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Doencas do Tecido Conjuntivo
Definicao

Grupo de sindromes inflamatorios cronicos do
tecido conjuntivo, sem etiologia conhecida, que
podem ter em comum varias manifestacoes:
artrite; Raynaud; anemia; doenca intersticial
pulmonar; serosite; vasculite; ANA,; FR.

25% podem ter caracteristicas de sobreposicao




Doencas do Tecido Conjuntivo
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Doencas do Tecido Conjuntivo
Prevaléncia

A LES 1/1000

A Esclerodermia (ESP) 1/10000
A LES-ESP 1/10 milhoes

A Polimiosite(PM) 1/10000

A ESP-PM 1/100 milhoes
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Doenca Indiferenciada do
Tecido Conjuntivo

A Nao expressa claramente caracteristicas de 1
das doencas ou tem sintomas que parcialmente
se sobrepdoem a 2 ou mais doencas.

A Evolucao para uma das doencas, reversao
sintomas ou manutencado como uma
overdadeiraodo Doen-a do T
Indiferenciada.




Overlap Syndrome ou Sindrome
de Sobreposicao

A Cumpre critérios que o permitem
classificar como tendo mais do que uma
doenca do tecido conjuntivo

A EX. PM-ESP; LES-ESP




Lupus Eritematoso Sistémico
Definicao
A Doenca autoimune de causa

desconhecida gque afecta varios orgaos e
sistemas:

articulacoes
pele

serosas

sistema nervoso
rnm

pulmao

coracao

sangue




Lupus Eritematoso Sistémico
Definicao

A ManifestacOes multiplas, por vezes
subtis e sobreponiveis a outras doencas;
tempo medio entre inicio da doenca e o
diagndstico 5 anos.

A Prevaléncia 14-300 por 100000,
A 80% sao mulheres em idade fértil )
A +/- 1:1000 em jovens do sexo feminino




Lupus Eritematoso Sistémico
Criterios de Diagnostico |

1- Rash malar

2- Rash discoide

3- Fotossensibilidade
4- Ulceras Orais

5- Artrite

6- Serosite

/- Envolvimento Renal
proteinuria>500 mg/24h ou cilindrdria




Lupus Eritematoso Sistémico
Critéerios de Diagnostico |l

8- Alteracoes neuroldgicas
convulsoes ou psicose

9- Alteracoes Hematologicas:
anemia hemolitica
leucopéenia (<4000)
linfopénia (<1500)
trombocitopénia (<100000)




Lupus Eritematoso Sistémico
Critéerios de Diagnostico |l

10- Alteracao imunoldgica:
células LE,
anti DNA,
anti Sm,
falsa serologia Sifilis

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
Criterios de Diagnostico IV

A Actualizacao de Setembro de 97 do critério
10 efectuado pela Comissao de Critérios de
Diagnostico e de Terapéutica do ACR:

- suprimir células LE

- acrescentar anticoagulante lupico e
anticorpos anticardiolipina

Hochberg MCI: Updating the American College of Rheumatology revised
criteria for the classification of SLE. Arthritis Rheum 40:1725,1997.
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Artrite

Nao erosiva, nao deformante, simétrica
IFP, MCF, punhos, joelhos

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

Artrite Jaccoud
Atencao:
Artrite Septica, Osteonecrose, Miosite




Rash Malar

A Eritema fixo, sobre as regioes malares,
em asa de borboleta, poupando o sulco
naso-labial

A Freg. 10-61% (P 4;
A Sens. 57%, Esp. 96% |

© ACR



Rash Discoide

A Placas eritematosas, salientes, com
descamacao e cicatrizacao atrofica.
(cabeca, couro cabeludo, pavilhao
auricular)

A Freq. 10-20%
A Sens. 18%, Esp. 99%




Fotosensibilidade

A Rash cutaneo causado pelo sol
A Freg. 55-90% (59%)
A Sens. 43%, Esp. 96%




Serosite

A Pleurite - historia de dor pleuritica,
auscultacao de atrito pleural ou
evidéncia de derrame pleural.

A Pericardite - ECG, auscultacao de atrito
pericardico ou evidéncia de derrame.

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




Envolvimento Renal

A Prot>0,59/24h ou +++; ou cilindros
(GV, granulares, tubulares ou mistos)

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

A Atencao: .
Infeccao, AINE, IECA, depleccao de volume




Alteracoes Neurologicas

A Convulsoes ou Psicose, na auséncia de
farmacos ou alteracdes metabdlicas (urémia,
cetoacidose, alt. electrdlitos)

A Freqg. 5-59% (10,6%)
A Sens. 20%, Esp. 98%

© ACR

A Depressao, psicose dos esteroides, pares cranianos,
medula, SN periférico, AVC.




Ulceras Orais

A Ulceras orais ou nasofaringeas,
geralmente indolores.

A Fred. 7-36%
A Sens. 27%, Esp. 96%




Anticorpos Antinucleares (ANA)

A Deteccao em IF ou outro teste
Imunologico, na auséncia de drogas
Indutoras de Lupus

A Freqg. 95% (91%) y
A Sens. 99%, Esp. 49% | ’



ANA - Valor preditivo

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

A 1:160 = 3Sens.e Esp. 95%

A 75% dos ANA com baixo titulo nao sao

LES: -outras doencas ou farmacos
-ldade
-reaccao cruzada
-infeccao
-baixo titulo antigénio
-baixo titulo anticorpo

Tan EM, Feltkamp TEW, Smol en JS, et al: Range of
Arthritis Rheum 40:1601 -1611.1997




Alteracoes Imunoldgicas

A Anti -DNAdSs ou
A Antl -Sm ou

A Deteccao de anticorpos antifosfolipidos:

- anticoagu
- anticardio
- falsa sero

ante lupico ou
Ipina ou
ogia sifilis com mais de

6 meses e confirmado com o teste
de imobilizacao ou IF
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Outros autoanticorpos
(sem valor diagnostico)

FR

SSA/Ro (SS, L. Cut. Sub -agudo, L. neonatal)
SSB/La (SS)

RNP

Histonas (Lupus induzido por drogas)
Eritrocitos

Plaquetas

Proteina P Ribossomal (SNC e figado?)
_infocito

Neurdonio




Sintomas Gerais

A ASTENIA - Sintoma mais frequente e
mais persistente

A FEBRE- geralmente baixa. Quando
surge em doentes imunodeprimidos ou
guando excede 39°C ¢é fundamental
excluir infeccao.




Alteracoes Cutaneas |

A Lupus Profundus - nddulos subcutaneos
duros nas extremidades.

A Lupus Cutaneo Sub-agudo - lesoes
anulares, disseminadas, papuloescamosas

ou psoriariformes,
agravadas pelo sol.




Alteracoes Cutaneas II

A Alopécia - geralmente reversivel
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Sistema Cardiovascular

A Miocardite
A Endocardite de Libman -Sacks
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Sistema Cardiovascular

A Vasculite
A Raynaud
A Livedo reticularis




Pulmao

A Pneumonite intersticial

A Fibrose pulmonar
Tromboembolismo pulmonar
Alteracao difusao CO
AoShrinking | ungbo

> >

Gastro -intestinal
A Vasculite mesentérica
A Pancreatite
A Serosite - peritonite
A Hepatite Lupica
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Alteracoes Oftalmologicas
Epiesclerite
Conjuntivite
Sindrome seco
Nevrite optica
Edema papila
Retinopatia microangiopatica

Alteracoes Ginecologicas
Dismenorreia
Amenorreia
Oligomenorreia
Gravidez
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Critérios de Diagnostico:
Ordenados por sensibilidade

ANA

Artrite

Alteracdes imunologicas (DNA, Sm, AAF)
Alteracbes hematologicas
Rash malar

Serosite

Alteracoes renais
Fotosensibilidade

Aftose oral

Alteracoes neuroldgicas
Rash discodide
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Critérios de Diagnostico:
Ordenados por especificidade

Rash discoide

Alteracbes neurologicas
Rash malar
Fotosensibilidade

Aftose oral

Alteracoes renais
Alteracdes imunologicas (DNA, Sm, AAF)
Alteracbes hematologicas
Serosite

ANA

Artrite
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Doen -

Lupus 2° a drogas
Mixoma auricular
Still

DMTC

S. Sjogren

AR

Hepatite autoimune

Vasculites

Poli/Dermatomiosite

Virus, Inf. Atipicas

Sepsis, Endocardite

Sifilis 28, Lepra

a S

A PTI

A D. linfoproliferativa
A Neo oculto

A Fibromialgia

A S. fadiga cronico

A Crioglobulinémia

A Febre Reumatica

A Sarcoidose

A Depressao

A Epilepsia

A Esclerose Mdltipla
A Rosacea, Urticaria

oOoLupu




Sindrome de Ac Antifosfolipidos
Critérios

A Clinicos: trombose venosa
trombose arterial
abortos repeticao
(trombocitopénia)

A Laboratoriais: IgG anticardiolipina
IgM anticardiolipina
Anticoagulante Lupico positivo




Sindrome de Ac Antifosfolipidos

A Anticoagulante lupico corresponde a Ig
gue causam o prolongamento de 1 ou
mais testes de coagulacao dependentes
de fosfolipidos (ex: APTT)

A Parece estar envolvido a antl -trombina e
a Beta-2-glicoproteina |




ESCLEROSE SISTEMICA
Criterios Diagnostico (ACR, 1980)

N\, VAW (@] =
Esclerose da pele proximal as MCF (sens.91%, esp. 99%)

A MINOR
Esclerodactilia,
oPiIttingd ou cicatriz ou
dedos
Fibrose pulmonar bibasilar

A 1 major ou 2 minor













