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Resumos

REVISAO CAUISTICA DO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
No HospitaL EGAs MONIZ

P. Nero, M. Cruz, M. Mateus, T. Mesquita, A. Alves
de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J. C. Branco
Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Introducao: O lipus eritematoso sistémico (LES)
é uma doenca sistémica autoimune que afecta
sobretudo mulheres (cerca de 90% dos doentes
em idade fértil), esbatendo-se a diferenca de
incidéncia abaixo dos 14 anos e acima dos 65.
Tem critérios de diagnéstico bem definidos, mas
pode ter um curso e um progndstico varidveis,
frequentemente imprevisiveis.

Objectivos: Caracterizar a populacdo de doentes
com diagndstico de LES actualmente seguidos na
Consulta de Reumatologia do Hospital de Egas
Moniz.

Métodos: Recolhemos os dados a partir da ana-
lise dos processos clinicos da Consulta. Foram
incluidos todos os doentes com diagndstico de
LES e registados, em cada caso, os seguintes
parametros: demogréficos, da evolugdo da doen-
¢a, as manifestacdes clinicas iniciais e cumulati-
vas, parametros laboratoriais, critérios de diag-
néstico do ACR, terapéutica e internamentos.
Resultados: S3o actualmente observados na
nossa Consulta 34 doentes com LES. Do total,
91,2% sao mulheres e 8,8% sdao homens; 33 sdo de
raca branca e 1 de raca negra (sexo feminino). A
idade média é 49,15 anos + 16,41 DP (minima de
23 anos e maxima de 86). Cinco doentes (14,6%)
nio tém qualquer escolaridade, 26,5% frequen-
taram a escola primaria, 8,8% fizeram o 9° ano,
14,6% tém o 12° ano e 14,6% terminaram um
curso superior. O tempo médio de evolucdo da
doenca foi de 7,79 anos + 7,36 DP (minimo 3
meses, maximo 24 anos). O tempo médio de
seguimento foi de 4,71 anos + 5,06 DP (minimo 1
més, maximo 24 anos). O tempo médio entre o
inicio da doenca e o diagndstico foi de 6,18 anos
+ 6,99 DP (minimo 3 meses, maximo 24 anos).
Trinta dos nossos doentes foram jd observados
em outras especialidades, sendo a Oftalmologia a
mais frequentemente solicitada. Relativamente
as manifestacdes clinicas iniciais, as mais fre-
quentes foram as musculo-esqueléticas, os sin-
tomas gerais e as mucocutaneas. Considerando
as manifestacoes de forma cumulativa, todos os

doentes tiveram sintomas gerais e uma grande
percentagem (97,1%) apresentou manifestacoes
mucocutaneas e musculo-esqueléticas. Dezano-
ve (61,3%) das mulheres com LES estavam no cli-
matério, 61,3% estiveram gravidas, 22,6% tiveram
abortos espontaneos no 1° trimestre, mas nenhu-
ma referiu mortes fetais. Trinta doentes tinham
andlises com anticorpos antinucleares (ANA)
positivos, com diferentes padroes. Os critérios de
diagnostico do ACR mais frequentemente pre-
sentes na altura do diagndstico foram: presenca
de ANA nio relacionados com farmacos (88,2%),
artrite nao erosiva (79,4%) e alteracées imunolo-
gicas (64,7%). Trinta e um (91,2%) dos doentes
estdo ou estiveram submetidos a terapéutica com
anti-inflamatoérios nao-esterdides (AINEs) duran-
te a evolucdo da doencga, 94,1% foram ou sdo
tratados com corticéides e 82,4% com terapéuti-
ca imunomoduladora. Dezoito doentes foram
internados, totalizando 40 internamentos em
varios Servicos do Hospital.

Discussdo: A nossa populacdo de doentes com
LES é quase totalmente constituida por mulheres
e por individuos de raca branca. A percentagem
de doentes com escolaridade acima do nivel
primdrio é maior do que em grupos de doentes
com outras patologias (artrite reumatéide, artro-
se, por exemplo). Alguns doentes eram jd segui-
dos por dois dos elementos da Unidade em outro
Hospital. Tal como € classicamente descrito, as
manifestacoes cumulativas mais frequentes
foram as mucocutaneas, musculo-esqueléticas e
os sintomas gerais. Alguns doentes apresentaram
ao longo do tempo manifestagées potencialmen-
te fatais que, pelas possibilidades actuais de
recurso a terapéuticas mais agressivas e eficazes,
puderam ser ultrapassadas com éxito.

MOTIVOS DE INTERNAMENTO EM DOENTES COM LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO NO INSTITUTO PORTUGUES DE
ReumaroLoaia (1993/ 2001)

P. Aratjo, A. Faustino

Instituto Portugués de Reumatologia

Objectivos: Avaliar retrospectivamente os moti-
vos de internamento dos doentes com Ltpus
Eritematoso Sistémico (LES) seguidos em consul-
ta externa do Instituto Portugués de Reumato-
logia (IPR). Permitir um estudo comparativo que
avalie uma eventual especificidade da populacao
de doentes com LES do IPR.
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Material e Métodos: Neste estudo retrospectivo
foram revistos os registos das notas de alta de 45
doentes lipicos internados no IPR desde Janeiro
de 1993 a Agosto de 2001 (inclusivé), a que corres-
ponderam 132 internamentos. Foi efectuada uma
andlise estatistica descritiva avaliando todos os
motivos de internamento dos doentes com LES.
Resultados: Nos 45 doentes ltpicos estudados,
todos pertencentes ao sexo feminino, a idade
meédia foi de 42,1 anos (minima 15 anos, maxima
76 anos). O grupo etdrio em que se observou uma
frequéncia méxima de internamentos (56%)
encontrou-se entre os 11 e os 40 anos de idade.
Durante os 8,5 anos que abrangeu este estudo
retrospectivo, registou-se um aumento progressi-
vo do nimero de doentes lipicos internados,
com 81% dos internamentos apenas nos ultimos
4,5 anos. Salienta-se nesta avaliacdo a variedade
de motivos de internamento, predominando
largamente os internamentos para intervencao
terapéutica programada (60,6%); seguem-se nas
causas de internamento os quadros clinicos a
esclarecer (23%), a agudizacao clinica (17%), e
num menor nimero de casos a abordagem de
infeccoes (7,5%). Da caracterizagdao dos doentes
lipicos internados as alteraces osteoarticulares
estiveram presentes em 24 doentes (53,3%), 0s
sinais e sintomas sistémicos em 16 doentes
(35,5%), e as alteragbes mucocutdneas em 13
doentes (28,8%). Dos internamentos motivados
por envolvimento de 6rgao, salienta-se o quadro
renal em 11 doentes (24,4%), cardiovascular em
10 doentes (22,2%) e neurolégico em 7 doentes
(15,5%).

Conclusoes: Observou-se nos tltimos anos no
IPR um aumento do niimero de internamentos
de doentes com LES, reflexo da maior prevaléncia
desta patologia na consulta externa. Tal como
descrito na literatura a maior incidéncia de casos
ocorreu no periodo fértil da mulher. Os principais
motivos de internamento foram as intervencoes
terapéuticas programadas (em virtude da impor-
tancia que estas abordagens representam actual-
mente nos casos mais graves de LES), seguido dos
quadros clinicos a esclarecer (em que um inter-
namento permite um estudo electivo e progra-
mado mais eficiente e esclarecedor). Este estudo
confirma ainda a grande variedade clinica obser-
vada nos doentes com LES, tendo as queixas
osteoarticulares, os sinais e sintomas sistémicos e
as alteracoes mucocutianeas sido as alteracoes
mais comuns. Salienta-se, por fim, um alto pre-

dominio de internamentos por envolvimento de
orgao, predominantemente renal, cardiovascular
e neuroldgico.

Uma vez que as principais manifestacoes e
gravidade de envolvimento de 6rgdao no LES sdo
susceptiveis de variar consoante o grupo popula-
cional, esta avaliacdo poderd permitir no futuro
um estudo comparativo que avalie uma eventual
especificidade da populagao de doentes com LES
do IPR.

ANALISE DOS INTERNAMENTOS DE DOENTES COM LUPUS
NOS ULTIMOS CINCO ANOS

I. Cunha, M.Rial, A. Barcelos, C. Silva, A. Brafia, M.
Salvador, M. Alexandre, L. Inés, D. Nour, P. Reis, J.
A. P, Silva, A. Malcata, A.Porto.

Hospitais da Universidade de Coimbra, Sector de
Reumatologia, Servico de Medicina III e Reumatologia.

Os autores apresentam os resultados da andlise
dos internamentos de doentes com ldpus erite-
matoso sistémico nos tltimos 5 anos, no servico
de Medicina III e Reumatologia dos HUC.
Objectivos: Andlise dos internamentos dos doen-
tes com LES , no sector de Reumatologia do Ser-
vico de Medicina III dos HUC desde Jan/95 a
Ago/01.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo por con-
sulta dos processos tinicos dos doentes. Todos os
doentes cumpriam critérios ACR para LES e foi
aplicado protocolo previamente elaborado.
Resultados: Foram revistos 236 internamentos
de 50 doentes; 88% dos doentes eram do sexo
feminino; o n° médio de internamentos por
doente foi 4.72 + 5.1, com uma duragdo média 7.8
+ 12 dias; 89% dos doentes provieram da consul-
ta externa; o motivo de quase 50% dos interna-
mentos foi a realizacdo de terapéuticas em pulso
e 17% por agudizacdo da doenca; a idade do ini-
cio da doenga foi 29,7 anos e do diagndstico 30,4
anos; 44 dos 50 doentes apresentavam ANA’s
positivos, sendo as manifestagoes cutaneas arti-
culares e renais as mais frequentes; 63% das inter-
corréncias tiveram causa infecciosa, nomeada-
mente urindria; ndo ocorreu qualquer o6bito.
Conclusoes: LES € causa frequente de interna-
mento no sector de Reumatologia; terapéutica
em pulsos justifica aumento do n.° de interna-
mentos e diminuicdo da duracdo destes; lesdao
renal apresenta papel relevante; n.c de infeccoes
oportunistas pequeno apesar da terapéutica
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imunossupressora, contudo a suspeita de in-
feccao foi causa relativamente frequente do inter-
namento.

LES JUVENIL EM DOENTES PORTUGUESES

W. Casteldao, Helena Canhao, C. Resende, J. E.
Fonseca, J. C. Teixeira da Costa, J. A. Pereira da
Silva , M. Viana de Queiroz.

Unidade de Reumatologia e Doengcas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Introducao: O ldpus eritematoso sistémico juve-
nil (LESj) € uma doenca com critérios de diagnos-
tico bem estabelecidos. Existem varios estudos
que caracterizam a prevaléncia e as caracte-
risticas clinicas e laboratoriais da doenga; no
entanto, tém sido descritas diferencas nos pa-
droes de apresentacdo e evolucdo do LESj entre
populacoes.

Métodos: Efectudmos um estudo retrospectivo
dos doentes com LESj seguidos na Consulta de
Reumatologia Pedidtrica do Hospital de Santa
Maria e que satisfaziam os critérios de diagndsti-
co para LES da ARA revistos em 1982.
Resultados: Dos 25 doentes com LESj, 23 (92%)
eram do sexo feminino e 2 (8%) do sexo masculi-
no. A idade média de inicio da doenca foi de
11.843.6 (2.5-16) anos e a idade média no diag-
noéstico de 12.9+3.6 (6-19) anos. A média do
tempo de seguimento foi de 6.5+3.5 (0.5-14) anos.
As caracteristicas clinicas mais frequentes du-
rante a evolucdo da doenca foram artrite em 21
doentes (84%), rash malar em 19 (76%), envol-
vimento renal em 14 (56%), aftose oral em 13
(52%), vasculite cutanea em 13 (52%), fotosen-
sibilidade em 11 (44%), envolvimento do sistema
nervoso central (SNC) em 9 (36%), livedo reticula-
ris em 9 (36%), hipertensao arterial em 8 (32%),
serosite em 5 (20%), insuficiéncia renal em 5
(20%) e sindrome de Sjogren secunddrio em 1
(4%). Dezoito doentes (76%) apresentavam
alteragcdes hematoldgicas e 7 (28%) sindrome de
anticorpos antifosfolipidos. Vinte e cinco (100%)
doentes apresentavam anticorpos (ac) antinu-
cleares positivos, 20 (80%) hipocomplementé-
mia, 21 (84%) titulos elevados de ac antiDNAds, 9
(36%) ac anti-cardiolipina, 6 (24%) anticoagu-
lante lipico positivo, 5 (20%) ac anti-Sm positivo,
4 (16%) ac anti-SSA/Ro positivo, 4 (16%) ac anti-
-RNP positivo e 3 (12%) ac anti-SSB/La positivo.
Todos os doentes com sindrome de anticorpos

antifosfolipidos (7) apresentavam ac antifosfoli-
pidos positivos e 5 anticoagulante Itipico positivo.
A idade média de inicio do LES em doentes com
envolvimento do SNC foi de 10.3+4.5 (2.5-16)
anos. Os sintomas predominantes foram convul-
soes (4 doentes), cefaleias (3 doentes), sindrome
organo-cerebral (2 doentes), coreia (1 doente) e
nevrite 6ptica (1 doente). A idade média de inicio
do LES em doentes com envolvimento renal foi
de 12.3+3.1 (6-16) anos. Cinco (35.7%) desen-
volveram insuficiéncia renal. Actualmente 64.7%
dos doentes estio medicados com corticoste-
réides, 35.3% com antimaldricos, 29.4% com aza-
tioprina e 5.9% com micofenolato mofetil; 35.3%
nao fazem terapéutica.

Discussao: As caracteristicas clinicas e serologi-
cas estdo de acordo com o descrito para o LES;j
em outros paises europeus. No entanto, encon-
trdmos uma maior proporc¢ao sexo feminino/se-
xo masculino (11.5:1) e uma frequéncia menor de
envolvimento do SNC e renal comparativamente
a outros estudos. Se compararmos a nossa popu-
lacdo de criancas com a nossa populacdao de
doentes ldpicos adultos!, os doentes com LES
juvenil tém mais frequentemente envolvimento
hematolégico (72/50.2%), renal (56/26.7%) e do
SNC (36/10.6%), bem como vasculite (52/18.8%),
sindrome de ac antifosfolipidos (28/4.3%) e
envolvimento cutaneo (76/60%). O envolvimento
articular (84/91%) e o sindrome de Sjogren
secundario (4/11.4%) foram menos frequentes na
populacao juvenil.

Referéncia: 1. Rheumatology in Europe 1998; 27
(sup 2): 142

ANTICORPOS ANTI-FOSFOLIPIDOS E SUAS MANIFESTAGCOES
CLINICAS: ESTUDO DE UMA POPULAGAO PORTUGUESA

C. Macieira*, M.]. Santos**, J. Canas da Silva**,
M. Viana de Queiréz*

* Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Meta-
bélicas, Hospital de Santa Maria

** Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta

O reconhecimento da presenca de anticorpos
anti-fosfolipidos (AAFL) nos doentes com lipus
eritematoso sistémico (LES) e a sua traducgao cli-
nica (existéncia ou nao de sindrome de anticor-
pos anti-fosfolipidos associado), pode ser deter-
minante para uma correcta orientacao terapéuti-
ca e previsao de prognostico.

Com o objectivo de caracterizar as manifesta-
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c¢oes clinicas associadas a presenca de AAFL, foi
efectuada uma avaliagdo retrospectiva de 356
doentes seguidos na consulta de Reumatologia
dos Hospitais de Santa Maria e Garcia de Orta
com o diagnéstico de LES ou sindrome dos anti-
corpos anti-fosfolipidos (SAAFL) primdrio. Os
resultados obtidos foram lancados em base de
dados especialmente elaborada para o efeito.

Identificaram-se 83 doentes com AAFL posi-
tivos. Destes, 76 tinham o diagnéstico de LES
(21,7% do total dos doentes com ldpus) e 7 ti-
nham SAAFL primadrio. A distribuicdo por sexos
revelou que 96,2% eram mulheres, maioritaria-
mente de raca branca, sendo a média de idade
39,9 anos. A maioria da populacdo em estudo era
proveniente da regiao de Lisboa (65,8%).

As manifestacgoes clinicas mais frequentes nos
doentes com AAFL foram os abortos espontaneos
(45,3%), a trombocitopénia (40,5%) e as trombo-
ses venosas dos membros inferiores (32,0%).

Foi avaliada a coexisténcia de factores de risco
para doenga vascular, tendo sido a hipertensao
arterial o mais prevalente (27,8%).

O anticoagulante lipico foi positivo em 49,4%
dos doentes, enquanto que o anticorpo anticardio-
lipina foi positivo na maioria daqueles (88,6%).

A terapéutica preferencialmente instituida foi
a antiagregacao plaquetdria (45,6%). Apenas em
28,3% dos doentes com SAAFL foi instituida anti-
coagulacao oral.

O follow-up médio da populacdo estudada foi
de 6,6 anos, assinalando-se como sequelas im-
portantes a hemiparésia, o sindrome demencial e
a amaurose.

A determinacdo dos AAFL parece ser particu-
larmente importante em mulheres com LES em
idade fértil, visto a patologia da gravidez ter sido
a mais frequente na populacdo estudada e esta
poder ser prevenida com a instituicao atempada
de terapéutica adequada.

PROTOCOLO DE MONITORIZACAO DE CLINICA DO LES
Luis C. Miranda, J. E. Fonseca, H. Canhao, C. Re-
sende, E. Simoes, J. A. Pereira da Silva, M. Viana
de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabd-
licas, Hospital de Santa Maria, Lisboa e Instituto Por-
tugués de Reumatologia, Lisboa

O LES é uma doenca autoimune multisistémica
que, pela sua gravidade, deverd ser encarada

como uma prioridade de diagndstico e segui-
mento numa unidade de Reumatologia.

Sabemos que a avaliagdo protocolada diminui
riscos de erro e melhora o progndstico a longo
prazo dos doentes reumatolégicos em geral, pelo
que a criacdo de consultas de sub-especialidade
protocoladas serda fundamental ao desenvol-
vimento da qualidade assistencial em Reuma-
tologia.

Propde-se um protocolo de avaliacdo e segui-
mento de doentes com LES tendo como base
uma avaliacdo clinica, laboratorial e a aplicagao
de duas escalas internacionalmente aceites: o
SLEDAI e o SLICC.

Tal protocolo permitira:

v Comparacdes de resultados entre instituicoes

Vv Avaliacdo prospectiva dos doentes

v Uniformizar a avaliacdo clinica e laboratorial

v Monitorizacao clinica e terapéutica

v Colaboragao inter-institucional

vV Formagao dos Internos

v Controle de qualidade

vV Redugio do tempo em actividades administra-
tivas

v Apresentacao periddica de resultados

TROMBOCITOPENIA «REFRACTARIA» EM DOENTES COM
LES — APRESENTACAO DE DOIS CASOS CLINICOS

E Godinho, M. J. Santos, P Gongalves, E M.
Pimentel dos Santos, V. Tavares, J. Canas da Silva

Hospital Garcia de Orta, Almada.

A trombocitopénia dos doentes com Lipus é ha-
bitualmente discreta, com valores de plaquetas
entre 100 a 150 mil. Valores inferiores a 50 mil
ocorrem em apenas 10% dos doentes. Sdo varios os
mecanismos responsdveis pela trombocitopénia
nesta doenca. O principal é o aumento da des-
truicdo por anticorpos anti-plaquetdrios; outros
mecanismos sdo a diminuicdo da produgao pelos
farmacos imunossupressores e o aumento do con-
sumo devido a microangiopatia trombédtica.

O tratamento passa pelo uso da Prednisona na
dose de 1 mg/kg ao qual a maioria dos doentes
responde em 1 a 8 semanas. Se ndo houver res-
posta, podem considerar-se, consoante a gravi-
dade do quadro clinico e as restantes manifes-
tagdes associadas, outras terapéuticas imunos-
supressoras como a Azatioprina, Ciclofosfamida
e a Imunoglobulina.

Reportamos dois casos clinicos de doentes
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com LES e trombocitopénia acentuada; um dos
doentes apresentava também SAE A tromboci-
topénia foi, em ambos os casos, resistente as te-
rapéuticas utilizadas neste tipo de situacoes. Veri-
ficou-se em ambos a existéncia de uma coa-
gulopatia de consumo contribuindo para a per-
sisténcia de plaquetas baixas.

FACTORES DE RISCO CARDIOVASCULARES

L. C. Miranda, M. J. Mediavilla, M. Parente, A.
Faustino e E. Simoes

Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Introducao: Tem-se descrito em diversos traba-
lhos, desde hd alguns anos, uma distribui¢ao bi-
modal da mortalidade nos doentes com LES; tal
distribuicdo relaciona-se com a actividade da
doenca inicialmente e, posteriormente, pela pre-
senca de aterosclerose precoce e, com isso, de
eventos cardiovasculares.

A dislipidémia pode ser a causa principal de
aterosclerose precoce no LES; sendo detectada
em cerca de 50% dos doentes, algumas das vezes
estas alteracoes podem estar relacionadas com a
presenca de sindrome nefrético e/ou de insufi-
ciéncia renal ou, ainda, com o uso de certas dro-
gas (ex. corticosteréides/antihipertensores).
Objectivos: Avaliar descritivamente numa popu-
lacdo de doentes com LES a presenca de factores
de risco cardiovascular conhecidos.

Material e Métodos: Foram selecionadas 36 mu-
lheres cumprindo os critérios de Liupus do ACR,
todas avaliadas por um sé investigador.

Determinou-se o valor sérico de perfil lipidico
e a presenca e titulo de anticorpos anticardio-

lipina (IGG,IGM) e de anticoagulante lipico,
todos efectuados pelo mesmo laboratério.

Foi determinado o peso, o indice de massa cor-

poral e o consumo de tabaco e élcool.
Resultados: Idade — 48,31+14,28 (24,70); meses de
evolucdo da doenca - 131,38+103,07 (8-360);
3 em 36 doentes fumavam (igual ou menos que
20 cigarros); apenas uma doente apresentava
consumo de alcool regular (baixo).
Conclusées: O risco de eventos cardiovasculares
estd intimamente relacionado com a presenca de
dislipidémias e com o excesso de peso. Se a estes
se juntar o perfil imunolégico e algumas das tera-
péuticas cronicas efectuadas podemos afirmar
que o reforco das medidas preventivas terd de ser
enfatizado numa populagao de doentes com LES,
por forma a minimar o risco de acidentes vascu-
lares relacionados com a aterosclerose precoce.

COMPLICACOES E DOENCAS ASSOCIADAS AO LES
Margarida Mateus, P. Nero, M. Cruz, T. Mesquita,
A. Alves de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J.C.
Branco.

Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Introducao: O LES como doenca sistémica de
cardcter imunolégico, pode envolver qualquer
orgao, especialmente numa fase avancada. Apesar
da melhoria da sobrevida dos doentes com LES
nas ultimas décadas, a taxa de mortalidade con-
tinua a ser quase 3 vezes superior a da populagdo
geral. As causas de morte estdo essencialmente
relacionadas com o processo de evolucdo da
doenga e com as complicagcoes associadas a te-
rapéutica. Por ou-

Parametros avaliados

% de alteracoes

tro lado, existem

IMC = 25,57+4,32 (16, 33)

63,8% — excesso de peso (19,4% obesidade)

doengas, algumas

TG = 100,56 +/-41,36 (31,218)

1/36 >200 mg/dl

também de ca-
racter auto-imu-

Colest Total = 202,78 +/-44,9 (125, 304)

17/36 (47.2%) >200 mg/d|

ne, que surgem

Colest Est = 144 +/-33,15 (87,213)

com alguma fre-

HDL = 54,64 +/-19,7 (32, 147)

3/36 (8,3%) <35 mg/d|

quéncia associa-
das ao LES e que

LDL = 130,67 +/-39,78 (60, 235)

4136 (11,1%)>175 mg/d

condicionam a

VLDL = 21,03 +/-8,42 (7, 44)

3/36 (8,3%)>35 mg/d|

sua evolucdo e

ACA - 1gG = 13,2 +/-31,82 (1,8-153)

7136 (19,4%)

prognéstico. E,
assim, importan-

ACA - 1gM =10,09 +/-21,49 (1,9-116,6)

6/36 (16,6%)

te conhecermos

Anticoagulante Lupico

2/36 (5,5%)

melhor na nossa
populacido que
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complicacoes e doencas associadas ao LES exis-
tem, para melhor orientarmos os nossos doentes.
Objectivos: Os autores pretendem caracterizar as
complicacoes e doencas associadas ao LES na
populacdo de doentes com diagnéstico de LES
que actualmente é seguida na consulta de
Reumatologia do HEM.
Material e métodos: Foi elaborado um questio-
ndrio e os dados foram recolhidos dos processos
clinicos da consulta e do internamento. Foram
incluidos todos os doentes com diagndstico de
LES e registados os dados demograficos, as mani-
festacoes clinicas iniciais e cumulativas, os dados
referentes a evolucdo da doenca, os parametros
laboratoriais, os critérios de diagnéstico do ACR,
a terapéutica e a informacao referente aos inter-
namentos. A andlise estatistica dos dados foi
efectuada com recurso ao programa SPSS.
Resultados: Dos 34 doentes com diagndstico de
LES actualmente seguidos na nossa consulta,
19 referiram efeitos adversos ligados a farmacos
que fazem parte da terapéutica habitual desta
patologia, nomeadamente os AINE, corticéides,
anti-palddicos de sintese, citotéxicos e outros uti-
lizados nas doencas ou complicacdes associadas,
como antibiéticos e antidepressivos. Os efeitos
secundarios registados para os AINE foram exan-
tema, toxidermia, edema da glote, dispepsia e
elevacdo das transaminases. HTA, cataratas, dia-
betes mellitus, glaucoma, facies cushingoéide,
herpes labial, miopatia, foram algumas das com-
plicacoes atribuidas aos corticéides. A hidroxi-
cloroquina e a azatioprina também tiveram a sua
quota parte de responsabilidades nas compli-
cacOes terapéuticas, respectivamente hiperpig-
mentacao, diminuicdo do indice de Arden e diar-
reia para o primeiro firmaco e hepatite téxica
para o segundo. Dos doentes que realizaram pul-
sos de ciclofosfamida, uma doente sofreu uma
menopausa precoce. Das complicacdes decor-
rentes da doenca em si, foram registadas as
seguintes: necrose asséptica bilateral da cabeca
femoral, necrose digital, amaurose bilateral como
consequéncia de vasculite retiniana, hipertensao
pulmonar e insuficiéncia renal. As infec¢oes doc-
umentadas — sépsis, pielonefrite, infeccdes uri-
ndrias baixas e candidiase oral - ndo foram segu-
ramente atribuidas aos efeitos secunddrios dos
farmacos, pelo que foram incluidas neste grupo.
Nao existem mortes atribuidas ao LES ou suas
complicagoes.

No que diz respeito as doencas associadas ao

LES, nos nossos doentes foram encontrados 17
com depressdo, 6 com sindrome de Sjogren, 5
com fibromialgia, 3 com sindrome de anticorpo
anti-fosfolipido, 1 com artrite reumatéide e 1 com
hipotiroidismo e hiperparatiroidismo auto-
-imunes. Foram ainda analisadas outras doencas
que, pelas suas caracteristicas, complicam e/ou
influenciam o progndéstico e escolha terapéutica.
Assim, 11 dos doentes apresentavam HTA nao se-
cunddria a terapéutica, 7 apresentavam disli-
pidémia, 2 tinham o diagnéstico de DM e a osteo-
porose estava documentada em 5 doentes.
Conclusoes: Na nossa populagdo de doentes com
LES as complicagoes terapéuticas foram essen-
cialmente atribuidas aos corticéides e AINE e as
complicacGes consequentes da doenca, apesar
do baixo nimero, foram graves. As doencas asso-
ciadas encontravam-se em conformidade com o
descrito na literatura.

LUPUS E LESAO RENAL E TRATAMENTO COM IMUNOSSU-
PRESSORES

Candida Silva, Barcelos A., Inés L. S., Santos M. J.,
Branha A., Alexandre M., Real M., Cunha I., Nour
D., Reis P, Da Silva J. A. P, Malcata A., Porto A.
Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e
Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

Fundamentos e Objectivos: O tratamento da
nefrite lipica mantém-se controverso, mas o far-
maco mais aceite é a ciclofosfamida. O protocolo
de referéncia é o do National Institute of Heath.
Desde 1992 o nosso servico tem vindo a realizar o
tratamento da nefrite ltipica com um protocolo
semelhante. O objectivo do nosso trabalho é
avaliar a eficdcia deste tratamento nos nossos
doentes e determinar a frequéncia e a gravidade
dos efeitos secundarios.

Material e métodos: Os 27 doentes com nefrite
lipica comprovada por bidpsia, tratados no
nosso servico entre 1992 e Setembro de 2001
foram incluidos. Os doentes receberam uma dose
de 0.5 g/m? de ciclofosfamida, associada a corti-
costerodides orais e endovenosos.

Foi efectuado o estudo retrospectivo dos dados
clinicos e laboratoriais. A evolucdo para in-
suficiéncia renal e as infec¢oes foi registada.
Resultados: Os 27 doentes sdo 24 mulheres e 3
homens. A duragao média da doenca foi de 3.29
(£ 5.1) anos. Pela classificacdo da OMS, 22 apre-
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sentavam classe 1V, 2 tipo III, 1 TipolII /1V, 1 tipo
IV/V e 1 tipo V. As caracteristicas clinicas da
doenca foram registadas. A média de pulsos reali-
zados foi de 10.55 (+ 3.92). Houve melhoria signi-
ficativa nos parametros laboratoriais (protei-
nuria, C3, C4). O nivel de creatinina melhorou,
mas de forma menos significativa.

Uma doente abandonou os pulsos por intole-

rancia gastrointestinal e 2 doentes por ndo existir
resposta. Uma doente tem insuficiéncia renal ter-
minal, outra tem insuficiéncia renal. Uma doente
com insuficiéncia renal faleceu (de causa desco-
nhecida), 3 anos apds a suspensdo dos pulsos.
Nao existiram infeccdes graves, apesar de terem
sido registadas 19 infecgoes.
Conclusoes: O tratamento foi relativamente efi-
caz nestes doentes, com uma boa tolerancia. Nao
foram registados, até ao momento, efeitos se-
cunddrios graves.

POLIMIOSITE E DERMATOMIOSITE NOS ULTIMOS 10 ANOS:
CARACTERIZACAO CLINICA E AVALIAGAO DA TERAPEUTICA
E PROGNOSTICO

Catarina Resende, H. Canhao, J. E. Fonseca, W.
Castelao, C. Macieira, J. C. Teixeira da Costa, J. A.
Pereira da Silva, M. Viana de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Resumo: A Dermatomiosite (DM) e a Polimiosite
(PM) sdo doencas difusas do tecido conjuntivo,
raras, definidas com base em critérios de diag-
néstico propostos por Bohan e Peter em 1975. Em
Portugal hd poucos dados disponiveis sobre estas
patologias e sdo pouco conhecidas as caracteris-
ticas clinicas e laboratoriais dos doentes por-
tugueses com DM/PM.

Avaliaram-se 21 doentes com o diagnéstico
definitivo de PM/DM seguidos regularmente na
consulta de Reumatologia do Hospital de Santa
Maria, nos ultimos 10 anos. Os doentes foram di-
vididos de acordo com os 5 subgrupos de diag-
nostico e foram avaliadas as caracteristicas de-
mogréficas, manifestacoes clinicas, expressao
laboratorial, marcadores serolégicos, caracteristi-
cas electromiogréficas e histolégicas. Avaliaram-
-se ainda a eficdcia da terapéutica e a evolucao
clinica, estabelecendo correlacées com os facto-
res de progndstico.

Os nossos resultados revelaram dois picos de
incidéncia da idade de inicio da doenga e um pre-

dominio do sexo feminino. A diminuicao da forca
muscular proximal, mialgias, artralgias, disfagia,
envolvimento pulmonar e nos casos de derma-
tomiosite, o rash cutineo, foram as manifesta-
¢oes clinicas mais frequentemente encontradas.
A associacdo a neoplasia foi encontrada em 1
(4.8%) caso com DM. No nosso trabalho
documentamos que uma terapéutica instituida
precocemente e em doses eficazes, controla a
situagdo clinica aguda e melhora o prognéstico a
longo prazo. No entanto os efeitos adversos asso-
ciados, nomeadamente da corticoterapia em
altas doses, quer nos adultos, quer, sobretudo, em
criancas, implica ndo s6 o estabelecimento crite-
rioso do diagnéstico como a vigilancia apertada
destes doentes. A introducdo de imunossupres-
sores, dos quais se destacam a azatioprina e o
metotrexato, revelou-se eficaz no controlo da
doenca e com efeito poupador de corticosteroi-
des. A hidroxicloroquina foi ttil no controle das
manifestacoes cutaneas, em particular na der-
matomiosite juvenil.

Apesar de se ter registado uma boa evolucdo
na maioria dos doentes, 4 (19%) faleceram e 2
(9,5%) mantiveram-se refractdrios. Este facto
traduz a grande diversidade progndéstica da
doenca. Permanece por encontrar um marcador
clinico ou de outra natureza que possa prever a
evolucao da doenca, pelo que se deverd incre-
mentar nos préximos anos um esforco investiga-
cional neste sentido.

DOENCA DE STILL DO ADULTO: MANIFESTACOES, CURSO
CLINICO E TRATAMENTO

Graca Sequeira, Fernando Saraiva, Aurora Mar-
ques, José Carlos Romeu, Teixeira da Costa, M.
Viana Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria

Resumo: Os autores procederam a revisio da his-
toria natural de 9 doentes com Doenca de Still do
Adulto (DSA). Dividiram os doentes de acordo
com padrbes de evolucdo clinica e avaliaram
multiplos parametros como as alteragdes labora-
toriais mais frequentes, imagens radioldgicas,
complicagdes, terapéutica e prognostico.

PROLACTINA E ACTIVIDADE DA DOENCA NO LES
L. C. Miranda, M. Parente, M. J. Mediavilla, A.
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Faustino e E. Simoes
Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Introducao: Diversos estudos tém vindo desde ha
alguns anos a correlacionar a presenca de va-
lores séricos de prolactina com a actividade de
doencas autoimunes, principalmente o LES.

Tal relacdo é explicada pela actividade imu-
noestimuladora da prolactina, devido ao facto de
esta hormona se relacionar intimamente com o
sistema autoimune.

Objectivos: Determinar numa populagao por-
tuguesa de doentes com LES a relagcao entre os
niveis séricos de prolactina e a actividade da
doenca.

Material e Métodos: Foram selecionadas 36 mu-
lheres cumprindo os critérios de Lipus do ACR,
avaliadas no seu conjunto por um sé investiga-
dor.

Determinou-se o valor sérico de prolactina,
efectuado pelo mesmo laboratério. Calcularam-
-se 4 indices de actividade da doenca - SIS,
ECLAM, SLEDAI e SLAM.

Avaliaram-se outros parametros laboratoriais
da doenca.

Resultados: Idade - 48,31+14,28 (24,70); Niveis de
prolactina - 13,72+5,31 (5,16-24,4); Meses de
evolucdo da doenca - 131,38+103,07 (8-360).

Conclusoes: Apesar de nao existir significancia
estatistica entre os diversos parametros avaliados
e os niveis séricos de prolactina, € de referir a cor-

relacdo negativa e perto da significincia em
relagdo aos valores do complemento, uns dos
marcadores biolégicos mais fidedignos da activi-
dade lipica; valores mais elevados de prolactina
surgem aqui em doentes com menores valores de
complemento, nomeadamente C4.

UM CASO DE LUPUS-LIKE INDUZIDO PELO INFLIXIMAB
EM. Pimentel dos Santos, E Godinho, M.]. Santos,
V. Tavares, J. Canas da Silva

Servigo de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta

Diversos farmacos tém sido responsabilizados
pelo desencadear da formacao de auto-anticor-
pos e mesmo de quadros lupus-like.

As novas terapéuticas biolégicas, recentemen-
te introduzidas no tratamento da Artrite Reuma-
téide, podem igualmente ser associadas a estas
alteracdes, embora sejam poucos 0s casos
descritos.

Relatamos o caso de uma doente com Artrite
Reumatéide que nove meses apo6s o inicio da
terapéutica com Infliximab, desenvolveu um
quadro lupus-like, traduzido por manifestacoes
cutaneas, com ANAs e anticorpos anti-DNA em
titulos elevados. Estas alteracoes regrediram com
a interrupcao da terapéutica.

ESTUDO IMUNOGENETICO DE UMA FAMILIA coM LES.
DISCUSSAO DE ALGUNS ASPECTOS IMUNOBIOLOGICOS.

Parimetros Correlacio com Viviana Tavares*, I. Abreu**, H. Trindade**,
Avaliados a Prolactina D. Ligeiro***, A. Bastos**, M. Machado Caetano**,
Actividade — escala | r= 0,153 p=0,372 J. Canas da Silva® , ,
* Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Actividade — escala 2 r=-0,111 p=0,520 Almada
EAV global (médico) r=-0,129 p=0,432 ** Departamento de Imunologia, Faculdade de
EAV dor r=-0,210 p=0218 Ciéncias Médicas o
*** Centro de Histocompatibilidade do Sul
EAV doenca r=-0,185 p=0,28I
SLEDAI r=-0,006 p=0,973 Embora a agregacao familiar do LES seja cada vez
SIS r= 0,168 p=0,329 mais descrita, continua a ser ainda uma situagao
relativamente incomum. Apresentamos o estudo
SLAM r=0,032 p=0,855 de uma familia onde 4 membros (3 mulheres e 1
ECLAM r=0,089 p= 0,604 homem), familiares de primeiro grau, tinham o
VS r=0,I54 p=0,37] diagnoéstico de LES. Foi feito o estudo imuno-
genético destes doentes e dos familiares de 1° e 20
CH1%0 r=-0232 p=0,174 grau que ndo apresentavam qualquer manifes-
C3 r=-0,292 p=0,083 tacdo clinica. Foram doseados os factores
C4 r=-0,304 p=0,072 reumatoides, ANA, anti-DNA (nDNA, dsDNA,
DNAm), ENA (RNP, Sm, SSA, SSB), ac. anti-neu-
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ronais (ac-antineurdnios, anti-MAG e anti-gan-
gliosideos), anticoagulante lipico e anticardio-
lipina, ANCA (PR3 e MPO), e ac. antiroglobulina e
anti-microssomais. Foram doseadas as fraccoes
do complemento e foi feito o estudo dos loci A, B
e DRB1 do CMH. Para além dos doentes ja con-
hecidos encontrdmos 3 familiares com alteracoes
imunolégicas, sendo que num deles estas eram
mais numerosas (factores reumatodides, ANA,
Anti-DNA, anti-nucleossoma, anti-SSA, anti-SSB,
anticardiolipina e fraccoes do complemento
baixas). Relativamente ao estudo genético ndo
encontramos um padrao de susceptibilidade que
explicasse a agregacdo familiar. Os resultados
encontrados estdo de acordo com o habitual-
mente descrito na literatura, em que existe uma
grande heterogeneidade imunogenética que
podera explicar a diferenca de quadros clinicos
existente numa mesma familia.

IMPACTO SOCIO-ECONOMICO DA DOENCA LUPICA
Dolores Nour, P, Reis, C.Silva, L. Inés, A. Malcata,
A. Porto

Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e
Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

O ldpus eritematoso sistémico afecta, preponde-

rantemente, mulheres jovens e que estdo numa
fase produtiva da vida.

Os autores apresentam os resultados prelimi-
nares da avaliacdo de 35 doentes portadores de
LES, seguidos nas consultas externas de Reumato-
logia, que responderam a um questiondrio de im-
pacto da artrite (AIMS). Aplicou-se a estes doentes
um inquérito de avaliacdo de dano acumulado
(SLICC), com a finalidade de correlacionar as
duas escalas (impacto X indice de cronicidade).

Dos 35 doentes avaliados, 34 eram do sexo
feminino e 1 do masculino; a idade de inicio da
doenca estava entre os 13 e os 31 anos; o tempo
de doenca situava-se entre os 3 e 30 anos; 31 ti-
nham grau de escolaridade inferior a 7 anos; o
rendimento familiar da maior parte era inferior a
200 contos/més; a maioria apresentava uma pon-
tuacdo total do SLICC entre 0 e 3.

Nao foi possivel obter uma correlacao com sig-
nificado estatistico entre o AIMS global ou alguns
dos seus componentes e o SLICC neste grupo de
doentes. Isto deve-se, em parte, ao pequeno n.c
de doentes e também a utilizacdo de uma escala
de impacto desenhada para avaliar doentes com
artrite. De qualquer forma, os autores conside-
ram Util a avaliacdo do impacto social e econémi-
co que o lipus impde aos portadores desta pa-
tologia e planeiam uma avaliacdo prospectiva
que englobe um maior nimero de doentes.
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