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APRESENTAÇÃO

Sabemos que o trabalho do médico humanitário envolve uma grande variedade 
de atividades que podem girar em torno de diversas atividades. Existe um longo e vasto 
caminho muitas vezes pouco iluminado pelos sistemas de comunicação, mas que são uma 
base essencial para o desenvolvimento dessa ciência. Exemplos como de equipes médicas 
que atuam em situações de conflito e pós-conflito, no controle e combate às doenças 
epidêmicas, no atendimento emergencial às vítimas de catástrofes naturais, e garante 
atendimento médico às pessoas excluídas dos sistemas de saúde locais, contribuem para 
esse entendimento.

A proximidade com o paciente e os valores éticos necessitam ser valorizados e 
incentivados, pois geram possibilidades além de pressionarem grandes indústrias e 
governos para que medicamentos acessíveis e de qualidade cheguem às populações mais 
pobres do mundo. 

Tendo em vista a dimensão e a importância dessa temática, a mais nova obra da 
Atena Editora, construída inicialmente de três volumes, direciona ao leitor um novo material 
de qualidade baseado na premissa que compõe o título da obra.

Situações de emergência pedem resposta rápida, com atendimento médico 
especializado e apoio logístico, mas falhas crônicas no sistema de saúde local, como a 
escassez de instalações de saúde, de profissionais qualificados e a inexistência da oferta 
de serviços gratuitos para populações sem recursos financeiros, também podem motivar 
a atuação da organização. Ou seja, uma amplitude de temas que aqui serão abordados 
dentro dos diversos campos de atuação dos profissionais envolvidos. 

De forma integrada e colaborativa a nossa proposta, apoiada pela Atena Editora, 
trás ao leitor produções acadêmicas desenvolvidas no território nacional abrangendo 
informações e estudos científicos no campo das ciências médicas com ênfase na promoção 
da saúde em nosso contexto brasileiro. Desejamos que a obra “Medicina: Longe dos 
holofotes, perto das pessoas” proporcione ao leitor dados e conhecimento fundamentado 
e estruturado.  

Tenham todos uma ótima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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crônica, multissistêmica e inflamatória do tecido conjuntivo. Evolui em surtos de atividade 
variada, com manifestações clínicas polimórficas, podendo ser representada desde quadros 
cutâneos leves até acometimento grave de órgãos nobres, levando a alta morbimortalidade. 
Relato de caso: C.S.R, feminino, 27 anos, com passado de crise convulsiva única há 3 
anos, sem realizar adequada investigação etiológica. Há 2 anos queixa-se de poliartralgia de 
caráter inflamatório. Apresentou piora do quadro, com febre, rash malar, anasarca e dispneia. 
Procurou emergência, onde foi constatado derrame pleural bilateral e exames laboratoriais 
demostraram anemia hemolítica, plaquetopenia, VHS e PCR elevadas, FAN positivo (1:320) 
de padrão misto tipo nuclear homogêneo e citoplasmático pontilhado, além de anti-DNA 
nativo, anti-histona, anti-RNP, anti-SM e anti-RO reagentes. Evoluiu com hipertensão, piora 
das escórias nitrogenadas e proteinúria de 24h de 6,8g. Apresentou ainda 4 episódios 
consecutivos de crise convulsiva do tipo tônico-clônica e derrame pericárdico. Instituiu-
se terapêutica intravenosa com Metilprednilosona 1g por 3 dias consecutivos, seguido 
por Ciclofosfamida 1g por 1 dia, mantendo-se em seguida Prednisona oral 1 mg/kg/dia 
associada à Hidroxicloroquina 400 mg/dia. Apresentou melhora parcial do quadro e escore 
de Sledai pontuando 41 após 2 semanas da terapêutica inicial. Administrou-se nova dose 
de Ciclofosfamida após um mês da primeira. A evolução foi favorável e a paciente recebeu 
alta hospitalar para seguimento ambulatorial. Conclusão: O LES é uma doença capaz de 
afetar qualquer órgão ou tecido, muitas vezes representando um desafio diagnóstico para 
os médicos. Por isso a importância de haver uma melhor educação médica quanto aos 
critérios classificatórios da doença bem como sobre seu manejo, a fim de reduzir taxas de 
subnotificação e diagnósticos tardios que estão associados ao pior prognóstico da doença.
PALAVRAS-CHAVE: Lúpus eritematoso sistêmico; manifestações clínicas; diagnóstico; 
tratamento. 

SEVERE SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS: CLINICAL EVOLUTION AND 
THERAPEUTIC RESPONSE

ABSTRACT: Introduction: Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune, chronic, 
multisystemic and inflammatory connective tissue disease. It evolves in outbreaks of varied 
activity, with polymorphic clinical manifestations. It can be represented from mild skin 
conditions to severe involvement of noble organs, leading to high morbidity and mortality. 
Case report: C.S.R, female, 27 years old, with a history of a single seizure 3 years ago, 
without adequate etiological investigation. She has been complaining of inflammatory 
polyarthralgia for 2 years. She presented worsening of the condition, with fever, malar rash, 
anasarca and dyspnea. She sought an emergency, where bilateral pleural effusion was 
found and laboratory tests showed hemolytic anemia, thrombocytopenia, high ESR and CRP, 
positive FANA (1:320) of a mixed pattern of homogeneous nuclear and speckled cytoplasmic 
type. Of the autoantibodies for investigation of SLE, they were positive: anti-native DNA, anti-
histone, anti-RNP, anti-SM and anti-RO. Evolved with hypertension, worsening of nitrogenous 
slag and 24-hour proteinuria of 6.8g. In addition, she manifested 4 consecutive episodes 
of tonic-clonic seizures and pericardial effusion. Intravenous therapy was instituted with 
methylpredinilosone 1g for 3 consecutive days, followed by cyclophosphamide 1g for 1 day, 
and oral prednisone 60mg/kg/day was maintained, associated with hydroxychloroquine 400 
mg/day. Showed partial improvement of the picture and Sledai score scoring 41 after 2 weeks 
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of initial therapy. A new dose of cyclophosphamide being given one month after the first. The 
evolution was favorable and she was discharged from the hospital for outpatient follow-up. 
Conclusion: SLE is a disease capable of affecting any organ or tissue, often representing a 
diagnostic challenge for physicians. Therefore, it is important to have better medical education 
regarding the classification criteria of the disease as well as its management, in order to 
reduce underreporting rates and late diagnoses that are associated with a worse prognosis 
of the disease.
KEYWORDS: Systemic lupus erythematosus; clinical manifestations; diagnosis; treatment.

INTRODUÇÃO
O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) é uma doença autoimune do tecido conjuntivo, 

inflamatória, crônica e sistêmica, que apresenta uma ampla heterogenicidade fenotípica 
(RIVAS-LARRAURI, et al, 2016).  Apresenta fisiopatogenia multifatorial, necessitando de 
predisposição genética e de gatilhos ambientais, como fotoexposição e tabagismo, que 
levam ao desequilíbrio imune, com formação de autoanticorpos e imunocomplexos, os 
quais se depositam nos tecidos (FAVA, et al, 2018).

O LES é uma doença de âmbito mundial, mais prevalente no sexo feminino, com 
predomínio entre 15-45 anos. Embora possa ocorrer em todas as etnias, é uma doença com 
maior incidência em indivíduos afrodescendentes e não caucasianos (RIVAS-LARRAURI, 
et al, 2016; STOJAN, et al, 2018; OKU; ATSUMI, 2018). Apresenta incidência estimada de 
1 a 10 por 100.000 pessoas-ano, e prevalência de 20-70 por 100.000, no mundo (OKU; 
ATSUMI, 2018).

O diagnóstico do LES é realizado com base em critérios clínicos e imunológicos, 
porém ainda é feito de forma tardia, devido sua variedade de início de apresentação clínica, 
o que dificulta a suspeita diagnóstica.  Quanto ao seu tratamento, muito ainda vem sendo 
estudado e investigado. Terapia imunossupressora sempre foi a base do seu controle, 
porém hoje em dia se tem descoberto um importante papel do uso dos imunobiológicos 
no controle da atividade da doença, além do manejo não farmacológico, de fundamental 
importância na abordagem do paciente lúpico (OKU; ATSUMI, 2018).

O caso clínico apresentado neste artigo relata uma paciente do sexo feminino, 
jovem, que apresentou diagnóstico tardio devido abertura de quadro atípico da doença.

RELATO DO CASO
C.S.R, feminino, 27 anos, com antecedente de crise convulsiva única há 3 anos, 

sem realizar adequada investigação etiológica e em uso irregular de Fenobarbital 100mg/
dia desde então. Há 2 anos queixa-se de poliartralgia de caráter inflamatório, evoluindo com 
edema articular e dificuldade de deambulação. Apresentou piora do quadro, com nítida queda 
do estado geral, febre vespertina, rash malar, anasarca e dispneia em repouso. Procurou 
atendimento em emergência, onde foi constatado derrame pleural bilateral e exames 
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laboratoriais demostraram anemia hemolítica, plaquetopenia, VHS e PCR elevadas, FAN 
positivo (1:320) de padrão misto do tipo nuclear homogêneo e citoplasmático pontilhado. 
Realizada investigação de autoanticorpos com positividade para anti-DNA nativo, anti-
histona, anti-RNP, anti-SM e anti-RO; Anti-LA negativo. Evoluiu com hipertensâo, piora 
das escórias nitrogenadas e proteinúria de 24h de 6,8g. Além disso, apresentou 4 novos 
episódios de convulsão tônico-clônica e derrame pericárdico. Foi instituída terapêutica 
intravenosa com Metilprednilosona 1g por 3 dias consecutivos, seguido de Ciclofosfamida 
1g por 1 dia e mantidas posteriormente Prednisona 1mg/kg/dia e Hidroxicloroquina 400 mg/
dia. Apresentou apenas melhora parcial do quadro e escore de Sledai pontuando 41 após 
2 semanas da terapêutica inicial. Realizada nova dose de Ciclofosfamida após um mês da 
inicial. A evolução foi favorável e a paciente recebeu alta hospitalar, com encaminhamento 
para seguimento em ambulatório de reumatologia.

DISCUSSÃO
O LES é uma doença autoimune, crônica, representada pela atividade de auto 

anticorpos e que pode se apresentar de variadas formas, desde quadros cutâneos leves 
até acometimento grave de órgãos nobres. O LES ainda é uma doença de mau prognóstico, 
portanto é imprescindível atenção com seu diagnóstico bem como seu manejo terapêutico 
(OKU; ATSUMI, 2018).

A heterogeneidade clínica e falta de características ou testes patognomônicos 
representam um grande desafio clínico para seu correto diagnóstico. Para fins de estudos 
e vigilância, em 1982 American College of Rheumatology (ACR) criou os primeiros critérios 
classificatórios da doença, que por reunirem sinais e sintomas da doença, hoje servem de 
auxílio ao médico para fazer o diagnóstico. Apesar dos avanços a respeito do conhecimento 
da doença, culminando em 2019 com a reformulação dos critérios classificatórios pela 
European League Against Rheumatism (EULAR) juntamente com ACR, ainda há grandes 
taxas de subnotificação da doença (ARINGER; SCHNEIDER, 2016; FANOURIAKIS, et al, 
2019). 

Hoje já se sabe que o baixo nível socioeconômico e a falta de acesso à saúde 
favorecem o pior prognóstico da doença (MEZALEK; BONO, 2014). Quanto mais tardiamente 
for o diagnóstico, mais elevado o risco de gravidade do quadro, o que, consequentemente, 
representará maior custo ao sistema de saúde (JORGE, et al, 2017). O caso relatado 
é exemplo disso, visto que a paciente já apresentava sinais da doença anos antes do 
seu diagnóstico, feito tardiamente e com danos maiores aos órgãos, representando um 
espectro de maior gravidade e gerando alto custo ao sistema de saúde. 

O objetivo do tratamento do LES é remitir a atividade da doença, prevenindo danos 
aos órgãos nobres, reduzindo assim, a morbimortalidade. O início precoce do tratamento, 
o uso correto e regular das medicações e ações que previnam à descompensação clínica 
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são essenciais para a mudança do curso natural da doença. (FAVA, et al, 2018; RIVAS-
LARRAURI, et al, 2016).

O manejo não farmacológico inclui a necessidade de fotoproteção intensa 
e constante, o controle dos fatores de risco cardiovascular (tabagismo, obesidade, 
hipertensão arterial, hipercolesterolemia e diabetes mellitus), prática regular de atividade 
física e alongamento (que ajudam na melhora da fadiga, na dor da fibromialgia e na 
disfunção cognitiva, que podem estar associadas ao quadro do lúpus), imunização contra 
Pneumococo e Influenza, além da manutenção de uma boa saúde óssea (níveis ideias de 
vitamina D e cálcio) (FAVA, et al, 2018).

 Em relação à terapia medicamentosa, o tratamento se baseia no uso de 
imunomoduladores (como hidroxicloroquina e vitamina D), que favorecem o sistema 
imunológico, sem comprometer o risco de infecção e malignidade. Além disso, 
imunossupressores podem ser necessários e, mais recentemente, estudos vem avançando 
sobre o uso de imunobiológicos com alvo nas células B, evitando a imunossupressão 
(FAVA, et al, 2018; OKU; ATSUMI, 2018).

Diante dos fatos expostos e do caso relato, fica claro a necessidade de maiores 
pesquisas a respeito do LES, bem como educação da classe médica a respeito da doença 
e importância do seu diagnóstico e manejo precoces.

CONSIDERAÇÕES FINAIS
O LES é uma doença inflamatória crônica, capaz de afetar qualquer tecido ou órgão, 

muitas vezes representando um desafio diagnóstico para os médicos. Por isso a importância 
de haver uma melhor educação médica quanto aos critérios diagnósticos da doença a 
fim de reduzir taxas de subnotificação e diagnósticos tardios que estão associados ao 
pior prognóstico da doença. Além disso, é importante conhecer seu manejo terapêutico, 
que se bem instituído aumenta a probabilidade de remissão. Nesse caso relatado, apesar 
do diagnóstico tardio, com doença em alto grau de atividade, a paciente obteve melhora 
significativa após terapia imunossupressora convencional, ressaltando assim a efetividade 
de um manejo adequado.
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