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RELATO DE CASO

Miocardite Ilapica, da insuficiéncia cardiaca severa a
normaliza¢ao da func¢ao cardiaca — relato de caso

Lupus myocarditis, from severe heart failure to normalization of
function — case report
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RESUMO

Lupus Eritematoso Sistémico (LES) ¢ uma doenga inflamatoria sist€émica autoimune, acometendo o miocardio em 10% dos
pacientes, entretanto, costuma causar apenas disfungdo leve. Apenas 5% dos casos evoluem para insuficiéncia cardiaca (IC).
Paciente do sexo feminino, 56 anos, apresentou, em janeiro de 2002, quadro de artrite em interfalangeanas de ambas as maos, febre
diaria com calaftrios e artralgias em ombros e joelhos, sendo diagnosticada com lupus (fator antinuclear padrao salpicado — 1:160
e padrdo periférico 1:80). Em novembro de 2003, paciente apresentou quadro de dispneia subita aos pequenos esfor¢os associada
a dor retroesternal continua e presenca de bulhas hipofonéticas, sendo realizado ecodopplercardiograma, o qual evidenciou fragdo
de ejecdo 24%. Foi diagnosticada com IC por miocardite Iupica com posterior recuperacdo da fracdo de ejecdo apos terapia de
imunossupressdo ¢ otimimizagdo da IC. Manteve quadro estavel ¢ acompanhamento. Em janeiro de 2016 apresentou novo quadro
de IC por miocardite lipica com nova recuperacdo da fungdo cardiaca. Apesar da baixa incidéncia da IC por miocardite lupica, o
médico deve sempre manter o grau de alta suspei¢do quando diante de certo quadro clinico, por conta da elevada morbimortalidade.
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ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune systemic inflammatory disease, affecting the myocardium in 10% of
patients, although it usually causes only mild dysfunction. Only 5% of cases progress to heart failure (HF). A female patient, 56
years old, presented in January 2002, arthritis in interphalangeal in both hands, daily chills fever, and presented with arthralgia
in the shoulders and knees, being diagnosed with lupus (antinuclear factor splattered - 1: 160 and peripheral standard 1:80). In
November 2003, the patient presented sudden dyspnea on the small exertions associated with continuous retrosternal pain and
presence of hypofontic sounds, with a Doppler echocardiogram (ECO), which showed a fraction of ejection fraction (EF) = 24%.
It was diagnosed with HF due to lupus myocarditis with subsequent recovery of the ejection fraction. The patient maintained
stable frame and accompaniment. In January 2016 presented a new HF cardiac myocarditis with new recovery of cardiac function.
Despite the low incidence of Chronic Heart Failure (CHF) due to lupus myocarditis, the physician should always maintain the
degree of high suspicion when faced with a certain clinical picture, due to the high morbidity and mortality.
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INTRODUGCAO

OLupusEritematoso Sistémico(LES)éumadoengainflamatoria
cronica autoimune cuja etiopatogenia envolve multiplos
genes, fatores hormonais e ambientais, predominando no sexo
feminino. E uma doenga pleomoérfica com ampla variabilidade
fenotipica de apresentacdo, gravidade e curso clinico e evolui
habitualmente com periodos de atividade e remissdo, podendo
acometer qualquer o6rgdo.! O coragdo pode ser acometido em
todas suas camadas em forma de endocardite, pericardite
e miocardite. A pericardite ¢ a lesdo ecocardiografica mais
comum no lupus eritematoso sistémico, sendo a manifestagdo
cardiaca mais frequente ocorrendo em mais da metade
dos pacientes.* A miocardite ¢ uma manifestagdo atipica,
acometendo apenas 10% dos portadores do lapus,? cursando
clinicamente de forma variada, podendo estar presente desde
uma dor toracica até um quadro de insuficiéncia cardiaca por
perda da fungdo de ejecdo.’ Apresentaremos um caso de uma
paciente de 56 anos do sexo feminino que apresentou dois
episodios de miocardite com recuperagao da fracao de ejecao
em ambos 0s casos apds O tratamento imunossupressor e
otimizagao da insuficiéncia cardiaca (IC).

RELATO

Paciente do sexo feminino, 56 anos, do lar, casada, apresentou,
em janeiro de 2002, quadro de artrite em interfalangeanas
proximais e interfalangeanas distais de ambas maos, febre
diaria com calafrios, artralgias em grandes articulagdes, como
ombros, joelhos e cotovelos, buscando atendimento médico
em maio de 2002. Além do quadro citado, apresentou dor
toracica ventilatorio dependente, mialgia, fator reumatoide
ndo reagente ¢ fator antinuclear reagente padrdo salpicado
1:160 e padrao periférico 1:80. Foi diagnosticada com lupus
eritematoso sistémico (LES) em junho de 2002 e iniciado
tratamento com prednisona 20 mg/dia, sulfato ferroso e
ranitidina 150 mg/dia e acompanhamento ambulatorial.
Em maio de 2003, foi internada por apresentar quadro de
adinamia, fraqueza muscular importante, vasculite em dedos
das maos (com areas de necrose em segundo quirodactilo),
perda de peso, ulceras orais e odinofagia. Durante essa
internacdo foi diagnostica uma pancitopenia (hemoglobina
8,4g/dL, leucocitos 1.840/mm’ e plaquetas 109.000/mm?).
Recebeu alta com prednisona 40mg/dia e ficou sendo
acompanhada ambulatorialmente. Em agosto de 2003 iniciou
0 uso de azatioprina 50mg/dia como imunossupressor. Em
novembro de 2003, paciente apresentou quadro de dispneia
subita aos pequenos esforcos associada a dor retroesternal
continua ¢ presenga de bulhas hipofonéticas ao exame fisico.
Foi internada ¢ realizado ecodopplercardiograma (ECO), o
qual evidenciou fracdo de eje¢ao (FE)=24% com hipocinesia
difusa com aumento dos didmetros intracavitarios e déficit
contratil de grau importante. Foi feito o diagndstico de
insuficiéncia cardiaca (IC) por miocardite lupica, sendo tratada
com prednisona 1mg/kg/dia e com terapia medicamentosa
para insuficiéncia cardiaca. Em dezembro de 2004, o ECO
demonstrou melhora do quadro cardiaco com FE subindo
para 49%. Novo ECO em fevereiro de 2006 mostrou fungao
sistdlica e diastolica do ventriculo esquerdo normais com FE

de 76%. Manteve quadro cardiaco estavel e acompanhamento.
Em setembro de 2009, devido apresentar quadro de nefrite
lupica leve (proteintria de 24h de 949mg/24h; creatinina 1,1
mg/dL; consumo de complemento com C3 =98 mg/dL e C4=
18 mg/dL) foi introduzido micofenolato de mofetil 1g/dia e
suspendida a azatioprina. A paciente permaneceu em uso do
micofenolato de mofetil 1g/dia como imunossupressor até
remissdo da nefrite lupica. No final do ano de 2015, voltou
a usar a azatioprina como imunossupressor. Em janeiro de
2016, apresentou queixas de dispneia aos pequenos esfor¢os
e ortopnéia. Paciente havia suspendido a azatioprina ha
aproximadamente 2 a 3 meses devido a falta da medicag@o e
vinha sem usar nenhuma medica¢do imunossupressora. Novo
ECO evidenciou fragdo de ejecao de 28% e hipocinesia difusa
importante com dilatacdo das camaras esquerdas. Realizou
cateterismo cardiaco que evidenciou lesdo obstrutiva de 70%
no terco médio da artéria descendente anterior; demais artérias
normais; hipocontratilidade miocardica difusa moderada.
Realizou também ressondncia miocardica que evidenciou
hipocinesia global com fragdo de ejecdo reduzida e leve
aumento da massa ventricular esquerda. Com o diagnostico
de miocardite foi instituido tratamento com pulsoterapia
de metilprednisolona na dose de 1000mg/dia por 3 dias,
seguido de prednisona 60mg/dia ¢ terapia para IC (carvedilol,
captopril, espironolactona, digoxina, furosemida em doses
otimizadas). Paciente apresentou melhora do quadro clinico
e novamente recuperagdo da fungdo cardiaca com ECO
de fevereiro de 2016 mostrando FE de 53%. Atualmente, a
paciente se encontra assintomatica do ponto de vista da IC.

DISCUSSAO

O envolvimento cardiaco do LES ¢ relativamente comum
(até 50% dos casos), podendo didaticamente ser dividido
em doenga vascular, pericardica e em miocardite, a qual ¢
isoladamente a mais rara.* No que concerne a mesma, costuma
normalmente se apresentar assintomaticamente e quando se
apresenta de forma sintomatica (cerca de 5-10% dos casos de
miocardite) manifesta-se desde forma mais leves, como febre
até insuficiéncia cardiaca franca.>*® Outras manifesta¢des
cardiacas da miocardite lapica s3o dispneia, palpitagdes, dor
toracica ndo relacionada ao esforgo fisico e distensdo jugular.’
Um fato atipico do caso relatado ¢ o fato de a paciente ter
apresentado dois quadros de miocardite com insuficiéncia
cardiaca com recuperacao da funcdo cardiaca.

Na literatura ja existe uma grande correlagdo entre dispneia,
dispneia paroxistica noturna e ortopneia ¢ a classificagdo
funcional da New York Association (NYHA) com a miocardite
lapica.” A paciente apresentou em ambos os casos dispneia
significativa e classificacdo funcional NYHA 3, reforcando
ainda mais o diagnéstico de miocardite lupica.

Quanto ao diagnostico, deve ser baseado em sinais clinicos
de disfunc¢do ventricular esquerda aliado a exclusao de outras
causas, sendo o ECO um importante exame diagnostico, pois
corrobora ao nao detectar alteragdes valvares/endocardicas/
pericardicas.* O padrdo ouro para o diagnostico da miocardite
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lupica permanece sendo a bidpsia endomiocardica, porém ¢ um
procedimento invasivo e seu rendimento diagnostico € baixo,
em torno de 10 a 20%. Dessa forma, o diagnostico da miocardite
no LES depende amplamente da suspeita clinica e dos achados
ecocardiograficos, dentre os quais pode-se destacar: redugdo
da fracdo de ejecdo, aumento das cameras, prolongamento do
tempo de relaxamento isovolumétrico e redugdo da forga de
ejecdo atrial.” A miocardite pode estar acompanhada por outras
manifestagdes cardiacas do LES, particularmente a pericardite
e a endocardite; pode estar associada a miosite dos musculos
esqueléticos.’ O LES é comumente associado a doenga arterial
coronaria (DAC), sendo essa a causa base da cardiomiopatia
e devendo ser sempre excluida. Doengas cronicas, como
hipertensdo, podem inclusive acelerar ou contribuir para esse
processo.® A hidroxicloroquina esta associada a uma forma rara
e idiossincratica de cardiotoxicidade ¢ a bidpsia miocardica
pode ser necessaria para descartar essa entidade. Os achados
caracteristicos da cardiotoxicidade por hidroxicloroquina
podem ser vistos na microscopia Optica ¢ na eletronica. Na
microscopia optica pode ser encontrado a vacuolizagdo difusa
dos miocitos sem miocardite. J4& na microscopia eletronica
encontra-se corpos sarcoplasmaticos mielinoides e curvilineos.?

O tratamento da miocardite lupica ndo foi avaliado em
ensaios controlados. Foi observada melhora na funcdo
sistolica em alguns pacientes tratados com glicocorticoides,
outros imunossupressores (ciclofosfamida, azatioprina) ou
imunoglobulina intravenosa. Sugere-se que a miocardite
lupica aguda seja inicialmente tratada com altas doses de
corticoides (metilprednisolona 1000mg/dia intravenosa por 3
dias, seguidos de 1mg/kg/dia) associada a terapia usual para
insuficiéncia cardiaca.?

O desfecho da miocardite lupica é variavel. Os pacientes
com inicio agudo tendem a ter um desfecho mais favoravel.

REFERENCIAS

1. Klumb EM, Silva CA, Lanna CC, Sato EI, Borba EF, Brenol
JC, et al. Consenso da Sociedade Brasileira de Reumatologia para
o diagnoéstico, manejo e tratamento da nefrite lipica. Rev Bras
Reumatol. 2015;55(1):1-21.

2. Suri V, Varma S, Joshi K, Malhotra P, Kumari S, Jain S.
Lupus myocarditis: marked improvement in cardiac function
after intravenous immunoglobulin therapy. Rheumatol Int.
2010;30(11):1503-5.

3. Miner JJ, Kim AH. Cardiac manifestations of systemic lupus
erythematosus. Rheum Dis Clin North Am. 2014;40(1):51-60.

4. Costenbader KH. Noncoronary cardiac manifestations of systemic
lupus erythematosus in adults [Internet]. [S. L.]: UoToDate; 2016

Como citar:

Comorbidades, como hipertensao arterial sistémica, podem
influenciar desfavoravelmente o prognéstico. Contudo, as
conclusoes sobre resultados a longo prazo de miocardite lupica
sao baseadas principalmente em séries de casos individuais e,
na maioria, a fracdo de ejecdo melhora e a recorréncia ¢ rara.
Os pacientes que se apresentam sintomaticos com insuficiéncia
cardiaca congestiva, em sua maioria desenvolvem redugio do
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CONCLUSAO

A miocardite ¢ uma manifestacdo relativamente rara do
LES, porém potencialmente fatal. A miocardite no LES ¢
frequentemente assintomatica, porém pode manifestar-se
com febre, dispneia, palpitagdes e dor toracica ventilatorio
dependente. O diagnéstico depende principalmente da
suspeita clinica e ndo de testes diagnosticos definitivos.* Um
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do quadro clinico e institui¢do rapida de um tratamento de
suporte, imunossupressdo e tratamento direcionado para a
insuficiéncia cardiaca.
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chegou a ficar menor que 30%. Tais quadros mostram-se na
literatura com grandes indices de letalidade.

Assim, o envolvimento cardiaco por ter um amplo espectro
de acometimento, necessita de uma cuidadosa investigacao
para o diagnostico correto e precoce, a fim de que o paciente
ndo atrase o tratamento e tenha maiores chances de reverter o
quadro.
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