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RESUMO

Introduc¢ao: O ldpus eritematoso sistémico (LES) € uma doenga com elevado custo de tratamento, o qual
esta diretamente relacionado a gravidade do LES e, apesar dos esfor¢os internacionais em pesquisas,
permanece como agravo sem etiologia completamente definida, porém com fatores de risco e fisiopatologia
cada vez mais elucidados. Episclerite e esclerite sdo vistas no LES e podem ser a caracteristica da doenca,
e apesar de incomuns, podem ser 0os achados iniciais e preceder outras manifestacdes, sendo sua ocorréncia
usualmente indicativa de doenca em atividade. Relato: Paciente do sexo feminino, 23 anos, procedente de
sua residéncia, admitida na enfermaria com antecedente pessoal de LES ha 6 anos, porém sem tratamento
e com queixa de perda subita da visdo. Anteriormente a internacdo, a paciente apresentou febre, cefaléia,
mal-estar geral e dor ocular intensa. Utilizou anti-inflamatdério oral para alivio. Evoluiu com perda da viséo, dor
ocular e hiperemia com opacidade ocular central notada por familiares. Iniciou tratamento com prednisona e
azatioprina, acompanhamento da reumatologia e oftalmologia. A principal hipétese diagnéstica foi esclerite
necrosante, complicagdo do LES, devido perda visual subita. Realizou pulsoterapia. Apesar da melhora
clinica, permaneceu com diminuicdo da funcdo visual. Durante a internagdo evoluiu com outras
intercorréncias. Recebeu alta, com diagnéstico de LES e esclerite necrosante e tratamento de manutencao.
Concluséo: A esclerite necotizante anterior, embora rara, é extremamente grave pois pode levar a perda
visual irreversivel e, portanto, uma identificacdo e tratamento precoce séo fundamentais para minimizagéo de
potenciais complicacdes.

Palavras-Chave: Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerite Necrotizante, Auto-Imune.

ABSTRACT

Introduction: Systemic lupus erythematosus (SLE) is a disease with a high cost of treatment, which is directly
related to the severity of SLE and, despite the international efforts in research, remains as an aggravation
without completely defined etiology, but with risk factors and physiopathology increasingly elucidated.
Episcleritis and scleritis are seen in SLE and may be the characteristic of the disease, and although
uncommon, may be the initial findings and precede other manifestations, and their occurrence is usually
indicative of active disease. Report: A 23-year-old female patient from her home admitted to the infirmary with
a personal history of SLE for 6 years, but without treatment and with a complaint of sudden loss of vision. Prior
to hospitalization, the patient presented with fever, headache, general malaise and intense ocular pain. Used
oral anti-inflammatory for relief. It evolved with loss of vision, ocular pain and hyperemia with central ocular
opacity noticed by relatives. Initiated treatment with prednisone and azathioprine, follow-up of rheumatology
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and ophthalmology. The main diagnostic hypothesis was necrotizing scleritis, a complication of SLE due to
sudden visual loss. He had pulse therapy. Despite the clinical improvement, there was a decrease in visual
function. During the hospitalization it evolved with other intercurrences. She was discharged, diagnosed with
SLE and necrotizing scleritis and maintenance treatment. Conclusion: Although scleral disease is rare,
necrotizing anterior scleritis is extremely severe, as it may culminate in definitive visual loss. Efforts should be
made for a rapid and correct diagnosis of this disease.

Key Words: Systemic Lupus Erythematosus, Necrotizing Escleritis, Autoimmune.

RESUMEN

Introduccioén: El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad con un alto costo de tratamiento, el
cual esta directamente relacionado con la gravedad del LES y, a pesar de los esfuerzos internacionales en
investigaciones, permanece como agravio sin etiologia completamente definida, pero con factores de riesgo
y fisiopatologia cada vez mas dilucidados. En el LES se puede observar que la incidencia de la enfermedad
y, a pesar de ser inusual, pueden ser los hallazgos iniciales y preceder otras manifestaciones, siendo su
ocurrencia usualmente indicativa de enfermedad en actividad. Informar: En el caso de las mujeres, 23 afios,
procedente de su residencia, admitida en la enfermeria com antecedente personal de LES hace 6 afios, pero
sin tratamiento y con queja de pérdida subita de la vision. Antes de la internacion, la paciente presento fiebre,
cefalea, malestar general y dolor ocular intenso. Utiliz6 anti-inflamatorio oral para alivio. Evolucioné con
pérdida de la vision, dolor ocular e hiperemia con opacidad ocular central notada por familiares. Se inicié
tratamiento con prednisona y azatioprina, seguimiento de la reumatologia y oftalmologia. La principal hipotesis
diagnostica fue escleritis necrosante, complicacién del LES, debido a una pérdida visual subita. Realizd
pulsoterapia. A pesar de la mejora clinica, permanecié con disminucién de la funcién visual. Durante la
internacion evoluciond con otras intercurrencias. Recibié alta, con diagnéstico de LES y escleritis necrosante
y tratamiento de mantenimiento. Conclusidn: Aunque la enfermedad escleral es rara, la escleritis anterior
necrosante es extremadamente grave, pues puede culminar con pérdida visual definitiva. Los esfuerzos deben
ser necesarios para un diagnéstico rapido y correcto de esta enfermedad.

Palavras-Chave: Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerite Necrotizante, Auto-Imune.

INTRODUCAO

O ldpus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca auto-imune que gera auto-anticorpos contra diversos
orgaos e sistemas, podendo ter manifestacéo clinica variada, caracterizada com exacerbagfes e remissoes,
com elevado custo de tratamento, o qual esta diretamente relacionado a gravidade do LES (DORIA et al,
2015) e, apesar dos esforcos internacionais em pesquisas, permanece como agravo sem etiologia
completamente definida, porém com fatores de risco e fisiopatologia cada vez mais elucidados (LIU, 2012;
CHOI, 2012).

O género feminino, fatores ambientais como exposicdo aos raios UV, tabagismo, variavel étnica e
socioecondmica, sendo estes dois Ultimos relacionados a severidade e a mortalidade da doenga (PONS-
ESTEL et al, 2010), mutacdes genéticas como o gene TREX1, a deficiéncia de fatores do complemento (C1q
e C4) e hiperexpresséo de TYK2 podem também ser o caminho para uma melhor explicacédo sobre a etiologia
desta doenca (GUNTHER et al, 2009; JARVINEN et al, 2012)

O espectro clinico da doengca € extremamente amplo, tanto em relagdo a sintomatologia quanto a
expressdo dos marcadores soroldgicos da autoimunidade do paciente (ADINOLFI et al, 2016). Além disso,
danos irreversiveis, que culminam com a perda funcional, sdo esperados na evolucdo desta doenca.
(MARTINEZ-BARRIO et al, 2014).

Diversos 6rgdos podem ser costumeiramente atingidos pela LES (ADINOLFI et al, 2016). Dentre estas
lesBes, n6s podemos salientar: sindromes neuropsiquiatricas (BORTOLUZZI et al, 2014); nefrite lUpica, na
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gual observou-se que casos mais severos de LES resultavam em nefrites do tipo Ill ou IV e casos mais
brandos em nefrite tipo V (MAVRAGNI et al, 2015); sintomas respiratdrios, entre os quais observam-se
frequentemente envolvimento pleural (derrame pleural, pleurite), envolvimento vascular (hipertenséo
pulmonar, hemorragia alveolar), pneumonia intersticial e mesmo les6es neurolégicas como paralisia
diafragmatica (ROTHFIELD, 1995; BELMONT, 1996).

O tratamento para LES é medicamentoso e tem demonstrado eficacia progressiva ao longo dos anos
devido as novas estratégias terapéuticas associadas aos tratamentos tradicionais (ADINOLFI et al, 2016). O
tratamento tradicional utiliza drogas antimalaricas (Hidroxicloroquina), com grande eficacia e utilizagao
mundial (NORGAARD et al, 2015) e drogas imunossupressoras (Ciclofosfamida ou Micofenolato)
principalmente em pacientes com lesdo renal (FASSBINDER et al, 2015; ADINOLFI et al, 2016). Ha ainda as
drogas bloqueadores de células-B, como o Rituximab e o Belimumab. O Rituximab mostrou reducdo na sua
eficacia, provavelmente por mecanismo de resisténcia (REDDY et al, 2015); o Belimumab, por sua vez,
demonstra grande vantagem quando utilizado em LES de instala¢éo na faixa etéria infantil (HUI-YUEN et al,
2015).

Dentre as complicacdes do Lupus Eritematoso Sistémico, podemos citar as complica¢cdes oculares e
segundo Dammacco et al (2018), o envolvimento ocular foi detectado em 29% dos pacientes IUpicos, algumas
vezes precedendo em meses o diagndstico de LES.

Episclerite e esclerite séo vistas no LES e podem ser a caracteristica da doenca. Embora relativamente
incomum, episclerite e esclerite podem ser os achados iniciais e preceder outras manifestacbes do LES,
sendo sua ocorréncia usualmente indicativa de doenca em atividade. Pacientes com episclerite queixam-se
de dor ocular moderada e vermelhiddo frequentemente associada a lacrimejamento, mas o processo é
geralmente leve e autolimitado. Portanto, nenhum tratamento especifico é necessario, exceto pelo possivel
uso de colirios de vasoconstritores, como a fenilefrina. (PAPAGIANNULI et al,2016).

A esclerite relacionada ao LES é frequentemente subdiagnosticada, podendo ser clinicamente muito mais
dolorosa e com elevado risco de cegueira, se nao tratada adequadamente. O paciente pode ser acordado a
noite pela gravidade da dor que se estende do olho até o lado correspondente da face e da mandibula. E
mais frequentemente unilateral e, de acordo com suas caracteristicas, pode ser classificado como anterior ou
posterior. A esclerite anterior pode ser difusa ou nodular, sendo o Ultimo tipo mais frequente necrosante.
Dependendo das caracteristicas patoElégicas, a esclerite necrosante anterior pode ser definida como vaso-
oclusiva, granulomatosa ou escleromalécia. (DIOGO et al, 2016). A esclerite posterior, ndo necrosante, é
clinicamente caracterizada por visdo turva, alterac6es de refracéo e diplopia (SIVARAJ et al,2007).

Como a doenca escleral sugere que o LES esta ativo, seu tratamento requer a mesma abordagem
sistémica empregada em todas as situacfes de atividade da doenca. E como o envolvimento ocular pode
permanecer clinicamente silencioso por meses, é essencial que todos os pacientes com LES,
independentemente de serem assintomaticos ou sintomaticos, passem por um exame oftalmoldgico
cuidadoso. (DAMMANCO, 2017).

A partir do exposto, esse estudo tem por objetivo relatar o caso de uma paciente com diagnéstico de Lapus
Eritematoso Sistémico com manifestacdo de escletire necrotizante internada na Fundagdo Santa Casa de
Misericérdia do Para no ano de 2017.

RELATO DE CASO

No ano de 2017 ocorreu na Fundacéo Santa Casa de Misericordia do Para um caso de esclerite necrosante
em uma paciente com ldpus eritematoso sistémico.

Paciente do sexo feminino, 23 anos, natural de Igarapé-Miri, procedente de sua residéncia no municipio
de Tailandia - PA, admitida na enfermaria S8o Paulo no dia 25/04/2017 com diagnéstico de LES ha 6 anos,
porém sem tratamento e acompanhamento regular no momento da internacdo e com queixa principal de
perda subita da visao.
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Nos trés dias anteriores a admissao a paciente evoluiu com febre, cefaleia, mal-estar geral e dor ocular
intensa associada a sensa¢éo de que os olhos sairiam das 6rbitas (SIC), utilizou anti-inflamatério oral para
dor e febre. No dia seguinte apresentou perda da visdo, dor ocular, hiperemia com opacidade ocular central
notada por familiares (S.1.C). Encaminhada para clinica oftalmolégica onde constatou-se grave perda visual
bilateral com manutencdo apenas da percepcdo luminosa. Foi entdo internada na Santa Casa para
pulsoterapia e controle da doenca.

Como antecedentes mérbidos pessoais possuia LES e purpura trombocitopénica idiopatica diagnosticados
ha 6 anos. Ao exame fisico paciente apresentava-se em regular estado geral, consciente, orientada em tempo
e espaco, afebril, acianotica, anictérica, normocardica, eupneica em ar ambiente, com hiperemia conjuntival
associada a importante opacificacdo central. Como conduta imediata apos admisséo foi optado por manter
prednisona 20 mg/d e azatioprina 20mg/dia, solicitado avaliacdo da reumatologia e exames da atividade da
doencga, enquanto aguardava consulta externa com oftalmologista. A principal hipétese diagnostica para o
caso foi esclerite necrosante, complicacdo do LES, devido perda visual sibita.

Realiza primeiro pulsoterapia (dose elevada de corticoide a fim de causar uma supresséo do sistema imune
rapida e eficaz) no dia 26 ao 28/04 com orientacéo da reumatologia, e durante a reavaliagdo oftalmoldgica no
dia 02/05 o médico assistente informa melhora da lesdo ocular pois durante o exame a paciente visualizou
cores no espectro azul, antes apenas diferenciava cores brancas e pretas.

Foi indicada nova pulsoterapia com ciclofosfamida por sugestdo da reumatologia devido nefrite lUpica
detectada na internacdo. Paciente recebe liberacdo do oftalmologista e 0 mesmo orienta antibioterapia com
doxiciclina 100 mg 12/12h por 30 dias. Procedimento realizado dia 23/05. No dia seguinte é programado
biomicroscopia eletrénica por orientacéo oftalmolégica, laudo liberado dia 05/06: conjuntiva sem alteracéo,
esclera com presenca de lesdo caracterizada por aumento de espessura conjuntival e auséncia de tecido
escleral, associado ao encarceramento de tecido uveal nos meridianos 1 e 2h,7 e 8h do olho direito,4 e 5h do
olho esquerdo que podem corresponder estafiloma anterior escleral ou esclerite necrosante.

Durante a internacdo a paciente também apresentou intercorréncias como cefaleia progressiva com
posterior melhora ao uso de clorpromazina, herpes simples cutaneo e genital responsivo ao aciclovir via oral
e infeccdo urinaria tratada com ciprofloxacino 500 mg 12/12h por 7 dias. E apds isso recebeu alta com
seguimento clinico com reumatologia e oftalmologia.

Figura 1 — Esclerite Necrotizante.

Fonte: Dados da pesquisa, 2018.
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Figura 2 — Imagem Focal de Lesdo Necrotizante em Esclera

Fonte: Dados da pesquisa, 2018.

DISCUSSAO

A esclera constitui 5/6 da tinica externa do globo ocular, apresentando um orificio anterior que se continua
com a cérnea e um posterior, para entrada do nervo éptico (URBANO et al, 2004). A esclerite é uma
dersordem ocular inflamatéria que pode ser classificada em anterior difusa, anterior nodular, anterior
necrosante sem inflamacéo, anterior necrosante com inflamacéo e posterior (WATSON e HAYREH, 1976).
Cerca de 85 a 90% dos casos acomete a esclera anterior. Porém, segundo McCluskey et al (1999) e Wakefield
et al (2013), estudos ultrassonograficos mostram que a esclerite posterior é tAo comum quanto a anterior.

Embora a doenca escleral seja rara, a esclerite anterior necrosante € extremamente grave, pois pode
culminar com perda visual definitiva. Sendo assim, todos os esforcos devem ser necessarios para um
diagnéstico rapido e correto dessa doenga (MACHADO et al, 2009). A apresentacdo mais agressiva da
esclerite aumenta o risco de associagdo sistémica e de consequéncias graves para a fun¢éo do olho (AKPEK
etal, 2007). Entre as doencas sistémicas, a artrite reumatdide € a mais frequentemente relacionada a esclerite
(WAKEFIELD et al, 2013).

A esclerite predomina em adultos do sexo feminino na faixa etéria dos 40 a 60 anos (JABS et al, 2000),
pode ser unilateral, bilateral ou alternante (MACHADO et al, 2009). Manifesta-se com um quadro subagudo,
insidioso hiperemia ocular localizada e dor ocular de forte intensidade (URBANO et al, 2002). Fotofobia e
lacrimejamento também podem ocorrer.

A estrutura colagenosa da esclera e o envoltdrio pela episclera sdo comparados a constituicdo sinovial,
sugerindo analogia do olho com as estruturas articulares (URBANO et al, 2004). Ressalte-se que doencas
gue acometem as articulacdes geralmente atingem a bainha escleral-episcleral (FOSTER et al, 1999). Neste
relato, a paciente em questdo apresentou esclerite necrosante com perda visual associada ao lupus
eritematoso sistémico.
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Segundo o estudo de Machado et al (2009), a esclerite foi predominantemente unilateral e em olho direito.
Neste estudo, acompanhou-se uma paciente com esclerite bilateral simultanea. Além disso, Machado et al
(2009) revela que 2% dos participantes apresentou esclerite necrosante isolada com/sem inflamacéo e 1%
apresentou esclerite posterior associada a esclerite anterior necrosante. A paciente estudada apresentou
esclerite anterior necrosante isolada com inflamagéo.

Segundo Dammacco et al (2018), o envolvimento ocular foi detectado em 29% dos pacientes lUpicos,
algumas vezes precedendo em meses o diagnostico de LES. Neste estudo, a paciente fora diagnosticada
anteriormente com LES.

O tratamento da esclerite é baseado na supressdo da resposta imunoldgica e no controle de doencas
sistémicas relacionadas ao quadro. Os anti-inflamatérios néo-esteroidais sdo as drogas de primeira linha
(WATSON, 2003). Se ndo houver melhora, é iniciada prednisona oral 60 - 80 mg/dia. Assim que houver
controle do quadro ocular, a dose deve ser diminuida progressivamente até 20mg/dia. O tratamento de
esclerite necrotizante tem por base o uso de corticoterapia oral em associagdo com outras drogas
imunossupressoras, além de possibilidade de pulsoterapia com ciclofosfamida (WATSON, 2004). Em casos
refratérios existe a possibilidade do uso de Ciclosporina por via oral (MACHADO et al, 2009).

Além do acometimento da esclera, também podem ocorrer complicagdes secundarias como acometimento
da coOrnea, desenvolvimento de catarata e glaucoma e o maior risco que é de perda visual irreversivel
(DAMMACCO et al 2018). No estudo de Jabs et al (2000) a incidéncia de complicacdes oculares associadas
a esclerite chegou a 58,8%. Neste relato, a paciente permaneceu com pouca melhora da funcao visual ap6s
o tratamento.

CONSIDERACOES FINAIS

O Lupus eritematoso sistémico € uma patologia multiforme que pode levar a complicagdes em todos os
orgaos e sistemas, inclusive acometimento do globo ocular. Logo, o conhecimento, identificagéo e tratamento
precoces sdo fundamentais para aumentar as taxas de sucesso e reversdo de potenciais complicacdes

Este trabalho demostra a importancia do diagndstico precoce dos quadros de esclerite necrosante e a
pesquisa de doencas sistémicas associadas, como o LES, visando manutencdo das func¢bes vitais dos
pacientes. Além disso, € necessarios mais estudos que abordem a associacdo dessas duas patologias
potencialmente graves.
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