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Doenças do Tecido Conjuntivo
Definição

Â Grupo de síndromes inflamatórios crónicos do 
tecido conjuntivo, sem etiologia conhecida, que 
podem ter em comum várias manifestações: 
artrite; Raynaud; anemia; doença intersticial 
pulmonar; serosite; vasculite; ANA; FR.

Â 25% podem ter características de sobreposição
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Doenças do Tecido Conjuntivo
Prevalência

ÂLES 1/1000

ÂEsclerodermia (ESP) 1/10000

ÂLES-ESP  1/10 milhões

ÂPolimiosite(PM) 1/10000

ÂESP-PM  1/100 milhões
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Doença Indiferenciada do 
Tecido Conjuntivo

Â Não expressa claramente características de 1 
das doenças ou tem sintomas que parcialmente 
se sobrepõem a 2 ou mais doenças.

Â Evolução para uma das doenças, reversão 
sintomas ou manutenção como uma 
òverdadeiraó Doen­a do Tecido Conjuntivo 
Indiferenciada.



Overlap Syndrome ou Síndrome 
de Sobreposição

ÂCumpre critérios que o permitem 
classificar como tendo mais do que uma 
doença do tecido conjuntivo

ÂEx. PM-ESP; LES-ESP



Lupus Eritematoso Sistémico
Definição

ÂDoença autoimune de causa 
desconhecida que afecta vários órgãos e 
sistemas:

articulações

pele

serosas

sistema nervoso

rim

pulmão

coração

sangue



Lupus Eritematoso Sistémico
Definição

ÂManifestações múltiplas, por vezes 
subtis e sobreponíveis a outras doenças; 
tempo médio entre início da doença e o 
diagnóstico 5 anos.

ÂPrevalência 14-300 por 100000,
Â80% são mulheres em idade fértil
Â+/ - 1:1000 em jovens do sexo feminino



Lupus Eritematoso Sistémico
Critérios de Diagnóstico I

1- Rash malar

2- Rash discóide

3- Fotossensibilidade

4- Úlceras Orais

5- Artrite

6- Serosite

7- Envolvimento Renal
proteinúria>500 mg/24h ou cilindrúria



Lupus Eritematoso Sistémico
Critérios de Diagnóstico II

8- Alterações neurológicas
convulsões ou psicose

9- Alterações Hematológicas:
anemia hemolítica
leucopénia (<4000)
linfopénia (<1500)
trombocitopénia (<100000)



Lupus Eritematoso Sistémico
Critérios de Diagnóstico III

10- Alteração imunológica:
células LE,
anti DNA,
anti Sm, 
falsa serologia Sífilis

11- Anticorpos Antinucleares
Tam EM, Cohen AS, Fries JF et al: The 1982 revised criteria for the classification of SLE. 

Arthritis Rheum 25:1271 -1277,1982



Lupus Eritematoso Sistémico
Critérios de Diagnóstico IV

Â Actualização de Setembro de 97 do critério 
10 efectuado pela Comissão de Critérios de 
Diagnóstico e de Terapêutica do ACR:

- suprimir células LE
- acrescentar anticoagulante lúpico e 

anticorpos anticardiolipina

Hochberg MCl: Updating the American College of Rheumatology revised 

criteria for the classification of SLE. Arthritis Rheum 40:1725,1997.



Artrite
Â Não erosiva, não deformante, simétrica
Â IFP, MCF, punhos, joelhos

Â Freq. 53 -95% (91%)
Â Sens. 86%, Esp. 37%

Â Atenção:
Artrite Séptica, Osteonecrose, Miosite

Artrite Jaccoud



Rash Malar

ÂEritema fixo, sobre as regiões malares, 
em asa de borboleta, poupando o sulco 
naso-labial

ÂFreq. 10-61% 

ÂSens. 57%, Esp. 96%



Rash Discóide

ÂPlacas eritematosas, salientes, com 
descamação e cicatrização atrófica. 
(cabeça, couro cabeludo, pavilhão 
auricular)

ÂFreq. 10-20% 

ÂSens. 18%, Esp. 99%



Fotosensibilidade

ÂRash cutâneo causado pelo sol

ÂFreq. 55 -90%  (59%)

ÂSens. 43%, Esp. 96%



Serosite

ÂPleurite - história de dor pleurítica, 
auscultação de atrito pleural ou 
evidência de derrame pleural.

ÂPericardite - ECG, auscultação de atrito 
pericárdico ou evidência de derrame.

Â Freq. 6 -57%  (27,4%)
Â Sens. 56%, Esp. 86%



Envolvimento Renal

Â Prot>0,5g/24h ou +++; ou cilindros 
(GV, granulares, tubulares ou mistos)

Â Freq. 29 -65%  (26,7%)
Â Sens. 51%, Esp. 94% 

Â Atenção:
Infecção, AINE, IECA, deplecção de volume



Alterações Neurológicas

Â Convulsões ou Psicose, na ausência de 
fármacos ou alterações metabólicas (urémia, 
cetoacidose, alt. electrólitos)

Â Freq. 5 -59%  (10,6%)
Â Sens. 20%, Esp. 98%

Â Depressão, psicose dos esteróides, pares cranianos, 
medula, SN periférico, AVC.



Úlceras Orais

ÂÚlceras orais ou nasofaríngeas, 
geralmente indolores.

ÂFreq. 7 -36%

ÂSens. 27%, Esp. 96%



Anticorpos Antinucleares (ANA)

ÂDetecção em IF ou outro teste 
imunológico, na ausência de drogas 
indutoras de Lupus

Â Freq. 95% (91%)

Â Sens. 99%, Esp. 49%



ANA - Valor preditivo

Â1:40- 31,7%, 1:80- 13,3%, 1:160- 5%, 
1:320- 3%

Â1:160 Sens. e  Esp. 95%

Â75% dos ANA com baixo título não são 
LES: -outras doenças ou fármacos

-idade
-reacção cruzada
-infecção
-baixo título antigénio
-baixo título anticorpo

Tan EM, Feltkamp TEW, Smolen JS, et al: Range of antinuclear antibodies in ò healthyó individuals.
Arthritis Rheum 40:1601 -1611,1997



Alterações Imunológicas

ÂAnti -DNAds ou

ÂAnti -Sm ou

ÂDetecção de anticorpos antifosfolípidos:
- anticoagulante lúpico ou
- anticardiolipina ou
- falsa serologia sífilis com mais de 
6 meses e confirmado com o teste 
de imobilização ou IF



Outros autoanticorpos 
(sem valor diagnóstico)

Â FR
Â SSA/Ro (SS, L. Cut. Sub -agudo, L. neonatal)
Â SSB/La (SS)
Â RNP
Â Histonas (Lupus induzido por drogas)
Â Eritrócitos
Â Plaquetas
Â Proteína P Ribossomal (SNC e fígado?)
Â Linfócito
Â Neurónio



Sintomas Gerais

ÂASTENIA - Sintoma mais frequente e 
mais persistente

ÂFEBRE - geralmente baixa. Quando 
surge em doentes imunodeprimidos ou 
quando excede 39ºC é fundamental 
excluir infecção.



Alterações Cutâneas I

ÂLupus Profundus - nódulos subcutâneos 
duros nas extremidades.

ÂLupus Cutâneo Sub-agudo - lesões 
anulares, disseminadas, papuloescamosas 

ou psoriariformes, 

agravadas pelo sol.



Alterações Cutâneas II

ÂAlopécia - geralmente reversível



Sistema Cardiovascular

ÂMiocardite

ÂEndocardite de Libman -Sacks

ÂHTA

ÂEAM



Sistema Cardiovascular

ÂVasculite

ÂRaynaud

ÂLivedo reticularis



Pulmão
Â Pneumonite intersticial
Â Fibrose pulmonar
Â Tromboembolismo pulmonar
Â Alteração difusão CO
ÂòShrinking lungó

Gastro -intestinal
Â Vasculite mesentérica
Â Pancreatite
Â Serosite - peritonite
Â Hepatite Lúpica



Alterações Oftalmológicas
Â Epiesclerite
Â Conjuntivite
Â Síndrome seco
Â Nevrite óptica
Â Edema papila
Â Retinopatia microangiopática

Alterações Ginecológicas
Â Dismenorreia
Â Amenorreia
Â Oligomenorreia
Â Gravidez



Critérios de Diagnóstico:
Ordenados por sensibilidade

Â ANA
Â Artrite
Â Alterações imunológicas (DNA, Sm, AAF)
Â Alterações hematológicas
Â Rash malar
Â Serosite
Â Alterações renais
Â Fotosensibilidade
Â Aftose oral
Â Alterações neurológicas
Â Rash discóide



Critérios de Diagnóstico:
Ordenados por especificidade

Â Rash discóide 
Â Alterações neurológicas 
Â Rash malar 
Â Fotosensibilidade 
Â Aftose oral
Â Alterações renais 
Â Alterações imunológicas (DNA, Sm, AAF) 
Â Alterações hematológicas
Â Serosite 
Â ANA
Â Artrite



Doen­as òLupus Likeó

Â Lupus 2º a drogas 
Â Mixoma auricular
Â Still 
Â DMTC
Â S. Sjogren
Â AR
Â Hepatite autoimune
Â Vasculites
Â Poli/Dermatomiosite
Â Vírus, Inf. Atípicas
Â Sepsis, Endocardite 
Â Sífilis 2ª, Lepra

Â PTI
Â D. linfoproliferativa
Â Neo oculto
Â Fibromialgia
Â S. fadiga crónico
Â Crioglobulinémia
Â Febre Reumática
Â Sarcoidose
Â Depressão
Â Epilepsia
Â Esclerose Múltipla
Â Rosácea, Urticária



Síndrome de Ac Antifosfolípidos
Critérios

Â Clínicos: trombose venosa
trombose arterial
abortos repetição
(trombocitopénia)

Â Laboratoriais: IgG anticardiolipina
IgM anticardiolipina
Anticoagulante Lúpico positivo



Síndrome de Ac Antifosfolípidos

ÂAnticoagulante lúpico corresponde a Ig 
que causam o prolongamento de 1 ou 
mais testes de coagulação dependentes 
de fosfolípidos (ex: APTT)

ÂParece estar envolvido a anti -trombina e 
a Beta-2-glicoproteína I



ESCLEROSE SISTÉMICA 
Critérios Diagnóstico (ACR, 1980)

Â MAJOR
Esclerose da pele proximal às MCF (sens.91%, esp. 99%)

Â MINOR
Esclerodactilia, 
òPittingó ou cicatriz ou perda de subst©ncia polpa 
dedos
Fibrose pulmonar bibasilar

Â 1 major ou 2 minor








