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As manifestagOes neuroldgicas das doengas do tecido conjuntivo ha muito
vém sendo estudadas. Neste grupo de afecgbes destaca-se o lupus eritematoso
sistémico (LES) pelo frequente acometimento do sistema nervoso central (SNC),
encontrando-se trabalhos classicos na literatura, como os de Garcin8 e de
Dubois 8. As alteragOes em pequenas artérias e arteriolas encefdlicas e menin-
geas sdo citadas como provocadoras do quadro cérebro-meningeo na doenga
lipica. As manifestacGes clinicas decorrentes deste tipo de acometimento do
neuroeixo podem traduzir-se por disturbios mentais, crises convulsivas focais
ou generalizadas, afasia, hemiplegia, coréia, paralisia de nervos cranianos, hemor-
ragia subaracndidea e mielopatias. J4& o acometimento do sistema nervoso
periférico € relativamente raro, ‘surgindo somente em 29% dos casos, segundo
Glaser 0. Em nosso meio, dentre os trabalhos especificos sobre manifestagdes
neurologicas devidas a LES sobressaem-se os de Coutos, Chini3, Freitas e
col. 7, Macedo e col. ¢, Moreira-Filho e col. 28 ¢ Macedo 15.

A hemorragia parenquimatosa, ou a hemorragia cérebro-meningea como
primeira manifestacdo clinica no LES, raramente tem sido citada. A oportu-
nidade que tivemos de estudar duas pacientes que apresentaram hemorragia
neste setor do sistema nervoso, como exteriorizagdo clinica inicial da colagenose
em aprego nos levou ao presente relato.

OBSERVACOES

Caso 1 — M.P.R.R. (registro 096399.5, H.U. da UFRJ), 24 anos, branca, natural do
Estado do Rio de Janeiro. Observacfio realizada em setembro de 1982. Em fevereiro
de 1982, apresentou hemiplegia esquerda, com recuperacio em dlguns dias. Em maio
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desse ano, recidiva de hemiplegia também tom pronta recuperacio. Em julho, logo
apés cefaléia, desenvolveu hemiplegia direita, sendo entfo internada. Exame fisico —
presséo arterial 135x80 mmHg, pulso 80 bpm. T. axilar 86,50C; paciente hipocorada,
anictérica; ausculta cardiaca: ritmo regular em dois tempos, bulhas normofonéticas:
ausculta pulmonar: estertores subcrepitantes nas bases; abdome flacido, sem viscerome-
galia; Traube livre; lesGes sugestivas de vasculites nas extremidades dos quatro mem-
bros. Exame neurolégico — hemiplegia & direita com hipotonia e hiperreplexia profunda
nesse lado; sinal de Hoffmann & direita; sinal de Babinski presente bilateralmentc;
paralisia facial do tipo central & direita; afasia mista. Exames complementares — San-
gue: anemia moderada; leucocitose com desvio para a direita; VHS 120mm; plaquetas
230.000/mm3; glicose, uréia e creatinina normais; reacdes para lues negativas; presenca
de células L.E.; fator anti-nuclear 1:200, salpicado; crioglobulinas positivas; anti-D.N.A.
positivo; anti-S.M. 1:40; anti-R.N.D. 1:280. Eletrocardiograma e ecocardiograma normais.
Radiografias de térax sem alteracbes. Liquido cefalorragqueano: levemente xantocrdmico,
16 células/mm3 (80% de mononucleares), glicose 56 mg%, proteinas 260 mg%, cloretos
130 mEq/l. Panangiografia cerebral normal. Tomografia axial computadorizada cefslica
(Fig. 1): hematoma cerebral recente nos ntcleos da base e lobo temporal i esquerda,

Fig. 1 — Caso 1 (M.P.R.R.) — Tomografia axial compu-
tadorizada cefdlica mostrando hematoma intracerebral
na regifo temvoral esquerda.

com edema perilesional; discreto efeito de massa sobre o terceiro ventriculo; no hemis-
fério direito, pequena drea de hipotransparéncia a nivel de cédpsula interna. Evolucéo
— Estabelecido o diagnéstico de LES, a paciente foi submetida a pulsoterapia com
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metilpredinosolona e logo apés a plasmaferese; recuperou-se parcialmente, ficando com
discreta hemiparesia a direita, sem afasia, tendo alta dois meses apés a admissdo,
fazendo uso de 60 mg de prednisona em dias alternados.

Caso 2 — M.C.R.P. (registro 283.148, H.U. Antonio Pedro), 16 anos, parda, natural
do Estado do Rio de Janeiro. Infcio de doenca em 15 de dezembro de 1982, quando
passou a apresentar intensa cefaléia e agitacfio psicomotora. No dia seguinte tornou-se
sonolenta ficando com hemiplegia direita, sendo entdo internada. Exame fisico — T.
axilar 36,60C; pressfio arterial 120x70 mmHg; pulso 52 bpm; paciente hipocorada,
anictérica; ausculta cardiaca: ritmo regular em trés tempos, bulhas normofonéticas;
ausculta pulmonar: murmirio vesicular diminufdo a direita, com presenca de roncos
esparsos; abdome fl4cido, sem viceromegalia; Traube livre. Exame neurolégico —
Paciente obnubilada; presenca de rigidez de nuca; hemiplegia e hipotonia & direita;
sinal de Babinski & direita e hiperreflexia profunda deste lado; anisocoria, com mi-
driase paralitica & esquerda; paralisia facial central direita. Exames complementares
— Plaquetas 150.000/mm3; provas de funciio hepéitica normais; liquido cefalorraqueano:
hipertenso e xantocrdmico, 30 células/mm3 (509% de polimorfonucleares e 509% de mono-
nucleares), glicose 76 mg9,, proteinas 600 mg9%, cloretos 129 mEq/l. Evolucdo — Horas
ap6s a admissfo tornou-se comatosa, dependente de controle da respiracfo, apresentando
hipertermia e lesdes cutiAneas disseminadas do tipo vasculite. Em 18 de dezembro
apresentava: no hemograma leucocitose com linfopenia, hematé6erito de 26%, plaquetas,
120.000/mm3; glicose, uréia e creatinina, normais; exame de urina (E.A.S.) normal;
pressfio arterial 90x50 mmHg, pulso 120 bpm, T. axilar 400C. Foi instituida pulsoterapia
com metilpredinosolona. No dia 20 de dezembro o coma tornou-se profundo e logo
ap6s ocorreu o 6bito. Estudo anatomopatolégico — A necrépsia, verificou-se na micros-
copia renal (coloracdio pelo P.A.S.) vasos sem trombose, membranas basais glomerulares
finas. Na coloracdo pela H.E. notava-se discreto e irregular espessamento mesangeal,
as custas de matriz, ao lado das 4reas de necrose com fragmentacfio nuclear e diminuicéo
de celularidade. As arteriolas estavam eventualmente espessadas por tumefac&o parietal
e a coloracdo pelo P.A.S. permitia notar 4reas fortemente eosinofilicas algo granulares,
interrompendo a camada muscular, sugerindo a presenca de depésito de imunecomplexos.
No bagco notava-se espessamento fibroso periarterial, além do mesmo dep6sito visto
nos rins, nas paredes das arterfolas. Ao lado disto visualizaram-se intimeros corpos
hematoxifilicos em dreas necréticas, fazendo-se assim o diagnéstico de lupus eritematoso
sistémico. Nos linfonodos também foram visualizados corpdsculos hematoxifilicos. A
medula (ssea era hiperplédsica, com grande diminuicfio de células adiposas e proeminéncia
de eritroblastos. No parénquima hepético havia hiperplasia das células de Kupfer.
A impressdio tida fol que a paciente apresentou grande ativacio de autoanticorpos com
deposicio de imunecomplexos nos vasos. A macroscopia do encéfalo revelou leptome-
ninges opalescentes com vasos congestos; hemorragia subaracnéidea; encéfalo pesando
1,350 kg, com acentuado edema e hérnia de uncus & esquerda e hérnia das amigdalas
cerebelares; presenca de hemorragia parenquimatosa no hemisfério cerebral esquerdo
(Fig. 2), medindo 4x3,5 cm; esta 4rea estendia-se Antero e posteriormente, com inundacdo
ventricular; a miecroscopia n#o evidenciou trombose vascular (Fig. 3).
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Fig. 2 — Caso 2 (M.C.R.P.) — Extensa drea hemorrdgica no
hemisfério cerebral esquerdo com grande edema verilesional.

Fig. 8 — Caso 2 (M.C.R.P.) — Parenquima cerebral peri-he-
morrdgico exibindo edema, rea¢do glial e vasos isentos de
processo trombético (HE 150X).
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COMENTARIOS

Na evolugdo do LES, o aparecimento de hemiplegia néo é frequente, variando
de 2 a 16,6%, segundo dados da literatura. Johnson e Richardson s, Silvers-
tein 17, bem como Casey e Symon2 consideram que esse sintoma pode aparecer
como primeira manifestacio da doenca, embora andlise mais minudente possa
mostrar discretos sinais prévios da moléstia, nem sempre valorizados na
anamnese. Deve-se assim pensar na possibilidade de LES quando diante de
acidente vascular encefélico em pacientes jovens do sexo feminino. A paralisia
surge rapidamente devido ao fechamento de vasos de médio e grande calibre
como referem Freitas e col. 7. No entanto essas oclusdes devidas a arterite
lupica, nem sempre sdo evidenciadas a angiografia cerebral, segundo ressaltam
Couto 3, Johnson e Richardson 13, Gonzalez-Scarano e col. 11, realizaram tomo-
grafia axial computadorizada cefdlica em 29 pacientes com LES e verificaram
como lesGes principais as atrofias cerebrais, com ou sem alargamento ventri-
cular. Imagens de infarto e hemorragia parenquimatosos foram menos fre-
quentes. Bresnihan! realizou estudo tomografico em 10 pacientes com LES:
4 dos seus enfermos ndo apresentavam sinais neuroldgicos e a tomografia foi
normal; dos 12 exames feitos durante o aparecimento de sintomas neurol6gicos
nos pacientes restantes, a tomografia foi anormal em 11. A relagdo entre as
anormalidades vistas na tomografia e as alteragGes clinicas nervosas no lupus
foram tambeém estudados, com resultados semelhantes por Gibson e Myers®.
Revela-se, pois, este método de investigacio complementar como de muita
valia para a verificagdo do acometimento do SNC nesta enfermidade do coldgeno.
Dos 24 pacientes estudados do ponto de vista anatomo-patologico por Johnson
e Richardson3 somente trés apresentaram hemorragia cerebral. Estes autores
notaram também d&reas hemorragicas superpostas as areas de infarto.

Em nossa primeira paciente, somente o estudo tomografico do encéfalo
permitiu o diagndstico da hemorragia cerebral permitindo, através da investi-
gagdo complementar minuciosa, fazer o diagnodstico de LES. Instituindo-se o
tratamento com pulsoterapia e plasmaferese, ocorreu regressido quase total dos
sintomas. Tal sorte ndo teve a segunda paciente na qual, da subitaneidade e
intensidade da hemorragia cerebral decorreu o débito. Diante desses dois casos,
cabem breves consideragbes quanto a patogenia da hemorragia cerebral no
LES embora, como assinala Bresnihani, os efeitos desta colagenose sobre o
SNC sejam ainda os menos compreendidos em relagio a outros Orgdos e siste-
mas. Acreditamos, como os autores que mais recentemente se ocuparam do
tema, que as manifestacoes hemorragicas estejam relacionadas a perturbagdes
arteriais prévias, por vezes assintométicas. As alteracGes da crase sanguinea
que surgem por autoimunidade favoreceriam o aparecimento da hemorragia no
parénquima nervoso. As investiga¢gGes que vém sendo desenvolvidas na doenca
lipica, certamente poderdo trazer explicagdo definitiva para tais eventos.
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RESUMO

Os autores apresentam duas pacientes que iniciaram a doenga liipica com
quadro de hemorragia cerebral. Na primeira realizou-se estudo tomografico
que revelou drea compativel a sangramento no parénquima nervoso. Na segunda
paciente, da gravidade do quadro decorreu o dbito, tendo sido realizado estudo
anatomopatolégico. Sdo feitas consideracdes sobre a baixa incidéncia de hemor-
ragia no SNC em pacientes com LES, a importancia no presente de estudos
tomogréficos e a possivel fisiopatogenia do quadro hemorragico nessa colagenose.

SUMMARY

Cerebral hemorrhage as the initial manifestation of lupus erythematosus.
Report of two cases with clinical and pathologic studies.

Two patients with cerebral hemorrhage as the first manifestation of systemic
lupus erythematosus (SLE) are reported. The first one showed in the CT
scan blood within the brain. Laboratory findings gave the diagnosis of lupus.
She was treated with corticosteroids and plasmaferesis with good results. The
second patient died within few days and the anatomopathologic study showed a
large area of hemorrhage within the brain. The microscopic study of the
kidney and other organs made the diagnosis of lupus erythematosus. The
authors regard the intracranial bleeding as a rare complication of lupus. They
consider that the CT scan must be done in all patients with central nervous
system complications of SLE. They consider that the cerebral hemorrhage
must be related to the autoimmune disorders that ocurr in SLE.
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