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Lista de Abreviaturas:
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PRES - Sindrome da Encefalopatia
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SS - Sindrome de Sjogren;

TC - Tomografia Computorizada;
TVP - Trombose Venosa Profunda;

VS - Velocidade de Sedimentacéo.
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Resumo

As emergéncias sdo situacdes clinicas que exigem atencdo médica urgente por
colocarem a vida do doente em risco. O objetivo principal deste artigo é alertar os
profissionais de salde para a sua identificacdo ajudando a reconhecer estas situagdes
emergentes.

Dada a prevaléncia, esta revisdo focou-se nas seguintes patologias: Arterite das
Células Gigantes ou Arterite Temporal, Artrite Reumatdide, Colite Ulcerosa, Esclerose
Sistémica, Granulomatose de Wegener, Lupus Eritematoso Sistémico, Policondrite
Recidivante, Sindrome Antifosfolipidico e Sindrome de Sjogren.

Foram descritas para cada patologia as situac@es clinicas agudas com incidéncia
nos sinais e sintomas, formas de apresentacédo, tratamento e progndstico.

Finalmente abordaram-se as situagfes mais importantes em termos de
morbilidade e mortalidade, permitindo uma atencdo especial perante as mesmas num

contexto de urgéncia.

Palavras-Chave:

Emergéncia; Doenga Autoimune; Urgéncia.
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Abstract

Emergency are clinical situation that required emergent medical attention
because they can put in danger people’s life. The main subject of this article is the
warning of the medical doctors to the presence of these situations.

Given its prevalence, this revision article is about some these diseases: Giant
Cell Arteritis or Temporal Arteritis, Rheumatoid Arthritis, Ulcerative Colitis, Systemic
Sclerosis Sistémica, Wegener Granulomatosis, Systemic Lupus Erythematosus,
Relapsing Polychondritis, Antiphospholipid Syndrome and Sjogren’s Syndrome.

There were been described for each disease the acute clinical situation focusing
on signs and symptoms, presentation, treatment and prognosis.

At least it is refered the most important emergencies regarding morbidity and

mortality, helping the doctors to give special attention to this cases in the ER.

Keywords:

Emergency; Autoimmune Disease; Urgency.
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1. Introducao

As emergéncias médicas sdo situacbes clinicas que exigem atencdo médica
urgente por colocarem a vida do doente em risco. Quando estas ndo s&o tratadas
atempadamente podem ser fatais ou deixar sequelas permanentes na vida de um doente.
As doencas autoimunes sdo um espectro muito amplo de doengas complexas cuja
patogénese consiste na agressdo por autoanticorpos a diversos 0Orgdos, causando
maltiplas patologias que podem coexistir. Estas doencas, além das comorbilidades
cronicas podem cursar com complicacdes agudas que devem ser reconhecidas e tratadas

atempadamente [1].

As emergéncias associadas a doencas autoimunes sdo muitas vezes fatais dada a
dificuldade na identificacdo de tais patologias [1]. Por esse motivo, é importante um
conhecimento seguro das emergéncias mais comuns, assim como 0 seu diagnostico

precoce.

O objetivo principal deste artigo € alertar a comunidade médica para 0s sinais
que devem ser reconhecidos na presenca destas situacfes emergentes. Também se
pretende perceber e explicar a fisiopatologia envolvida no desenvolvimento de

determinados eventos agudos e 0 seu tratamento adequado.
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2. Material e Métodos

Foi realizada a pesquisa nos seguintes sitios da internet: Pubmed e Scielo
utilizando como palavras-chave a nomenclatura da doenga autoimune seguido da
palavra "AND" e da palavra “Emergency” ou “Urgency”. A pesquisa englobou artigos

entre 2004 e 2014, apenas em humanos, com idade superior a 18 anos.

Encontraram-se 80 referéncias bibliograficas. Destes artigos selecionaram-se,
através da leitura dos resumos, as casuisticas ou casos clinicos que mencionavam as
complicaces ou urgéncias associadas a uma patologia autoimune, restando assim 24

artigos.

Dada a baixa frequéncia das patologias de urgéncia/emergéncia nestas doencas,
esta revisdo focou-se nas seguintes patologias, referidas na bibliografia consultada:

Arterite das Células Gigantes ou Arterite Temporal (ACG), Artrite Reumatodide

(AR), Colite Ulcerosa (CU), Esclerose Sistémica (ES), Granulomatose de Wegener

(GW), Lupus Eritematoso Sistémico (LES), Policondrite Recidivante (PR),

Sindrome Antifosfolipidico (SAF), Sindrome de Sjogren (SS).

Optou-se por descrever apenas as situagdes patologicas emergentes ou urgentes fazendo

inicialmente uma curta referéncia a identificacdo da doenca de base.


file:///C:/Users/User/OneDrive/Tese/ubmed
http://www.scielo.org/php/index.php
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3. Emergéncias em Doencas Autoimunes

3.1. Arterite das Células Gigantes ou Arterite Temporal (ACG)

Definicdo: A ACG é uma emergéncia médica [2]. Esta doenca afeta os vasos

sanguineos, nomeadamente os vasos de grande e médio calibre da cabeca e na maioria
dos casos a artéria temporal. E comum em caucasianos com mais de 55 anos e mais
frequente em mulheres [2]. A denominacdo de “células gigantes" deve-se ao predominio

de células inflamatorias gigantes na histologia da bidpsia da artéria temporal.

A ocorréncia de ACG na Polimialgia Reumatica (PMR) € frequente e é causa de
cegueira evitavel [2]. Aproximadamente 40% dos doentes com ACG tém PMR e cerca
de 10% dos doentes com PMR tém vasculite no resultado de bidpsia, necessitando de

revisdo do diagnostico [2].

Emergéncia: Cegueira Stbita

Fisiopatologia: A inflamagdo primaria envolve ramos extracranianos das artérias

carétidas (por exemplo: artéria temporal e oftdlmica), mas também pode envolver a
artéria aorta [2]. A inflamacéo das paredes dos pequenos vasos leva a uma diminuicédo
do seu lumen e eventual oclusdo [2]. Em <20 % dos casos pode ocorrer perda de visdo
devido a isquemia e enfarte do nervo 6tico [2]. Desconhece-se a causa exata da doenca,
porém, 0s processos infeciosos e autoimunes podem estar envolvidos [2]. Os Linfécitos
e macrofagos penetram atraves das camadas da parede arterial resultando em
fragmentacdo da lamina interna elastica [2]. Os efeitos sistémicos sdo mediados pelas
citocinas IL-1 e IL-6, as quais tém efeitos sobre o figado (na libertacdo da PCR),

Sistema Nervoso Central (anorexia e febre) e na medula 6ssea (anemia e trombocitose).
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Sinais e Sintomas: cefaleia (30-80%), alteragbes visuais, dor mandibular,

desconforto na regido temporal e palpacdo anormal das artérias temporais (rigidez,
pulsatilidade reduzida e nddulos) [2]. Também foi descrita uma apresentacdo silenciosa

ou atipica com manifestagdes sistémicas minimas em 8-38% dos doentes [2].

Diagnostico: O diagndstico é feito através da observagdo de células gigantes no

exame anatomopatoldgico da bidpsia da artéria temporal. Os doentes com PMR devem
fazer doseamento frequente da Proteina C-Reactiva (PCR) e da Velocidade de
Sedimentacdo (VS) [2]. Uma elevacédo destes parametros deve fazer suspeitar de ACG e
o tratamento deve ser iniciado antes dos resultados da bidpsia (Figura 1). Na ACG é

frequente encontrar trombocitose e anemia.

Quando um doente recorre ao seu médico por perda de visdo, o exame do fundo
ocular pode mostrar um nervo 6tico palido e edemaciado (Figura 2), sugerindo isquemia

e enfarte do nervo com perda irreversivel de visao.

Figura 1: Fotomicrogafia da Bidpsia da artéria Figura 2: Disco de nervo 6tico direito com
temporal. elevacdo, margens eshatidas e atenuagdo
(coloragdo  Hematoxilina-Eosina  x100). In arterial consistente com Neuropatia Otica
Durkin S.R., Athanasiov P.A., Crompton J.L. isquémica anterior. In Durkin S.R., Athanasiov
[2]. P.A., Crompton J.L. [2].

10
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Tratamento: O tratamento da PMR com doses baixas de corticosteroides ndo serve

como profilaxia da cegueira na ACG [2]. Apds o diagndstico, o tratamento deve ser
iniciado com doses elevadas de corticosteroides (1 mg/Kg de Prednisolona Oral). Apds
1 més esta dose deve ser diminuida com base na resposta da PCR e VS (Valores de
referéncia para PCR: <10 mg/L, VS: <15 mm/h). Durkin [2] defende o uso de
Metilprednisolona endovenosa na fase inicial do tratamento, assim como o uso de
Metotrexato para diminuir os efeitos colaterais dos corticosteroides em fases

subsequentes, apesar da falta de evidéncias terapéuticas.

Prognostico: Os doentes tratados numa fase inicial com elevadas doses de
corticosteroides tém um bom prognostico, ao contrario daqueles que recorrem ao
médico j& com perda de visdo. Os doentes com perda irreversivel de visdo por ACG
devem ser monitorizados para evitar lesdo do outro olho, uma vez que existe uma

probabilidade de 37% de afetar o outro olho [2].

3.2. Artrite Reumatoide (AR)

Definicdo: A AR é uma doenca autoimune, inflamatoria, sistémica, crénica e

progressiva que afeta as articulacGes causando dor, edema, derrame e posteriormente

erosdo e deformacdes permanentes.

Emergéncia: Subluxagio Atlanto-Axial

11
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Fisiopatologia: A patogénese desta
doenca pode estar relacionada com a
evolugdo do processo inflamatorio de
articulacGes adjacentes ou por destruigéo

da articulacéo da apdfise [3].

Sinais e Sintomas: cervicalgia,

alteracbes  neuroldgicas  (perda  de
sensibilidade e dorméncia) quer do
membro superior, quer do membro
inferior e ainda a quadriparésia espatica
[3]. Os achados fisicos e caracteristicos
desta doengca sdo varidveis [3]. A
disfuncdo respiratoria pode estar presente

mas raramente é a principal queixa [3].

Diagndstico: Uma radiografia da regido
cervical com mais de 3 mm entre o
processo odontoide e C1 indica possivel

subluxacdo atlanto-axial (Figura 3) [3].

Figura 3: Radiografias laterais da coluna cervical
durante a extensdo (A) e flexdo (B) num doente com AR.
Subluxacdo atlanto-axial severa torna-se evidente na
posicdo de flexdo (setas) quando a distancia entre a face
posterior do arco anterior do atlas e face anterior do
processo odontdide € superior ao normal (3 mm). (C)
Radiografia Cervical da coluna cervical no mesmo
doente ap0Os estabilizacdo cirdrgica. In Slobodin G.,
Hussein A., Rozenbaum M., Rosner 1. [1].

12
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Para confirmar o diagndstico pode ser feita uma Ressonancia Magnética (RM),

que também avalia o nivel de compressdo da medula [3].

Tratamento: Uma vez feito o diagnostico deve proceder-se a imobilizacdo com colar

cervical e referenciar o doente para Neurocirurgia [3]. O tratamento cirargico de elei¢éo

para a subsluxacdo atlanto-axial é a artrodese de C1 a C2.

Prognostico: Se a subluxagio for detetada e tratada numa fase em que ainda néo

exista compromisso medular, o prognostico € favoravel [3].

Emergéncia: Hemorragia Digestiva Alta por Ruptura de Aneurisma Abdominal

Fisiopatologia: Hemorragia digestiva alta (HDA) é uma emergéncia médica comum

[4]. As causas mais comuns de HDA sdo as Ulceras pépticas (50%), varizes esofagicas,
sindrome de Mallory-Weiss, Lesdo de Dieulafoy ou Angiodisplasia [4].

Apenas 0,2% da populagdo geral tem aneurismas de artérias viscerais e 0s
aneurismas das Artéria Mesentérica Superior (AMS) representam apenas 5,5% destes
[4]. Os aneurismas viscerais sdo causas raras de HDA sendo comum o diagndstico apds
a cirurgia [4]. Causas comuns de AMS incluem émbolos sépticos (33%), aterosclerose,
pancreatite e traumatismos [4]. Outras causas menos comuns sdo doencas vasculares do
colagénio, doencas do tecido conectivo e neurofibromatose [4]. Numa série de autdpsias
feitas em doentes com AR foi detetada vasculite em 25 % destes doentes, contudo
menos de 1% desenvolveu sinais de vasculite [4]. Foi observado que 10-38% dos
doentes com AR podem ter vasculite gastrointestinal e esta pode ser a sua primeira

manifestacdo de doenca [4].

13
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Sinais e Sintomas: Ao exame fisico pode ser encontrada uma massa pulsatil

abdominal [4].

Nos doentes com AMS, 50% tém apresentacdo inicial com ruptura, choque
hipovolémico, hemoperitoneu e ventre agudo [4]. Ao exame fisico, o doente pode
apresentar sinais de choque hemorragico como hipotensédo, taquicardia e/ou perda de

consciéncia.

Diagnostico: O diagnostico é feito com recurso & Endoscopia Digestiva Alta (EDA)

[4]. Deve ser colocado uma sonda de lavagem nasogastrica [4] para permitir aspirar o
sangue que possa estar presente no tubo digestivo.

O primeiro passo deve ser a estabilizacdo hemodinamica recorrendo a soros e
transfusdes sanguineas (se hemoglobina <8 g/dL). Depois deve ser realizada recorrer-se
a EDA diagnostica ou terapéutica, dependendo da etiologia da hemorragia. Se a EDA
ndo permitir determinar a fonte do sangramento € necessaria uma TC do abdémen com

contraste (nos doentes sem alergias e sem doengas renal cronica).

Tratamento: Para excluir um aneurisma pode ser feita uma Ecografia Abdominal ou

uma TC do abdoémen. Se este for detetado fora de contexto de emergéncia deve ser feita

ressecgao cirurgica ou intervencdo radioléogica [4].

Progndstico: Um aneurisma sem corregdo cirdrgica com >5cm de didmetro tem uma

taxa de sobrevivéncia anual de aproximadamente 20%. Nos doentes com tratamento

cirurgico bem sucedido a taxa de sobrevivéncia é de aproximadamente 50% dos casos.

14
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3.3. Colite Ulcerosa (CU)

Definigcdo: A Colite Ulcerosa é uma doenca autoimune, crénica e inflamatéria que

afeta essencialmente o colon e o reto. Esta doenca geralmente inicia-se com um quadro
de diarreia com muco, pus e/ou sangue o qual pode ser intermitente. E caracterizada por

periodos de agudizacao e remissao que podem influenciar a terapéutica.
Emergéncia: Megactlon Toxico (MT)

Fisiopatologia: A etiologia do MT ainda ndo é bem conhecida, no entanto apresenta

uma incidéncia de 1 a 5% na populacdo geral [5] e de 10 % associado a CU [7]. O MT ¢
responsavel por 50% das mortes atribuidas a CU [5]. As agudizacgdes da colite ulcerosa
apresentam um largo espectro de gravidade clinica desde quadros ligeiros, subclinicos
até quadros de colite fulminante ou MT [6]. O MT tende a ocorrer preferencialmente em
casos de pancolite [7].

Os fatores que poderdo estar na origem deste quadro sdo: a descontinuagédo
prematura e/ou demasiado rapida da corticoterapia, a realizacdo prévia de colonoscopia
ou de clister opaco, a medicacdo espasmolitica (opiaceos, anticolinérgicos,
antidiarreicos) e os distarbios eletroliticos [7]. Acredita-se que a agudizacdo da doenca
ocorra uma semana antes da dilatacdo aguda, contudo alguns indicios podem estar

mascarados pela corticoterapia ou pela diminui¢do da percecdo sensorial [7].

Sinais e Sintomas: Segundo o American College of Gastroenterology e o European
Crohn’s and Colitis Organization, estamos na presenca de uma agudizacdo grave de CU
quando o doente apresenta 6 ou mais dejecbes por dia e evidéncia de sinais de
toxicidade sistémica demonstrados por febre e/ou taquicardia [6]. Os doentes podem

ainda queixar-se de dor abdominal.

15



Emergéncias em Doencas Autoimunes

Diagnastico: O diagndstico de MT ¢é feito quando, além da distencio colica (> 6 cm),
existem 3 destes 4 sinais: temperatua corporal >38,5°C, taquicardia >120 bpm,
leucocitose >10,500/mm?® e anemia (hemoglobina < 60% do valor normal). Além disso,
devera ainda estar presente, uma das seguintes condicOes: alteracbes mentais,
desidratacdo, distrbios electroliticos ou hipotensdo [5]. Como tal devem ser realizadas
andlises sanguineas, monitorizacdo dos parametros vitais e radiografia do abdémen
(Figura 4) ou TC abdomino-pélvica para corfirmar a distensdo e excluir perfuracdo
subclinica ou abcesso intra-abdominal [5].

Nos casos em que 0 MT é o episddio inaugural, o diagndstico de colite pode ser
feito através de sigmoidoscopia flexivel (Figura 5) com insuflacdo limitada e com

colheita de bidpsias para estudo histolégico [7].

Figura _5: Retossigmoidoscopia mostrando
mucosa hiperemiada, com multiplas erosbes e
ulceracbes superficiais e exsudados muco-
purulentos. In Pedro Barreiro, Cristina Chagas,
Gilberto Couto e Leopoldo Matos [6].

Figura 4: Radiografia do abdémen em pé
mostrando dilatagcdo célica, com didmetro do
cllon transverso superior a 6 cm, compativel
com megacélon tdxico. In Pedro Barreiro,
Cristina Chagas, Gilberto Couto e Leopoldo
Matos [6].

Tratamento: O tratamento do MT tem como base a perfusdo de corticoesterdides

(prednisolona 50-100 mg/24h ou metilprednisolona 40-60 mg/24h) [7] e avaliagdo
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diaria por equipa médico-cirurgica [5]. Nos casos refratarios aos corticoesterdides (30%)
pode ser usado o infliximab ou a ciclosporina [6]. Nos doentes sem resolucdo do quadro
apos 48-72 horas de terapéutica intensiva ou com evidéncias de complicagdes como
perfuragdo, hemorragia marcica ou faléncia multiorgdnica tém indicacdo para
colectomia de urgéncia [6]. A realizagdo de colonoscopia para aléem da sigmdide esta
contra-indicada nestes doentes devido ao risco de perfuracdo [7]. A execucdo de
colonoscopia total é recomendada apenas para descompressdao abdominal em doentes

ndo candidatos a cirurgia [7].

Progndstico: O MT é responsavel por 50% das mortes atribuidas & CU [5], tendo esta
patologia um prognostico reservado.

Os doentes que respondem a terapéutica médica possuem alto risco de recidiva
grave e posterior necessidade de colectomia, devendo ser vigiados regularmente e

iniciar terapéutica imunossupressora precoce [5].

3.4. Esclerose Sistémica (ES)

Definicdo: A ES ¢é uma doenga do tecido conjuntivo caraterizada por fibrose

progressiva da pele e proliferacdo da camada intima de artérias de pequeno e médio
calibres, associados ao comprometimento visceral [9]. Apresenta um espectro clinico
variado que pode culminar em espessamento cutaneo generalizado proximal e
atingimento de 6rgéos internos (ES difusa) ou em espessamento cutaneo de predominio
distal (ES limitada) [9]. A ES sine escleroderma é uma situacdo rara (9%) em que o

envolvimento visceral esclerodérmico aparece antes do envolvimento da pele [9].

17
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Emergéncia: Crise Renal

Fisiopatologia: A ocorréncia da crise renal esclerodérmica (CRE) pode surgir como

manifestacdo inicial da ES, embora rara, a qual pode ser fatal se houver atraso do
diagndstico [9]. A CRE é reconhecida como a complica¢do mais perigosa da ES difusa,
ocorrendo em 65-86% [8] dos casos, representando juntamente com o envolvimento
pulmonar as causas de Obito mais frequentes nestes doentes [9]. A CRE predomina nos
cinco primeiros anos apos o diagnostico: 66% dos doentes no primeiro ano de doenga e
86% nos quatro anos seguintes [8-9]. A incidéncia da CRE diminuiu com a introdugéo
dos IECAs [8,9].

Esta complicacdo pode surgir apds um vasoespasmo, o qual sobreposto as lesdes
proliferativas da camada intima dos vasos renais, resulta em isquemia do aparelho justa-
glomerular. Isto gera um aumento da secrecdo de renina e a consequente formagéo de
angiotensina Il, o que levara a um aumento da vasoconstri¢do renal [8-9].

S&o fatores de risco para a CRE: sexo masculino, raca negra, contraturas de
grandes articulaces, lesdo cardiaca, uso de corticosteroides (60% dos casos receberam
corticoterapia anteriormente), anemia, presenca de anticorpos contra a polimerase do

RNA e a ES difusa rapidamente progressiva [8-9].

Sinais e Sintomas: Nos doentes com diagnostico de ES pode ocorrer insuficiéncia

renal rapidamente progressiva com oligdria e no caso dos doentes em que a CRE € a

manifestacdo inaugural pode surgir hipertensdo arterial (HTA) maligna.

Diagnostico: O diagnostico de ES pode ser feito posteriormente 8 CRE por auséncia

de evidéncia de lesdo cutanea [9]. Os anticorpos antinucleares sdo detetados em 60%

dos casos de CRE [8], podendo auxiliar o diagnostico. A presenca de anticorpos anti-
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RNA polimerase (I e 1) estdo associados a ES e estdo presentes em 59% dos casos de
CRE [8]. A detecdo destes anticorpos faz-se atualmente com recurso a tecnica de
enzyme-linked immunosorbente assay (ELISA) [8]. Os anticorpos anti-U3-RNP
também podem ser encontrados em doentes jovens e com o risco de desenvolver ES
difusa com afecdo de drgdos internos (incluindo CRE) [8]. J& os doentes com anticorpos

anti-centrémero podem estar protegidos de virem a desenvolver CRE [8].

Tratamento: O objetivo do tratamento é diminuir a presséo sistolica em 20 mmHg e a

diastolica em 10 mmHg/24 horas até intervalos normais, evitando periodos de
hipotensdo [8]. Numa fase inicial deve utilizar-se o captopril por ter uma semi-vida
curta e por ser mais facil controlar os valores de presséo arterial (PA). A longo prazo
devem ser utilizados IECAs de longa duracdo de agdo [8]. Se os IECAs em dose
maxima nao fizerem o controlo da PA ou ndo estiverem disponiveis podem ser
utilizados os farmacos antagonistas dos receptores AT1 da angiotensina Il (ARA) [8]. O
uso de prostaciclina endovenosa (0,2-2 ng/ Kg/min) tem sido associado a um aumento
da perfuséo renal e consequente ajuda na normalizacdo da PA [8]. Alguns centros ainda
usam o iloprost endovenoso durante a fase hipertensiva da crise renal, com interrupgao
apos a melhoria da fun¢éo renal ou o inicio de dialise [8]. A dialise é necessaria em 33%

dos doentes com CRE [8].

Progndstico: Os IECAs provaram melhorar a sobrevida dos doentes (apds 1 ano) de

15% para 76% [8-9], melhorando o seu prognostico. A recuperacao renal pode ocorrer
mais de 24 meses apds a crise e por isso as decisdes sobre transplantagdo renal devem

ser adiadas ate esse periodo [8].
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Emergéncia: Fenémeno de Raynaud Catastrofico

Fisiopatologia: O fenémeno de Raynaud (FR) caracteriza-se por episddios

reversiveis de vasoespasmos das extremidades, associados a alteracGes de coloragdo
tipicas que ocorrem apos exposicdo ao frio ou em situagdes de stresse [10]. O FR é
relativamente frequente, afetando 3,5 a 15% da populagéo geral e estd presente em 90%
dos doentes com ES [10].

O FR é causado por um desequilibrio entre a vasoconstri¢do e vasodilatacdo com
favorecimento da vasoconstricdo. Nos doentes com ES estdo presentes alteracOes
funcionais assim como alteragOes estruturais da parede vascular [10]. Os receptores ;-
adrenérgicos sdo os principais mediadores da vasoconstricdo induzida pelo frio nas
células do masculo liso [10]. A hiper-reactividade dos recetores op-adrenérgicos e a
alteracdo na producdo de neuropeptideos (por exemplo, o peptideo relacionado com
gene da calcitonina, CGRP) s&o alguns dos mecanismos envolvidos nos episodios de
vasoespasmos induzidos pelo frio no FR [10]. Além disso, o endotélio participa
ativamente na regulacdo do tonus das celulas musculares lisas arteriais através da
producdo de substancias vasoativas (como a endotelina, 6xido nitrico e prostaciclina) e
de moléculas de adesdo vascular, cuja libertacdo € regulada em individuos normais [10].
No FR, principalmente quando secundario & ES, a lesdo e a ativagdo endotelial causam
um desequilibrio entre a producdo de substancias vasoconstritoras e vasodilatadoras,
com aumento na producdo de endotelina-1 (potente vasoconstritor) e diminui¢do na
producéo de oxido nitrico e prostaciclina (vasodilatadores) [10]. O efeito vasodilatador
do oxido nitrico (NO) e das prostaciclinas ocorre pela via do monofosfato ciclico de
adenosina (AMP) e monofosfato ciclico de guanosina (GMP), sendo que a sua
degradacéo é controlada por varias fosfodiesterases [10]. Na ES podem haver episodios

repetidos de isquémia e reperfusdo que levam ao aumento da atividade de radicais livres
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(stresse oxidativo) e persistente ativacdo do sistema endotelial [10]. Esses fatores
aumentam a predisposicao para novos episddios vasoespasticos, formando-se assim um
ciclo vicioso em que ha vasoespasmo, producdo de radicais livres, lesdo endotelial e
mais vasoespasmo [10]. Em situacdes graves o vasosespasmo torna-se irreversivel e

surge o FR catastrofico com possivel isquémia permanente e necrose das extremidades

(Figura 6).

Figura 6: Fendémeno de Raynaud grave com
necrose do 3° dedo e Ulceras digitais. Doente da
Consulta de Doencas Autoimunes do Servigco de
Medicina Interna - A do CHUC (com permissao).

Sinais e Sintomas: As alteracdes de coloragio sdo classicamente descritas em trés

fases sucessivas: palidez (fase isquémica), cianose, (causada por estase venosa e
desoxigenacdo) e rubor (hiperémia reativa/reperfusdo) [10]. O doente pode ainda
apresentar dor e/ou parestesias [10]. Geralmente afeta m&os e pés e em casos mais
graves pode também afetar o nariz, orelhas ou lingua [10].

O FR secundéria a ES surge frequentemente ap6s os 30 anos de idade e na
presenca de alteracbes troficas nas extremidades, tais como espessamento cutaneo,

trofia de polpas digitais, microcicatrizes ou Ulceras digitais [10].

Diagndstico: E recomendavel a realizacio de capilaroscopia periungueal, a qual pode

apresentar um padrdo SD, caracterizado pela presenca de dilatacdo e distorcdo capilar

associado a areas de desvascularizacao (Figura 7) [10]. Contrariamente ao FR primario,
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cujo resultado da capilaroscopia periungueal é normal [10]. A presenca de

micropetéquias de distribuicdo disseminada também pode estar associada ao padrdo SD

[10].

A B

Figura 7: Capilaroscopia periungueal com microangiopatia padrdo SD (capilares dilatados e areas de
desvascularizagdo). (A) - In Kayser C., Corréa M.J.U., Andrade L.E.C. [10]; (B) - Cedido do Laboratério
de Microcirculacdo do Servico de Medicina Interna - A do CHUC.

A detecdo de determinados autoanticorpos [anticorpos anticentromero, anti-
DNA topoisomerase | (Scl-70), anti-RNA polimerases (I e I11) e anti-U3-RNP] possui

valor diagndstico e prognostico [10].

Tratamento: O objetivo do tratamento é a diminuicdo da gravidade e do nimero de
episddios de FR, prevenindo novas lesbes isquémicas [10]. Ndo ha consenso acerca do
tratamento dos doentes com ES com episddios leves de FR [10]. No entanto, doentes
com historia ou evidéncia de lesdes isquémicas, como Ulceras ou microcicatrizes da

polpa digital, devem ser tratados de acordo com o proposto da Tabela 1.
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Tabela 1: Tratamento do Fenémeno de Raynaud associado a ES.

Tratamento de base:

- Evitar exposicao ao frio;

- Utilizar roupas quentes (além de luvas, toucas, etc);

- Evitar o0 uso de agentes gue causem vasoconstricdo importante, como
drogas simpaticomiméticas, clonidina, ergotamina, cafeina e
betabloqueadores;

- Controlar o stresse;

- Eviccdo tabagica.

Antiagregantes Plaquetérios: Apesar de ndo haver evidéncia cientifica,
0 uso de baixas doses de aspirina (100 mg/dia) é recomendado em
doentes com ES, principalmente naqueles com Ulceras recorrentes ou
episadios de isquemia digital importantes.

Nao
Medicamentoso

Farmacoldgico

Tratamento de crises sintomaticas:

BCC: 12 Linha — Nifedipina:
Efeitos Adversos: Sintomas relacionados com a vasodilatagéo e sintomas
de refluxo, pois tém acgdo redutora da pressdao do esfincter esofagico
inferior.

Amlodipina e Felodipina.

IECAs: 22 Linha - Losartan 50-100 mg/dia

Nitratos: Nitroglicerina topica

Farmacoldgico
Antagonista da Serotonina: Fluoxetina

Anélogos da Prostaciclina: lloprost endovenoso durante cinco dias.

Antagonistas dos recetores da endotelina: Bosentan.

Inibidores da Fosfodiesterase: Sildenafil 100 mg/dia.

Tratamento de situagdes graves:

Além da terapéutica medicamentosa com vasodilatadores, o
principio basico para o tratamento de Ulceras de extremidades deve ser
feito com desbridamento e limpeza adequada das lesGes, seguido do uso
Tratamentode | de pensos oclusivos e antibiotioterapia, se necessario. Pensos topicos de

Ulceras hidrocol6ide mostraram-se seguros e eficazes na cicatrizacdo das Ulceras
Isquémicas digitais.

A anticoagulacdo com heparina por 24-72 horas pode ser

considerada em casos de eventos isquémicos agudos com rapida

evolucdo.
A simpatectomia digital ou simpatectomia quimica com lidocaina
Cirargico ou bupivacaina pode ser utilizada em pacientes com isquemia critica e

Ulceras ativas que ndo responderam ao tratamento farmacolégico.
In Kayser C., Corréa M.J.U., Andrade L.E.C. [10].
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Prognastico: O tratamento do FR tem sido melhorado com o aparecimento de novas

drogas com acao vasodilatadora [10]. A eviccdo do frio e o uso de bloqueadores dos
canais de calcio séo ainda os tratamentos de primeira escolha [10]. Contudo, existem
novos farmacos que melhoram o progndstico de doentes com Ulceras digitais graves

resistentes ao tratamento.

3.5. Granulomatose de Wegener (GW)

Definicdo: A GW é uma doenga inflamatdria, multissistémica que se caracteriza por

uma vasculite de vasos de pequeno e médio calibre com formacdo de granulomas e
necrose tecidular importante [11,12]. Esta patologia € uma vasculite necrotizante
relativamente rara que envolve frequentemente as vias aéreas superiores e inferiores e
os rins [11].

Esta doenca tem uma prevaléncia de 3:100.000 e maior incidéncia na 42 década

de vida, com uma relagdo homem/mulher de 2:1 [12].

Emergéncia: Estenose Subglética

Fisiopatologia: A estenose subgldtica aparece em 17% dos casos de GW, sendo a

complicacdo mais comum no sexo feminino e em doentes mais jovens [11].

A estenose tende a apresentar uma forma de estreitamento circunferencial cuja
preferéncia da localizacdo é desconhecida [11]. No entanto, a sintomatologia pode
decorrer por esta ser a regido mais estreita da traqueia, sendo mais facilmente
reconhecida [11]. Além disso, acredita-se que esta porcdo da traqueia tem um
suprimento vascular mais reduzido e com uma menor capacidade em recuperar de

lesGes [11].
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E comum o aparecimento de estenose mesmo com o tratamento padrdo da GW

(corticoesteroide e ciclosfosfamida) [11].

Sinais e Sintomas: A estenose subgl6tica deve ser considerada em todos os doentes

com GW que apresentem dispneia, tosse e alteragbes da voz [11]. O quadro clinico pode
variar desde doente assintomaticos a doentes com um quadro de dispneia grave que
ponha em risco a vida do doente. E comum que se apresente de forma isolada sem

outras manifestacGes de atividade de doenca [11].

Diagnostico: O diagnostico da estenose pode ser feito com recurso a

broncofiboscopia ou a Tomografia Computorizada do Térax. A radiografia do térax

pode levantar a suspeita de estenose.

Tratamento: O tratamento da estenose é feito com dilatagdes, ressecdo a laser com

diéxido de carbono, uso de injecBes intralesionais de corticoesterdide e reconstrucoes
laringo-traqueia [11]. A dose de corticoesterdides e/ou citostaticos ndo deve ser
aumentada, pois pode permitir a instalacdo de uma infecdo, piorando a evolucdo do

doente [11].

Prognostico: Num estudo feito no National Institute of Health (NTH), com 128

doentes de GW, diagnosticados durante 24 anos, encontrou-se estenose subglotica em
16% dos doentes (25 doentes) [11]. Neste estudo, cerca de 13% dos casos eram
irreversiveis (ou seja, ndo responderam ao tratamento) e 3% foram reversiveis [11].
Cerca de 13 dos 25 doentes necessitaram de traqueostomia durante o tratamento da GW,
sendo que todos os doentes submetidos ao tratamento de laser com dioxido de carbono

desenvolveram formas de fibrose, necessitando de um outro tipo de tratamento [11].
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Podemos inferir que grande maioria dos doentes que apresenta esta patologia vai

necessitar de traqueostomia definitiva a longo prazo.

Emergéncia: Hemorragia Alveolar Macica

Fisiopatologia: Na GW, a afecdo pulmonar pode ir desde nédulos pulmonares

assintomaticos a infiltrados pulmonares e hemorragias alveolares fulminantes [12]. Em
10% dos casos pode ocorrer uma hemorragia pulmonar macica por vasculite alveolar,

sendo esta a primeira causa de hemorragia alveolar difusa [12].

Sinais e Sintomas: hemoptise e insuficiéncia renal concomitante podem sugerir o

diagnostico de GW [13].

Diagnostico: A existéncia de sintomas e sinais clinicos compativeis sugere o

diagnéstico, o qual sé é confirmado por bidpsia e estudo histopatoldgico do tecido
pulmonar, nasal, renal ou cutaneo [12]. Na radiografia do térax podem encontrar-se
infiltrados bilaterais maltiplos com nédulos cavitados ou com padrées migratorios,
localizados aos l6bulos inferiores e médios, com 1 a 5 cm de diametro [12]. Nas
analises de sangue € comum existir anemia normocrémica normocitica com leucocitose,

trombocitose, hipoalbuminémia, elevacdo da VS e anticorpos c-ANCA [12].

Tratamento: O tratamento consiste na administracdo de imunossupresores,

ciclofosfamida, metrotrexato e altas doses de corticoesterdides endovenosos [12].

Prognostico: O pronostico destes doentes é reservado. Estes podem falecer devido a

insuficiéncia renal, respiratdria ou infecéo [12].
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3.6. Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

Definicdo: O LES é a doenca autoimune sistémica mais comum, com maior

incidéncia no sexo feminino, na faixa etaria entre os 16 e 55 anos [14]. O rins sdo 0s
6rgdos mais afetados por esta doenga no entanto também pode afetar o coracdo (30-

89%) e a circulacao cardiopulmonar [14].

Emergéncia: Edema Agudo do Pulmao associado a Miocardite LUpica

Fisiopatologia: A patogénese do LES ndo esta devidamente explicada sendo

atualmente aceite como resultado da deposicdo de imunocomplexos e ativacdo do
complemento [14]. A agressdo pela doenca autoimune pode ocorrer como pericardite,
miocardite, endocardite de Libman-Sacks, hipertensdo arterial pulmonar e
coronariopatia, devendo ser rapidamente reconhecida para estabelecimento de
imunossupressao e terapéutica especifica para a cardiopatia [14, 18]. A miocardiopatia
em doentes com LES pode ter causas distintas como isquemia miocardica (provocada
por arterite corondria, aterosclerose precoce, trombose ou embolia) e secundaria a
insuficiéncia mitral ou adrtica [14]. A disfuncdo ventricular decorrente da miocardite
lUpica geralmente é de leve intensidade com sintomas escassos ou ausentes [14].

O edema agudo de pulmao associado a miocardite aguda é raro.

Sinais e Sintomas: febre e dor toracica difusa [14]. No entanto, sinais e sintomas

clinicos de insuficiéncia cardiaca podem estar presentes em 5% a 10% dos doentes [14].
Devemos suspeitar de edema agudo do pulmé&o associado quando os doentes apresentam

dispneia de instalagdo subita.
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Diagnostico: O diagnostico definitivo da miocardite ltpica é anatomopatolégico [14].
No entanto, 0 mesmo pode ndo ser necessario pois a presenca de dor toracica e
taquicardia mantida desproporcional & febre [14] sugere o diagndstico nestes doentes.
Existe enorme dificuldade diagndstica de miocardite nos doentes com LES devido a
presenca de outros fatores potencialmente responsaveis por lesdo miocéardica, tais como
anemia, hipertensdo infecdo e retencdo hidrica secundaria & doenca renal ou ao uso de
corticoesterdides [14]. A presenca de disfuncdo renal pode dificultar o diagnéstico
devido & retencdo hidrica [14].

A radiografia do térax pode ajudar o diagndstico de edema agudo de pulmao
mostrando cefalizacdo da rede vascular, congestdo venosa peri-hilar, presenca de
parénquima pulmonar com edema intersticial difuso e &rea cardiaca com aumento
moderado [14] (ver Figura 8). A TC também pode ser feita para auxiliar o diagnostico
evidenciando opacidades nos bronquiolos centrais, pequenas areas de consolidagao
pulmonar, derrame pleural e extenso padrdo em “vidro fosco” homogéneo bilateral [14]

(como se pode observar na Figura 9).

Figura 9: Corte de TC do térax. In Soeiro A.M,,
Figura 8: Radiografia do térax. In Soeiro Bergamin F.S., Almeida M.C., Junior C.V.., Falcdo
A.M., Bergamin F.S., Almeida M.C., Junior B.A.A., Ganem F. [14].

C.V., Falcdo B.A.A., Ganem F. [14].
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O ecocardiograma pode mostrar diminui¢do da fracdo de ejecdo (presente em
81% dos doentes) e dilatagdo das camaras cardiacas [14]. Marcadores de atividade
inflamatoria (VS e PCR) podem estar elevados em casos de miocardite lGpica e 0s
niveis de complemento séricos podem estar reduzidos [14]. Os marcadores anti-DNA
tém sido associados a miocardite lupica [14]. Os marcadores de necrose miocardica
como a creatinofosfoquinase fragdo MB (CK-MB) e/ou troponinas podem estar

elevados e ocorrer na miocardite aguda [14].

Tratamento: Os doentes com edema agudo de pulméo respondem bem ao tratamento
com diuréticos, vasodilatadores endovenosos e ventilagdo mecénica ndo invasiva [14].
O tratamento descrito para casos de disfuncéo ventricular grave sintoméatica compreende
0 uso de doses elevadas de corticoesterdides via oral por 7-14 dias, associado a

terapéutica cardiologica especifica [14].

Progndstico: A reversdo do dano miocérdico é relatada em 89% dos doentes ap6s

meses de seguimento, tanto com o uso de corticesterdides como de imunoglobulina

endovenosa (ciclosporina) [14].

Emergéncia: Sindrome da Encefalopatia Posterior Reversivel (PRES)

Fisiopatologia: A PRES foi descrita em 120 casos dos quais 45% tinham doencas

autoimunes [15]. A primeira descricdo de PRES em doentes com LES foi muito recente
(2006) [15].

A PRES pode estar associada a uma variedade de condicdes clinicas, como a
hipertensdo, a insuficiéncia renal, terapia imunossupressora, eclampsia, transplantes e

infecdes sistémicas [15,16]. A patogénese da PRES ainda ndo esta completamente
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esclarecida [15], mas pensa-se que pode estar relacionada com uma faléncia da
autorregulacdo levando a vasodilatacdo, hipertensdo e hiperperfusdo [15-16]. Um
aumento da PA resulta numa faléncia da barreira arterial cerebral com saida de liquido
dos vasos para a substincia branca causando edema vasogénico [16]. Outros
mecanismos possiveis sdo 0 aumento da permeabilidade endotelial cerebral vascular
secundaria a aumento do fluxo sanguineo ou disfuncédo endotelial com vasoespasmo
resultando em isquemia [16].

Por norma, as regides posteriores sdo poupadas e pensa-se que serd devido a nao

existéncia de inervacdo simpatica ndo sendo suscetiveis as variagdes de PA [16].

Sinais e Sintomas: cefaleia, alteragdes sensoriais, convulses e perda visual. [15,16].

Diagnostico: Na ressonancia magnética

(RM), hiperintensidade subcortical em T2
sem impregnacdo nas regibes parieto-

occipitais é tipico (ver Figura 10) [15].

Figura 10: RM-T2/FLAIR de cranio. In Streck A.S.,
Staub H.L., Freitas C.Z.X., Marrone L., Costa J.,
Gadonski G. [15].

Anormalidades da substancia branca subcortical sdo a regra, mas o cortex e 0s

ganglios da base também podem ser afetados [15].

Tratamento: Se o doente com PRES estiver sob terapéutica imunossupressora, a sua

suspensdo pode resolver o quadro [16]. A base do tratamento engloba anti-hipertensores

e anti-convulsivantes [16].
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Prognostico: Apesar da resolucio dos sintomas neurol6gicos desaparecerem com os

sinais radiologicos, o tempo de resolucdo do quadro ainda ndo estd bem definido
podendo ir de dias a semanas [16]. Contudo, tem uma evolucéao favoravel se for tratada

precocemente.

Emergéncia: Pericardite associada a tamponamento cardiaco

Fisiopatologia: A pericardite é a forma mais comum de atingimento cardiaco no

LES, presente em cerca de 25% dos doentes e até 54% em doentes assintomaticos -
apresentam pequeno derrames pericardicos [14, 17-19]. J& o tamponamento cardiaco é
uma situacdo extremamente rara em doentes com LES tendo uma incidéncia de 2%
[14,17-18]. A baixa incidéncia de tamponamento cardiaco nos doentes com pericardite
deve-se ao tratamento com corticoesterdides e anti-inflamatorios n&o-esterdides
(AINEs) que reduzem a inflamacdo pericardica [18].

O tamponamento cardiaco aumenta a pressao do espaco pericardico, devido a
acumulacdo de liquido o qual pode ser um exsudato hematico, seroso ou purulento [18].
O tamponamento ocorre quando a acumulacdo de liquido no espaco pericéardico € de
forma répida gerando instabilidade hemodindmica. Contrariamente, quando a
acumulacdo € de forma lenta ha ativacdo de mecanismos compensatorios como a agao

adrenérgica e a estimulacdo neuro-hormonal que estabiliza o esvaziamento cardiaco.

Sinais e Sintomas: febre, taquicardia, dor subesternal, dispneia, ortopneia e podem

estar presentes [14, 17-18]. Ao exame fisico pode encontrar-se hipofonese dos sons
cardiacos, atrito pericardico, pulsos filiformes nas extremidades e regurgitacdo jugular

[14, 17-18].
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Diagnostico: E recomendado a realizagdo de radiografia do torax e eletrocardiograma

(ECG) [14, 17-19]. Na radiografia do térax podemos observar cardiomegalia com
imagem “em garrafdao” [17]. As alteracGes no ECG sdo indistinguiveis de outras formas
de pericardite [14] e cursam com taquicardia sinusal, prolongamento do complexo QRS,
elevacdo do ponto J e do segmento ST [17].

O ecocardiograma é o principal exame de imagem utilizado para evidenciar o

volume do derrame [18].

Tratamento: Deve ser feita pericardiocentese para melhoria da PA e frequéncia

cardiaca em caso de tamponamento cardiaco [17-19]. Os casos com derrame pericardico
assintomatico podem apresentar remissao apos o tratamento imunossupressor adequado
(corticoesteroides e ciclofosfamida) [14, 17]. Nos casos refratarios pode ser necessaria
janela pericérdica de drenagem e/ou pericardectomia [17-19].

Deve ser feito o estudo do liquido pericardico para descartar infecdes por
micobactérias, fungos ou bactérias pois estes doentes sdo frequentemente medicados

com imunossupressores [17].

Progndstico: Em 20% dos doentes com LES e tamponamento pode haver recorréncia

de derrame acompanhado de espessamento pleural, sendo necessario vigilancia médica.

3.7. Policondrite Recidivante (PR)

Definicdo: A PR é uma doenca inflamatéria, autoimune e rara que afeta as estruturas

cartilaginosas e outros tecidos conectivos [20]. Ocorre frequentemente na cartilagem
auricular mas pode afetar a cartilagem septal nasal, cartilagem traqueal e tecido

periocular [20].
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Emergéncia: Disse¢do Aguda da Aorta

Fisiopatologia: A prevaléncia de doenga cardiaca em doentes com PR é de 10 a 51%
[20].

Existem dois mecanismos possiveis envolvidos na disseccéo da aorta:

— Ruptura da intima, com penetracdo do sangue para a camada média,
levando a disseccdo e criando a luz verdadeira e a falsa;
— Ruptura primaria do vasa vasorum levando a hemorragia da parede

adrtica, com consequente ruptura da intima e dissec¢do aguda.

Sinais e Sintomas: dor intensa localizada no térax [20], com irradiacdo frequente

para a regido interescapular.

Diagnostico: Deve recorrer-se & TC do térax e abdémen com contraste [20] para

avaliar a extensdo da dissecao.

Tratamento: O tratamento da dissecdo aguda da aorta é cirlirgico, com recurso a

esternectomia para reconstrucdo da aorta com protese e suturas proximal e distal a

dissecgéo [20].

Prognostico: O prognéstico pos-cirurgia é reservado devido a infe¢Bes (mediastinite
e sépsis) e complicacdes cardiacas [20]. O facto de estes doentes estarem medicados
com corticoesteroides impede que se faca uma sutura estavel podendo ocorrer

deiscéncia da protese cirargica [20].
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3.8. Sindrome Antifosfolipidico (SAF)

Defini¢do: O SAF é uma doenga trombofilica autoimune, caracterizada pela presenca

de autoanticorpos plasmaticos contra fosfolipidos, associada a episddios recorrentes de
trombose venosa e/ou arterial e morbidade gestacional (especialmente abortamento de
repeticdo) [21]. Os anticorpos antifosfolipidos (AAF) mais conhecidos séo:

anticoagulante lupico, anticorpos anticardiolipina e anti-p2-glicoproteina | [21].

Emergéncia: Trombose Venosa Profunda (TVP)

Fisiopatologia: A TVP dos membros inferiores ¢ mais comum e ocorre em mais de

55% dos pacientes com SAF [23], embora possa ocorrer trombose arterial [21]. A
trombose arterial envolve o cérebro em mais de 50% dos casos, causando acidentes
isquémicos transitérios (AIT) e acidentes vasculares cerebrais (AVC) [21,23]
Aproximadamente 90% dos doentes com menos de 50 anos com AIT apresentam AAF
positivos [23].

A TVP é a manifestacéo clinica inaugural em 32% dos casos de SAF e em 10%
dos doentes com trombose venosa profunda, é possivel detetar AAF [22].

Possiveis mecanismos pelos quais AAFs induzem eventos trombéticos:

— AAFs podem ligam-se aos fosfolipidos das membranas das plaquetas,
resultando em aumento da sua adesao e agregacgéo;

— AAFs combinam-se com fosfolipidos da membrana das células
endoteliais e com antif2-glicoproteina I ($2-GP 1) induzindo a ativagdo da célula
endotelial e originam uma alteracdo na expressdo das moléculas de adeséo, secrecdo de
citocinas e no metabolismo das prostaciclinas, aumentando a adesdo e agregagéo

plaquetar;
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— Lesdo da célula endotelial que pode levar a diminui¢do da producdo de
NO aumentando o vasoespasmo e isquemia;

— Na sindrome antifosfolipidica secundaria, a lesdo vascular endotelial ja
ocorreu, o que leva ao aumento da oclusdo/espasmo, da isquemia/enfarte vascular e da
alteracéo na reperfusdo vascular;

— AAFs podem interferir na interacdo das proteinas C e S da coagulagdo e
consequentemente afetar a formagdo do complexo de controlo da coagulacéo (proteina

C ativada, proteina S e fator V) [23].

Sinais e Sintomas: As manifestagdes clinicas variam entre o doente assintomatico e

0 quadro de coagulacdo intravascular disseminada [22]. A sintomatologia passa por dor

intensa, calor, rubor e rigidez da muscular no local da trombose.

Diagndstico: O eco-doppler venoso constitui o principal meio de diagnostico [22].

Tratamento: A abordagem aguda consiste no uso de agentes fibrinoliticos para

dissolver os trombos e em alguns casos pode ser necessaria intervencdo cirdrgica para
remocao dos trombos.

A abordagem cronica dos doentes com SAF, passa pela anticoagulacéo oral com
varfarina associada ao uso de acido acetilsalicilico (AAS) sendo recomendada nos casos

de trombose arterial.

Prognostico: A anticoagulagdo oral é recomendada por tempo prolongado e

indefinido devido a alta taxa de recorréncia desses eventos trombéticos - 93%

tromboses arteriais e 76% tromboses venosas [21].
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3.9. Sindrome de Sjogren (SS)

Defini¢do: O SS é uma doengca multissistémica autoimune que se pode apresentar

como uma doenga exocrina com envolvimento sistémico [24]. O atingimento renal é um
dos exemplos de envolvimento extra-glandular, sendo geralmente subclinico [24]. As
principais manifestacbes de acidose tubular renal distal sdo a diabetes insipida

nefrogénica, paralisia hipocaliémica, calculos renais e osteomalacia [24].

Emergéncia: Rabdomidlise Hipocaliémica

Fisiopatologia: A acidose tubular renal (ATR) é uma causa comum de hipocaliémia

que pode ser idiopatica ou secundaria a outros sindromes, como o SS [24]. A ATR pode
ocorrer devido a infiltracdo tubulo-intersticial de linfécitos [24]. Esta anormalidade
renal pode causar rabdomidlise por hipocaliémia ocorrendo em 25-40% dos doentes

com SS [24].

Sinais e Sintomas: dores musculares, cdimbras, fadiga e fraqueza generalizada [24].

Estes sintomas podem proceder os sintomas da doenga autoimune [24].

Diagnostico: Para fazer o diagnostico de rabdomidlise por hipocaliémia devem ser

feitas analises sanguineas visando 0s seguintes parametros: potassio sérico, sodio sérico,
cloro sérico, creatinina-fosfoquinase (CK), creatinina, mioglobolina [24]. Se este for o
episddio inaugural deve interrogar-se a doente acerca de sintomas de xerostomia e
xeroftalmia. Nestes casos de doenca ndo diagnosticada deve ser feito o teste de

Schirmer e a titulagdo de anticorpo antinucleares Anti-SSA e anti-SSB [24].

Tratamento: O tratamento consiste na administracdo de suplementos de potassio e

alcalinizagdo com bicarbonato [24].
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Prognostico: Na literatura ndo existe informagdo acerca do prognostico desta

emergéncia.
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4. Discussao e Conclusao

As doencas autoimunes sdo cada vez mais frequentes. O seu tratamento permite
que estes doentes, habitualmente jovens, tenham uma esperanca media de vida superior,
0 que aumenta o numero de situa¢bes de urgéncia que devem ser reconhecidas por

poderem ser fatais (Tabela 2).

A ACG é uma emergéncia que pode ser evitada porque além de ter
sintomatologia na maioria dos casos, esta esta relacionada com a elevacdo da PCR e VS
nos meses anteriores ao enfarte do nervo 6tico. Em <20 % dos casos pode ocorrer perda

de visdo [2] irreversivel e esta pode ser evitada com corticoterapia em doses altas.

Relativamente a AR, as emergéncias mencionadas sdo a subluxacéo atlanto-axial
e a ruptura de AMS. A subluxacédo da articulacdo atlanto-axial pode gerar uma situacédo
grave de compressao medular. Estes doentes devem ser monitorizados com radiografias
cervicais e com exame neuroldgicos dos membros superiores e inferiores procurando
sinais de compressdo. Cerca de 0,2% da populacdo geral tem aneurismas das artérias
viscerais e 0s aneurismas das AMS representam apenas 5,5% destes [4]. Nos doentes
com AMS, 50% tém apresentacdo inicial com ruptura, choque hipovolémico,
hemoperitoneu e ventre agudo [4]. Deste modo, nos doentes com AR com HDA, deve
ser feito diagnostico diferencial com a ruptura de aneurisma abdominal da artéria
mesentérica superior, a qual descoberta atempadamente pode salvar a vida do doente.

A CU tem como emergéncia grave e ameacadora de vida o megacolon téxico. A
sua incidéncia é de 1 a 5% na populagéo geral [5] e de 10 % associado a CU [7]. O MT
é responsavel por 50% das mortes atribuidas a CU [5]. Uma vez que a sua etiologia ndo
é bem conhecida esta ndo pode ser prevenida, mas pode ser tratada rapidamente com

corticoterapia.
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Relativamente a ES, as emergéncias mais comuns sao a crise renal e o sindrome
de Raynaud Catastrofico. A CRE ¢é reconhecida como a complicacdo mais perigosa da
ES difusa, ocorrendo em 65-86% [8] dos casos. Como esta emergéncia tém uma grande
prevaléncia nestes doentes, o tratamento com IECAs deve ser feito precocemente. O
tratamento com IECAs melhorou a sobrevida dos doentes ap6s 1 ano de 15% para 76%.
O FR afeta 3,5 a 15% da populacdo geral e esta presente em 90% dos doentes com ES
[10]. Pode ser feita a evicgdo de situacbes mais graves com terapéutica néo
medicamentosa e medicamentosa, dependendo do caso em questdo. Contudo €
recomendado algumas pedidas de prevencdo pois 0 FR é mais severo na sua forma
secundéria, como é o caso da ES.

A GW tem como principais emergéncias a estenose subglo6tica e a hemorragia
alveolar. A estenose subglotica esta presente em 17% dos casos de GW, ja a HDA pode
ocorrer em 10% dos casos. A monitorizagdo frequente com corticoterapia pode prevenir
a obstrucdo completa da traqueia. No caso da hemorragia, esta ja ndo pode ser evitada e

como tal os médicos devem fazer o seu diagnostico e tratamento precoce.

Quando ao LES, as emergéncias mais graves sdo: o Edema Agudo do Pulméo
como consequéncia de Miocardite Lupica, o Sindrome de Encefalopatia Posterior
Reversivel e o tamponamento como consequéncia de pericardite. Os doentes com LES
podem ter atingimento cardiaco em 30-89% dos casos [17]. A pericardite é a forma
mais comum de lesdo cardiaca no LES, presente em cerca de 25% dos doentes. Em 54%

dos doentes assintomaticos podem existir pequenos derrames pericardicos [14, 17-19].

A excecdo da PRES, as emergéncias do LES podem ser evitadas com pesquisas
de determinados parametros laboratoriais, tais como a radiografia do torax ou o
ecocardiograma. Assim, estas situacbes ameacadoras de vida podem ser evitadas se

corretamente vigiadas pelos seus medicos.
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Quando a PR, a principal emergéncia é a dissecdo aguda da aorta. A prevaléncia
de doenca cardiaca em doentes com PR é de 10 a 51%, o que nos obriga a estar atentos
a possiveis alteracdes nestes doentes.

No SAF, as principais complicacbes sdo as tromboses quer venosas quer
arteriais. A trombose venosa profunda é a manifestacdo clinica inaugural em 32% dos
casos de SAF [22]. A medicacdo cronica destes doentes deve ser feita com
anticoagulagéo oral, mas dado que a maioria das manifestagcdes iniciais surge como
tromboses, estas ndo podem ser prevenidas mas sim tratadas atempadamente.

Na SS, a principal emergéncia médica é a rabdomidlise. Esta patologia pode
ocorrer em 25-40% [24] dos doentes com SS por afecdo renal a qual causa acidose
tubular renal.

A revisdo destas situacdes e a atualiza¢do sobre as mesmas é fundamental. Como
tal, deve ser feita uma base de dados com os diferentes casos clinicos relacionados com
estas emergéncias em doentes autoimunes. Atualmente, a literatura apenas divulga casos
Unicos e como tal torna-se dificil tirar ilacdes acerca de métodos de diagndsticos e
tratamentos mais adequados. Ao existir uma base de dados com mais casos clinicos,
podera ser feita uma analise mais global, o que poderéa salvar muitas vidas.

O programa EULAR (The European League Against Rheumatism) é um
exemplo de uma tentativa de criagdo de uma base de dados com casos clinicos com
diferentes formas de tratamentos que podem vir a melhorar o prognéstico das doencas

reumatologicas.
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Tabela 2: Resumo das emergéncias em Doencas Autoimunes.

Emergéncia

Sinais e Sintomas

- Dor de cabega;
- Alteracdes visuais;

Diagnostico

Arterite de - Dor mandibular; O,bservagé(_) das Corticoterapia 1
) - Desconforto  na | células gigantes no
Celulas Cegueira Subita | regido temporal; exame anatomo- mg/Kg de
Gigantes g g mporal, i .- .| Metilprednisolona
- Palpacdo anormal das | patoldgico da biopsia oral)
(ACG) artérias temporais | da artéria temporal. '
(rigidez, pulsatilidade
reduzida e nddulos).
Radiografia Cervical Mobilizacio
- Dor de pescoco; em flexdo com desvio | v 01246
~ . imediata com colar
x -Alteracdes superior a 3 mm entre '
Subluxacéo 2 . cervical e
. . neuroldgicas dos | a face posterior do L
Artrite Atlanto-Axial ) X referenciagdo  para
L membros superiores e | arco anterior do atlas e X
Reumatdide g . Neurocirurgia —
inferiores. a face anterior do trodese de C1 a C2
(AR) processo odontoide. atrodese de .2 a L.
R“Ptufa de i Hlpo'gensa_o;. EDAe/ouTC EDA ou laparotomia
Aneurisma - Taquicardia, abdominal exploradora
Abdominal - Perda de consciéncia. P
O diagndtico de MT é
feito quando além da
distengdo colica (> 6
2o, | e 3 s
Colite Megacélon - Sinais de toxicidade ¢ L P o Corticoterapia
Ulcerosa (CU) Toxico sistémica: febre efou | SOrPOTE >38,5°C, Endovenosa
. . taquicardia >120 bpm,
taquicardia. .
leucocitose
>10,500/mm? e anemia
(Hb < 60% do valor
normal).
- Insuficiéncia renal
rapidamente
progressiva com
Crise Renal oliguria; Diagnostico Clinico IECAS
E_scl,er(_)se - Hipertensdo Arterial
Sistémica maligna de inicio
(ES) stibito.
Sindrome de - Trés fases sucessivas: Capilaroscopia
Raynaud palidez, cianose e Pu P BCC: Nifedipina
- periungueal
Catastréfico rubor.
DilatacGes, ressecdo
a laser com dioxido
Dispneia: de carbono, uso de
Estenose -Tost).e' ’ Broncofiboscopia ou a | injecOes
Granulomatose Subglética . _ TC do Térax intralesionais de
de Wegener - Alteracdes da voz; corticoesterdide e
(GW) reconstrucdes
(cont.)

laringo-traqueia.
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Imunossupresores,

- Hemoptises; ciclofosfamida,
Hemorragia - Insuficiéncia renal TC do Térax metrotrexato e altas
Alveolar Macica | concomitante. doses de
corticoesteroides
(cont.) endovenosos.
Edema Agudo Diuréticos,
do Pulméo ) Radiografia do térax e | vasodilatadores
. - Febre; ,
associado a e TC do torax endovenosos e
. . - Dor toracica difusa. o A
Miocardite ventilacdo mecanica
LUpica ndo invasiva.
Sindrome da - Cefale|a~1; Suspgnsgo de
. - Alteragdes terapéutica
Encefalopatia sensoriais; imunossupressora, se
Posterior . RM . P R
Reversivel - Convul§oes, tiver a tomar; anti-
Lupus (PRES) - Perda visual. hipertensores e anti-
Eritematoso convulsivantes.
Sistémico - Febre;
(LES) - Taquicardia;
- Dor subesternal;
Pericardite - Dispneia ou
associada a ortopneia; Radiografia do térax e
tamponamento | - Hipofonese dos sons ECG Pericardiocentese
cardiaco cardiacos;
- Atrito pericéardico;
- Pulsos filiformes nas
extremidades;
- Regurgitacdo jugular.
_ _ - Dor muito intensa Esternectomia para
Policondrite . n localizada ao torax, TC do torax e reconstrucdo da aorta
. Dissecdo Aguda & . .
Recidivante com irradiacdo abdomen com com protese e suturas
da Aorta ’ ! X .
(PR) frequente para a regido contraste proximal e distal a
interescapular. dissecao
SlimaliEe Trombose -Dor Subita localizada Agentes
Antifosfolipidico Venosa Eco-doppler venoso S
ao vaso trombosado. fibrinoliticos
(SAF) Profunda
Anélises de sangue | Administracao de
, com 0s seguintes | suplementos de
- Dores musculares; A . o -
- Caimbras: parametros:  potassio plotals_5|_0 ) e
Sindrome de | Rabdomiélise | -Fadiga; serico, - sodio - sérico, | alcalinizagdo  com
Sjogren (SS) | Hipocaliémica | - Fraqueza cloro serico, | bicarbonato
1%9 eneralizada creatinina-
g ' fosfoquinase (CK),
creatinina,
mioglobolina
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