterados da paciente representados nas Tabelas 1 a 4.

A partir dos resultados dos exames laboratoriais,
em especial da anemia e outras alteracdes vistas no
hemograma (Tabela 1), da hipocomplementenemia (Tabela
2) e dos anticorpos anti-nucleares (Tabela 3) levantou-se a
hipdtese diagnostica de LES. A associacdo destes achados
laboratoriais com a histdria clinica da paciente corroborou

a hipotese diagndstica.

Tabela 1 -Hemograma

Exames Resultado Valor Normal
Hemacias 3,45 milhdes/mm3 4,2 a 5,4 milhdes/mms3
Hemoglobina 10,8 g/dl 12 a 16 g/dI
Hematdcrito 32,30% 35a45%
Leucocitos 3.300/mm3 5000 a 1000/mm?3
Neutrdfilos 2112/mm3 2900 a 7200/mm3
Bastonetes 132/mm3 150 a 600/mm3
Segmentados 1.980/mm?3 2750 a 6500/mm3
Mondcitos 132/mm3 200 a 800/mm3
Tabela 2 -Complemento
Exames Resultado Valor Normal
C3 52,1 mg/dl 82 a 160 mg/dl
Cc4 2,3 mg/dl 12 a 36 mg/dl
Total < 60 U/CAE 60 a 265 U/CAE
Tabela 3 -Autoanticorpos.
Exames Resultado Valor Normal
FAN 1/640 (PNG*) Ausente
Anti-SM > a 480 U/ml < 7,0U/ml
Anti-SS-A (RO) > a 240 U/ml < 7,0U/ml
Anti-DNA nativo (1/40) Ausente
Anti-RNP > a 240 U/ml < 5,0U/ml
Anti-SS-B (LA) > 320 U/ml < 7,0 U/ml
Anti-cardiolipina IgG e IgM NR** NR**
Anticoagulante Ausente Ausente

Lupico

.* pontilhado nuclear grosso

** ndo reagente.

Em decorréncia do LES, a paciente sofreu

AVC isquémico, constatado nos exames neuroldgico

e de imagem. Diante disso, solicitou-se o doppler de
carotidas, que ndo demonstrou placa ateromatosa, e
o ecocardiograma,que ndo revelou trombosna camara
esquerda do coragdo, mas sim insuficiéncia mitral leve e

derrame pericardico discreto.As imagens da ressonancia

Figura 3 - Ressonancia Magnética. Extensa area de hipersinal nas
sequéncias T2/FLAIR acometendo a substancia branca profunda e
corticosubcorticalfrontotemporoparietal, insula e nicleo capsular esquerda,
com restricdo a difusdo e correspondéncia no mapa ADC, porém sem
realce pelo meio de contraste paramagnético, associada a edema com
padrdo citotoxico, com consequente apagamento dos sulcos entre os giros
corticais, colabamento do ventriculo lateral ipsilateral e desvio contralateral
das estruturas da linha média em cerca de 0,3 cm. O conjunto de achados
descritos acima é compativel com AVC isquémico agudo/ subagudo
acometendo mais de 1/3 do territdrio da artéria cerebral média esquerda.
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magnética sugeriram fortemente o comprometimento
vascular por vasculite (Figura 3).

A evolugdo clinica da paciente prosseguiu
com edema em hemicorpo direito, principalmente em
membro inferior direito, levando a realizacao de duplex-
scan venoso, que ndo evidenciou sinais de trombos
murais. Apesar desse resultado, imagens de distensdo e
espessamento da Bursa supra patelar e derrame articular
no joelho foram achados relevantes, que diagnosticaram
artrite inflamatdria, principal manifestagdo do IUpus
eritematoso sistémico.

Também houve piora significativa do acometimento
renal devido ao LES (nefrite Ipica). A intensificagdo do
edema, principalmente na face, a dislipidemia (Tabela 4) e
a hipoalbuminemia (albumina sérica = 2,0g/dl) indicaram
a realizacdo do exame de proteindria de 24 horas, que
atingiu valores pertinentes a sindrome nefrdtica. Diante
desse quadro clinico, o tratamento prescrito foi soro de

albumina, sinvastatina 40mg e furosemida.

Tabela 4 - Perfil Lipidico

Exames Resultado Valor Normal
Colesterol Total 279 mg/dI < 200 mg/dl
Triglicérides 241 mg/dl < 150 mg/dl
HDL 35 mg/dl > 60 mg/dl
LDL 195 mg/dl < 100 mg/dl
VLDL 48 mg/dI 6 a 40 mg/dl

Em relacdo ao tratamento para o LES, a paciente
iniciou pulsoterapia com Solumedrol (metilprednisolona)
1g/dia por trés dias, realizada na unidade de terapia
intensiva do Hospital Emilio Carlos. Essa conduta foi
precedida pela profilaxia a estrongiloidiase disseminada
com Albendazol e Ivermectina. O curso clinico procedeu
com complicagdes decorrentes da imunossupressao do
tratamento, como candidiase oral e infeccdo do trato
urinario, todas tratadas com antibioticoterapia. Crises
convulsivas esparsas ocorreram como complicagdo do
AVCi, controladas com hidantalizacdo. A ocorréncia de
picos febris devido a inflamagdo sistémica foi estabilizada
com administracdo de antitérmicos.

Com mais de dois meses de internacdo, a afasia
e a hemiplegia a direita persistiram. Contudo, houve
controle do quadro clinico e das manifestagdes do LES; a
paciente obteve alta hospitalar e prosseguiu o tratamento

em domicilio e ambulatorial.

DISCUSSAO

A vasculite de grandes vasos cerebrais que
ocorre no LES, provavelmente vista em nossa paciente,
é rara. Existem apenas alguns relatos de casos similares
publicados!#*>.

A deteccdo do lupus fez-se a partir da histdria
clinica, do exame fisico e por provas laboratoriais
especificas. Dentre estas, as presencas em elevadas
titulagbes ou concentragdes do FAN (fator antinuclear
fluorescente) e auto anticorpos especificos (anti-Sm,
anti-RO, anti-LA, anti-RNP, anti-DNA nativo) confirmam a
presenga do LES em sua forma ativa. O teste FAN nesta
doenga tem uma sensibilidade geral de cerca de 95% e
especificidade 50%%*. O padrao do FAN encontrado foi o
pontilhado nuclear grosso, associado aos autoanticorpos
Anti-Sm (Smith) e Anti-RNP, que possuem forte associagao
clinica com o LES".

Enquanto o diagndstico de AVCi pode ser afirmado
pela tomografia de cranio e pelo exame neuroldgico, a
confirmacdo de vasculite requereria uma bidpsia arterial
cerebral, incompativel com o caso. No entanto, a histdria
clinica de LESNP com cefaleias intensas, irritabilidade
do humor e AVCi em paciente jovem,associada aos
achados de imagem na ressonancia magnética, sugerem
fortemente a presenca de vasculite; principalmente o
histérico de cefaleias'®. Além disso, o doppler de cardtidas
nao demonstrou presenca de placas ateromatosas,
reduzindo a possibilidade de etiologia arterial embdlica
para o AVCi. O ecocardiograma também confirmou a
auséncia de trombos na camara esquerda do coracdo,
diminuindo consideravelmente as chances de um evento
cardioembolico. Portanto, através desses dois exames,
as principais etiologias do AVC iforam praticamente
descartadas.

No inicio da investigagao, foram elaborados
diagnosticos diferenciais, como neurossifilis e Sindrome
do Anticorpo Anti-fosfolipide (SAF). A neurossifilis consiste
em acometimento neuroldgico na sifilis terciaria, que
apresenta grande heterogeneidade de manifestacdes
clinicas, que se observa desde forma de meningite,
deméncia, convulsoes, até vasculite e AVC!8, Sendo assim,
solicitou-se exame nao treponémico para sifilis, porém o
resultado da sorologia foi negativo (VDRL nao reagente).
Dessa forma, a hipétese inicial de neurossifilis foi excluida.

Os anticorpos anti-fosfolipides sao observados em
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mais de um tergo dos pacientes com LES'. Pacientes com
SAF e LES tém maior risco de ter um evento isquémico
cerebral do que aqueles com SAF primaria’®. Diante disso,
a hipotese diagndstica de SAF foi levantada, acarretando
na busca por anticorpos anti-fosfolipides. A existéncia
persistente de pelo menos um dos seguintes anticorpos
diagnosticam a doenca: anticoagulante lUpico, anticorpos
anti-cardiolipina e anti-B2-glicoproteina®. No entanto,
a pesquisa ndo encontrou nenhum resultado reagente
(Tabela 3), o que afastou tal hipdtese.

O reconhecimento prévio do Lupus e das
manifestagdes cuténeas e neuropsiquiatricas da vasculite
nessa doenga tem implicagdes valorosas para o tratamento

e pode ser critico para reduzir a morbimortalidade?.

CONCLUSAO

O singular e complexo curso clinico observado
nesse relato de caso levanta discussoes sobre a dificuldade
na elaboracdo do diagndstico do LES associado a suas
diversas complicagbes. Reconhecer as manifestacoes
clinicas e as alteragGes laboratoriais e de imagem sao
essenciais para a rapida caracterizagdo e manejo do

paciente com doencas autoimunes, em especial, o LES.
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