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RESUMO

Introdugdo: O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenga autoimune que
possui uma ampla diversidade de apresentagdes clinicas, podendo apresentar
acometimento oftalmoldgico em metade dos pacientes. Objetivo: Descrever
um caso clinico incomum de uma paciente com coroidopatia e nefrite com
manifestagdes iniciais no LES com progressdo rapida. Metodologia: Trata-se de
um estudo observacional do tipo descritivo. Os dados foram coletados a partir do
prontudrio e relato de familiares. Relato de caso: Paciente do sexo feminino, 31
anos, com quadro de edema progressivo associado a poliartrite simétrica aditiva
com comprometimento de pequenas e grandes articulagdes. Apds 2 meses do
inicio do quadro, evoluiu com urina espumosa, febre (382C) quase didria, tosse
seca, dispneia e ortopneia. Recebeu diagndstico de LES e iniciou tratamento. Houve
persisténcia do edema. A bidpsia renal foi indicada e compativel com nefrite lUpica
classe IV. A paciente evoluiu com turvagdo visual e redu¢do da acuidade visual e
recebeu diagndstico de coroidorretinopatia lupica. Foi iniciado tratamento com
remissdao dos quadros oftalmoldgico e renal. Conclusdao: A coroidopatia lupica
deve ser suspeitada na presenca de queixa aguda de turvagdo visual e redugao de
acuidade visual em paciente portador de LES, podendo levar a lesdes irreversiveis.
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ABSTRACT

Introduction: Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is an autoimmune disease that
has a wide diversity of clinical presentations, and may present ophthalmological
involvement in half of patients. Objective: To describe an unusual clinical case of
a patient with choroidopathy and nephritis as initial manifestations of SLE with
rapid progression. Methodology: This is an observational, descriptive study. Data
were collected from medical records and reports from family members. Case
report: Female patient, 31 years old, with progressive edema associated with
additive symmetric polyarthritis with involvement of small and large joints. Two
months after the onset of the condition, she developed foamy urine, almost daily
fever (382C), dry cough, dyspnea and orthopnea. She was diagnosed with SLE
and started treatment. The edema persisted. Renal biopsy was indicated and was
compatible with class IV lupus nephritis. The patient developed visual blurring and
reduced visual acuity and was diagnosed with lupus chorioretinopathy. Treatment
was started with remission of ophthalmological and renal conditions. Conclusion:
Lupus choroidopathy should be suspected in the presence of acute complaints of
visual blurring and reduced visual acuity in a patient with SLE, which can lead to
irreversible damage.
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INTRODUGCAO

O lUpus eritematoso sistémico (LES) € uma doencga autoimune
multissistémica de apresentacao clinica e patoldgica bastante
varidvel. O acometimento renal em portadores de LES é
comum, ocorrendo em aproximadamente 50% dos pacientes,
sendo importante causa de agravamento de morbidade e
mortalidade.?

O envolvimento renal pelo LES pode simular o padrdo
de qualquer glomerulonefrite primaria e a presenca de
nefrite lUpica deve ser suspeitada em pacientes com LES
que desenvolvem sedimento urindrio ativo com hematuria
persistente (cinco ou mais hemacias com presenca de
dismorfismo eritrocitario), cilindros celulares, proteinuria ou
elevacdo da creatinina sérica, titulos elevados de anti-DNA
dupla hélice e baixos niveis de complemento (C3 e C4). A
bidpsia renal deve ser realizada na maioria dos pacientes
com LES que apresentam evidéncia clinica ou laboratorial
de envolvimento renal para estabelecer o diagndstico
correto, determinar o subtipo histolégico de nefrite lupica e
progndstico.?

Qualquer estrutura do olho pode estar envolvida no LES, sendo
a ceratoconjuntivite seca a manifestagdo mais comum e, em
geral, comporta-se como sindrome de Sjogren secunddria.
A proxima condicdo oftdlmica mais comum em pacientes
com lUpus é a vasculopatia retiniana. Outras manifestacGes
menos frequentes incluem neuropatia dptica, coroidopatia,
episclerite, esclerite e uveite anterior A coroidopatia é
uma alteracdo raramente encontrada no LES.>* Embora a
coroidopatia lupica geralmente apresente bom progndstico,
pode ocorrer perda irreversivel da visdo.®

O objetivo do estudo é descrever um caso clinico incomum de
uma paciente com coroidopatia e nefrite como manifestacoes
iniciais no LES com progressao rapida, uma associacao de
sintomas pouco encontrada na literatura atual.

METODOLOGIA

O presente trabalho trata-se de um estudo observacional
descritivo do tipo relato de caso composto por informagGes
retrospectivas e qualitativas, obtidas diretamente a partir de
dados de prontuario, relato de familiares, exames, laudos,
receitudrios e relatdérios de procedimentos. Os principios
éticos foram respeitados e a obtencdo das informacgGes
foi autorizada pela instituicdo de saude envolvida, a partir
da submissdo a apreciacdo e a aprovagdo pelo comité de
ética em pesquisa do Hospital Geral de Fortaleza (NUmero:
5.430.064).

APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 31 anos, apresentando quadro
de 4 meses de edema progressivo, tendo evoluido para
anasarca, associado a poliartrite simétrica aditiva com
comprometimento de pequenas e grandes articulagdes,
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levando a limitacdo de movimento. Apds 2 meses do inicio
do quadro, progrediu com urina espumosa, febre (382C)
quase didria, tosse seca, dispneia e ortopneia. Recebeu
diagnéstico de LES e iniciou tratamento com prednisona
60 mg/dia e hidroxicloroquina 400 mg/dia, apresentando
melhora parcial dos sintomas. Devido a persisténcia do
edema foi encaminhada a unidade de emergéncia. Nesta
internagdo, apresentava ascite e edema de membros
inferiores. A andlise laboratorial mostrou: hemoglobina
9,3 g/dL, leucécitos 5200/mm3, plaquetas 171.000/mm?3,
ureia 35 mg/dL, creatinina 1,03 mg/dL, FAN 1:160 padrdo
nuclear homogéneo, hipocomplementemia (C3 32 mg/dL e
C4 2 mg/dL), anti-DNA 1:160, sumério de urina com proteinas
3+/4+, hemdcias > 50 por campo, leucdcitos 18 por campo. A
proteinuria foi de 6g em 24 horas. A bidpsia renal evidenciou
glomérulos com proliferagdo endocapilar segmentar,
infiltragdo leucocitaria, espessamento segmentar de algas e
hipercelularidade mesangial sendo classificada como nefrite
|Upica classe 4 (Figura 1). O fragmento da imunofluorescéncia
ndo conteve glomérulos, inviabilizando a andlise. Ainda
durante a internacdo e antes de iniciar tratamento para
quadro de nefrite, evoluiu com turvagdo e reducdo da
acuidade visual. A fundoscopia mostrou embainhamento
vascular na arcada temporal superior e microhemorragia
superior a fovea, achados sugestivos de vasculite lupica. Foi
iniciado pulsoterapia com metilprednisolona 1g/dia por 3
dias (seguido de prednisona 1 mg/kg/dia) e ciclofosfamida
1g (pulsos mensais por 6 meses). Apds doze dias do primeiro
pulso, apresentou remissao total dos sintomas visuais, com
melhora da lesdo exsudativa em ambos os olhos, sem sinais
de vasculite ativa ou hemorragias e apresentando controle
da nefrite lipica com melhora da proteinuria e auséncia de
hematuria.

DISCUSSAO

O LES é uma doenga autoimune complexa que possui uma
ampla diversidade de apresentacdes clinicas e acomete
multiplos sistemas.® Recentemente, os critérios diagndsticos
de LES foram atualizados e exigem fator anti-nuclear (FAN)
em titulo maior ou igual a 1:80 associado a uma soma de pelo
menos 10 pontos entre critérios clinicos. A nefrite lUpica (NL)
é algo relativamente comum podendo ocorrer em até 50%
dos pacientes diagnosticados com lupus, o curso natural da
doenca varia de acordo com a idade de inicio dos sintomas,
etnia e sexo. A bidpsia renal deve ser realizada em todos os
pacientes com proteindria (acima de 500 mg/dia), sedimento
urindrio ativo ou com alteragbes na taxa de filtracdo
glomerular (TGF) sem causa definida.

Nefrite lupica é uma forma cldssica de glomerulonefrite por
depdsitos de imunocomplexos e pode ser dividida em seis
classes que variam de acordo com o local de depdsito no rim
e pela intensidade do processo inflamatdrio local.” A classe
I (NL mesangial minima), é uma forma rara e normalmente
ndo apresenta envolvimento renal significativo, por esse
motivo em muitas ocasides a bidpsia renal ndo é realizada.
Ja a classe Il (NL proliferativa mesangial) normalmente
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Figura 1. Biopsia renal de paciente com nefrite lUpica.

Nota: A) e B) Proliferagdo mesangial (HE, 400x e PAS, 400x). C) Glomérulo com espessamento
segmentar de algcas e hipercelularidade endocapilar (HE, 400x). D) Auséncia de espiculas e
vacuoliza¢gdes de membrana (Prata, 400x).

estd associada a presenca de hematuria microscopica e/ou
proteinuria discreta e com poucos depdsitos subepiteliais
ou endoteliais na microscopia 6tica. Na classe Il e IV ambas
apresentam proliferagdo mesangial importante com presenca
de hematuria, proteinuria e pode causar alteragao da taxa de
filtragdo glomerular. A principal diferenga entre as classes é
o percentual de glomérulos acometidos sendo na classe Il
menos de 50% dos glomérulos acometidos. A classe IV é o
achado mais comum em bidpsias e também estd associado
com maior gravidade do quadro renal, necessitando em geral
de tratamento imediato. Classe V (nefropatia membranosa
por NL) corresponde a aproximadamente 15% dos casos de NL
e estd associada a presenca de sindrome nefrética. A classe VI
apresenta-se como uma glomerulonefrite cronica em estagio
avangado sendo normalmente associado a esclerose global de
mais de 90% dos glomérulos. Outras formas de acometimento
renal do IlUpus sd3o vasculites, podocitopatias, nefrite
intersticial e associado ao tratamento imunossupressor.?
No presente caso, a bidpsia renal apresentou achados
de glomérulos com proliferacdo endocapilar segmentar
associado a infiltragdo leucocitaria e proliferagdo mesangial
associada, achados compativeis com NL classe IV.

O primeiro caso de acometimento oftalmoldgico pelo LES
foi relatado em 1929. Hoje sabe-se que até um terco dos
pacientes podem apresentar complica¢gdes oftalmoldgicas
causadas por diversos mecanismos da doenca ou como
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efeito adverso do tratamento tépico ou sistémico.® Diversas
estruturas podem ser acometidas: regido periorbitdria,
conjuntiva, cérnea, esclera, episclera, Uvea, retina e coroide.
Pode existir, ainda, acometimento neuro-oftalmoldgico.®® Os
acometimentos mais frequentes sdo: sindrome do olho seco
associado ao LES e a catarata causada pelo uso crénico de
corticosteroide.

As manifestacbes vasculares retinianas constituem o
acometimento oftalmolégico mais comum da doenca,®
caracterizadas por exsudatos algodonosos, hemorragias
retinianas e tortuosidade vascular!’ O envolvimento
isquémico de coroide e retina pode estar associado a presenca
de sindrome do anticorpo antifosfolipide.

A coroidopatia é uma alteragdo raramente descrita no LES
e pode ocorrer de maneira associada ou nao a retinopatia
lupica. Acredita-se que o quadro é subdiagnosticado e
pode levar a perda visual.®? A patogénese consiste em
acometimento vascular da coroide, possivelmente por
deposicao de imunocomplexos, levando a lesdo ao epitélio
pigmentar retiniano, com consequente secreg¢do de liquido
seroso posterior a retina.® Pode ser observada elevagdo
serosa do epitélio pigmentar da retina e retina sensorial,
podendo evoluir para perda visual por descolamento de
retina, exsudativo e lesdo macular. Anticorpos contra o
epitélio pigmentar retiniano podem contribuir para a
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patogénese.’* Em um estudo com 28 pacientes portadores
de coroidopatia lupica, 69% apresentou acometimento
bilateral. A apresentacdo clinica de pacientes portadores de
coroidopatia causada pelo LES variam na literatura desde
assintomaticos até a presenca de redugdo importante
acuidade visual.’>® Exames de imagem sdo importantes na
avaliagcdo e seguimento, e podem diagnosticar alteragdes ndo
observados ao exame clinico. A angiografia com fluoresceina
pode mostrar isquemia da coroide, observando-se pontos
hipopigmentados subretinianos e areas de isquemia. Outros
exames incluem a angiografia com indocianina, para analisar
a vasculatura da coroide, e a tomografia de coeréncia dptica,
para avaliar a presenca de exsudato e descolamento de retina.
Além disso, a presenc¢a da coroidopatia constitui indicagao
de imunossupressdo agressiva e prolongada.® No caso em
discussdo a paciente apresentava embainhamento vascular
na arcada temporal superior e microhemorragia superior a
fovea, achados sugestivos de vasculite lUpica.

O tratamento da doenca sistémica pode levar a importante
melhora nos quadros de coroidopatia e retinopatia. Com o
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