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Ao nascimento, paciente do sexo masculino apresenta-
va maculas hipercrémicas, crostosas em face, regido cervical,
tronco e membros. Durante internacao, evidenciou tromboci-
topenia, ictericia colestatica e elevagdo de enzimas hepaticas.

Mae com 29 anos, previamente higida. GlI, PIl AO, re-
alizou pré-natal com seis consultas. Um episddio de infec¢do
urindria. Sorologias para infec¢oes congénitas (toxoplasmose,
rubéola, Lues, citomegalovirus e herpes) negativas.

Nascido de parto cesareo, prematuro, IG 35s e 2 dias.
Apgar 1/8/8. Exame cardiovascular sem alterages. Solicitados
exames maternos.

Perguntas
Qual é a principal hipétese diagndstica?

1. acrodermatite enteropatica

2. dermatite fungica

3. dermatite atdpica

4. cutis marmorata teleangiectdsica
5. ldpus neonatal

Com relagdo aos anticorpos maternos, quais estdo relaciona-
dos a doenga do recém-nascido do caso descrito?

1. anti-Ro, anti-DNA de dupla hélice
2. anti-Ro e anti-La

3. Anticorpo antinuclear e anti-Ro
4. Anti-La e anti-Sm

5. Anticorpo antinuclear e anti-Sm

Assinale uma das lesdes permanentes do IUpus neonatal.
1. Trombocitopenia
2. Bloqueio cardiaco congénito completo

3. Macrocefalia
4. Cirrose biliar
5. Anemia aplasica

A forma mais comum de comprometimento hepatobiliar en-
contrada no lupus neonatal é:

1. cirrose biliar

2. colestase neonatal

3. aumento transitério das enzimas hepaticas
4. esteatose hepatica

5. hepatite neonatal

Qual das afirmativas é correta?

1. O rash é uma das manifestagGes mais comuns.

2. Aincidéncia do bloqueio cardiaco congénito é ele-
vada entre os neonatos das mdes que apresentam
anti-Ro ou anti-La positivos.

3. A mortalidade estd ligada a nefropatia.

4. Ataxadereincidéncia de bloqueio cardiaco congé-
nito em gestacdes futuras é maior que 50%.

5. A mortalidade estd ligada a causas respiratorias.

DISCUSSAO

O ldpus neonatal (LN) ocorre em 1% a 2% dos
recém-nascidos de maes com diagndstico de Lupus Eritemato-
so Sistémico, sindrome de Sjogren, ou mesmo assintomaticas,
que possuam os autoanticorpos anti-Ro/SSA, anti-La/SSB ou
anti-RNP. A doenga resulta da passagem transplacentaria des-
tes anticorpos entre a 122 e 162 semana de gestacao.
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O LN é uma condicdo rara, cujas manifestacbes mais
comuns sdo acometimento cutdneo ou bloqueio atrioven-
tricular congénito (BAV), podendo, também, haver outras
alteracGes sistémicas menos comuns: hepatite neonatal,
colestase e citopenias. O rash cutdneo consiste em placas
eritemato-descamativas com discreta atrofia central ou erite-
ma anular (Figure 1). E fotossensivel, de localizagdo periorbi-
taria, facial, em tronco e membros. Geralmente, estd presente
ao nascimento podendo, no entanto, aparecer até a 6° semana
de vida e durar até 3 a 4 meses.

O BAV de terceiro grau é a manifestacdo cardiaca mais
frequente e, também, a mais grave. Em recém-nascidos com
suspeita de LN, avaliacdo cardioldgica é imprescindivel, visando
o diagndstico precoce de qualquer alteragdo e correto acom-
panhamento pediatrico. O progndstico varia de acordo com a
presenca e gravidade do BAV, ja que as demais manifestacGes
regridem entre o 62 e 0 82 més de vida.

O diagnoéstico precoce de LN é essencial e, portanto,
quadros cutaneos em recém-nascidos, associados ou ndo a
outras manifestagdes sistémicas, deverdo sempre levantar a
suspeita de LN, mesmo no caso de maes assintomaticas.

Comentdrios adicionais

As mulheres com doengas autoimunes apresentam
maior frequéncia de complica¢des gestacionais, apesar dos
progressos no diagndstico e manejo dessas doengas?.

Baseando-se no registro de dados dos Estados Unidos,
os fatores de risco para mortalidade e morbidade foram ava-
liados em 325 recém-nascidos com lUpus neonatal nascidos de
maes com anticorpos anti-Ro. A mortalidade foi de 17,5%, dos
quais 30% ocorreram no periodo intrauterino. A presenca de
fibroelastose ou de miocardiopatia dilatada associada a BAV
aumentava consideravelmente a mortalidade. Hidropsia fetal
era outro fator de risco?.

O lupus neonatal é infrequente e resulta da transferén-
cia passiva de autoanticorpos, especialmente anti-Ro e anti-La.
Pode haver manifesta¢des cutaneas, cardiacas, hematoldgicas,
hepaticas, neuroldgicas, osteoarticulares e pulmonares. As
manifestacGes ndo cardiacas sdo transitdrias e cessam quando
0s autoanticorpos sdo eliminados da circulacdo neonatal®.

O exantema tipico aparece nas primeiras 6 semanas
de vida apds exposi¢do aos raios ultravioleta e dura 3 a 4
meses, porém, pode estar presente ao nascimento4,5. A face
e o couro cabeludo sdo quase sempre acometidos, mas pode
afetar qualquer drea do corpo, mesmo as dreas ndo expostas
ao sol, indicando que a radiagao UV pode induzir ou exacerbar
as lesGes, mas ndo é necessaria na sua génese. Eritema extenso
e confluente na regido periorbital pode conferir o aspecto em
olho de coruja6. Geralmente o rash remite sem tratamento,
embora o uso judicioso de corticoide possa acelerar sua
resolucdo. Ndo ha evidéncias de que o tratamento impeca
a formacdo de cicatrizes ou teleangiectasias, que podem se
desenvolver em 10%-20% dos casos?.

O bloqueio cardiaco congénito (BCC) se desenvolve
entre a 182 e 252 semana gestacional e se apresenta como
bradicardia de 40 a 60 batimentos por minuto. Encerra mor-
talidade elevada de até 30% e mais de dois tergos dos sobre-
viventes necessitardo de implante definitivo de marcapasso?.

O disturbio de condugdo AV pode ser de primeiro, se-
gundo ou terceiro graus e pode estar associado a fibroelastose
e a miocardiopatia dilatada. Até a presente data, todos os casos
de bloqueio AV completo sdo permanentes. Recentemente,
foram relatados cinco casos de fibroelastose como manifes-
tacdo isolada de lUpus neonatal®.

Um estudo retrospectivo reviu 187 casos de pacientes
com BCC cujas maes apresentavam positividade para anti-
corpos anti-Ro e anti-La. Nove criangas tinham intervalo PR
prolongado. Em dois casos com diagndstico intrauterino de
bloqueio de segundo grau, a mae foi tratada com corticoide
e o ritmo reverteu ao padrao sinusal ao nascimento, mas,
posteriormente, evoluiu para bloqueio total. Um paciente,
cujo irmdo mais jovem apresentava bloqueio de 32 grau, teve
detectado bloqueio de primeiro grau no ECG realizado para
avaliacdo cirurgica®.

Muitos fetos parecem apresentar inflamagao leve per-
sistente com resolugdo variavel. Como bloqueios de primeiro
e segundo graus podem progredir, o ECG deve ser realizado
em todos os filhos de mdes com anti-Ro e anti-La positivos.

Outras arritmias descritas no LN ou associadas aos an-
ticorpos anti-Ro sdo bradicardia sinusal, prolongamento de QT,
em adultos e em criancgas. Em geral, estas arritmias ndo tém
relevancia clinica, mas sdo importantes do ponto de vista de
pesquisa. Arritmias ventriculares sdo descritas em adultos?®.
A patogenia ndo esta esclarecida. Uma das hipdteses é que
os anticorpos anti-Ro reagem com uma regido especifica da
proteina Ro (p200), causando alteragdo funcional. Outras
hipoteses sdo que o anticorpo anti-Ro reagiria com outra
proteina do coragdo fetal, como o receptor serotoninérgico
5-HT4, ou com as subunidades do canal de calcio tipo L ou
tipo T. Essas acBes podem explicar um efeito eletrofisiolégico
direto desses anticorpos*°.

Os anticorpos anti-Ro sdo os mais frequentemente
identificados nas maes de criancgas que apresentam bloqueio
cardiaco congénito. S6 1,7% das criangas apresentam BCC e
a taxa de recorréncia em futuras gestagoes é de 10% a 20%°.
A baixa frequéncia de BCC e de recorréncias em gestacoes
subsequentes indica que outros fatores fetais ou do ambiente
intrauterino provavelmente ampliam os efeitos dos autoanti-
corpos e podem ter, também, papel na génese das alteracdes
cardiacas.

O comprometimento hepatobiliar mais comum ¢é a
elevacdo dos niveis de enzimas, como alanino-aminotrans-
ferase (ALT) e aspartatoaminotransferase (AST), que pode
estar ou ndo associada a colestase. Os pacientes podem ter
hepatomegalia leve ou, menos comumente, esplenomegalia.
Insuficiéncia hepatica fulminante ocorre raramente. Se o
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comprometimento hepatobiliar é isolado, a etiologia pode
ser atribuida a outra doenca ou interpretada como ictericia
fisioldgica®’.

Alinhagem hematoldgica pode ser afetada pela passa-
gem transplacentaria de autoanticorpos. Trombocitopenia é
a manifestacdo hematoldgica mais comum e tende a resolver
até a quarta semana de vida. Da quarta a oitava semanas, a
neutropenia se torna mais frequente que a plaguetopenia. Ndo
se observam aumento na frequéncia de sangramentos ou de
infecgcdes. Anemia hemolitica, anemia aplasica e pancitopenia
sdo outras manifesta¢des do LN’.

Outros 6rgdos e sistemas envolvidos sdo: pulmdes
(pneumonite e capilarite), sistema osteoarticular (condro-
displasia punctata) e o sistema nervoso central (convulsdes,
meningite asséptica, macrocefalia e hidrocefalia). Anormalida-
des neuroldgicas na TC e no US foram descritas envolvendo a
substancia branca, os ventriculos e a vascularizagdo®’.

A conduta para a maioria dos sintomas do lupus neo-
natal é expectante, pois tendem a resolver espontaneamente.
Nos casos de bloqueio cardiaco, podem ser considerados os
corticosteroides durante a gestacdo, o uso de diuréticos e o
implante de marca-passo.
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