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Relato de Caso

Case Report

RESUMO
 
Descreve-se um caso de síndrome de Sneddon associada à presença de 
anticorpos antifosfolípides em uma paciente jovem com endometriose. 
Os autores analisam a associação destas duas enfermidades.

Palavras-chave: endometriose, acidente vascular  cerebral, livedo 
reticularis e síndrome do anticorpo antifosfolípide.
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INTRODUÇÃO
 
	 Existe considerável evidência na literatura de que a endo-
metriose se faz acompanhar de manifestações de auto-imunida-
de(1-4). Casos de artrite reumatóide, lúpus eritematoso sistêmico, 
síndrome de Sjögren e hipotireoidismo têm sido associados a 
esta doença pélvica inflamatória, na qual existe um crescimento 
de tecido endometrial fora do útero(1). Distúrbios auto-imunes 
mais sutis, como presença de fator antinuclear (FAN), anti-
corpos anti-ribonucleoproteínas, consumo de complementos 
e presença de anticorpos anticardiolipinas também têm sido 
detectados nesta enfermidade(2). Abrão et al(3) descreveram um 
aumento preferencial de anticorpos anticardiolipina do grupo 
IgM nestas pacientes. Outros autores se preocuparam com o 
fato de que a presença destes auto-anticorpos possa contribuir 
para a falha reprodutiva encontrada na endometriose(4).
 	 Descrevemos aqui um caso de síndrome de Sneddon asso-
ciado à endometriose numa paciente jovem, para demonstrar a 
associação desta enfermidade com a presença de auto-anticorpos 
e, assim, chamar a atenção da comunidade de reumatologistas 
para esta associação, que não é muito reconhecida.

DESCRIÇÃO DE CASO
 
	 Paciente feminina, 22 anos, branca, casada, foi trazida 
pelos familiares ao Pronto Socorro do Hospital Universitário 
Evangélico de Curitiba (HUEC) porque se encontrava afásica 
e hemiparética. Segundo familiares, a paciente acordou, na-
quela manhã, com dificuldades para mobilizar o lado direito 
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do corpo e para falar. Nos antecedentes mórbidos pessoais, 
existia uma história de paralisia facial periférica havia um ano. 
Os antecedentes obstétricos mostravam que ela era gesta I, 
para I, sem histórias de abortamentos. Fumava cerca de dez 
cigarros por dia desde a adolescência.
	 Ao exame físico, notava-se: pressão arterial = 150 x 90 
mmHg; pulso = 88; temperatura = 36ºC. A ausculta de caróti-
das e vertebrais era normal. As bulhas cardíacas estavam rítmicas 
e normofonéticas e a ausculta pulmonar não tinha particula-
ridades. O abdome era plano, indolor e sem visceromegalias. 
Existia livedo reticularis em ambos os membros inferiores 
(Figura 1). No exame neurológico, encontrava-se afasia mista 
com predomínio de afasia de expressão e discreta dificuldade 
de compreensão. Existia hemiparesia de dimídio direito. As 
pupilas eram isocóricas e fotorreagentes. Reflexos tendinosos 
+/- simétricos; reflexo cutâneo plantar era indiferente à direita 
e em retirada à esquerda. No fundo do olho existia uma cicatriz 
de coriorretinite à esquerda, sem outras lesões ativas. 
	 A investigação laboratorial mostrou: hematócrito de 
37%, leucócitos de 6.400/mm3 e 70.000 plaquetas/mm3. 
A velocidade de hemossedimentação (VHS) era de 57 mm 
na primeira hora. Creatinina de 1.06 mg/dl; látex <8 U/ml; 
FAN negativo, VDRL de 1:4, com FTA Abs negativo.  KPTT 
de 42,9 segundos. Anti-HIV, HBsAg e anti-HCV eram ne-
gativos. Anticardiolipinas (aCl) IgG>120 GPL, aCl Ig M=19 
MPL. Dosagens de antitrombina 3, proteína C e proteína S 
estavam normais. Parcial de urina e raio X de tórax também 
foram normais. Uma ecocardiografia mostrou fração de 
ejeção de 0,76; encurtamento percentual de 37% e uma 
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válvula mitral com insuficiência moderada e vegetações 
no folheto posterior. Uma tomografia de crânio demons-
trou isquemia aguda em região fronto-têmporo-parietal à 
esquerda (Figura 2). Hemoculturas foram negativas.
	 A paciente foi tratada com anti-hipertensivos (losar-
tan) e anticoagulantes (inicialmente heparina, seguido de 
cumarínicos). Recuperou-se, parcialmente, dos distúrbios 
da fala e da paresia, sendo acompanhada ambulatorialmente 
pela reumatologia e pela fonoaudiologia.
 	 Nove meses depois do internamento, a paciente passou a 
apresentar crises de dor abdominal intensa em cólicas acom-
panhadas de náuseas e vômitos. Observou-se uma queda no 
hematócrito de 38% para 34,3%. Investigação mostrou uma 
massa em topografia de ovário direito com características 
mistas (sólidas e líquidas). Foi submetida à laparotomia 
exploradora, sendo encontrados uma trompa avermelhada 
e congesta e um ovário com um cisto hemorrágico à direta, 
que foram retirados. O exame histopatológico do material 
revelou presença de endometriose em trompa e um cisto 
endometriótico com hemorragia em ovário direito.
	 Atualmente (oito meses após a cirurgia), a paciente en-
contra-se assintomática do ponto de vista abdominal, porém 
ainda com hemiparesia à direita e afásica. Os títulos de anti-
cardiolipinas continuam altos (aCl Ig G>100 GPL e aCl IgM 
de 6,8 MPL) e a anticoagulação oral vem sendo mantida.

DISCUSSÃO
	
	 A síndrome de Sneddon é descrita como a associação de 
acidentes vasculares cerebrais e livedo racemosa(5, 6). Embora 
a descrição inicial da síndrome de Sneddon considere o li-
vedo como racemoso, achados de livedo reticularis também 
têm sido atribuídos a esta síndrome(7). O livedo racemoso 
caracteriza-se clinicamente por lesões cutâneas rendilhadas, 
irregulares, grandes e interrompidas, ao passo que a forma do 
livedo reticularis é mais regular, tem um padrão mais nítido, 
violáceo e em formato de rede(5, 7). Os achados neurológicos 
da síndrome de Sneddon compreendem acidentes vasculares 
transitórios, acidentes vasculares cerebrais, cefaléias, deterio-
ração mental, convulsões e demência(5). Embora a síndrome 
de Sneddon tenha sido descrita como uma doença que cursa 
com deterioração progressiva, este aspecto prognóstico não 
tem sido verificado por todos os autores(5).
	 Em um subgrupo de pacientes com síndrome de Sne-
ddon têm sido encontrados anticorpos antifosfolípides, 
sejam eles pertencentes à forma primária da doença ou à 
forma secundária(7, 8). Os anticorpos antifosfolípides estão 
associados não só com a síndrome de Sneddon mas, pos-
sivelmente, com uma grande variedade de outros achados 
neurológicos  que estão resumidos na Tabela 1. 
	 Do ponto de vista fisiopatológico, estes achados neu-
rológicos têm sido atribuídos à trombose ou embolia e, tam-
bém, à ligação dos anticorpos com mielina(8). É interessante 
notar que alguns destes achados neurológicos da síndrome 
dos anticorpos antifosfolípides guardam relação com o perfil 
hormonal estrogênico da paciente, como é o caso da coréia. 
Esta tem sido precipitada pelo uso de anticoncepcionais, 
gravidez ou puerpério(8). A própria síndrome de Sneddon é 
de preponderância feminina (3 mulheres: 1 homem), com um 
aumento de risco para eventos cerebrais isquêmicos durante 
gravidez e uso de anticoncepcionais(9). Curiosamente, a sín-
drome de Sneddon tem sido descrita em casos de tratamento 
com gonadotrofinas para infertilidade(9).
	 Presença de anticorpos anticardiolipina tem sido descrita 
em pacientes com endometriose(3,7) junto com outras anormali-
dades do sistema imune, tais como presença do FAN, anticorpos 
anti-ribonucleoproteína, consumo de complementos e achados 
clínicos de fadiga crônica, fibromialgia, artralgias e mialgias(1, 2, 

10). Segundo Pasoto et al(10), pacientes com endometriose têm 
uma prevalência de queixas musculoesqueléticas semelhante 
à de pacientes com LES. Sinaii et al(1) encontraram aumento 
na prevalência de hipotireoidismo, alergias, artrite reumatóide, 
síndrome de Sjögren e fibromialgia nestes pacientes(1).

Figura 1 - Livedo reticularis em membros inferiores.

Figura 2 - TC mostrando lesões isquêmicas em região fronto-têmporo-parietal.
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Schmidt e cols.

	 Alterações imunes desempenham um papel  no início e no 
desenvolvimento da endometriose. Acredita-se que o tecido 
endometrial ectópico resulta de implantação de células endo-
metriais provenientes de um fluxo menstrual retrógrado(4). 
Estas células não são destruídas porque ou a paciente é geneti-
camente programada para não responder aos antígenos endo-
metriais ou porque o refluxo é tão abundante que se sobrepuja 
à capacidade de limpeza do sistema imune(4). Além disto, estas 
células anômalas parecem ser protegidas pelo peritôneo - o que 
favorece sua permanência através da síntese de moléculas de 
adesão e de citocinas angiogênicas. As células não destruídas 
causam inflamação e ativação macrofágica.  Os macrófagos 
ativados apresentam antígenos endometriais às células T que 
cooperam com as células B para a síntese de auto-anticorpos(4). 
Estrógenos facilitam a evolução da doença por favorecerem a 
proliferação das células endometriais e por diminuírem a ação 
de células NK(4). No tratamento da endometriose inclui-se a 
formação de um ambiente hipoestrogênico(11).
	 Não existe correlação entre a gravidade da endometriose e 
o grau de formação de auto-anticorpos, mas tem sido encon-

trada uma correlação entre a presença destes auto-anticorpos, 
infertilidade e risco de abortamento(4).
	  O conceito da associação entre endometriose e doenças 
auto-imunes, como a do caso descrito, é importante para o 
reumatologista quando se reflete sobre o fato de que, no diag-
nóstico diferencial de artralgias, mialgias e presença de auto-
anticorpos, a endometriose deve ser considerada.  Além disto, 
o conhecimento da associação entre estas formas de doenças 
auto-imunes leva o clínico a estabelecer uma avaliação mais 
precisa das diferentes situações nosológicas que potencialmente 
afetam o paciente. Uma terceira questão a ser levantada é a 
de que, em pacientes com endometriose e falha reprodutiva, 
é necessário que se estabeleçam os exatos mecanismos desta 
falha (se infertilidade pela endometriose ou abortamentos 
de repetição por antifosfolípides), uma vez que as formas de 
tratamento são diferentes. Também o papel favorecedor dos 
estrógenos precisa ser melhor estudado, tanto no contexto 
da endometriose como no das manifestações neurológicas 
da síndrome dos anticorpos antifosfolípides. Por último, in-
terferências entre os tratamentos das duas doenças devem ser 
adequadamente apreciadas. No caso relatado, acreditou-se que 
o componente hemorrágico encontrado no local de implanta-
ção da endometriose foi favorecido pelo uso da anticoagulação 
usada para tratamento da síndrome de Sneddon.
	  Na descrição feita, os anticorpos anticardiolipina manti-
veram-se positivos após a ressecção do foco de endometriose. 
Isto sugere que síndrome de Sneddon e endometriose são 
apenas doenças auto-imunes associadas, e que não existe nexo 
causal entre as mesmas.

Declaramos a inexistência de conflitos de interesse.

Tabela 1
Achados neurológicos associados à síndrome do 

anticorpo antifosfolípide(8)

Doença cerebrovascular (acidentes transitórios, isquêmicos, encefalopatia 
isquêmica aguda e tromboses cerebrais venosas);

Cefaléias; Distonia-parkinsoniana;

Síndrome “esclerose múltipla-like”; Síndrome de Guillain Barré;

Perda auditiva neurossensorial; Disfunção cognitiva;

Síndromes oculares; Mielite transversa;

Coréia; Demência;

Epilepsia;
Desordens psiquiátricas (depressão, 
psicoses).
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