ASPECTOS CLINICOS DO LUPUS ERITEMATOSO
DISSEMINADO (*)

O lupus eritematoso disseminado ou
eritematode maligno é uma grave afec-
cdo sistémica, em que o mecanismo da
auto-sensibilizacdo desencadeia altera-
coes distréfico-degenerativas e inflama-
térias no tecido conetivo. A universalida-
de déste tecido justifica o extraordinario
polimorfismo clinico com que se exterio-
riza a mesénquimopatia, em sua forma
viscero-cutinea e que tem como elemento
predominante — mas nao necessario —
a inconfundivel dermatose facial — o
eritema maculo - escamoso - atrofico em
asas de borboleta.

Obgervamos, no ultimo triénio, 18
enfermos portadores de L.E.D. — qua-
dro n.0 1 — dos quais 14 estiveram in-
ternados na 37.2 Enfermaria da Santa
Casa (2.2 Clinica Médica do Prof. Alvaro
Barcellos Ferreira). Os casos observados
neste Servico tiveram a seguinte fre-

qliéncia:

1961 — 2 casos (em 332 enfermos)

— 0,60%

1962 — 5 casos (em 435 enfermos)

— 1,15%

1963 — 6 casos (em 506 enfermos)

— 1,19%

1964 (3 meses) 1 caso (em 134 en-
fermos) — 0,75%

Em média, podemos dizer que, en-
tre todas as enfermidades, correspondeu
ao lupus eritematoso uma incidéncia, em
torno, de 1% (0,92).

Incluindo os 4 doentes restantes,
verificamos os numeros seguintes:

ENNIO BARCELLOS FERREIRA (*¥)

Estas cifras indicam um lento mas
constante aumento na incidéncia da en-
fermidade.

Do total de casos — quadro n.0 2 —
2 eram do sexo masculino (11%), sendo
mulheres os 16 restantes (89%). Corres-
ponde esta relacdo percentual & expressa
por Dubois (1) que estima a prevaléncia
no sexo feminino, em torno de 90%.

15 enfermos (83%) eram de e¢Or
branca, sendo mistos, os 3 outros (17%).

As manifestacGes clinicas iniciais
exteriorizaram-se, na grande maioria dos
doentes — 14 casos (78%) — entre os
20 e 40 anos. Assim resumimos a distri-
buicéo etaria, segundo o inicio da doenca:

2.2 década — 3 casos — 17%
3.2 década — 9 casos — 50%
42 década — 5 casos — 28%
5.2 década — 1 caso — 5%

Ha coincidéncia destas cifras com a
referéncia de Villamil e Mancini (2) de
que a idade mais propicia a eclosdo da
colagenose € entre os 20 e 40 anos. Em-
bora, possa ocorrer na infancia e na se-
nescéncia — e Duperrat (3) cita como
idades extremas 3 e 70 anos — o L.E.D.
é extremamente raro antes da puber-
dade e apés a menopausa.

Comumente instala-se o L.E.D. sem
que existam fatéres desencadeantes apa-
rentes. Entretanto, em certas circunstan-

1961 — 3 casos cias identificam-se fatores de realizacao
1962 — 6 casos da colagenose, representados por elemen-
1963 — 7 casos tos precipitantes de ordem fisica, quimi-
1964 (3 meses) 2 casos ca, mecanica, psiquica ou biologica.

%) Trabalho da 228 Cliniea Médiea (Servigo do Prof. Alvaro Barcellos Ferreira) apresentado na
Qs Plenaria ~Ghi Colapenoses Co Vo Congresso Drasileiro de Reun:atologia, Belo Horizonte, 1964.
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de ensino da 2.8 Clinica Médica da Faculdade de
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Em 83% dos casos (15 pacientes) a
colagenose teve inicio de forma aguda,
— quadro n.% 3 — com manifestagdes
multiformes e profunda repercussao so-
bre o estado geral, restringindo-se o co-
meéco insidioso a, apenas, 17% (3 casos).
Correspondeu esta ultima parcela & dis-
seminacdo de um lupus primitivamente
discoide.

O inicio agudo apresentou-se, em 11
doentes, sob a forma tipica. Aqui, a ex-
teriorizacdo clinica da colagenose, pela
intensidade, polimorfismo e peculiarida-
de dos sintomas, ndo suscita duvidas.
Nos 4 enfermos restantes, o inicio agudo
féz-se sob a forma atipica, em que os
sintomas primordiais sdo sugestivos de
outra afeccdo. Ocorreu, assim, um se-
cundarismo luético, uma pleuro-pneumo-
patia tuberculosa, um quadro hémato-
clinico leucémico e uma hemorragia di-
gestiva. De qualquer forma, a visceropa-
tia multiforme, imediatamente subse-
quente, indicou a natureza IlUpica da
doenca e a dermopatia em asa de mari-
posa — fugaz ou persistente — impri-
miu-lhe o sélo inconfundivel. Citemos,
ainda, nas formas atipicas, as que co-
mecam — antecedendo por prazos varia-
veis o reconhecimento da colagenose —
por um quadro septicémico de etiologia
desconhecida e origem indeterminada,
por uma anemia hemolitica adquirida
idiopatica (4), por uma purpura trombo-
citopénica, por uma glomérulonefrite di-
fusa ou por uma sindrome epileptiforme.

As manifestacdes clinicas de carater
geral foram representadas pela astenia,
a febre, a anovexia e o emagrecimento.

Nas formas de inicio crénico — que
em nossa experiéncia corresponderam a
1/6 dos casos, enquanto que para Mont-
gomery e Mc Creight (5) ascenderam a
1/3 — os sintomas gerais sdo mais ate-
nuados em intensidade e mais limitados
em duracio.

No quadro clinico foram manifesta-
cOes constantes, as musculo-esqueléticas
e cutineas, como ressalta a representa-
cdo grafica do quadro n.0 3.

Cumpre ressaltar que a associacao
destas inumeras exteriorizacoes da me-
senquimopatia foi a mais variada pos-
sivel. Contudo, a caracteristica marcante
foi, sempre, a multiplicidade do compro-
metimento cutaneo-visceral.

Manifestacées musculo-esqueléticas
(quadro n.0 4)

Estiveram presentes, em seu con-
junto, na totalidade dos nossos casos,
predominando, porém, os fenémenos al-
gicos musculares (100%) sobre os arti-
culares (83%).

Dentre as manifestacoes articulares
(6) — de incidéncia levemente superior
a encontrada por Dameno (7) (80%) e
Jessar (8) (77%) — que, comumente,
precedem aos demais sintomas lupicos,
citemos:

a poliartrite aguda, de carater mi-
gratério, semelhante a artrite da febre
reumatica mas, geralmente, com os si-
nais flogisticos mais discretos, em 12
casos — 67%.

a artrite cronica, simétrica, seqiie-
lar, restringiu-se a 2 casos — 11%.

as artralgias fugazes, de tipo erra-
tico e sem tumefacdo articular, isoladas
ou concomitantes ao processo inflama-
torio de outras articulacdes, em 15 casos
— 83%.

O comprometimento muscular tra-
duziu-se por:

mialgias tranditérias em 18 casos
(10097 )

atrefia muscular generalizada e, as
mais das vézes, acentuada, na metade
dos casos (b0%).

a miosite flegmonosa foi constatada
em 2 casos (11 ), sendo em um, do tipo
circunscrito ¢ em outro, difusa e recidi-
vante.

Manifestagoes cutaneo-miucgsas
(quadro n.0 5)

Acompanhando o quadro musculo-
articular, as manifestacées cutaneo-mu-
ccsas foram de constante observacdo. En-
tretanto, as lesoes cutaneas, séo as mais
variadas possiveis e, se em alguns casos
o eritema cm asa de mariposa estigma-
tiza o individuo, em outros é extrema-
mente fugaz, tardio ou mesmo inexis-
tente. E o lupus sine lupo de Brenner
(9) e quc Borda (10) acentua para que
nao falte o diagndstco.

Multiplas sdo as lesoes elementares:
primarias umas, como o eritema macu-
lar, o morbiliforme, as lesdoes maculo-



papulares, bolhosas, ulcero-necréticas e
petequiais; secundarias outras, como as
lesbes escamosas, atroficas, discromicas,
fibroticas e alopécicas. Por vézes, as le-
soes primérias curam sem deixar seqlie-
las e por outro lado, os transtornos da
pigmentacdo — hiper, hipo ou acromia
— podem ocorrer em zonas indenes, so-
bretudo nas porcoes expostas a luz so-
lar e nas regioes sujeitas a atritos ou
pressoes persistentes.

Convém, ainda, assinalar que o eri-
tema lupico jaz sObre uma pele edema-
tosa e infiltrada, o que se aprecia ao pre-
guea-la, recolhendo-se, entdo, uma sen-
sacao de tumefacdo ou induracgdo algo
dolorosa. Subjetivamente pode existir
prurido e sensacao de ardéncia.

Uma mencao, aqui, a sindrome de
Senear-Usher, com manifestacées cutéa-
neas predominantes e generalizadas, em
que ao eritematode associam-se lesoes ve-
siculares.

O enantema do L.E.D. localiza-se,
preferentemente, na mucosa orofaringea-
na, mas pode assentar, também na mu-
cosa ocular, nasal, vaginal, etc. Reveste
a forma de placas do tipo da leucoplasia
com halo hiperémico, de ulceracoes super-
ficiais, de lesOes necroticas ou se resu-
mem a simples zonas de congestdo fo-
cal. NoOs o encontramos em 4 casos
(2290).

Manifestagoes cardio-vasculares
(quadro n.% 6)

Todos os folhetos do coracaoc podem
participar dos fendomenos de atividade
lpica. E a cardite lupica que, como a da
febre reumatica ¢, também, uma pan-
cardite.

Noé6s observamos a cardite em por-
centagem elevada: 727 ou seja, 13 casos.

A miocardite traduz-se clinicamente
pelas alteracoes da freqiiéncia e do ritmo
cardiacos, pelo ruido de galope e pelo
sopro sistélico mitral, indice da dilata-
cdao das camaras cardiacas.

A endocardite verrucosa abacteriana
ou sindrome de Libman-Sacks (11), que
segundo Montgomery estd anatomica-
mente presente em 207 dos casos, é cli-
nicamente assintomatica ou se traduz
por um séprc sistolico mitral de duvidosa
interpretacao pela freqiiente existéncia
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de sopros funcionais e anorgénicos. Sig-
nificado real tem a identificacdo de um
sopro diastolico.

A pericardite evidencia-se pelo fré-
mito e atrito pericardico ou pelo abafa-
mento das bulhas com aumento da area
cardiaca.

A insuficiéncia cardiaca ocorreu em
1/3 dos casos e se constituiu em indice
de gravidade da colagenose, pois foi a
principal causa de morte.

Dentre as manifestacgées vasculares
em 2 casos constatamos o fenémeno de
Raynaud (11%), o livedo reticularis em
1 (5%) e com maior freqiiéncia, as telan-
giectasias (5 casos — 28%).

Manifestacoes renais
(quadro n.0 6)

Extremamente freqliente é a nefro-
patia Itipica e nds a encontramos em 45 %
dos casos. Pode, entretanto, apresentar-
se com os mais diversos matizes:

a nefrite assintomatica, posta em
evidéncia Unicamente pelo exame de
urina.

a glomérulonefrite aguda e cronica
levando & hipertensdo arterial nefrégena.

a sindrome nefrotica.

a insuficiéncia renal com suas sin-
dromes-clinica, humoral e urinaria-per-
feitamente constituidas.

Na sindrome de Daugherty (12) as
manifestacoes lupicas sao dominadas
pela intensidade da agressao renal com
o quadro urémico concomitante.

Em nossos casos encontramos a ne-
frite assintomatica em 3 enfermos
(17%), a insuficiéncia renal em 5 (28%)
e a hipertensdo arterial nefrogena em 4
(22%).

Manifestacoes pleuro-pulmonares
(quadro n.0 6)

O compremetimentc pleural que,
muitas vézes, faz parte de um quadro
de poliserosite, foi por nos constatado em
8 doentes (45%).

A pneumonite lapica que leva, ge-
ralmente, a opacificacdo em véu dos
campos basaes do pulmao (13), incidiu
em 3 casos (17%).

Outras alteracoes pulmonares podem
ser identificadas pelo exame radiologico
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(14): especificas, umas, e dependentes da
propria atividade lupica (imagens nodu-
lares, atelectasias laminares, fibrose in-
tersticial), secundarias, outras, e conse-
quentes & estase pulmonar ou a infeccao
intercurrente.

Manifestacoes digestivas
(quadre n.0 7)

Revestindo-se de gravidade, em al-
guns casos, pela ocorréncia de hemorra-
gias digestivas (2 de nossos casos, 11%)
copiosas ou repetidas e gue podem mes-
mo iniciar o quadro clinico, resumem-se,
na maioria das vézes, a sintomas dispép-
ticos banais (8 casos — 45% ) em que se
revestem de maior significacdo, pelas
eventualidades diagnosticas suscitadas,
os fendmenos algicos.

A hépatomegalia estéve presente em
4 casos acompanhandoe-se, em 2, de icte-
ricia leve, do tipo parenquimatoso.

Manifestagoes neuropsiquicas
(quadro n.0 7)

Cada vez mais é ressaltada a parti-
cipacdo do sistema nervoso central e pe-
riférico no rico cortejo clinico das cola-
genoses. E o lupus nao foge a regra.

As manifestacoes neuroldgicas cen-
trais correspondem a sintomas motores
(5% de nossos casos) com crises convul-
sivas, paralisias flacidas ou espasticas,
ete.; sintomas mentais (que surpreende-
mos em 33% dos enfermos) e que vao
desde a irritabilidade até ao delirio alu-
cinatorio e quadros psicopaticos, passan-
do pela obnubilacdo, confusdo mental,
etc. (15); sintomas meningeos com sua
classica exteriorizacdo clinica.

As manifestacoes de tipo periférico
correspondem a neurites em que predo-
minam os fendmenos parestésicos.

Manifestacoes endécrinas
(quadro n.0 7)

Comumente cursam assintomaticas,
sendo as malis freqiientes, as relacionadas
a esfera genital. Assim, verificamos im-
peténcia sexual em 1 caso (5% ) e trans-
tornos menstruais, representados por oli-
go ou amenorréia em 5 enférmas (28%¢).

Sistema reticulo-endotelial
(quadro n.0 7)

A adenomegalia que é em geral dis-
creta e regional tem sido referida com
freqiiéncia variavel pelos diversos auto-
res. Estéve presente, em nossa casuistica,
em 4 pacientes. Incidéncia mais elevada
(33%) teve a esplenomegalia moderada,
sem deformacéo e ligeiramente dolorosa.

Retinepatia
(quadro n.0 7)

Enquanto alguns falam em uma ver-
dadeira retinopatia lupica outros apenas
a consideram uma retinose toéxica carac-
terizada pelas manchas em floco de al-
godao, as lesdes hemorragicas e o edema
de papila.

As alteracoes oftalmoscopicas que,
para Dameno, sdo apanagio dos estados
avancados e pré-mortais foram, por noés
constatados em 3 casos (17%).

O diagnostico clinico, nas fermas ti-
picas com a mascara lupica e a multipla
participacac visceral, ndo oferece duvi-
das. Nas formas atipicas, o diagnostico
de presuncao deve formular-se nos se-
guintes casos, sobretudo quando a sinto-
matologia se apresenta em mulheres
entre a puberdade e a menopausa:

1 — Quadros septicémicos com he-

mocultura negativa.

2 — Estado febril de origem desco-
nhecida, com leucopenia e ane-
mia.

3 — Poliartropatia reumatoidéia ou
reumatica atipicas e com sero-
logia positiva para a sifilis.

4 — Estados cenvulsivos iniciados,
sem causa aparente, na idade
adulta.

5 — Hemorragia digestiva sem base
organica justificativa.

6 — Hemopatias seguidas de multi-
plo comprometimento visceral.

7 — Adeno - hépato-esplenomegalia
com leucopenia.

8 — Poliserosite.

Como elementos subsidiarios (qua-
dro n.° 8) para o diagnostico, mencione-
mos, como sistematicos:
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I — Hemograma
II — Eritrossedimentacao
III — Proteinograma
IV — Pesquisa de células LE
V — Exame comum de urina
VI — Oftalmoscopia
VII — Eletrocardiograma
VIII — Exame radiologico (variavel se-
gundo as manifestagdes clini-
cas).

Como facultativos, mencionemos:

A — Medulograma

B — Bidpsia cutaneo-muscular

C — Puncéo-biopsia visceral
particular, a renal).

(em

O eriteméatode maligno, como o nome
indica, evoluciona inexoravelmente para
a morte. E, entretanto, uma enfermidade

ciclica, com periodos de acalmia e surtos

de exacerbacdo, permitindo distinguir,

gquanto a duracéo:

formas superagudas que duram dias
ou semanas

formas agudas que néo vao além de
1 ano e meio de evolucao

formas subagudas que se prolongam
até 3 anos

formas crénicas que se desenvolvem
por prazos mais longos.

A morte (quadro n.0 8) sobrevém
por insuficiéncia cardiaca, renal, caque-
xia, infeccdo intercurrente ou por he-
morragias de distintas localizacdes.

RESUMO

O autor, revisando 18 casos de lupus
eritematoso disseminado, observados no
ultimo triénio, ¢ estabelecendo a incidén-
cia da colagenose — 0,92% entre todas
as enfermidades — analisa, inicialmente,
a distribuicdo por sexo, raca e idade.
Confirma, como seria de esperar, o pre-
dominio do L.E.D. no sexo feminino,
na raca branca e no grupo etario corres-
pondente ao periodo mais ativo da vida
(20 a 40 anos).

Esquematiza o proteiforme quadro

lupico e fixa a freqiiéncia de suas multi-
plas exteriorizacdes, ressaltando a cons-
tante participacdo das manifestacoes
musculo-esqueléticas e cutdneo-mucosas.
Chama, ainda, a atenclo para as di-
ficuldades que, por vézes, encerra o diag-
nostico desta colagenopatia, nas suas for-
mas iniciais atipicas, que exigem uma
ampla investigacdo clinico-laboratorial.
Conclue, indicando os aspectos evo-
lutivos e terminais da conjuntivopatia.

SUMMARY

The author reviewing 18 cases of
disseminated lupus erythematosus, diag-
nosed in the last 3 years and establishing
the incidence of this systemic disease
— 0,92% amongst all diseases — analy-
ses, initially, its sex, race and age distri-
bution. He finds in this review, as it is
expectable, more cases in white females
in the age between 20 and 40.

He describes the multifaced lupic
disease and draws the frequency of its
multiple symptoms, stressing the presen-
ce always of muscles and bones as well
as of cutaneous manifestations.

He calls the attention to the need
of a complete lab and clinical investiga-
tion to diagnose this disease in its initial
atypical period.

He ends up ajjointing the evolution
of the disease.
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QUADRO N.° 1
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QUADRO N.° 2
L. E. D.
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QUADRO N.° 3
L. E. D.

10090 _| 1000/ | 10090

5090

1. Inicio da colagenose

2. Manifestacoes musculo-
esqueléticas

3. Manifestacoes cutaneo-mucosas

4. Manifestacoes cardio-vasculares

5. Manifestacaes renais

6. Manifestacoes pleuro-pulmonares

7. Manifestacoes digestivas

8. Manifesfacoes neuro-psiquicas

9. Manifestacoes endocrinas

10. Sistema rzticulo-endotelial

11. Retinopatia
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QUADRO N.° 4
L. E. D.

0 100%o
100% 10ave

= |0

Manifestacoes misculo-esqueléticas:

Poliartrite aguda migratoria
Artrite cronica

Artralgias fugazes

Mialgias

Atrofia muscular

Miosite flegmonosa
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QUADRO N.° 5
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Manifestacoes cutaneo-mucosa:

Eritema maculo-escamoso
Lesoes atroficas
Discromias

Eritema morbiliforme
Lesoes maculo-papulares
Lesoes bolhosas

Lesoes ulcero-necroticas
Cicatrizes retrateis
Alopécia
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QUADRO N.° 6
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Manifestacoes cardio-vasculares:

1. Cardite

2. Insuficiéncia cardiaca
3. Sindrome de Raynaud
4. Livedo reticularis

5. Telangiectasias

Manifestacoes renais:

6. Nefrite assintomatica
7. Insuficiéncia renal
8. Hipertensiao arierial nefrogena

Manifestacoes peluro-pulmonares:

9. Pneumonite
10. Pleurite
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QUADRO N.° 7
L. E. D.
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Manifeslacoes digestivas:

1. Dispepsia
2. Hemorragias digestivas
3. Hépatomegalia

Manifestacoes neuro-psiquicas:

4. Sintomas motores
5. Sintomas mengtais

Manifestacoes endécrinas:

6. Impoténcia sexual
7. Oligo ou amenorréia

Sistema reticulo-endotelial:

8. Adenomegalia
9. Esplenomegalia

Relinopatia lipica
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QUADRO N.° 8
L. E. D.

Sindrome humoral:
Positividade das células LE
Disproteinemia

Anemia normo ou hipocromica
Exito letal:

(2 meses a 4 anos)
Insuficiéncia cardio-renal (7)
Aciden)e vascular cerebral (1)




