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Flegmasia ceriilea dolens em paciente com liipus

eritemaroso Sistemico no puerpério remoto

José Marques Filho'

RESUMO

As manifestagdes vasculares no lipus eritematoso sistémico nfo sdo raras, e grande parte dos casos esta associada a
presenca de anticorpos antifosfolipides. A flegmasia certilea dolens ¢ uma incomum e grave complicagdo de trombose
venosa profunda de membros inferiores, com altas taxas de morbimortalidade. Encontramos na literatura apenas dois
casos de flegmasia cerulea dolens associados a sindrome antifosfolipide, e ndo encontramos relatos associados ao lipus
eritematoso sistémico. Relatamos um caso de flegmasia cerulea dolens, com rapida evolugdo para Obito, em paciente

com ltpus eritematoso sistémico no puerpério remoto.
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INTRODUCAO

O lupus eritematoso sistémico (LES) ¢ uma doenca inflamaté-
ria cronica, de natureza autoimune, que pode afetar multiplos
sistemas e 6rgdos. O comprometimento vascular, tanto venoso
quanto arterial, ndo € raro e grande parte esta associado a pre-
senga de anticorpos antifosfolipides.

Além disso, gravidez e puerpério reconhecidamente aumen-
tam os riscos de eventos tromboembdlicos. Portanto, pacientes
gréavidas e portadoras de LES representam um grupo com alto
risco para fendmenos tromboembolicos. Esse risco aumenta
potencialmente na preseng¢a de anticorpos antifosfolipides.'

Pacientes portadoras de LES devem ser monitoradas de
forma cuidadosa durante a gravidez ¢ o puerpério, devido a
alta probabilidade de surtos de reativacdo da doenga. Além
disso, ndo raro, ¢ na gravidez, e principalmente no puerpério,
que aparecem os primeiros sintomas dessa complexa doenca
que, ainda hoje, desafia pesquisadores na elucidacdo de suas
multiplas manifestagdes.

O puerpério, definido como o periodo desde a dequitagdo
da placenta até o retorno da fungdo reprodutora da mulher, tem
durag@o variavel, e em geral € classificado como imediato (até
10 dias), tardio (até 45 dias) e remoto (ap6s 45 dias).?

Relatamos um caso fulminante de grave trombose venosa
profunda (TVP) de membro inferior em paciente portadora de
LES no puerpério remoto.

RELATO DE CASO

Paciente com 31 anos de idade, cor parda, em tratamento para
LES diagnosticado quatro anos antes da atual internag¢@o, com
manifestagdes articulares, cutaneas, hematoldgicas, renais e de
sistema nervoso central (psicose lupica).

Apresentou no inicio do quadro altos titulos de anticorpos
anti-DNA dupla hélice (anti-dsDNA) e negatividade para
anticoagulante lupico e anticorpos anticardiolipinas em todas
as ocasides em que foram pesquisados, além de auséncia de
histéria de eventos tromboembolicos.
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Flegmasia certlea dolens em paciente com ldpus eritematoso sistémico no puerpério remoto

Foi admitida no setor de emergéncia no terceiro més de
puerpério, com febre, fadiga intensa ha 10 dias, apresentando-se
ao exame fisico em mal estado geral, descorada, com insta-
bilidade hemodinamica e dor e edema em membro inferior
esquerdo.

Tratava-se de paciente com histdria de trés gestagdes, sendo
as duas primeiras anteriores ao diagnostico de LES, todas com
realizacdo de cesarianas. Ndo apresentava antecedentes de
perdas fetais ou episddios de trombose venosa ou arterial. Em
nenhuma das trés gestagdes houve quaisquer intercorréncias
clinicas com a gestante ou com os recém-nascidos.

A ultima gestacdo ndo foi planejada, mas ocorreu em peri-
odo de mais de um ano de remissdo do LES, época em que a
paciente fazia uso de azatioprina 100 mg/dia (suspensa quando
da noticia da gravidez), sulfato de hidroxicloroquina 400 mg/
dia e baixas doses de prednisona. Durante a gestagio foi man-
tida somente com prednisona 10 mg/dia, ndo apresentando
nenhuma complicagdo.

O parto foi cirargico, sem complicag¢des para a paciente
ou para o recém-nascido. Apos alta da maternidade, ndo com-
pareceu as consultas agendadas para controle no puerpério.

Trés meses depois, deu entrada no setor de emergéncia e foi
rapidamente transferida para a Unidade de Terapia Intensiva.
Apresentava-se em mal estado geral, descorada, febril, com
instabilidade hemodindmica e queixando-se de dor, aumento
de volume importante e empastamento em panturrilha esquer-
da, pulsos presentes, simétricos, sem cianose.

Foram feitas as hipdteses de atividade lupica e TVP
em membro inferior esquerdo. O hemograma de entrada
demonstrou hemoglobina de 7,0 g/dL, hematdcrito de 21%,
leucécitos totais de 8.600/mm?, plaquetas de 2.000/mm’,
creatinina de 2,2 mg/dL, FAN positivo 1/640 padrao homogéneo,
anti-dsDNA positivo 1/80. Nao foram pesquisados outros
autoanticorpos, niveis de complemento e anti-B2GP1. Urina
tipo I com proteinuria, hematuria e cilindrtria, com pesquisa
de dimero D positiva. Ecocardiograma sem alteragdes, e raio x
de torax normal. Pesquisa de anticoagulante lupico e anticorpos
anticardiolipinas negativos.

A paciente foi tratada com reposi¢ao de volume, drogas va-
soativas, antibioticoterapia, heparinizagao e pulsoterapia com
metilpredinisolona. Evoluiu com instabilidade hemodinami-
ca persistente, piora do estado geral, aumento importante da
dor e edema em todo o membro inferior esquerdo, cianose
no pé esquerdo e surgimento de flictenas com conteudo
sero-hemorragico e piora progressiva da perfusdo. Feito o
diagnéstico de flegmasia certilea dolens (FCD) e indicada
trombectomia venosa com cateter de Fogart. No entanto, ndo
foi possivel realiza-la, devido a rapida piora do quadro clinico.
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A paciente evoluiu com dispneia subita, parada respiratoria
e dbito cerca de 12 horas ap6s sua admissao no hospital, pro-
vavelmente por embolia pulmonar. Nao foi realizada autopsia.

DISCUSSAO

ATVP é uma das doencas vasculares mais comuns. E caracte-
rizada por edema do membro associado a comprometimento do
fluxo capilar, elevando a pressao no membro afetado, podendo
levar a hipertensao venosa e, mais raramente, a isquemia do
membro.

As complicagdes mais comuns incluem insuficiéncia
venosa cronica e sindrome pos-flebitica. Outras complicagdes
muito mais raras, porém dramaticas, sdo flegmasia alba dolens
(FAD) e FCD, ambas podendo evoluir para quadro de gangrena
umida.?

A FAD ocorre durante a gravidez, em membros inferiores,
evoluindo com palidez intensa do membro (“branco como
leite”). Sua fisiopatologia ¢ complexa, mas basicamente o
edema do membro leva a um aumento da pressdo dos tecidos
moles, com consequente aumento da pressdo em capilares. A
isquemia ocorre apenas se houver prejuizo ao fluxo capilar.*

AFCD ¢ uma séria e rara complicacdo da TVP ileofemoral.
Sua incidéncia, igual em ambos os géneros, ¢ mais comum apos
a sexta década de vida, ocorrendo mais frequentemente em
membros inferiores, embora possa, em 5% dos casos, ocorrer
em membros superiores.*

As afecgdes mais frequentemente associadas a FCD sdo as
neoplasias malignas e a insuficiéncia cardiaca grave;’ porém,
outras afecgdes sdo descritas mais raramente, como a sindrome
antifosfolipide primaria,*® a cateteriza¢do de veia femoral, o
aneurisma de aorta abdominal e situa¢des de hipercoagula-
bilidade.? e, ainda em uma situa¢do mais rara, a sindrome da
trombose trombocitopénica induzida por heparina.’

Os casos de FCD associada ao anticoagulante lupico
descritos na literatura®*® sdo casos de sindrome antifosfolipide
primaria, sem critérios para diagnéstico de LES, ambos com
trombose profunda de membros inferiores e boa evolucdo ao
tratamento clinico.

Na FCD, a trombose venosa ileofemoral extensa causa
praticamente oclus@o venosa total. O membro torna-se isquémi-
co, extremamente doloroso e ciandtico (sinal patognomdnico).
A estase completa do fluxo venoso leva a edema grave, podendo
ocorrer interrupgao do fluxo arterial, resultando em gangrena.

A FCD apresenta altas morbidade e mortalidade, com
necessidade de amputacdo do membro em muitos casos.
Essa condi¢@o enquadra-se no conceito descrito na literatura
como “doenga venosa critica”,’ que implica intervengdes mais
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agressivas em fases precoces da doenga, visando evitar com-
plicagdes maiores, tais como gangrena e embolia pulmonar.

Apesar de relatos de regressdo da FCD utilizando somente
heparina, parece consensual na literatura que uma terapia mais
agressiva melhora o prognoéstico dos pacientes. Diversas mo-
dalidades de intervengdo sdo descritas, como a trombectomia
venosa cirurgica, as fasciotomias, a colocacdo de filtro em veia
cava inferior e a utiliza¢do de tromboliticos.’

No presente caso, embora o diagnostico de FCD tenha
sido realizado precocemente, ¢ provavel que a gravidade do
quadro clinico do LES tenha colaborado para a rapida evolugéo
desfavoravel. A associaco da atividade inflamatdria da doenca
de base as alteracdes hormonais do puerpério foi fator que,
certamente, contribuiu para a ocorréncia da TVP, evoluindo
de forma catastréfica para FCD e 6bito.
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