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RESUMO

Introducdo: O lupus eritematoso sistémico € uma doenca autoimune de carater crénico.
Tém como caracteristica 0 aumento de auto anticorpos no organismo e inflamacéo
generalizada resultando numa resposta imunoldgica inadequada. O LES acomete
principalmente mulheres no periodo reprodutivo. A doenca apresenta periodos de
atividade e periodos de remissdo. Objetivos: Verificar a qualidade de vida dos pacientes
acometidos pelo LES. Descrever sua epidemiologia, manifestacdes clinicas, etiologia,
diagnostico e tratamento. Avaliar os principais achados genéticos na doenca e apresentar
sua relagdo com o virus Epstein-Barr. Metodologia: Revisdo bibliografica de 29 artigos
cientificos em lingua inglesa, espanhola e portuguesa no banco de dados Scientific
Eletronic Library Online (SciELO), Centers for Disease Contol (CDC), Systemic Lupus
Intenational Collaborating Clinics (SLICC), Pubmed, American College of Reumatology
(ACR) Google Académico. Além de artigos de revistas médicas, estudos de casos e 3
teses. Conclusao: Compreende-se com esse estudo a necessidade e importancia de um
acompanhamento e tratamento digno ao portador de LES para garantir uma melhor

qualidade e expectativa de vida.

Palavras chaves: Lupus Eritematoso Sistémico, Lipus Cutaneo, Doenga Autoimune,

Doenca Reumatoldgica e Doenca Inflamatdria.



ABSTRACT

Introduction: Systemic lupus erythematosus is a conical autoimmune disease. They are
characterized by the increase of autoantibodies in the body and generalized inflammation
resulting in an inadequate immune response. SLE mainly affects women in the
reproductive period. The disease has periods of activity and periods of remission.

Objective: To verify the quality of life of patients affected by SLE. Describe its
epidemiology, clinical manifestations, etiology, diagnosis and treatment. To evaluate the
main genetic findings in the disease and to present its relationship with the Epstein-Barr
virus. Methodology: Bibliographic review of scientific articles in English, Spanish and
Portuguese in the Scientific Electronic Library Online (SciELO), Centers for Disease
Contol (CDC), Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC), Pubmed,
American College of Rheumatology (ACR) database Academic Google. In addition to
medical journal articles and case studies. Conclusion: This study understands the need
and importance of a dignified follow-up and treatment for SLE patients to ensure a better

quality of life and life expectancy.

Key words: Systemic Lupus Erythematosus, Cutaneous Lupus, Autoimmune Disease,

Rheumatologic Disease and Inflammatory Disease.
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1. INTRODUCAO

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenga crdnica de carater autoimune, com uma
ampla variacdo de manifestacBes clinicas. Acomete principalmente mulheres jovens. O
diagnostico do LES ndo é facil, uma vez que os acometidos apresentam sintomas inespecificos.
O LES tém como caracteristica a inflamacdo generalizada e um aumento da producéo de auto

anticorpos.

A taxa de mortalidade dos pacientes acometidos por LES reduziu a nivel global, o que faz
necessario focar na qualidade de vida desses pacientes. O tratamento com remédios
imunossupressores e acompanhamento peridédico com médico especialista, garante uma reducédo
da atividade da doenga por um determinado prazo. Quando o LUpus sai do seu estado de remissdo
a qualidade de vida reduz devido a dificuldade que os sintomas trazem para realizar atividades do

dia a dia.
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2. OBJETIVOS

2.1 Objetivo Geral:

- Analisar a qualidade de vida em pacientes portadores de lUpus eritematoso sistémico
assim como apontar as complica¢des que diminuem a qualidade de vida dos lupicos.

2.2 Objetivos Especificos:

- Avaliar a epidemiologia do Lupus no Brasil e no mundo.

- Descrever suas manifestacdes clinicas.

- Descrever seu diagndstico e tratamento.

- Identificar os principais achados genéticos.
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3. METODOLOGIA

Esta pesquisa comp8e-se de uma revisao bibliografica, de carater exploratorio através de
artigos cientificos em lingua inglesa, espanhola e portuguesa no banco de dados Scientific
Eletronic Library Online (SciELO), Centers for Disease Contol (CDC), Systemic Lupus
Intenational Collaborating Clinics (SLICC), Pubmed, American College of
Reumatology (ACR) Google Académico, publicacdes de estudo de caso e em revistas
médicas das especialidades dermatologia, hematologia, imunologia, reumatologia,

farmacologia e virologia entre os anos 2003 a 2021.

Os descritores utilizados foram: LES; Lupus Eritematoso Sistémico; Doenga Autoimune;

Lapus Cutaneo; Reumatologia.

Critérios de exclusdo, foram desconsideradas as pesquisas que ndo discutem a respeito da

doenca autoimune LUpus Eritematosos e suas variacoes.
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4. DESENVOLVIMENTO

4.1 Histéria do Lupus

O Lupus é uma doenca que desafia aquele a quem se diagnostica e trata. Sua denominagéo
clinica e seu significado clinico passaram por diversas mudancas ao longo dos tempos.
Cerca de 400 anos antes de Cristo, Hipocrates, ao se referir a lesdes de pele, nomeou
como herpes esthiomenos. Essa definicdo abragcou numerosas lesdes cutaneas, como a
tuberculose, cancro, lepra e posteriormente IUpus. O termo lUpus (que em latim significa
lobo) foi integrado por Roggerio dei Frucardi no século XI1I para designar lesdes erosivas
da face. Na idade média, as doencas de pele na regido da face passaram a ser dominadas
como noli me tangere (ndo tocar). Ja no século XIX Robert Willan sistematizou as
doencas de pele. Denominou herpes doencas vesiculares e IUpus doengas destrutivas e
ulcerativas da face.*

No ano de 1846 Ferdinand von Hebra descreveu dois tipos de lesdes no lipus: manchas
em formato de disco e outras menores, introduzindo a denominacao ‘“asa de borboleta”
para o eritema malar. Seu aluno Moritz Kaposi fez a subdivisdo do lapus em formas
discoides e formas disseminadas e estabeleceu o conceito de doenca sistémica com um
progndstico potencialmente fatal. 2 A figura N°1 Apresenta a manifestacdo de lupus

discoide.

Figura 1 — Lapus Eritematoso Discéide (LED).
Fonte: Hospital for Special Surgery (2002)



16

No ano de 1858, Alpheé Cazenave, fez a divisdo do IUpus em quatro grupos: 1) lupus
eritematoso, I1) ltpus tuberculoso I11) lapus Glcerante e 1V) lGpus com hipertrofia. 3

No ano de 1895 o médico canadense Sir William Osler, observou que as manchas se
envolviam em outras partes do corpo além da regido dos seios da face, em consequéncia
a esse envolvimento, 0 mesmo adicionou a palavra “sistémico” na descrigdo da doenga,
concluindo a denominagdo como: lupus - lobo; eritematoso - vermelhidéo e sistémico -
todo. 2

No ano de 1948 Hargreaves, Richmond e Morton, descobriram que as Células LE
(neutrdfilo ou macréfago que fagocita o material nuclear desnaturado de outra célula)
passando assim, a presenca de Células LE ser uma assinatura biologica da doenca, uma
vez que leucocitos de individuos normais se formavam células LE, in vitro, apds se
introduzir o soro de um doente com lupus. Esse achado permitiu estabelecer o conceito

de doenca autoimune.? A Figura N° 2 Aponta a presenca da Célula LE.

T |

-3

*

Figura 2 — Observacao de Célula LE e restos nucleares fagocitados
(aumento objetiva de 100x)
Fonte: Q.B.C Dario Galaviz — Genially

Nos anos 50 outros marcadores bioldgicos foram associados ao lUpus: o teste da sifilis
falso positivo e o teste de imunofluorescéncia para os anticorpos anti-nucleares. *

Até a primeira metade do século XX o progndéstico do lGpus era altamente reservado. O
[Gpus nesses Ultimos duzentos anos passou por denominacdes e significados diferentes, e
durante muito tempo foi considerado uma doenca dos dermatologistas. Apds a segunda
metade do século XX o lpus passou a ser compartilhado com as especialidades de

reumatologia, hematologia, nefrologia, etc.*
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4.2 Epidemiologia do Lupus no Brasil e no Mundo

Os estudos epidemioldgicos da prevaléncia e da incidéncia do Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) apresentam resultados com variacdo em diferentes regiées do mundo, e
dentro do mesmo pais as taxas de prevaléncia e incidéncia mostram uma grande diferenca.
Esses estudos sdo realizados na maioria das vezes, em paises da Europa e nos Estados
Unidos, dificultando assim o entendimento da epidemiologia da doenca no Brasil.
Estudos epidemioldgicos no Brasil para o LES sdo escassos, uma vez que o Brasil
apresenta uma grande miscigenacao racial e cultural, e conta com regides que apresentam
diferentes condi¢bes climéaticas, o que pode influenciar o surgimento da doenca e
possiveis complicacdes. 4

A doenca apresenta uma distribuicdo universal, acometendo todas as classes sociais,
racas, sexo (com uma maior prevaléncia do sexo feminino, ocorrendo em uma proporcao
de 9 mulheres para cada homem), idade (sendo mais frequente dos 15 aos 45 anos de
idade). 589

Os Estados Unidos apresenta uma prevaléncia de 241 casos por 100.000 (sendo o local
de maior prevaléncia de pessoas portadoras de LES) e varia de 20 a 60 casos por 100.000
habitantes na Europa. 5%

Os estudos epidemioldgicos do continente asiatico apontam cerca de 30 a 50 casos por

100.000 habitantes, tendo uma maior prevaléncia em Xangai (China), de cerca de 70
casos por 100.000 habitantes. ¢

A epidemiologia do Llpus na Africa é indeterminada, devido ao baixo acesso aos
cuidados de saude, escasso numero de profissionais da salde e ndmero limitado de
médicos especialistas. 7

No Brasil, estima-se uma incidéncia que varia de 14,6 a 122 casos por 100.000 habitantes,
sendo a maioria mulheres. A Lupus Foundation of America (LFA) aponta que 5 milhdes
de pessoas no mundo s&o acometidas pelo LES.

Devido a essa estimativa, o lUpus é uma doenga razoavelmente comum.
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4.3 Fisiopatologia da doenca

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca autoimune inflamatdria cronica,
podendo se desenvolver a partir de fatores ambientais e fatores geneticos. O lupus é
reconhecido por dois tipos: o lUpus cutaneo, que apresenta sua manifestacdo por manchas
na pele (eritemas) vindo dai o nome lUpus eritematoso e o lGpus sistémico, que se
manifesta em um ou mais 6rgdos internos. 2

Essa doenca tem como caracteristica a autoimunidade, através da perda da auto tolerancia,
formando assim auto antigenos resultando em uma inflamag&o em multiplos sistemas. O
LES é considerado como uma doenga autoimune complexa, multifatorial e com um
comportamento laboratorial e clinico bastante heterogéneo, resultando assim, em varios
danos e diminuindo a expectativa e qualidade de vida do paciente e, até o presente
momento ndo possui cura. Resulta em uma inflamag&o crénica do tecido conjuntivo que
também pode afetar outros diversos sistemas e 6rgdos, tendo presenca de anticorpos que
podem levar a incapacidade fisica e funcional. -2

O LES comeca de forma traicoeira, mantem uma evolucao cronica e é caracterizado pela
sua oscilacdo entre remissao e atividade. 112

O Lupus Eritematoso Cutéaneo (LEC) é o principal fator de manifestacéo clinica do LES,
as lesbes cutaneas se manifestam no periodo de atividade sistémica da doenca e apresenta
diversas manifestacdes histopatoldgicas e clinicas. O LEC pode se apresentar das
seguintes formas: agudo, subagudo (variante anular e psoriasiforme) e crénico (lupus

discoide, tumidus e profundus). ** Figuras N°3, N°4 e N°5.

Figura 3 — Lapus Discoide: manifestacao de placas
hiperpigmentadas e lesfes cicatriciais

Fonte: Scielo Brasil / Revista Brasileira de Reumatologia


https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
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Figura 4 — Lupus Subagudo: presenca lesdes psoriasiformes
Fonte: Scielo Brasil / Revista Brasielira de Reumatologia

Figura 5 — Lupus Tumidus: Edema intenso e lesdes infiltrativas

Fonte: Scielo Brasil / Revista Brasileira de Reumatologia

I) Lapus Eritematoso Cutaneo Agudo: As manifestacdes do LECA podem se expressar
de forma localizada (eritema malar) e de forma generalizada (lesdes espalhadas pelo
corpo) podendo apresentar fotossensibilidade. 11) Lupus Eritematoso Cutaneo Subagudo:
As lesOes expressas pelo LECS séo placas sem infiltracGes que se localizam na maioria
dos casos na parte do tronco e nas extremidades superiores. Essas lesdes podem se
expressar da forma anular (menor acometimento da epiderme e de forma mais
centralizada) e de forma psoriasiforme (descamacdo significativa da epiderme). IlI)
LUpus Cutaneo Crdnico: As lesdes de LCC sdo conhecidas como lesdes discoides. Essas


https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
https://www.scielo.br/j/rbr/a/dVPgqtbfFksXh3VBWkw4N8h/?lang=pt
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lesbes tem como caracteristica placas com tecido descamativo. Posteriormente, evoluem
para lesdes cicatriciais profundas e pode se tornar uma lesdo permanente, uma vez que
pode evoluir para uma atrofia da epiderme. 1) O IUpus tumidus expressa lesdes papulas
urticariformes, placas infiltrativas edemaciadas ou nodulos. V) O lupus profundus
expressa lesbes mais profundas com presenca de placas e nddulos. A evolucdo dessas

lesGes podem resultar em ulceragdes e calcificagoes.

O LEC apresenta alteragdo vacuolar da camada basal, atrofia da epiderme, deposito de
mucina, dilatacdo dos infundibulos foliculares, espessamento da membrana basal,
hiperceratose e infiltracdo inflamatoria linfocitaria superficial e profunda como as
principais caracteristicas histopatoldgicas. ** Figura N°6 Apresenta as caracteristicas

histopatoldgicas presentes no LEC.

Figura 6 — Epiderme com ceratose compacta com hipergranulose na camada basal,
com densa alteragdo vacuolar com exocitose de linfocitos. X 400

Fonte: Scielo Brasil — LUpus discoide (relato de caso)
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4.4 Manifestacdes Clinicas

O Ldpus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca de carater inflamatorio e cronico
atingindo todos os sistemas do corpo.

No decorrer de sua evolucéo, apresenta como manifestagdes clinicas o polimorfismo, com
sua evolucdo de carater cronico com tempo de atividade e de remissdo da doenca. Pode
se expressar como sintomas sistémicos, artrite, hemocitopenias imunoldgicas,
hiperatividade reticulo endotelial, manifestagfes muco cutaneas, miosite, nefrite, quadros
neuropsiquiatricos, pneumonia, serosite e vasculite. Sendo uma doenca multisistémica,
atinge principalmente as articulacdes, as células sanguineas, o cérebro, as membranas
serosas, a pele, 0s rins e 0s vasos sanguineos. 516

Manifestacdes clinicas mais frequentes: 1) Lesdes na pele - Presente em cerca de 80% dos
casos de LES. As lesdes predominantes sdo manchas eritematosas na regido malar e nasal
do rosto, conhecidas como lesdes em asa de borboleta. A Figura N°7 apresenta manchas

eritematosas na face.

Figura 7 - Rash Malar: placa eritematosa na regido dos seios da face

Fonte: reumato.rj.com

LesBes discoides, que ocorrem em regides expostas a luz, podendo alterar a cor da pele.
Lesdes de vasculite (inflamacdes de pequenos vasos). Fotossensibilidade, deixando a pele
sensivel a luz solar. Queda de cabelo, que ocorre quando a doenca esta em atividade e

volta a crescer com a remissdo e com o tratamento;
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I1) Articulares - Dores nas articulagdes com ou sem inchaco, presente em mais de 90%
dos casos de pacientes com ldpus. Se manifesta nas articulagdes das méos, punhos,
joelhos e pés, sendo bastantes dolorosas e sdo intermitentes, tendo um periodo de piora e
melhora. I11) Inflamag6es nas membranas que recobrem o pulméo e o coracéo. Pode se
manifestar de forma leve e assintomatica ou se manifestar como dor no peito. No caso da
inflamacéo na pleura, a dor ocorre durante a respiracdo, podendo ocorrer falta de ar e
tosse seca. Na inflamacdao do pericardio, ocorre dor no peito, falta de ar e palpitagdes; 1V)
Inflamacdo nos rins: Considerada como uma manifestacdo bastante preocupante e que
ocorre em cerca de 50% dos pacientes com LES. De inicio pode ndo apresentar nenhum
sintoma, porém se apresenta como alteracfes nos exames de sangue e exames de urina.
Nos casos mais severos, se manifesta através de inchago nas pernas, pressdo alta, urina
com carater espumoso e diminuicao do volume da urina. Quando esse caso nao é tratado
rapidamente e de forma adequada, gera a insuficiéncia renal e 0 paciente pode necessitar
de dialise ou de transplante renal; V) Alteragdes neuropsiquiatricas: Sdo as manifestacdes
menos frequentes em paciente com LES, mas podem desencadear convulsdes, depresséo,
alteracdes de humor ou de comportamento (psicoses) e alteragdes dos nervos periféricos
e da medula espinhal; VI) Alteracdes no sangue: As alteracdes nas células sanguineas
ocorrem devido aos anticorpos, que causam destruicdo. Se os anticorpos forem contra as
hemécias, ocorrera anemia, se forem contra os leucdcitos, ocorrera leucopenia ou
linfopenia e se forem contra as plaquetas, ocorrera a plaquetopenia. A figura N°8 indica
a presenca de esquizocitos (hemécias irregulares) caracteristica da anemia hemolitica
autoimune (AHAI).

Figura 8 - Esfregago sanguineo de paciente com anemia hemolitica autoimune

Fonte: Manual MSD - Visdo geral da anemia hemolitica

A anemia causa a palidez da pele e das mucosas, cansaco e perda de peso e a
plaquetopenia causa 0 aumento do sangramento (alto sangramento menstrual,
sangramento gengival e nasal) e hematomas pelo corpo. Na maioria dos casos, a

diminuicdo leucdcitos é assintomatica. !
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4.5 Etiologia

A etiologia do LES ainda ndo foi totalmente esclarecida, porém alguns estudos
conseguiram definir alguns fatores que podem tentar esclarecer sua etiologia.

Dentre todos os fatores que tentam esclarecer a etiologia do LES, destacam-se: I) O fator
genético: Quando um paciente recebe o diagndstico de LES, abre a procura para
identificar o LES em outros parentes, uma vez que pode ser considerada uma doenca de
heranca genética. Pode existir também uma grande concordancia do LES em casos de
gémeos monozigaticos, porém ndo é completa, 0 que demonstra a existéncia de outros
fatores; I1) O fator hormonal: O LES se manifesta com prevaléncia em mulheres no
periodo reprodutivo (20 aos 45 anos); I11) Os fatores ambientais: Estudos apontaram que
a exposicdo a luz solar pode desencadear ou agravar a doenca, uma vez que a luz
ultravioleta, emana irradiacdo beta, sendo capaz de induzir e acelerar a atividade
inflamatoria, sendo presente nos quadros cutaneos e em quadros sistémicos do lapus; 1V)
O fator de agentes infecciosos: Os virus apresentam uma relacdo particular com doencas
autoimunes.t® O virus Epstein Barr (EBV) em especial, é citado com frequéncia como
agravante ou desencadeante de alteracGes autoimunes.*® A figura N°9 apresenta a leitura
de uma ldmina do virus EBV. A associacéao foi refor¢cada com a presenca de anticorpos

anti-EBV em pacientes com LES;

Figura 9 — Microscopia eletrdnica de transmissao:

presenca de virions do virus Esptein Barr Fonte: CDC Public Health Image Library
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V) O fator de indugdo: Lupus induzido por drogas (LID). Muitos farmacos foram
relacionados com a indugéo do lapus, como terbinafina, hidralazina e procainamida, pela
presenca de agentes anti-TNFa para o tratamento de doengas autoimunes. ¥/

Além de todos esses fatores, a caracteristica principal da origem da doenca € a producéo

anormal de auto anticorpos pelas células B. Existem anticorpos bastantes especificos do

LES, como o anti-DNA com dupla hélice, anti-P e anti-Smith.

4.6 Retrovirus Endogenos

Fatores genéticos e ambientais influenciam o desenvolvimento do IGpus eritematoso
sisttmico (LES).

O retrovirus endogenos (ERV) consiste em virus incluidos no genoma humano e que
foram adquiridos ao longo do processo da evolu¢do humana.

Estudos realizados nos dltimos anos apontaram que as proteinas do ERV podem
desencadear o lupus por meio de adaptacdo molecular estrutural e funcional, enquanto o
acumulo de &cidos nucleicos provenientes do ERV estimulam a producgdo de iterferon
(glicoproteina secretadas pelas células do sistema imunoldgico) e anticorpos anti-DNA
no LES.

Como estudos sugerem que o lupus pode ser adquirido por fatores externos, foram
achadas e analisadas estruturas tubureticulares semelhantes a virions em células
endotelias e em linfocitos, além da presenca de niveis séricos elevados de interferon do
tipo 1, mostram a possibilidade de uma etiologia viral no lUpus.

Foi apresentado um aumento da prevaléncia do virus Epstein-Barr, presente em pacientes
lupicos na fase da adolescéncia, o que contribui para a patogénese da doenca pela via de

ativacdo de células B e desencadeando de anticorpos anti-nucleares. 2-2!
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4.7 Principais achados genéticos

Estudos indicam que o ltpus pode ter ligacdo genética, porém muitos genes precisam ser
afetados e 0s genes mais importantes estdo localizados no cromossomo 6, uma vez que é
um cromossomo rico em genes imunologicos.

Como o lupus é uma doenca autoimune, os pesquisadores estudaram primeiramente 0s
genes que atuam no sistema imunoldgico, o gene HLA (Antigeno Leucocitario Humano)
se localiza no braco curto do cromossomo 6. Esse cromossomo também contém o gene
RUNX1, conhecido também como AML1, sendo um fator de transcricéo.

A figura N°10 apresenta a localizacdo do gene HLA e suas classes no brago curto do

Cromossomo 6.

' ™

HLA Region
6p21.1-21.3

w1

DP bDQ DR C4 C2 HsP-70 TNF B C A

HLA Class 1l HLA Class lll HLA Class |

Figura 10 - Antigeno Leucocitario Humano (HLA)
Presente no braco curto do cromossomo 6.

Fonte: Molecular and Cellular Basis of Autoimmune Diseases (2020)

O gene HLA ¢é dividido em 3 classes: Genes HLA classe |: Esses genes possuem baixa
relacdo com o lupus; Genes HLA classe Il: Alguns genes dessa classe estdo relacionados
com o lupus. Em um estudo esses genes foram divididos em subtipos de acordo com 0s
exames de sangue, que permitiram sugerir que ndo € uma doenca, mas sim varias doencas
semelhantes; Genes HLA classe I11: Muitos genes dessa classe tém relagdo com o lupus,

C2, C4A e algumas variantes de genes TNFa (Fator Necrose Tumoral). 22
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Esses genes podem resultar de heranca aleatoria, uma vez que, pacientes com lUpus
tenham sitios genético RUNXZ1 com alteragdes, podendo ser a causa dessa condicio. E
também encontrado em pacientes que apresentam artrite reumatdide e psoriase. O gene
RUNX1 codifica a unidade alfa da proteina CREB (Camp Response Element Binding)
que esta envolvida na regulacdo da hematopoese e na vida celular. A proteina CREB ¢
um fator de transcricdo e se liga a sequencias de DNA, assim, podem aumentar ou
diminuir a transcricdo de certos genes 2

Menos de 5% dos portadores de IUpus apresentaram suscetibilidade genética a um unico
gene. Muitos portadores manifestaram relacdo com o sistema complemento, que participa
do sistema imunologico. 2

A deficiéncia de outras proteinas do complemento pode indicar uma relagdo com o lGpus,
uma vez que sao codificados pelos genes C4A e C2 no cromossomo 6 e os genes C1R e

C1S presentes no cromossomo 12. 2

4.8 Diagndstico

O diagndstico do lapus é dado apds as consideracdes de critérios clinicos, que sdo
manifestados ao decorrer do tempo, e de exames laboratoriais. Um fator que atrapalha o
diagndstico de LES, é o amplo diagnéstico diferencial, especialmente na fase inicial, uma
vez que o LES pode se manifestar com uma grande variedade de sintomas.

O American College of Reumatology (ACR) estabeleceu onze critérios no diagndstico de
LES, e o paciente deve apresentar quatro critérios para receber o diagnostico do lGpus.
Os critérios da ACR sdo: %7

I) Rash malar (lesdo eritematosa fixa em regido malar, plana ou em relevo e no dorso do
nariz, dando o aspecto em "asa de borboleta"; 1) Lesdo discoide (lesdes na pele redondas,
vermelhas e descamativas); 111) Fotossensibilidade (sensibilidade a exposicéo a luz solar);
IV) Ulceras orais; V) Artrite (ndo erosiva acima de duas articulagdes); VI) Serosite
(Pleurite efou pericardite); VII) Renal (proteindria >0,5 g/dia); VIII) Neuroldgico
(Convulsdo e/ou psicose); IX) Hematoldgico (Anemia hemolitica, leucopenia <4000,
linfopenia <1500, trombocitopenia <100000); X) Fator de Anticorpo Antinuclear
(FAN); XI) Outros auto-anticorpos (AntiDNA, AntiSm, Antifosfolipideo).
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A figura N°11 apresenta quando o exame FAN se expressa na forma positiva, a lamina
da amostra apresenta uma fluorescéncia concentrada no ndcleo das células, formando um

padrdo “pontilhado grosso”, apresentando um resultado associado ao lupus.

Figura 11 - Fator Antinuclear (FAN) Positivo

Indicando presenca de autoanticorpos no sangue

Fonte: Blog Minuto Biomedicina

A partir de 2012 os critérios estabelecidos pela Systemic Lupus International
Collaborating Clinics (SLICC) considera a necessidade da presenca de quatro ou mais
critérios, porém pelo menos um deve ser imunolégico (exceto na presenca de bidpsia

renal com resultado positiva), confirma o diagndéstico de LES. %27

Os critérios da SLICC sdo: 1) Lupus cutaneo agudo; Il) Lupus cutaneo cronico; I11)
Alopecia ndo cicatricial (o crescimento dos pelos se torna lento ou se reduz sem dano
irreparavel ao foliculo piloso); IV) Ulceras orais ou nasais; V) Doenga articular (artralgia,
artrite, sinovite); V1) Serosite (pleurite ou pericardite); V1) Renal (proteinaria >0,5 g/dia
ou cilindros hematicos); VIII) Neuroldgico (convulsdo, psicose, mielite, neuropatia,
estado confusional agudo); 1X) Anemia hemolitica (destrui¢do dos eritrocitos devido a
acdo do sistema imunoldgico desregulado); X) Leucopenia (< 4000) ou Linfopenia (<
1000); XI) Trombocitopenia (< 100000); XII) Fator Antintcleo (FAN); XI1I1) Anticorpo
Anti-dsDNA; XIV) Anticorpo  Anti-Sm; XV)  Anticorpos  Antifosfolipideos,
(figura N°12 - Quando se expressa de forma positiva, confirma a Sindrome
do Anticorpo Antifosfolipidio (SAAF), uma doenga autoimune onde os pacientes tém
auto anticorpos contra as proteinas ligadas aos fosfolipidios, podendo ocorrer trombose
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em veias e/ou artérias); XVI) Teste de Coombs Direto Positivo (quando se expressa de
forma positiva, indica a presenca de anticorpos que provocam a destruicdo das
hemacias); XVII) Complemento C3, C4 ou CH50 diminuido (quando esses

complementos se encontram no parametro diminuido, indicam atividade da doenca). %%

Figura 12 - SAAF, Trombose em membros inferiores. Observamos inchago e vermelhid&o

Fonte: Sociedade Catarinense de Reumatologia (SCR)
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4.9 Tratamento

O ldpus até o presente momento ndo possui cura, porém, é uma doenca tratavel com
medicamentos, acompanhamento médico e exames laboratoriais periddicos.

Os pacientes com LES, fazem seu tratamento medicamentoso com: anti-inflamatérios ndo
esteroides (AINE), corticoides, antimalaricos, imunossupressores, imunoglobulina
endovenosa, anticorpos anti-CD20 e em alguns casos tratamento com transplante de

medula dssea. 28

Com o aumento do conhecimento da doenca e do tratamento do LES, a expectativa de

vida de pacientes com a doenga aumentou nos ultimos 40 anos. 2

O tratamento do LES é feito pelo uso de medicamentos em conjunto com cuidados para
se viver melhor, buscando evitar a exposicdo solar direta e sempre com uso de protetor
solar, realizar a pratica cautelosa de exercicios fisicos, ter acompanhamento
fisioterapéutico, evitar o consumo de alcool, tabagismo e ter gravidez programada, uma
vez que, a gestacdo com a atividade da doenca possa ser fatal para a gestante e para o
feto, causando o LUpus Neonatal.?® (Figura N°13 - O lUpus eritematoso neonatal se
caracteriza pela presenca de anticorpos maternos IgG antiORo, anti-La e antiOU1RNP,

gue sao capazes de atravessar a barreira placentaria e causar lesdes nos neonatos). 2

Figura 13 - Placas anulares eritematosas em RN de m&e com LES

Fonte: Residéncia pediatrica — LUpus Neonatal: relato de caso
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4.10 Qualidade de Vida

O Lupus Eritematoso Sistémico, é uma doenca que apresenta manifestacfes clinicas de
polimorfismo e multisistémica, atingindo principalmente as articulagdes, as células
sanguineas, o cérebro, as membranas serosas, a pele, os rins e 0s vasos sanguineos, o que pode

resultar num portador debilitado.

A presenca ou a auséncia da atividade e 0 modo do tratamento da doenca interferem

diretamente na qualidade de vida do paciente.

Esses fatores afetam a qualidade da percepcao, qualidade sentimental, qualidade de bem
estar, qualidade psicoldgica, emocional e social. Fatores como: dificuldade de iniciar
novas atividades, sentimento de culpa, depressdo, déficit de atencdo, transtornos
cognitivos, perda de memoria de curto prazo, perda do prazer intimo, baixa autoestima,
cansaco, dores, mudanca corporal, transtorno de bipolaridade, maior dificuldade em se
relacionar com pessoas e isolamento social, geram uma grande queda na qualidade de

vida do paciente lupico. *®

Complicacgdes causadas pela atividade do lupus como o rash malar e manifestacfes do
lUpus discoide ou mudancas corporais (ganho de peso, afinamento da pele, estrias,
acumulo de tecido adiposo) adquiridas através do tratamento (uso de corticoides) geram

depressdo, baixa autoestima e isolamento social. 3!

Complicacgdes nos sistemas articular/motor e renal, geram incapacidade funcional capaz
de interferir em atividades diarias, consequentemente acarretam em morbidade fisica,

desespero generalizado e ansiedade. !

Complicacdes neuroldgicas geram depressdo, ansiedade e déficit cognitivo, quanto mais
profundo o estado de depressdo e ansiedade se manifestar, o lUpico apresentara mais dor,
maior fadiga e uma piora na qualidade do sono, o que geram uma qualidade de vida

inferior. 3!

Complicacdes no sistema hematopoiético como anemia e complicagdes no sistema
respiratorio como pleurite, gera um decaimento na qualidade de vida, uma vez que a
capacidade do lupico prover oxigénio aos tecidos, decai, o que gera dor, fadiga muscular,
indisposicao, depressdo, ansiedade e sedentarismo, interferindo em como o lUpico avalia

a qualidade de vida.*
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Complicagdes no sistema cardiovascular geram limitagcdes para manter um estilo de vida
autdbnomo, provido de fadiga, depressdo, distirbios do sono, ansiedade, estresse
psicologico, 0 que gera em um agravamento da doenca e consequentemente queda da

qualidade de vida. 3

A qualidade de vida do paciente portador de lUpus esta relacionada com a atividade imune
da doenca, quanto maior ¢ a atividade da doenca, menor é a qualidade de vida do paciente
lupico. Ressaltando que parceria entre o profissional da saide e o portador Itpico é de
extrema importancia para a solidificacdo do plano de cuidados e sucesso do tratamento,

trazendo melhoras significativas na qualidade de vida. *

5. CONCLUSAO
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Com esse presente estudo, pode-se confirmar a necessidade de acbes prestadas por
profissionais da saude com um “olhar diferente”, onde o profissional ndo enxergue
somente a doenga, e sim o doente. Buscando néo tratar somente a doenga em sua forma
ativa ou inativa, mas sim, tratar todo o conjunto, buscando garantir uma boa e digna
qualidade de vida e reunir varias especialidades, que juntas possam prover uma vida

normal ao paciente lUpico que realiza tratamento continuo.

Portanto, se faz necessario a especialidade de reumatologia, para tratar o lipus e também
se faz necessario especialidades como: hematologia, dermatologia, psicologia,
endocrinologia, cardiologia, etc. para complementar o tratamento vitalicio da doenca e

como tentativa de manter as complicagdes que diminuem a qualidade vida nulas.
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