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Resumo: Lupus eritematoso sistémico (LES) é uma doencga autoimune cronica caracterizada pela
producao de autoanticorpos que atacam multiplos 6érgaos e tecidos. Essa resposta imunoloégica an6-
mala leva a inflamagao e ao dano tecidual em varias partes do corpo. Embora o espectro clinico do
LES seja amplo [1], a apresentagdo inicial frequentemente envolve sintomas inespecificos, tornando
o diagnostico precoce um desafio. Este relato de caso apresenta uma paciente de 27 anos, sem his-
térico médico prévio, que se apresentou com manifesta¢des iniciais atipicas de LES, incluindo der-
rame pleural, tamponamento cardiaco, complicados por lesdo renal aguda (LRA) e uma trombose
fixa na veia cava inferior (VCI). Essas apresenta¢des e complicagdes incomuns destacam a natureza
complexa e imprevisivel do LES e enfatizam a necessidade critica de uma abordagem diagndstica
abrangente.

Palavras-chave: Falta de ar; Derrame pleural; Derrame pericardico; Lupus eritematoso sistémico;
Doenga sistémica.

1. Introdu¢ao

Lapus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca autoimune cronica caracterizada
pela produgao de autoanticorpos que atacam multiplos érgaos e tecidos. Essa resposta
imunologica andémala leva a inflamacdo e ao dano tecidual em varias partes do corpo.
Embora o espectro clinico do LES seja amplo [1], a apresentacao inicial frequentemente
envolve sintomas inespecificos, tornando o diagnostico precoce um desafio. Este relato de
caso apresenta uma paciente de 27 anos, sem histérico médico prévio, que se apresentou
com manifestagdes iniciais atipicas de LES, incluindo derrame pleural, tamponamento
cardiaco, complicados por lesdo renal aguda (LRA) e uma trombose fixa na veia cava in-
ferior (VCI). Essas apresentagdes e complicagdes incomuns destacam a natureza complexa
e imprevisivel do LES e enfatizam a necessidade critica de uma abordagem diagndstica
abrangente.

2. Relato de Caso

Uma mulher sudanesa de 27 anos, desempregada, nao fumante, apresentou-se ao
departamento de emergéncia com histérico de cinco dias de falta de ar progressiva e dor
toracica inespecifica irradiando para os ombros, sem resposta a medicamentos de venda
livre, como paracetamol. Em relacao aos sintomas cardiopulmonares, nao havia tosse, or-
topneia ou dispneia paroxistica noturna e nao havia edema nos membros inferiores. Ela
negou febre, calafrios, contato com pessoas doentes ou outros sintomas. Sem histérico
médico ou cirtrgico prévio, exceto por caimbras musculares desenvolvidas ha um ano,
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que estavam relacionadas a exercicios. Ela buscou avaliagao reumatoldgica e realizou um
painel autoimune, que foi negativo na época. O histérico familiar era irrelevante.

No exame realizado no departamento de emergéncia, a paciente estava acordada,
alerta e orientada. Seus sinais vitais mostraram taquicardia (FC: 149 batimentos por mi-
nuto) e taquipneia (FR: 30 ciclos/min). A pressao arterial (PA) era de 143/99 mmHg, a
temperatura oral era de 37,4 °C e a saturacdo de oxigénio era de 97% em mascara de nao
reinalagdo com 5 litros (Tabela 1). O exame toracico revelou entrada de ar diminuida bila-
teralmente nas bases e nas zonas médias, tom de percussdo normal e estertores basais na
ausculta. O restante do exame fisico foi irrelevante. A ultrassonografia a beira do leito
mostrou derrame pericardico.

Tabela 1. Sinais vitais da paciente na apresentagao, na UTIM e na alta.

Na Primeira Visitaao DE =~ Deterioracao Rapida Antes da Admis- Sinais Vitais no Momento da

sao na UTIM Alta
Temperatura Oral 37,4 °C 36,7 °C 37°C
Frequéncia 30 ciclos/min 47 ciclos/min 15 ciclos/min
Respiratoria
Saturacao 97% em mascara de ndo rei- 100% em canula nasal de alto fluxo 97% em ar ambiente
de Oxigénio nalacao
Frequéncia Cardiaca 149 batimentos/min 85 batimentos/min 70 batimentos/min
Pressao Arterial 143/99 mmHg 131/49 mmHg 120/69 mmHg

A paciente foi admitida na UTI para monitoramento e controle da pressao arterial.
Foram realizados exames laboratoriais, incluindo hemograma completo (CBC), testes de
fungao tireoidiana (TFT) e ECG. A avaliacdo radioldgica incluiu radiografia de térax, ul-
trassonografia abdominal, ecocardiografia, angiotomografia pulmonar (CTPA) e aorto-
grafia por tomografia computadorizada (CT aortograma). As investigacdes de rotina mos-
traram anemia com nivel de hemoglobina de 7 g/dl e creatinina elevada de 181 umol/l,
além de PCR de 103,3 mg/l e troponina alta de 30 ng/l. A radiografia de térax mostrou um
derrame pleural significativo, principalmente do lado esquerdo, obliterando o angulo cos-
tofrénico esquerdo (Figura 1). A ecocardiografia revelou derrame pleural bilateral, predo-
minando no lado esquerdo (Figura 2). A CTPA n&o mostrou evidéncias de embolia pul-
monar, e o CT aortograma foi sem alteragdes.

Com base nas manifesta¢des clinicas, analises laboratoriais e achados radiolégicos,
suspeitou-se de um diagnostico primario de pericardite devido a uma doenga sistémica,
como tuberculose ou doenga autoimune. A paciente foi iniciada em antibioticos (ceftria-
xona e azitromicina) e profilaxia para TVP (enoxaparina). Foram solicitadas investigagdes
para tuberculose e doencas autoimunes, conforme indicado apos consultas com reumato-
logia e nefrologia. Ao final do segundo dia, a condicao da paciente comegou a piorar. Sua
falta de ar e dor no peito aumentaram rapidamente; a ecocardiografia mostrou derrame
pericardico em rapida expansdo com fibrina. A paciente foi submetida a uma puncao
pleural e iniciou tratamento com corticosteroide (prednisolona 40 mg) para prevenir tam-
ponamento cardiaco.

No terceiro dia de internagdo, a ecocardiografia foi repetida. Foi identificado um
trombo fixo e ndo moével medindo 3 cm por 0,9 cm dentro da VCI, e a fungao renal deteri-
orou. A equipe avaliou os riscos de complicagdes hemorragicas associadas a anticoagula-
¢30 em comparagao com o risco de eventos tromboembolicos adicionais e, por fim, a pa-
ciente iniciou infusao de heparina, amlodipina 5 mg e plasma fracionado. O painel soro-
l6gico mostrou ANA positivo 1:1280, anti-dsDNA 299, RNP 240, anti-Smith 56, teste de
Coombs positivo e C3 baixo (Tabela 2). O diagndstico de LES com sindrome
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antifosfolipide seronegativa foi confirmado. A paciente comegou a melhorar, e a fun¢ao
renal voltou ao normal. Ela foi transferida para a enfermaria e iniciou tratamento com
rituximabe 500 mg e hidroxicloroquina 200 mg, mantendo a mesma dose de corticoste-
roide e iniciando varfarina 5 mg.

Figura 1. Radiografia de térax mostrou derrame pleural bilateral, com oblitera¢ao princi-
palmente do lado esquerdo.

PORTABLE
APSITTING

MICU 104

Figura 2. A ecocardiografia mostrou derrame pericardico e pleural.

-

Pericardial effusion

S
&

.
{ural effusion 7

N Y

—
>




Um Caso de Problema Quddruplo: O Ataque Multi-Sistémico do LES 4 de7

Tabela 2. Resultados laboratoriais durante a hospitalizacao.

Grupo Detalhe Valor ¢/ Unidade Bandeiras Faixa Normal
Hematologia Geral Hb 7 g/dl Baixo 11,3-17
Quimica Sanguinea Creatinina 181 pmol/l Alto 62 - 106
Quimica Sanguinea Troponina-T HS 30 ng/l Alto 3-15
Hematologia Geral PCR 103,3 mg/1 Alto 0,0-5
Imunologia C3 0,53 g/l Baixo 0,90 - 1,80
Sorologia ANA Titulo 1:1280 Positivo 1:40 - 1:640
Sorologia Anti-dsDNA 299 UI/mL Positivo 0-25
Sorologia Anti-RNP 240 U/mL Positivo Menor que 20
Sorologia Anti-Smith 56 U/mL Positivo 0-7U/mL
Sorologia Teste de Coombs - Positivo -

Apods uma avaliacdo reumatologica abrangente, a paciente recebeu alta ap6s duas
semanas com orienta¢des para acompanhamento em uma clinica de reumatologia. Na
alta, a terapia com rituximabe foi mantida e a prednisolona foi gradualmente reduzida.
Exames de acompanhamento e laboratoriais foram programados para um més depois.
Infelizmente, a paciente perdeu o acompanhamento e retornou ao seu pais de origem.

3. Discussao e conclusdes

O Luapus Eritematoso Sistémico (LES) apresenta um desafio diagnostico devido a sua
heterogeneidade clinica. Ao contrario de doengas com apresentac¢des caracteristicas, o LES
se manifesta com uma variedade de sintomas, muitas vezes envolvendo multiplos siste-
mas organicos. Os pacientes frequentemente apresentam sintomas constitucionais, dor
musculoesquelética e envolvimento sistémico, com variag¢des na gravidade e combinagdes
dos sintomas em diferentes faixas etarias. Este amplo espectro de manifestagdes clinicas
documentado na literatura destaca o dilema diagnostico [1]. Embora critérios de classifi-
cacdo como os da EULAR/ACR de 2019, SLICC de 2012 e ACR de 1997 sejam inestimaveis
na padronizagao do processo diagndstico, sua aplicagao exige frequentemente interpreta-
¢ao cuidadosa em conjunto com o julgamento clinico.

Em contraste com doencgas com vias diagndsticas bem definidas, o LES exige uma
avaliagdo abrangente, incluindo histérico médico minucioso, exame fisico e testes labora-
toriais, para estabelecer um diagnostico definitivo. Comparado a outras doencas autoi-
munes com marcadores diagnosticos mais especificos, a jornada diagndstica do LES é fre-
quentemente desafiadora. Os sintomas sobrepostos com outras doencas do tecido conjun-
tivo podem complicar ainda mais o processo diagnostico. A natureza do LES é exemplifi-
cada por suas apresentagdes raras e atipicas, que podem envolver qualquer sistema orga-
nico. Essas manifestagdes incomuns frequentemente confundem o diagnodstico, pois imi-
tam outras doengas ou se apresentam como sintomas isolados e aparentemente nao rela-
cionados. Por exemplo, um estudo descreveu um paciente com LES e sindrome antifosfo-
lipide que desenvolveu vegetagdes estéreis isoladas na valvula tricispide [6], enquanto
outro relatou um caso de enterite como a tinica apresentacao inicial em uma adolescente
[7].

Mesmo entre condigdes raras, o LES pode ser um culpado inesperado, como eviden-
ciado pela sua associagao com a doenga de von Willebrand adquirida [8]. Além disso, o
espectro de complicagdes do LES é vasto, e, as vezes, as proprias complica¢cdes podem
servir como sintomas iniciais em pacientes previamente nao diagnosticados. A serosite,
por exemplo, pode ser uma manifestagao precoce, como ilustrado em um caso de pré-
eclampsia que acabou revelando nefrite ltipica [5]. No entanto, a rapida progressao do
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LES enfatiza a importancia critica do reconhecimento precoce, como visto em uma paci-
ente com LES de inicio tardio que desenvolveu pericardite constritiva efusiva, culmi-
nando em parada cardiaca dias apos o diagndstico [3]. Isso ressalta os desafios em estabe-
lecer um diagndstico oportuno, especialmente quando confrontado com apresentagdes
atipicas [4].

Ao contrario de cursos de doengas mais previsiveis, o LES muitas vezes desafia as
vias diagnodsticas convencionais. Em contraste com doengas com clusters de sintomas bem
definidos e biomarcadores especificos, o LES requer um alto indice de suspeita e uma
avaliacdo diagndstica abrangente. Embora certas doencas autoimunes tenham algoritmos
diagndsticos estabelecidos, o LES necessita de uma abordagem mais flexivel e adaptavel.
O curso clinico variavel e o potencial para deterioragao rapida distinguem ainda mais o
LES de outras condi¢des autoimunes, exigindo intervengao rapida e monitoramento rigo-
roso. Diferente de outros casos, esta paciente previamente saudavel apresentou falta de ar
progressiva e dor tordcica inespecifica, e experimentou deterioragao rapida nas primeiras
horas de internacao. Isso levantou preocupagdes sobre patologias subjacentes significati-
vas, como embolia pulmonar, que foi descartada por meio de um aortograma por TC.

O aumento significativo do derrame pericardico com formagcao de fibrina, observado
pela ecocardiografia transtordcica, levou a equipe a iniciar corticosteroides para prevenir
tamponamento cardiaco. O agravamento dos desafios nesta situagdo critica ocorreu
quando o cardiologista identificou um trombo fixo e nao moével na VCI, estabelecendo o
diagndstico de LES com sindrome antifosfolipide seronegativa. Uma decisao decisiva teve
que ser tomada, pesando os beneficios de iniciar anticoagulacao para prevenir a progres-
sao do trombo contra o risco de possiveis sangramentos.

A escolha de iniciar a anticoagulagao foi fundamental, ajustando os riscos de eventos
tromboticos ao potencial para complicagdes. A presenga de um trombo fixo dentro da VCI
indicava um alto risco de complicag¢des, como embolia pulmonar ou trombose venosa pro-
funda. Os principais fatores considerados no processo de decisdo para esta paciente co-
mecgaram com a avaliagdo da gravidade da trombose. O tamanho e a localizacdo do
trombo podem impactar a probabilidade de complicacdes e a urgéncia da terapia antico-
agulante. Outro fator importante é o perfil de risco da paciente, que inclui seu estado geral
de satde, idade, comorbidades e uso de medicagdes, todos os quais podem afetar a analise
risco-beneficio. Além disso, a resposta anterior da paciente a anticoagulagao desempenha
um papel. Se a paciente tiver histdrico de sangramentos ou eventos tromboticos enquanto
em anticoagulagdo, essa experiéncia pode informar o processo de decisao.

Ha beneficios notaveis da anticoagulagao, incluindo a prevencao de trombose. Os
anticoagulantes podem reduzir o risco de trombose recorrente, prevenindo complicacoes
como embolia pulmonar ou trombose venosa profunda. Outro beneficio é a melhora nos
resultados a longo prazo; a anticoagulagao precoce pode melhorar os resultados a longo
prazo em pacientes com LES e sindrome antifosfolipide [9]. No entanto, também existem
riscos associados a anticoagulagdo. Estes incluem um aumento no risco de sangramento,
especialmente em pacientes com condig¢des subjacentes ou que estao tomando outros me-
dicamentos que afetam a coagulagao. Além disso, o risco de acidente vascular cerebral
hemorragico € maior, particularmente para pacientes com hipertensao nao controlada ou
outros fatores de risco.

Por fim, a paciente foi anticoagulada. Felizmente, ela melhorou com o tratamento.
Apos duas semanas de avaliagdo reumatoldgica abrangente e estabilizagao, a paciente re-
cebeu alta com um acompanhamento agendado para um més para monitorar sua condi-
¢ao, realizar exames laboratoriais e ajustar seu plano de manejo conforme necessario; in-
felizmente, ela perdeu o acompanhamento. Este relato de caso contribui para o desenvol-
vimento de uma literatura sobre a interacdo complexa entre o Lupus Eritematoso Sisté-
mico (LES) e a sindrome antifosfolipide, especialmente no contexto de eventos tromboti-
cos. Embora varios relatos de casos e observagdes tenham sido publicados, ainda ha



Um Caso de Problema Quddruplo: O Ataque Multi-Sistémico do LES 6 de7

Referéncia

necessidade de mais ensaios clinicos randomizados de grande escala para estabelecer di-
retrizes definitivas para o manejo desses pacientes.

O LES é uma doenga autoimune cronica caracterizada por suas manifestagdes clinicas
diversas. O manejo do LES requer uma abordagem abrangente que trate tanto a doenga
subjacente quanto seus sintomas associados. Um dos principais objetivos do tratamento
do LES € controlar a atividade da doenga e prevenir danos aos drgaos. Os corticosteroides
sdo frequentemente usados para suprimir o sistema imunoldgico e reduzir a inflamacao.

Além dos corticosteroides, imunossupressores como hidroxicloroquina, azatioprina
e ciclofosfamida sao usados para controlar a atividade da doenca e induzir remissao. Esses
medicamentos podem ajudar a prevenir danos aos 6rgaos e melhorar os resultados a
longo prazo. Para pacientes com sindrome antifosfolipide, os anticoagulantes sao essen-
ciais para prevenir eventos tromboticos, como coagulos sanguineos. Estudos demonstra-
ram a eficacia da terapia anticoagulante em reduzir o risco de trombose recorrente em
pacientes com LES e sindrome antifosfolipide [9]. Além das interven¢des médicas, os cui-
dados de suporte desempenham um papel crucial no manejo do LES. Abordar sintomas
como fadiga, dor nas articulagGes e erupgdes cutaneas pode melhorar significativamente
a qualidade de vida dos pacientes.

O prognéstico do LES varia amplamente, dependendo de fatores como a gravidade
da doenga, envolvimento de 6rgaos e resposta ao tratamento. Enquanto alguns pacientes
podem apresentar sintomas leves e um progndstico favoravel, outros podem desenvolver
complicagOes graves que impactam significativamente sua qualidade de vida. O diagnos-
tico precoce e o tratamento eficaz sdo cruciais para melhorar os resultados em pacientes
com LES [4]. Este relato de caso destaca os desafios associados ao diagnostico e manejo do
LES e da sindrome antifosfolipide (SAF), particularmente em contextos agudos com sin-
tomas inespecificos. A rapida deterioracao da paciente e a necessidade de intervengao ur-
gente ressaltam a importancia de uma abordagem diagndstica completa, intervencao
oportuna e colaboracao interdisciplinar.

O manejo bem-sucedido desta paciente exigiu uma equipe multidisciplinar, inclu-
indo reumatologistas, cardiologistas e outros especialistas. O uso de corticosteroides e an-
ticoagulacao foi essencial para controlar a atividade da doenca e prevenir complicacoes.
Além disso, este caso enfatiza a importancia de planos de longo prazo individualizados e
de cuidados de acompanhamento para pacientes com LES e SAF. O monitoramento regu-
lar da atividade da doenga, exames laboratoriais e ajustes no plano de tratamento podem
ajudar a melhorar os resultados e reduzir o risco de complicagdes.

Em conclusao, este relato de caso destaca as complexidades do manejo do LES e da
SAF, enfatizando a necessidade de uma abordagem abrangente que inclua diagnostico
oportuno, tratamento eficaz e monitoramento continuo. Ao abordar esses fatores, os pro-
fissionais de satide podem melhorar os resultados para pacientes com essas doengas au-
toimunes complexas.
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