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RESUMO - O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca auto-imune, que cursa com
variado conjunto de manifesta¢des clinicas. Entre estas, algumas podem levar o paciente a
procurar um servico de urgéncia. E importante que o clinico geral saiba realizar a abordagem
inicial do tipo de paciente, principalmente nos casos em que manifestacdes graves do LES
constituem ameaca imediata a vida do doente. O objetivo desta revisdo é discutir o diagnéstico
clinico e laboratorial das manifestacdes dessa patologia,que exigem conduta de urgéncia. S&o
descritas as formas graves de lesfes cutaneas, renais, neuropsiquiatricas, gastrointestinais,
pulmonares, cardiacas e hematolégicas pelo LES. A terapéutica de tais manifestacdes é
delineada a seguir, bem como todos os cuidados necessarios no seguimento inicial. A aborda-
gem do LES, na sala de urgéncia, apresenta-se como um dos maiores problemas pela dificulda-
de de diferenciacdo entre a atividade da doenca e o quadro infeccioso subjacente. Descartar
infeccdo é condicdo indispensavel para que se possa iniciar o tratamento do LES, principalmen-
te com medicacdo imunossupressora. Assim, ndo devem ser poupados esforcos para se alcan-
¢ar um diagnéstico acurado das manifestacdes do LES, na urgéncia, evitando-se erros de julga-
mento que possam ter conseqiéncias desastrosas.

UNITERMOS - Lupus Eritematoso Sistémico. Diagnéstico. Terapéutica. Urgéncia.

1- INTRODUCAO CRITERIOS PARA CLASSIFICACAO

. : o , DIAGNOSTICA DO LES
O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma

doenca auto-imune, caracterizada pela producéo de Eritema malar: eritema fixo, plano ou elevado,
anticorpos contra componentes do ndcleo celular, em sobre as eminéncias malares, tendendo a poupar
associacdo com um variado conjunto de manifesta- sulco nasolabial.

¢Oes clinicas. A classificacao diagnéstica do LES 2. Lupus discdide placas elevadas, eritematosas,
realizada através da presenca de quatro ou mais cri- com descamacao ceratotica e crosticulas; cicatri-
térios, simultaneamente ou ndo, durante o intervalo de zes atréficas podem aparecer em lesdes antigas.
observacdo. 3. Fotossensibilidade eritema cutaneo, as vezes
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maculopapular, como resultado de uma exposfeito com pénfigo bolhoso, tardia porfiria cuténea, der-

¢do solar. matite herpetiforme, epidermolise bolhosa e infec¢ao.
4. Ulceras orais ulceragao oral ou nasofaringeana0 diagnostico € clinico e histopatolégico (alteracdes
indolor, observada pelo médico. histolégicas semelhantes as da dermatite herpe-
5. Artrite: artrite n&o erosiva, envolvendo duas ouiforme). O tratamento com prednisona, 1 mg/kg/dia,
mais articulacBes periféricas. muitas vezes, ndo é efetivo, bem como as lesdes po-
6. Serosite: pleurite ou pericardite documentadadem aparecer com o paciente jA em uso de corticoides
por exames radiolégicos. por outro envolvimento organico. Assim, a associa-

7. Nefrite: proteindria maior que 0,5g9/24 h, pre-¢ao de difosfato de cloroquina (250mg/d) e de imu-
sente em 3 amostras, e/ou alteragdes no sediessupressores (azatioprina 2-4mg/kg/dia, VO, ou
mento urinario (hematuria, cilindros granulosos)pulso de ciclofosfamida, 0,5 a 1,0@/de superficie

8. Disturbio neuroldgico convulsdes e psicose corporal, mensal) deve ser estabelecida para o con-
(descartando disturbios metabdlicos, infeccao otole das lesdes bolhosas.
uso de medicacoes).

9. Alteracdes hematolégicasanemia hemolitica, 2-2- Renal
auto-imune, com reticulocitose, ou Leucopenia: Uma das manifestacées comuns do LES, que
GB < 4.000 cel/mm3, em 2 ou mais ocasides, oaxige tratamento de urgéncia € a glomerulonefrite
linfopenia: linfécitos < 1.500 cel/mm3, em 2 ouproliferativa difusa, (classe IV da OMS). Ela se apre-
mais ocasifes ou trombocitopenia: plaquetas senta, clinicamente, por haver edema, hipertenséo ar-
100.000 cel/mm3, na auséncia de drogaterial e, ocasionalmente, uremia. Laboratorialmente,
desencadeadoras. podemos encontrar proteinaria, em geral, maior que 1

10. Alteracdes imunolégicaspresenca de anticor- gr/24 h, por vezes alcangando niveis nefraticos, cilin-
pos, como anticardiolipina, ou de anticorpos condruria (cilindros granulosos, heméticos), hematuria,
tra DNA nativo, ou de anticorpos contra antigen@levagéo de uréia e creatinina, alteracéo do perfil lipi-
nuclear Sm, ou teste para Lues falsamente posiico, complemento baixo e anti-DNA, nativo, positi-
tivo, confirmado com teste de fluorescéncia, convo, em titulos elevados. Outra forma de apresenta-
anticorpo contra dreponema pallidur(FTAbs),  c¢&o da nefrite lGpica, na urgéncia, é a sindrome nefro-
negativo. tica pura, na maioria das vezes, ocorrendo em pacien-

11. Fator antinuclear. titulos anormais de anticorpo tes com glomerulonefrite membranosa (classe V).
antinuclear, por imunofluorescéncia ou teste equifodos os pacientes lUpicos, que apresentem manifes-
valente, na auséncia de utilizacdo de drogasc¢fes sugestivas de nefrite devem ser submetidos a
indutoras de LES. biopsia renal, se ndo houver contra-indicagéo. A justi-

ficativa para a realizagéo de tal procedimento, ndo isen-

2. DIAGNOSTICO E TERAPEUTICA DAS ta de risco, € a possibilidade de dirigir a terapéutica

MANIFESTACOES CLINICAS DO LES NA conforme a classe da nefrite e de inferir o progndstico
UNIDADE DE EMERGENCIA renal do paciente através dos indice de cronicidade

(no caso da glomerulonefrite proliferativa). O trata-
Na Tabela I, estdo diagramatizadas as manifegiento especifico da glomerulonefrite proliferativa,
tacOes clinicas e as respectivas terapéuticas, as difusa ou focal (classe Ill) é realizado com pulso de
mumente observadas no LES. A seguir, descrevereiclofosfamida e de metilprednisolona. A glomerulo-
mos, de forma resumida, tais manifestacdes e conduefrite mesangial (classe Il) e a membranosa séo tra-
tas. tadas, primariamente, com azatioprina, em nosso ser-
vico, embora alguns centros optem por tratamento com
corticdides ou conduta expectante no caso da primei-
A ocorréncia de lesbes bolhosas, generalizadasa. Atualmente, temos dado preferéncia para o es-
pode representar uma urgéncia no manejo do LE§uema de Ponticelli, modificado no tratamento da glo-
As erupgdes vesicobolhosas sdo disseminadas, preerulonefrite membranosa, que consiste na alternancia
dominando em face, pescoco e extremidades supermensal de ciclofosfamida VO (1-2 mg/kg/dia), com
res. Elas podem aparecer em associa¢cdo com a regtilso de metilprednisolona (1g/EV/dia, por trés dias).
vacao da doenca. O diagnostico diferencial deve séricia-se o primeiro més com a ciclofosfamida e, no

2.1- Cutaneas
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Tabela |: Manifestag@es clinicas do LES, mais comumente observadas na sala de urgéncia

Manifestacdes Clinicas

Abordagem Terapéutica

LEC Bolhoso

CUTANEAS {

RENAIS

NEUROPSIQUIATRICAS

v
ACIDENTE VASCULAR

CEREBRAL ISQUEMICO

p Glomerulonefrite

»  Psicose

Proliferativa

|

> Doenca Desmielinizante

|

{

Antifosfolipide

> Vasculite

GASTROINTESTINAIS ——3p Vasculite Mesentérica

Sindrome Anticorpo

\4

Pancreatte @————————»
PULMONARES [ Pneumonite ————»
D Pul ,
oenca Pulmonar
Intersticial, Cronica
——p Derrame Pleural
|
L HemorqagiaAIveoIar {
>
CARDIACAS »  Derrame Pericardico {
P Miocardite
| > {
HEMATOLOGICAS Anemia Hemolitica Auto-imun
ou Trombocitopenia
) Pdrpura Trombocitopénica, {
Trombética

e W e W et W W Y e WY

Prednisona 1 mg/kg/d +
Cloroquina 250mg/d + Azatioprina
2-4mg/kg/d ou Ciclofosfamida EV

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV; se
Anticardiolipina +, associar
Marevan, INR 3-4.

MAREVAN INR 3-4
AAS 100mg/d

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV

Prednisona, 1mg/kg/d ou Pulso de
metilprednisolona.

Prednisona, 1 mg/kg/d
Prednisona, 1 mg/kg/d

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV

Prednisona, 1mg/kg/d e
Cloroquina, 250 mg/d

Pulso de metilprednisolona +
Ciclofosfamida EV

Prednisona, 1mg/kg/d e
Cloroquina, 250 mg/d

Prednisona, 1mg/kg/d ou Pulso de
metilprednisolona E Azatioprina,
2-4mg/kg/d

Prednisona, 1mg/kg/d ou Pulso de
metilprednisolona; se refratario,
IGIV

Prednisona, 1mg/kg/d ou Pulso de
metilprednisolona E Plasmaferese

30° dia, realiza-se o pulso de metilprednisolona. Serafternando com o pulso, por um periodo de seis meses,
pre o paciente fica recebendo uma dose baixa de prepltando o paciente é reavaliado em relagéo aos para-
nisona VO, nunca ultrapassando 10 mg/dia. No 60fetros de funcéo renal e sedimentos urinérios. Se hou-
dia, reinicia-se a ciclofosfamida VO, por mais 30 diasyer resposta satisfatéria, o tratamento é mantido por
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mais doze meses. A adocao de tal esquema foi featisfatoria a azatioprina. Caso contréario, pode-se ten-
devido a avaliacao do tratamento de 180 pacientes cdar ciclosporina microemulsificada (2-5mg/kg/dia), sem-
glomerulonefrite lUpica, durante o periodo de 1995 are com muita atencdo em relacdo a deterioracéo da
1999, em seguimento na Divisdo de Imunologia Clinifung&o renal e agravamento ou surgi-mento de hiper-
ca do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicirtansdo arterial, ambas, condigbes associadas ao uso
de Ribeirdo Preto, USP. Todos os pacientes forana ciclosporina. N&o temos experiéncia com o mico-
submetidos a biépsia renal para a caracterizacdo hienolato de mofetil para o tratamento das glomerulo-
tolégica da nefrite e a faléncia terapéutica foi estabarefrites lUpicas, apesar de relatos na literatura. O tra-
lecida, quando o paciente ainda mantinha proteintriamento de suporte do doente com nefrite lGpica de-
de 24 h maior que 300mg/dia e elevacéo dos niveis gende da manifestagéo clinica apresentada. Pacien-
creatinina sérica ou diminuicdo do s#earenceem tes com hipertensdo devem ser submetidos a restricéo
um valor maior que 15% dos seus valores basais. Malina. A reducéo dos niveis pressoricos deve ser en-
Tabela Il, estdo representados os tipos de glomeruloarada como uma prioridade. A ingestéo de gordura
nefrite e seus respectivos tratamentos, bem comodave ser limitada para pacientes com hiperlipidemia,
ocorréncia ou ndo de remissédo da atividade da nefritdecorrente ou ndo de sindrome nefrética. Pacientes
A partir desses resultados, a eficacia da azatioprir@m reducao de mais de 40% da funcéo renal devem
para o tratamento da glomerulonefrite membranos&r a ingestdo protéica controlada. Os diuréticos de
foi revista, pois somente 64% dos pacientes obtivexlca (furosemide) podem ser utilizados para diminui-
ram resposta. Por outro lado, o tratamento da glomegao do edema, embora com cautela, em doentes apre-
rulonefrite proliferativa, focal, com componente mem-sentando creatinina maior que 3,0. Salicilatos e antiin-
branoso, com a utilizacéo de ciclofosfamida e metilflamatérios ndo esteroidais devem ser evitados, ja que
prednisolona proporcionou um bom indice de remispodem agravar a leséo renal. A evolucdo do paciente
sdo (vale ressaltar que o nimero de tratamentos feisua resposta ao tratamento podem ser avaliadas atra-
de apenas 10 pacientes). Tais dados sao semelhantés da normalizacdo de parametros clinicos e labora-
aos observados na literatura, quando se empregouagiais ja citados, como sedimento urinario, niveis
ciclofosfamida no tratamento de semelhante condi¢capressoricos e de creatinina, entre outros. Os cuidados
Assim, o uso do esquema de Ponticelli, modificadpara a administracdo dos pulsos de ciclofosfamida,
passou a ser uma opc¢ao, quando ndo houver respostalovenosa estéo relatados no item 3.

Tabela Il - Levantamento da distribuicdo das classes de glomerulonefrite lUpica durante o periodo de 1995 a
1999, classificadas segundo a Organizacdo M undial da Saude * em 180 pacientes com LES e seus respectivos
tratamentos, bem como a eficacia terapéutica, ap6s seis meses de medicacdo 2

Glomerulonefrite Tratamento rT(()(EZl ) Relﬁssio(o(/i ;) IR | (RIS ﬁ‘?o/-g )r atamento
CLASSE I AZA® 26 (14%) 21 (80%) 5 (20%)
CLASSE I1I CYC4 + MP® 24 (13%) 20 (83%) 4 (17%)
CLASSE IV CYC + MP 94 (52%) 70 (74%) 24 (26%)
CLASSE V AZA ou MP 17 (9%) 11 (64%) 6 (36%)

CLASSE Il eV AZA 9 (5%) 7 (77%) 2 (23%)

CLASSE Ill eV CYC + MP 10 (6%) 9 (90%) 1 (10%)

! classe 11: Glomerulonefrite mesangial; classe 111: glomerulonefrite proliferativa, focal; classe 1V: glomerulonefrite
proliferativa, difusa; classe V: gomerulonefrite membranosa

2 | ouzada-Jr P et al., J Rheumatol 28: 46, 2001.

3 AZA = azatiopring, VO, 2-4 mg/kg/dia

4 CYC = ciclofosfamida EV, 0,5-1,0 gm2 superficie corporal, mensal

5 MP = metilprednisolona EV, 1g/dia, durante trés dias, mensal
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2.3- Neuropsiquiatricas pode ser positivo (SAF) e o anticorpo anticitoplasma,
de neutroéfilos (ANCA) pode estar presente nos ca-
O paciente com LES pode evoluir com cerebritesos de vasculite de pequenos vasos (secundaria ao
manifestada por convulsdes, psicose e/ou estall&S ou mesmo a poliangeite microscopica). Os exa-
confusional, agudo. O diagnéstico é eminentementaes de imagem mostram infartos cerebrais e a
clinico, sendo importante excluir outras etiologias, comangiorressonancia pode evidenciar vasculite. O trata-
sepse, medicacles e alteracdes metabdlicas. Labomgento consiste em anticoagulagéo (se ACA positivo)
torialmente, podemos encontrar anormalidades dmm warfarin, mantendo o INR entre 3,0-4,0 e/ou pul-
liquor (proteina aumentada, glicose diminuida e ple®o de ciclofosfamida e metilprednisolona (se houver
citose linfocitéria), reagéo cruzada, autdloga para pegasculite associada).
quisa de anticorpos linfocitotéxicamuto-crossmatch
positiva no soro e/ou liquor e anticorpo anticardiolipin
(ACA), positivo. A pesquisa de anticorpos anti- As manifestagbes gastrointestinais séo pouco
linfocitotoxicos pelo método dauto-crossmatcpode comuns no LES. Pode ocorrer vasculite mesentérica,
ser positiva (tanto no liquor como no soro) em até 50%om presenca de dor abdominal e, por vezes, enteror-
dos casos de manifestagdes neuropsiquiatricas, indegia. Geralmente, esta associada com envolvimento
pendente de ser a manifestacéo focal ou difusa. Apée outros 6rgéos. O quadro abdominal pode se mani-
sar de sua positividade ndo ser tdo elevada nos pafestar como abdémen agudo, com peritonismo impor-
entes neuropsiquiatricos, sua presenca no LES néante. A avaliacdo do cirurgido é mandatoria e, por
neuropsiquiatrico é baixa (6%), podendo fornecer sulvezes, independente da intensidade da dor abdominal,
sidios para o diagnéstico de tal manifestacdo, no cas@chado cirdrgico pode ser tanto de uma grande area
de ele ser positivo. Outros indicios de atividade dde algas intestinais, necrosadas, como de simples ade-
LES, acompanhando o quadro neuroldgico, sdo sugeéncia de algas, sem sinais de sofrimento isquémico.
tivos, mas ndo diagnésticos, desse tipo de alteracadddo ha, ainda, nenhum exame subsidiério que permita
Quanto aos exames de imagem, podemos encontrhferenciar tal quadro. A arteriografia pode evidenciar
atrofia cortical a tomografia computadorizada (CT)asculite, e a colonoscopia pode revelar ulcera¢des
de cranio e pequenos focos de aumento de sinaifestinais. O tratamento é feito com prednisona, 1 mg/
dispersos pelaubstancia branca e cinzenta, a reskg/dia, ou pulso de metilprednisolona, por 3 dias. Se
sonancia nuclear magnética (RNM). O tratamentbouver suspeita de perfuracdo, € mandatoria a reali-
consiste em pulso de ciclofosfamida e metilprednizagdo de laparotomia. Outra manifestacdo gastroin-
solona. testinal € a pancreatite secundaria a vasculite pancre-
A doenca desmielinizante, representada partica. Porém, a pancreatite pode, também, ocorrer
mielite transversa ou esclerose lupéide, pode tambémnmo complicagéo do uso prolongado e em altas do-
ocorrer. Clinicamente, ela se apresenta com paraplegies de prednisona, bem como do uso de diuréticos
ou tetraplegia, déficits sensoriais com nivel sensitivdiazidicos e de azatioprina. Assim, o diagnostico dife-
perda de controle esfincteriano e, ocasionalmentegncial deve ser considerado antes de iniciada a tera-
neuropatia craniana. Um achado laboratorial freqiiempia com corticéide. O tratamento da pancreatite lUpica
te é o anticardiolipina (ACA) positivo. Observam-seé feito com prednisona, 1mg/kg/dia.
areas de desmielinizacdo em encéfalo e/ou medula
espinhal, na RNM. O tratamento é realizado com pul2-'5' Pulmonares
so de ciclofosfamida e metilprednisolona. Deve-se con- O paciente com LES pode evoluir com pneu-
siderar, também, a utilizacdo de pulso de imunoglobulinonite. Existem duas formas de apresentagéo da
na, endovenosa e plasmaferese. Realizar anticoagutaanifestacéo pulmonar; a forma aguda (pneumonite),
cao oral com warfarin (INR entre 3-4), se o ACA foralveolar e a forma cronica (doenga pulmonar, intersti-
positivo. cial, crébnica).A pneumonite assemelha-se a uma
Acidentes cerebrovasculares podem ser cagneumonia, com dispnéia, tosse, febre, hemoptise e
sados por trombose (em associacdo com a sindromleurisia. A radiografia de torax mostra um infiltrado
do anticorpo antifosfolipide) e/ou vasculite. A princi-pulmonar, alveolar, com predominio em bases, sendo
pal alteragéo clinica é representada por déficits neque metade dos pacientes apresenta derrame pleural,
rolégicos, focais. Laboratorialmente, o anticardiolipinassociado. A pneumonite aguda néo € uma manifes-

5.4- Gastrointestinais
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tacdo comum no LES, representando menos de 1084aiagndéstico. Neste caso, a queda rapida do hemato-
do envolvimento, pulmonar. E imperativo descartacrito, em um paciente com LES, associada a um infil-
infeccdo associada,e o tratamento é feito com prednidoadoalveolar, difuso, deve alertar o clinico sobre a pos-
na, 1 mg/kg/dia, ou pulso de metilprednisolona, por 8ibilidade déhemorragia alveolar. E necessario excluir
dias. No caso de recorréncia, a utilizacdo de azatiopgutras causas, como infecgéo, insuficiéncia cardiaca,
na, ou pulsos de ciclofosfamida, deve ser consideraengestiva, edema, agudo, de pulm&o, ndo cardiogénico
da. Essa manifestacdo aguda pode progredir para @oe€oagulacdo intravascular, disseminada (CIVD). O
enca pulmonar crénica. A forma crénica (doenga putratamento é feito com pulso de ciclofosfamida e me-
monar intersticial crénica - DPI@gracteriza-se por tilprednisolona. A associa¢cdo com imunoglobulina
dispnéia progressiva, tosse seca, estertores pulmoradovenosa (2g/kg) e/ou plasmaferese pode ser util.
res, basais (em velcro) e infiltrado pulmonar, intersti- i
cial, bibasal, na radiografia de térax, melhor visualizad-6~ Cardiacas
na tomografia computadorizada, de alta resolugdo. E O paciente lUpico pode procurar uma unidade
indispensavel descartar infeccédo. O lavado broncoale emergéncia com quadro de pericardite ou mesmo
veolar pode mostrar celularidade com predominio deom tamponamento cardiaco. O quadro clinico inclui
neutréfilos (indicativo de lesdo ativa). A espirometrialor toracica, atrito pericardico, abafamento de bulhas,
tem padréo restritivo, com prejuizo na difusdo deulso paradoxal e estase jugular. Os trés ultimos si-
monoxido de carbono. O tratamento da DPIC é feitbais constituem evidéncia de tamponamento cardiaco
com pulsos de ciclofosfamida e metilprednisolona. em evolucdo. A radiografia de tGrax mostra aumento
Outra manifestagdo pulmonar do LES é o derde area cardiaca e o ecocardiograma evidencia es-
rame pleural. O paciente apresenta dor toracicagssamento pericardico, derrame pericardico, com ou
ventilatoriodependente, dispnéia, atrito pleural. A rasem sinais de tamponamento. O tratamento é realiza-
diografia de térax pode mostrar um derrame pleuratlo com prednisona 1 mg/kg/dia ou pulso de metilpred-
volumoso, ocasionalmente bilateral. No caso de duvirisolona por 3 dias. Como ja foi comentado com rela-
da quanto a sua etiologia, realizar toracocentese, pa&ao a pleurite, o tratamento com antiinflamatérios néo
excluir infeccdo. A andlise do liquido pleural demonsesteroidais é recomendado na literatura para casos
tra: proteinas>3g/dl, total de glébulos brancos entideves, mas raramente € efetivo.Ha necessidade de
3.000 a 5.000 cels/ml, com predominio de linfomonopuncéo pericardica em caso de tamponamento cardi-
nuclear, glicose proxima aos niveis séricos, diminuiaco ou no caso de derrame pericardico e febre, sem
¢do do complemento, FAN positivo e pH>7,35. O traidentificagdo do possivel foco febril e a pungéo torna-
tamento é realizado com prednisona, 1 mg/kg/dia, @e necesséria a fim de descartar pericardite infeccio-
pulso de metilprednisolona, por 3 dias, e difosfato d&a, cujos agentes mais comumente envolvidos s&o:
cloroquina, 250 mg/d (efetivo como agente poupaddstaphylococcus, Streptococcus e Mycobacterium
de corticéides e para obtencdo de resposta duraddwberculosis. Amiocardite pode, também, ocorrer, com
ra). Na literatura, é freqlientemente sugerido o uso @epaciente apresentando sintomas e sinais de insufici-
antiinflamatérios néo esteroidais para controle de c&ncia cardiaca, congestiva (ICC), taquicardia, sopros,
sos leves e moderados de pleurite e derrame pleuralimo em galope ou arritmias ventriculares. A radio-
reservando-se o0 esquema supracitado para casos ngaigia de térax mostra cardiomegalia, o eletrocardio-
graves ou refratarios. Entretanto, a nossa experiéngeama pode evidenciar arritmias, defeitos de condu-
revela que a resposta a esse tipo de terapéutica ragae, e o ecocardiograma demonstra desempenho sis-
mente é satisfatoria. tolico de ventriculo esquerdo, prejudicado, com altera-
Uma manifestacdo pulmonar rara, porém fre¢des de mobilidade segmentar. O diagndstico da
guentemente fatal, € a hemorragia alveolar. O quadmaiocardite lUpica, por vezes, é dificultado devido a pre-
clinico consiste em dispnéia, tosse, hemoptise, hipéxisenga de outros fatores que podem levar a ICC, tais
evoluindo para insuficiéncia respiratéria, aguda e fran@mo: uremia, hipertenséo arterial ndo controlada, ane-
hemoptise. A rapida queda da hemoglobina e do hsiia, infeccdo sistémica, doenga valvar ou retencdo de
matdcrito e o aparecimento de infiltrado alveolar, bilaliquidos e de sal, resultante de doenga renal ou do uso
teral, geralmente difuso, caracteriza a hemorragia at¥énico de corticoides. O tratamento é realizado com
veolar na sua fase de maior gravidade. Algumas verednisona 1 mg/kg/dia ou pulso de metilprednisolona
zes, chemoptise pode ndo ser proeminente, retardanghor 3 dias, associado a azatioprina, 2-4mg/kg/dia.

414



Manifestag6es clinicas do lipus eritematoso sistémico: Abordagem diagndstica e terapéutica na sala de urgéncia

2.7- Hematologicas te no LES. Entre as ferramentas disponiveis para a
realizacdo do diagnéstico diferencial, podemos citar
A anemia hemolitica, auto-imune é uma dass provas de atividade inflamatéria. Embora a veloci-
manifestacdes hematoldgicas do LES. O paciente podade de hemossedimentacao (VHS) encontre-se igual-
apresentar, além da anemia, ictericia, esplenomegaliaente aumentada no LES em atividade (ou com ane-
cor anémicolLaboratorialmente, ocorre anemia commia) e nos quadros infecciosos, 0 mesmo n&o pode
reticulocitose, aumento de bilirrubinas, aumento dser dito quanto a proteina C reativa. Esta €, habitual-
desidrogenase latica, Coombs positivo. O tratamentoente, normal no LES, exceto nos quadros mais exu-
¢ feito com prednisona 1 mg/kg/dia ou pulso de metiberantes de poliartrite ou serosite, mas encontra-se
prednisolona, por 3 dias. Nos casos refratérios, o ermumentada nos casos de infeccdo. O exame hemato-
prego da imunoglobulina intravenosa deve ser condidgico também fornece subsidios para a definicdo
derado. Outra manifestacdo hematoldgica é a plaqudiagndstica. O paciente com LES, geralmente, apre-
topenia. O quadro clinico pode ser caracterizado psenta tendéncia para o desenvolvimento de leucopenia
sangramentos de variadas origens, e o tratamentae énfopenia, de forma que um hemograma, mostrando
realizado com prednisona 1 mg/kg/dia ou pulso deeucocitose e desvio a esquerda, deve alertar para a
metilprednisolona, por 3 dias. A imunoglobulinapossibilidade de infec¢éo, ou de vasculite associada.
intravenosa pode, eventualmente, ser utilizada, com béaealizac¢édo de culturas de fluidos corpéreos também
resposta, embora seus efeitos sejam freqientemestele grande utilidade e ndo deve ser dispensada, es-
pouco duradouros. Trata-se de medicacdo muito Upkecialmente se o paciente estiver apresentando fe-
no caso de necessidade de cirurgia de urgéncia, colm. Isto é valido para sangue, urina, fezes, liquido
esplenectomia. Na literatura, ndo é considerada compeural, pericardico ou sinovial, liquido cefalorraqui-
terapéutica de primeira linha para plaquetopenia sdiano, lavado broncoalveolar, entre outros. Devem ser
cundaria ao LES. A purpura trombocitopénicagultivados para germes piogénicos, aerébios ou nao,
trombotica (PTT) é uma complicagdo rara, porém grdungos e micobactérias. A pesquisa de parasitose
ve do LES. Ela se caracteriza por febre, purpuratestinal deve ser sempre realizada nos pacientes
trombocitopénica, anemia hemolitica, microangiopaticaandidatos a imunossupressao com agentes alqui-
(presenca de hemaceas fragmentadas - esquizdcitdantes. Antes da administracao da ciclofosfamida,
elevacdo da desidrogenase latica, reticulocitoseecomenda-se o tratamento de parasitoses intesti-
Coombs negativo, hiperbilirrubinemia indireta e hemonais,mesmocom parasitoldgico de fezes negativo,
globindria), sintomas neurolégicos, flutuantes e disfureom albendazol, 400 mg, VO, por trés dias, e
¢ao renal. O tratamento é realizado com prednisomaetronidazol, 400 mg, VO, de 12 em 12 h, por cinco
1mg/kg/d e plasmaferese. dias. O tratamento pode ser iniciado no mesmo dia
da primeira dose de ciclofosfamida e repetido duas

3- ORIENTACOES PARA A PRESCRICAO  Semanas apos. No caso de infeccao confirmada, so-

DAS DROGAS UTILIZADAS NA TERA- mente realizar aiclofosfamida apds o tratamento
PEUTICA DO LES. NA URGENCIA ter sido Completado. QEiCienteS com LES, prinCi-
’ palmente se estiverem sendo submetidos a tratamen-

_ N _ to imunossupressor, podem desenvolver infec¢des
3.1- OrientacGes gerais oportunistas. As efusdes corpdreas, obtidas devem ser
Sempre que possivel, solicitar a avaliagdo dsubmetidas a andlise citolégica, além da realizacdo de
um especialista (imunologista clinico ou reumatologiseulturas. Finalmente, vale destacar o papel dos exa-
ta) antes de iniciar a terapéutica imunossupressomags de imagem na diferenciagdo entre atividade do
especifica. O quadro clinico e os exames complemebES e infecgdo. Os exames mais simples e menos
tares do paciente devem ser cuidadosamente aval@gispendiosos, como as radiografias, devem ser soli-
dos, pois, muitas vezes, a distincdo entre as manifestadosinicialmente. Na duavida, entretanto, ndo se
tacdes do LES e uma patologia infecciosa € um desgeve hesitar em recorrer a métodos mais sofisticados,
fio diagnostico. Erros de julgamento na definicAo de@omo a ressonancia nuclear, magnética. A prioridade
diagnostico e da conduta podem ter graves consedqieve ser sempre a realizagéo do diagnéstico cor-
éncias para tal tipo de doente, principalmente se coreto e a instituicdo da terapéutica adequada para o
siderarmos que a infeccéo € a principal causa de mguaciente.
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3.2- Prednisona 1 mg/kg/dia tidos a pulsoterapia com metilprednisolona, se possui-
rem via para realizacdo de ultrafiltracdo de urgéncia.
Descartar infeccdo antes do inicio da medica?odem ocorrer distdrbios de comportamento, como
cdo, pois tal dose de prednisona é imunossupressor@nfusdo mental, euforia, convulsdes e, até mesmo,
Cuidado na utilizacdo em pacientes com diabetesirto psicético agudo. A ocorréncia de arritmias car-
Mellitus, hipertenséo arterial sistémica (HAS), glau-diacas e morte subita é rara. A preparagdo é feita
coma, insuficiéncia cardiaca congestiva (ICC) desconghluindo-se 1,0 g de metilprednisolona em 250 a 500
pensada. (Vide seccao seguinte). A medicacdo dewd de SG5% (ou SF 0,9%, se o paciente for diabético)
ser administrada em dose Unica, pela manha, duramteorrer por via endovenosa em 2 h, uma vez por dia,
seis semanas. A partir da sexta semana deve ser inidirante 3 dias consecutivos. Deixar uma dose de pred-
ada a reducédo gradual do corticéide. Nao suspend@sona de manutencgao (variavel conforme o caso, mas
abruptamente a medicacdo. Na Tabela lll, estdo reempre a menor possivel, entre 10-15mg/dia), apds o
presentados os principais efeitos antiinflamatérios #rmino do pulso.

imunossupressores dos glicocorticéides. , _ _ )
3.4- Pulso de ciclofosfamida e metilprednisolona

3.3- Pulso de metilprednisolona durante 3 dias Descartar infeccdo antes do inicio da medica-

Descartar infeccao antes do inicio da medicagdo. Colher hemograma antes do pulso, pois existe
¢do. Cuidado na utilizacdo em pacientes com diabetesstricdo a realizagdo do mesmo, em caso de leuco-
Mellitus, HAS, glaucoma, ICC descompensada, inpenia. Cuidado na utilizacdo em pacientes com diabe-
suficiéncia renal. No caso dos diabéticos, realizar perfies Mellitus, HAS, glaucoma, ICC descompensada,
glicémico durante os 3 dias de tratamento, corrigindimsuficiéncia renal. Tratamento antiparasitario antes
a glicemia com insulina, se necessario. Durante a ido inicio da medicagdo. Administrar um antiemético
fusdo da metilprednisolona, pode ocorrer retencéde acdo central (ondansetrona) antes do pulso. Cal-
hidrossalina e agravar o quadrohdpertenséo arte- cular a dose de ciclofosfamida a ser administrada (20
rial. Assim, recomenda-se medir a pressao arterial @30 mg/kg) e diluir a mesma em 500 ml de SG5%.
15 em 15 min, durante a infusdo. Pacientes com défcrescentar 1,0 g de metilprednisolona a tal solugéo e
cit de contractilidade miocardica também devem sarorrer por via endovenosa em 2 h. Hidratar o pacien-
observados com cautela, devido ao risco de ederteacom 500 ml de SF 0,9%, correndo em Y com a
agudo de pulméo. Pacientes colearencede crea- medicacgdo. A hidratagdo é motivada pelo risco de cis-
tinina inferior a 30ml/min somente devem ser submeite hemorragica, como efeito colateral da ciclofosfa-

Tabela I Il - Efeitos antiinflamatdrios e imunossupressores dos glicocorticéides

EFEITOS ANTIINFLAMATORIOS

Inibicdo da vasodilatag@o e da permeabilidade dos vasos sangliineos devido a diminui¢ao da sintese do xido nitrico.
Inibicdo da migragdo de neutrdfilos para a periferia levando a neutrofilia.

Inbicgo da sintese de mediadores inflamatdrios como os eicosandides pela inibicgo da fosfolipase A2 (via lipocorting) e da
ciclooxigenase-2

Inibicdo das colagenases

Alteracdo do equilibrio das citocinas em favor das citocinas antiinflametorias (IL-10, TGF-B), enquanto que as citocinas
pré-inflamatérias s2o inibidas (IL-1, TNF-a)

EFEITOS IMUNOSSUPRESSORES

Linfopenia (células T sdo mais afetadas que as B e as células T CD4 mais que as T CD8)

Inibicdo da ativacéo de células T

Inibicdo da sintese de IL-2

Inibicdo da apresentacéo artigénica pelo blogueio da expressdo de moléculas MHC de classe 11)

Inducéo de apoptose de célula T
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mida. Pela mesma razdo, deve-se administrar 1 a®5- Pulso de imunoglobulina humana endovenosa

pola de furosemida apés a infusédo do pulso, visando

estimular a diurese e diminuir o tempo de contato da Cuidado na utilizacdo em pacientes com HAS,
acroleina (metabdlito da ciclofosfamida) com a mucosasuficiéncia renal, ICC descompensada. A dose a ser
vesical. Em pacientes com diurese reduzida por qualtilizada é de 2,0 g por kg de peso por dia, dividida em
guer razdo, aplicar 1 ampola (400mg) de mesna, p@rou até 5 dias consecutivos. A medicacdo vem com
via endovenosa, ao término do pulso, 4 e 8 h apdsdiluente préprio (100 - 150ml por frasco). Realizar in-
mesmo, também com o objetivo de evitar a cistitbusdo lenta da droga, em concentracédo inferior a 5%
hemorragica. Colher hemograma 14 dias ap6s o pubg/dl). Reacdes adversas, como cefaléia, dor toracica,
so, para verificar se foi atingida a leucopenia desejadlispnéia, lesdes cutaneas, mal-estar, entre outras, po-
(3000-4000 leucdcitos, sempre mantendo o nimero dem ocorrer, e sao controladas com a reducéo da ve-
neutréfilos acima de 1.500cels/rf)m locidade ou com a suspenséo da infuséo.

MAGALHAES MB; DONADI EA & LOUZADA Jr P. Clinical manifestations of systemic lupus erythematosus:
Diagnostic and therapeutic approach in the emergency room. Medicina, Ribeirdo Preto, 36: 409-417,
apr./dec. 2003.

ABSTRACT - Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is an autoimmune disease with a diverse
array of clinical manifestations. Some of them can bring the patient to urgency medical attention.
It is important that the general clinician knows how to carry out the initial approach in this kind of
patient, mainly in the cases with life-threatening manifestations of SLE. The purpose of this review
is to discuss the manifestations of SLE that require urgency care. We describe severe forms of
skin, renal, neuropsychiatry, gastrointestinal, pulmonary, cardiac and hematological involvements
in SLE. The therapeutic aspects are described as well as the necessary care procedures in the
initial follow-up of the patient. The principal difficulty of the management of SLE in the emergency
room is differentiate disease activity from underlying infection. It is necessary to rule out infection
before initiate immunosuppressive treatment. Thus, we should make an effort to obtain correct
diagnosis of SLE manifestations in the emergency room, avoiding judgment mistakes that could
be disastrous.
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