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Homem de 75 anos com lUpus eritematoso sistémico de inicio tardio

A 75-year-old man with late-onset systemic lupus erythematosus

Vitorino Modesto Santos?, Victor Eduardo Almeida Franca?, Rosana Aparecida Rodrigues

Cardoso?®, Larissa Di Villeneuve Caetano Pereira*, David Lima Pedrosa®

Resumo

Ldpus eritematoso sisttmico € doenca autoimune, acomete mdltiplos 6rgdos e predomina em
mulheres jovens. A manifestacdo inicial da doenca ap6s os 50 anos — lUpus de inicio tardio - é rara e
h& aumento na proporcdo de homens afetados. Nesses casos o curso clinico € insidioso, com
caracteristicas diferentes da doenca em jovens. Além disso, comorbidades comuns a faixa etaria de
idosos dificulta o estabelecimento do diagnostico em fase precoce. Descreve-se um homem de 75
anos que teve o inicio de lGpus com psicose aos 60 anos e evoluiu com nefrite rapidamente
progressiva tratada com corticosteroide e ciclofosfamida. O aumento da longevidade pode favorecer
o crescimento na frequéncia dessa modalidade de lupus; assim, estudos de caso contribuem para o
aumento no indice de suspeita clinica.
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Abstract

Systemic lupus erythematosus is an autoimmune disease that affects multiple organs and
predominates in young women. The initial manifestation of disease after 50 years of age - late onset
lupus - is rare and there is an increase in the proportion of affected men. In these cases the clinical
course is insidious, with characteristics different from this disease in young people. In addition,
comorbidities common to the age group of the elderly make it difficult to establish the diagnosis at
an early stage. A 75-year-old man who had onset of lupus with psychosis at age 60 is described,
which progressed with rapidly progressive nephritis treated with corticosteroid and
cyclophosphamide. Increased longevity in the population may favor a growing number of this
modality of lupus; therefore, case studies may contribute to enhance the index of clinical suspicion.
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Introducéo

Lapus eritematoso sistémico (LES) é
uma doenca reumatica de natureza autoimune
caracterizada pelo acometimento de multiplos
orgdos. Os primeiros sinais de LES
usualmente surgem em jovens e predominam
em mulheres (9:1); o inicio da doenca apds 0s
50 anos é considerado raro e ha maior
proporcdo de homens que no LES em jovens;
e o0 atual aumento na longevidade vai
acarretar um crescente ndmero de casos.'®"’.
LES de inicio tardio se caracteriza pela
instalacdo dos sinais e sintomas em
individuos com idade superior a 50 anos, e
pode representar até 20% dos casos de LES.1
Nesse grupo etdrio, o LES tem um curso
clinico insidioso, dificultando 0
estabelecimento do diagndstico, além de
diversas comorbidades que sdo comuns nessa
faixa de idade.!*® N&o existe consenso na
literatura quanto ao melhor prognostico no
subgrupo de LES de inicio tardio.24®

Ressalta-se a  menor

frequéncia  de

acometimento renal e do sistema nervoso
central,»>® mas alguns estudos mostram
sobrevida em 10 anos inferior & dos jovens
com LES.Y" Estudos de caso no Brasil tém
enfatizado as consequéncias do acometimento
cardiaco e de complicacdes cardiovasculares
no prognostico de pacientes com LES de

inicio tardio.®®

Relato do caso

Homem de 75 anos, fumante de
cachimbo ha 30 anos, foi admitido com
fraqueza progressiva e caimbras em membros
inferiores ha 15 dias, e edema distal h& cinco
dias. Tinha episodios de confusdo mental e
incontinéncia urinaria; negou febre, dispneia,
palpitacdes e oligdria. Cinco dias antes teve
nduseas e vomitos e foi atendido em outro
servigo, constatando hipertenséo arterial e
diabetes mellitus; a tomografia de crénio
revelou dilatacdo do sistema ventricular,
sugestiva de hidrocefalia de pressdo normal
(Figura 1A).
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Figura 1. (Imagens de tomografias). A: dilatacdo do sistema ventricular supratentorial e apagamento parcial

de sulcos corticais frontais e parietais, desproporcional ao grau de dilatacdo ventricular, consistente com a

hipotese de hidrocefalia de pressdo normal; B: placas calcificadas na pleura diafragmatica (seta); C: derrame

pleural bilateral de pequeno volume (setas); e D: espessamento de septos interlobulares nas bases

pulmonares (setas).

Nos antecedentes foi relatado
diagnostico de “esquizofrenia” ha
aproximadamente 15 anos. Estava em uso
regular de metformina e de captopril; porém,
por conta prépria, deixou de tomar diazepam,
haloperidol e amplictil hd dois anos. Ao
exame, apresentava-se eutréfico (IMC: 23,7
kg/m?) e em regular estado geral, desidratado
(+), com hérnia umbilical sem sinais de
estrangulamento ou encarceramento. N&o
havia deficits focais nem sinais de
meningismo, a forgca muscular estava
preservada, mas s6 deambulava com auxilio.
O eletrocardiograma revelou ritmo sinusal (90
bpm), eixo cardiaco normal (AQRS a +60) e
auséncia de distarbios de conducdo
atrioventricular. Rotina laboratorial mostou
hiponatremia e insuficiéncia renal (Tabela 1);
hematuria e nitrito positivo no EAS de urina.
Foi providenciada a reposicdo venosa de
sodio e iniciada antibioticoterapia com
norfloxacino. Ultrassonografia de rins e vias
urindrias: sem alteracbes; TC de torax:
calcificagbes na pleura diafragmatica;
derrame pleural bilateral, espessamento de

septos interlobulares predominando nas bases

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2017; 6(2):228-34

(Figuras 1 B, 1C e 1D). Testes
complementares: HIV 1 e 2 (> 0,9) 0,396
S/CO, anti-HCV (> 1,0) 0,080 S/CO, HbsAg
(> 1,00) 0,639 S/CO, VDRL (nao-reativo)
negativo; eletroforese de hemoglobina: A (96-
98) 97,3% e A2 (1,5-3,5) 2,7%; paratormonio
(15-65) 66,57 pg/mL; homocisteina (< 15)
37,42 pmol/L; proteindria (140) 1.341
mg/24horas; clearance de creatinina (80-140)
33 mL/min/1,73 m%, VHS (< 10) 48 mm/1%h;
PCR (< 0,5) 5,3 mg/dL; complemento C3 (90-
180) 96,88 mg/dL, complemento C4 (10-40)
21,72 mg/dL; antiestreptolisina O (< 200)
62,45 Ul/mL; anticorpos C-ANCA (< 5) 1,46
U/mL, anticorpos P-ANCA (< 5) 0,64 U/mL;
anticorpos anti-SM (< 15) 5,42 U/mL,
anticorpos anti-SM/RNP (< 15) 4,85 U/mL,;
anticardiolipina IgM (< 13) 11,6 MPL-U/mL;
FAN (ndo-reativo) 1:160 nuclear pontilhado
quase-homogéneo; anticogulante lupico I:
TTPA (< 1,24) 1,54 e DRVVT (Russel's viper
venom test) (< 1,24) 2,59, anticogulante
lupico 1I:/ TTPA (< 1,30) 1,45 e DRVVT (<
1,24) 2,22, anticogulante lupico I1l: DRVVT
confirmatorio (< 1,10) 1,13, em concluséo:

auséncia de anticoagulante lupico; e anti-
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dsDNA (< 20 Ul/mL) 20,04 em 10 de junho
e, apos a pulsoterapia, 14,05 U/mL em 16 de
junho e 14,05 em 07 de julho. Evolugdo com
rapida deterioracdo da funcgdo renal sugestiva
de sindrome nefritica e glomerulonefrite
rapidamente progressiva; apresentou
episddios de alucinagBes visuais e tateis,
fendbmeno que levou a nova avaliagdo
psiquiatrica. Ndo se confirmou a hipdtese de
esquizofrenia, e as alteracdes foram atribuidas
ao LES. Estabelecido o diagndstico de LES
de inicio tardio, foi iniciada pulsoterapia com
metilprednisolona (1g durante trés dias), que
se associou com ciclofosfamida no dltimo dia.
Foram programadas outras pulsoterapias
mensais com metilprednisolona e
ciclofosfamida. Ap6s ser medicado, o
paciente evoluiu com melhora progressiva da
fungdo renal e realizou o segundo e terceiro
ciclos sem intercorréncias significativas. No
quarto més, apresentou abdome agudo e a
tomografia revelou perfuracdo intestinal
relacionada com diverticulite. Apesar da
abordagem cirurgica e de cuidados intensivos,

ocorreu 6bito por choque séptico.

Discusséo

Relata-se o caso de um homem de 75
anos e com diagndstico de “esquizofrenia” ha
15 anos. Durante avaliacdo clinico-
laboratorial e analise retrospectiva de
prontuério teve diagndéstico de LES segundo

0S novos critérios para caracterizar 0S

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2017; 6(2):228-34

portadores da doenca.l® A abertura do quadro
de LES foi considerada aos 60 anos com
psicose, e a manifestacdo de nefrite lpica
apos 15 anos de evolugdo. O diagndstico teve
base nos critérios do Systemic Lupus
International Collaborating Clinics (SLICC)
propostos em 2012,2 e dos quais 0 paciente
desse relato apresentou trés critérios clinicos
(serosite, renal e neurolégico) e dois
laboratoriais (dsDNA e FAN positivos).
Apesar dos baixos titulos de FAN, esse
achado deve ser valorizado por ter uma
relacdo bem estabelecida com autoanticorpos
especificos. Os critérios SLICCs tém maior
sensibilidade quando comparados aos do
American College of Rheumatology (ACR)
propostos em 1982 e revisados em 1997, nos
quais o diagnéstico desse caso de LES
também se enquadra.?* '

Os sintomas relatados se relacionam
com o carater multissisttmico do LES de
inicio tardio (2); com maior gravidade em
homens que em mulheres de mesma faixa
etaria (4). Tem sido citada a baixa frequéncia
de hipocomplementenemia e de anti-ds-DNA,
e a alta prevaléncia de artrite, serosite,
miocardite, e de fibrose pulmonar nesses
pacientes.'>  Considerando-se  achados
mencionados, apenas nado ocorreu artrite no
presente caso.

Embora haja controvérsia, citopenias e
melhor progndstico sdo citados como mais

comuns no LES de inicio tardio que na
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doenca em jovens;? essas condicdes n&o
foram observadas nesse paciente. Equivocos
diagnosticos sdo descritos com condicdes
autoimunes  como  artrite  reumatoide,
sindrome de Sjogren, doenca mista do tecido
conjuntivo, esclerose sistémica progressiva,
pUrpura trombocitopénica autoimune, e
“artrite indiferenciada”.?

Muitos autores consideram  que
manifestacbes cutdneas e nefrite sdo
incomuns.?*®  Exceto por sintomas de
sindrome seca, alteragdes cutaneas sdo menos
comuns que no LES em jovens.*’
Senescéncia do sistema imune é a hipotese
para explicar menor resposta imune cutanea,
com reducdo de citocinas, da densidade de
células de Langerhans e de linfocitos T.’
Nesse doente ndo ocorreram lesdes na pele,
mas houve rapido comprometimento da
funcdo renal que apresentou resposta
favoravel ao emprego de pulsoterapia com
corticoide e ciclofosfamida. Manifestacdes
renais sdo mais frequentes em homens, apesar
da menor prevaléncia de acometimento renal
e neuroldgico em casos de LES de inicio
tardio.?®

Transtornos neuropsiquiatricos
associados com LES incluem: meningite
asséptica, doenca cerebrovascular,

desmielinizagao, cefaleia, mielopatia,
disturbio de movimento, convulsdo, confuséo,
ansiedade, alteragdo cognitiva, desordem de

humor, psicose, sindrome de Guillain-Barre,

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2017; 6(2):228-34

disautonomia, neuropatias, miastenia,
plexopatia, e polineuropatia.® Quanto a
manifestacdes neuropsiquidtricas, cuja
prevaléncia tem ampla variagdo (9,5-95%)
com influéncia epidemioldgica e étnica,'?
cabe ressaltar que o paciente apresentou uma
das pouco frequentes (5,7%), a psicose.®

Distarbios  neuroldgicos  incluem
cefaleia e doenca cerebrovascular (38,8%
cada) e crises convulsivas (26,4%), que sdo as
mais comuns.® Embora a patogénese das
alteracbes neuropsiquiatricas do LES néo
esteja esclarecida, autoanticorpos,
vasculopatia, coagulopatia e citocinas sao
alguns dos fatores postulados.® Desordens
neuropsiquiatricas em caso de LES podem se
relacionar com hiperuricemia;’® mas, nesse
paciente com uricemia normal (3,7 mg/dL) o
citado mecanismo néo se aplicaria.

Nesse estudo de caso, a avaliacdo
cardiologica descartou comprometimento pelo
LES. Digno de nota é o papel de alteracbes
cardiacas, incluindo miocardite e pericardite
IUpicas, nesse grupo etario de pacientes em
que predominam as comorbidades
cardiovasculares.®>®

Essa concomitancia de agravos
organicos exige apuro diagnostico e pronto
tratamento; e 0 acometimento cardiaco
responde a pulsoterapia com corticosteroide e
ciclofosfamida, além do uso de diurético,
inibidor de enzima conversora de

angiotensina, e betabloqueador.>® Quanto ao
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esquema terapéutico para LES de inicio tardio
0 emprego de azatioprina e de micofenolato, e
mesmo de glicocorticoides e ciclofosfamida é
menos utilizado, quando se compara com 0S
pacientes de grupos etarios mais jovens.*
Infeccbes e doenca cardiovascular sdo as
causas mais frequentes de dbito em casos de
LES de inicio tardio;* no paciente desse relato
decorreu de septicemia ap0s diverticulite com

perfuracdo e peritonite.

Concluséo

As manifestacdes e o curso clinico do
LES de inicio tardio diferem de modo
significativo da doenca em individuos jovens,
fendmeno que dificulta o estabelecimento do
diagnéstico nas  fases  precoces de
apresentacdo clinica. Esse fato usualmente
contribui para mais extenso
comprometimento organico, além de retardar
0 comeco da terapéutica eficaz. Portanto, o
prognostico e a sobrevida desse grupo de
pacientes podem ser comprometidos. Os
autores acreditam que relatos de caso
contribuem para aumentar o indice de

suspeita.
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