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RESUMO

Introdugdo: A endocardite de Libman-Sacks é uma condicdo rara, caracterizada por
vegetacdes estéreis em valvulas cardiacas, muitas vezes confundidas com endocardite
infecciosa. Resumo do caso: Paciente feminina, 45 anos, com histérico de acidente
vascular cerebral isquémico, que desenvolveu quadro de dispneia, palpita¢des, perda de
peso e episddios subfebris iniciados 1 més antes da internagdo, além de sopro cardiaco
sistélico, com frémito, em foco mitral. Ecocardiograma transesoféagico identificou valva
mitral de aspecto reumatico, com presenca de vegetacGes. Com a hipdtese diagndstica
de endocardite infecciosa, iniciou-se antibioticoterapia empirica. Durante a internagao,
alteracGes laboratoriais levaram a uma investigacdo ampliada para lUpus eritematoso
sistémico (LES) e sindrome do anticorpo antifosfolipideo, com confirmagdo subsequente
por painel imune. O tratamento direcionado para LES resultou em melhora da insuficiéncia
mitral, apesar da persisténcia da vegetacdo. A paciente recebeu alta hospitalar com
melhora clinico-laboratorial, para manter seguimento ambulatorial. Conclusdes: Em casos
de endocardite infecciosa suspeita com manifestacdes sistémicas atipicas, a investigacdo
para endocardite trombdtica ndo bacteriana é essencial. O acompanhamento em servico
tercidrio, com abordagem multidisciplinar, facilita diagndstico, tratamento e seguimento
adequados.

Palavras-chave: Endocardite ndo Infecciosa. Doenga de Libman-Sacks. Sindrome do
Anticorpo Antifosfolipide.

ABSTRACT

Introduction: Libman-Sacks endocarditis is a rare condition characterized by sterile
vegetations on cardiac valves, often mistaken for infectious endocarditis. Case Summary:
A 45-year-old female patient with a history of ischemic stroke presented with dyspnea,
palpitations, weight loss, and subfebrile episodes starting 1 month prior to admission,
along with a systolic cardiac murmur with thrill at the mitral focus. Transesophageal
echocardiogram identified a rheumatic-appearing mitral valve with vegetations. Given the
diagnostic suspicion of infectious endocarditis, empirical antibiotic therapy was initiated.
During hospitalization, laboratory abnormalities prompted further investigation for
systemiclupus erythematosus (SLE) and antiphospholipid antibody syndrome, subsequently
confirmed by the immune panel. Targeted treatment for SLE led to improvement in
mitral insufficiency despite persistence of vegetation. The patient was discharged with
clinical and laboratory improvement for outpatient follow-up. Conclusions: In cases of
suspected infectious endocarditis with atypical systemic manifestations, investigation for
nonbacterial thrombotic endocarditis is essential. Follow-up in a tertiary care setting with
a multidisciplinary approach facilitates proper diagnosis, treatment, and follow-up.
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INTRODUGCAO

A endocardite trombdtica ndo bacteriana (ETNB) é
uma patologia incomum caracterizada pela presenca de
vegetacOes assépticas nas valvas cardiacas, compostas por
agregados de fibrina e de plaquetas.! A ETNB ¢é identificada
na quarta a oitava década de vida, preferencialmente no sexo
feminino. Ademais, ocorre secundaria a diversas patologias,
como neoplasias, estados de hipercoagulabilidade e doencas
autoimunes.!

Sabe-se que ETNB ndo apresenta sinais clinicos ou
laboratoriais  especificos, permanecendo assintomatica
por longo periodo até apresentar complicagdes, tornando
uma patologia subdiagnosticada.? Dentre os exames para
diagndstico de ETNB, o ecocardiograma transesofagico
(ECOTE) é o método de eleicdo mais sensivel, enquanto o
mais especifico é o exame histolégico.?

A endocardite de Libman-Sacks (LSE), também denominada
ETNB, é uma doenga rara, com prevaléncia de 0,9% a 1,6%.
Ela envolve patologias desde pequenas particulas vistas
apenas em microscopio até grandes vegetagdes em valvas
cardiacas previamente normais, afetando recorrentemente a
valva adrtica e mitral. Tais vegetagdes sdo estéreis, sem sinais
de infec¢do e com desenvolvimento a partir de estado de
hipercoagulabilidade. O LSE estd situado em diversos pontos
dos folhetos mitrais posteriores, podendo ser confundido
com vegetagcdo de endocardite infecciosa, demonstrando a
importancia de sua definicdo devido a tratamentos distintos.
Entre as principais patologias relacionadas ao aparecimento
da LSE estdo lupus eritematoso sistémico (LES), sindrome do
anticorpo antifosfolipide (SAAF) e tumores sdlidos.**

Naqueles pacientes com LES, o grau de progressao da LSE esta
associado a duragdo e atividade da doencga de base. Ademais,
a patogénese envolve formagdo de trombos de plaqueta
com fibrina devido a inflamagdo, que evoluem para fibrose e
cicatrizagdo, o que gera disfungdo valvar ao longo do tempo.®’

Pacientes geralmente tem apresentagdo assintomatica
e a condigdo, geralmente, é um achado incidental durante
avaliacdo de outras doengas. As manifestagdes clinicas
mais comuns sdo devido a embolia, como acidente vascular
cerebral (AVC) ou ataque isquémico transitdrio, além de
tromboembolismo sistémico e sintomas de insuficiéncia
cardiaca devido a regurgitagdo valvar.** Ainda, complica¢Ges
como superposi¢ao de endocardite infecciosa (El) bacteriana
e/ou estenose valvar com indicagdo cirdrgica também podem
ser observadas.®

Pacientes com LES associado podem apresentar
manifestacOes sistémicas como febre, serosite, disturbio
renal, problemas hematolégicos (plaquetopenia, leucopenia
e/ou anemia), erupgdo malar, artrite, Ulceras orais, além de
alteragGes laboratoriais (C3 e C4 baixo, fator antinuclear,
Anti-dsDNA, Anti-SM positivo). Jd4 os pacientes com SAAF,
podem apresentar histéria obstétrica de abortos de repeticao,
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trombose venosa ou arterial e presenca de marcadores
positivos para anticoagulante lupico, anti-beta2-glicoproteina
e 1gG ou IgM para anticardiolipina.*

O tratamento ainda ndo esta bem definido, sendo
necessario mais estudos. No entanto, o tratamento da doencga
de base do LES e SAAF mostra-se essencial, como tratamento
de anticoagulagdao com varfarina para pacientes com SAAF,
visando razdo normalizada internacional (INR) entre 2 e 3,
além de tratamento sistémico para aqueles com LES. Deve
ser considerado ecocardiografia a cada 3 a 6 meses para
acompanhamento de progressdo da doenga.*

RELATO DE CASO

Paciente de 45 anos, sexo feminino, sem comorbidades
préviasconhecidasehistoriadedoisepisddiosde AVCisquémico
sem causa definida, pois ndo houve investigacdo no periodo.
Procura emergéncia com sangramento uterino anormal
devido miomatose uterina. Ademais, apresentava queixa de
dispneia aos moderados esforgos, palpitagdes, perda de peso
progressiva (12 kg em nove meses) e episodios subfebris ha
um meés. Ao exame fisico, presenca de sopro sistdlico 4+/6+
e frémito em foco mitral. Encaminhada ao atendimento
ambulatorial de cardiologia de um hospital terciario, na qual
realizou ECOTE, sendo identificado valva mitral de aspecto
reumadtico, levemente espessada, com folheto posterior fixo
e folheto anterior com abertura em dome, com sinais de
calcificacdo do anel mitral. Valva apresentava, ainda, imagens
de ecogenicidade semelhante a da valva normal, aderidas a
face atrial dos bordos de ambos os folhetos, mdveis, sendo
a maior medindo 8 x 9 mm aderida ao folheto posterior e a
menor aderida ao folheto anterior, sugestivo de vegetacdes
(Figura 1). A valva apresentava refluxo excéntrico de grau
importante com efeito Coanda. Preenchendo critérios de Duke
para endocardite infecciosa possivel, optou-se por prosseguir
com antibioticoterapia empirica com ceftriaxona, gentamicina
e oxacilina. Foram solicitadas hemoculturas, sendo positiva
em uma amostra para Staphylococcus epidermidis resistente
a oxacilina. Dessa forma, foi realizado ajuste, com suspensdo
de ceftriaxona, reiniciado gentamicina por duas semanas e
iniciado vancomicina por quatro semanas. Posteriormente,
a mesma hemocultura foi considerada contaminagdo de
amostra pela equipe de infectologia hospitalar.

Durante a internacdo e investigagdo clinica, foram
evidenciadas alteragdes laboratoriais como anemia
hemolitica autoimune, linfopenia, plaquetopenia e tempo
de tromboplastina parcial ativada alargados, além de
alteragGes clinicas como livedo reticular, episddios subfebris,
perda de peso e eventos isquémicos prévios sem etiologia
especifica. Visto essas alteragdes, foi ampliada investiga¢do
clinica para doengas autoimunes com autoanticorpos para
LES e SAAF. Paciente apresentou painel imune positivo com
fator antinuclear (FAN) (padrdo citoplasmatico pontilhado
reticulado 1/160), anti-beta2-glicoproteina (IgG>100),
anticardiolipina, anticoagulante IUpico e Anti-DNA reagentes,
fechando critérios diagndsticos para LES e SAAF.



Mesmo com administracdo de antibidticos, paciente nao
apresentou melhora clinica e ultrassonografica de vegetacdo
em valva mitral. Realizada nova discussado clinica com equipe
de ecocardiografia, apds diagndsticos de doencgas autoimunes
e ndo preencher critérios para El, foi evidenciado aspecto de
vegetacdo similar a LSE.

Assim, foi iniciado a corticoterapia com prednisona, 1mg/
kg, para tratamento de manifestacdes reumatoldgicas.
Apdés quatro semanas, a vegetacdo permaneceu sem

alteragdes, com hemoculturas negativas, porém com indices
hematimétricos e sintomas clinicos evoluindo para melhora,
sem novos episddios de dispneia e lipotimia. Realizou novo
ecocardiograma evidenciando persisténcia de vegetacao,
porém, com melhora dos parametros da insuficiéncia mitral,
regredindo para grau moderado. Visto diagndstico de SAAF,
iniciou anticoagulacdo com varfarina, meta terapéutica
de INR entre 2,5 e 3,5. Paciente teve alta hospitalar com
seguimento ambulatorial com equipe de reumatologia e
cardiologia.

Figura 1. Ecocardiografia transesofagica com imagens ecogénicas de vegetacdo verrugosa em ambos os folhetos da valva mitral.
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DISCUSSAO

O relato apresentou o caso de diagndsticos diferenciais
para endocardite e a importancia de investigacdao clinica
ampla. A paciente iniciou tratamento voltado para El, porém,
apods analise da histdria clinica prévia de evento embdlico
sem correta investigacdo e demais sintomas sistémicos, fez-se
necessario ampliar investigacdo para doencas neoplasicas e
autoimunes.

A patogénese de ETNB ainda é incerta. Sabe-se que ela
decorre de processo inflamatdrio sistémico, o qual culmina
em lesdo do endotélio. Tais processos inflamatérios sdo
comuns em doengas sistémicas que levam a um estado de
hipercoagulabilidade, como em doengas neoplasicas, LES e
SAAF.2

A ETNB pode ter manifestacées semelhantes a El com
sintomas de insuficiéncia cardiaca ou manifestacdes
tromboembodlicas,® semelhante ao caso apresentado, visto
que havia histéria prévia de acidente vascular isquémico.
A vegetacdo presente na ETNB leva a disfuncdo valvar,
podendo evoluir para insuficiéncia cardiaca; manifestacdes
embdlicas e sintomas inespecificos, como febre, artrite,
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sudorese noturna, fadiga e perda de peso.'° Faz-se necessario
descartar El e neoplasia, devido semelhanga de sintomas e
pior progndstico.™

O diagndstico é baseado na suspeigao clinica e confirmado
com estudo patoldgico da valva apds troca cirurgica, porém
naqueles pacientes com LES e SAAF com poucos sintomas é
importante realizar ecocardiograma de forma regular, visando
diagndstico precoce.®

A identificacdo do processo inflamatério subjacente e
sua reversdo sao base no tratamento da ETNB, tornando
assim o estudo do painel imune e hematoldgico essencial.?
Pacientes com suspeita clinica de ETNB relacionada ao LES,
também necessitam coletar hemoculturas para descartar El.
A auséncia de organismos causadores de El em hemoculturas
pode fornecer suporte para diagndstico de ETNB. Ademais,
em qualquer suspeicdo clinica deve-se realizar ECOTE.*

Na presenca de eventos tromboembdlicos, se faz
necessario investigacdo de SAAF por meio da solicitagdo dos
anticorpos anticoagulante lUpico, anti-beta2-glicoproteina e
anti-cardiolipina, devido a sua manifestagao ser comumente
associada ao contexto de LES com manifestagdes
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neuroldgicas e cardiacas envolvendo esses eventos.'* Além
da investigacdo do SAAF e LES, reforcamos a importancia de
rastreio para doencgas neoplasicas. A presenca de qualquer
uma das etiologias citadas apoia fortemente a ETNB.*

Em nosso relato de caso, a paciente fechou critério para
LES e SAAF triplo positivo, com elevado risco para eventos
tromboembdlicos. Ainda, a paciente teve avaliagdo ampla
para neoplasia negativa, além de hemoculturas negativas e
auséncia de critérios para El.

Com isso, iniciou-se tratamento para LES com prednisona
na dose 1mg/kg, seguido de hidroxicloroquina e azatioprina.
A prevengdo de trombose primaria com aspirina deve ser
considerada em casos clinicos obstétricos de SAAF ou quando
anticorpos antifosfolipides sdo positivos sem qualquer
evento tromboembdlico associado. No caso relatado,
iniciou-se anticoagulagdo com varfarina com meta de INR
entre 2-3, assim como é recomendado para prevengdo
secundaria de trombose na SAAFR™'* Semelhante a
endocardite infecciosa, lesdes valvares hemodinamicamente
significativas e fendmenos tromboembdlicos sdo indicagdes
para cirurgia valvar.® Porém, no nosso caso a paciente
manteve-se estavel, sem novos eventos vasculares, sendo
indicado tratamento de doengas sistémicas, com posterior
reavaliagdo cirurgica.
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CONCLUSAO

Devido ao cardter assintomatico da ETNB, muitas
vezes atrelado a eventos embdlicos isquémicos, deve-
se iniciar a investigacdo com realizacdo de ECOTE para
avaliar presenca de lesGes, juntamente com investigacdo
ampla de hemoculturas, dosagem de anticorpos séricos e
rastreio neopldsico. O tratamento da doenca subjacente,
a introducdo de anticoagulacdo e resseccdo da vegetacdo
se indicado, além do acompanhamento cuidadoso, sdo
importantes para o sucesso do tratamento desta condicdo
incomum. Como conclusdo, é importante acompanhamento
em servigo tercidrio, no qual haja discussdes entre diversas
especialidades, promovendo correto acompanhamento e
investigacdo, assim como tratamento adequado.
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