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O lupus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca autoimune e multissistémica. Pode se manifestar em qualquer idade,
entretanto é mais comum em mulheres na idade reprodutiva, com propor¢do de nove mulheres para cada homem. Uma doenga

associada a significativa morbimortalidade materna e fetal.

1. ASSISTENCIAL

1. DIAGNOSTICO E QUADRO CLiNICO

O diagndstico se baseia na presenga de quatro dentre 17 critérios, incluindo pelo menos um clinico e um imunoldgico ou
bidpsia renal compativel com nefrite lGpica na presenca de fator antinuclear (FAN) positivo ou anti-DNA dupla-hélice (anti-
dsDNA, do inglés anti-double stranded DNA). Os critérios sdo cumulativos e ndo necessitam ser concomitantes.

CRITERIOS CLINICOS

1. Lupus cutaneo agudo: eritema malar, lUpus bolhoso, variante com necrose epidérmica toxica, eritema maculopapilar,
eritema fotossensivel (na auséncia de dermatomiosite) ou lGpus cutdneo subagudo.

2. Lupus cutaneo cronico: eritema discoide, lUpus hipertréfico (verrucoso), paniculite (ldpus profundus), lUpus eritematoso
tumido, eritema pérnio ou sobreposicdo de IUpus discoide e liquen plano.

3. Alopecia nao cicatrial: afinamento difuso ou fragilidade capilar com quebra visivel de cabelos, na auséncia de outras
causas.
4. Ulceras orais ou nasais: palato, boca e lingua ou ulceras nasais, na auséncia de outras causas.

5. Alteragdes articulares: sinovite em duas ou mais articulagées, com edema ou derrame articular ou artralgia em duas ou
mais articulagdes e rigidez matinal maior que 30 minutos.

6. Serosites: dor pleuritica tipica por mais de um dia ou derrame pleural ou atrito pleural ou dor pericardica tipica por mais
de um dia ou derrame pericardico ou atrito pericardico ou eletrocardiograma com sinais de pericardite, na auséncia de
outras causas.

7. AlteracGes renais: relacdo entre proteina e creatinina urinarias (ou proteindria de 24 horas) com mais de 500 mg de
proteinas nas 24 horas ou cilindros hematicos.

8. Alteragbes neuroldgicas: convulsdo, psicose, mononeurite multipla, mielite, neuropatia periférica ou craniana ou estado
confusional agudo.

9. Anemia hemolitica: presenga de anemia hemolitica.

10. Leucopenia ou linfopenia: leucopenia < 4.000/mm?3 ou linfopenia < 1.000/mm3, em pelo menos uma ocasido, na
auséncia de outras causas conhecidas.

11. Trombocitopenia: trombocitopenia < 100.000/mm3 em pelo menos uma ocasido, na auséncia de outras causas
conhecidas.

CRITERIOS IMUNOLOGICOS

12. Fator antinuclear (FAN) acima do valor de referéncia

13. Anticorpos anti-DNA de dupla hélice (anti-dsDNA) acima do valor de referéncia ou duas vezes acima do valor de

referéncia.

14. Anticorpo contra o antigeno nuclear Sm (anti-SM) positivo.

15. Anticorpos antifosfolipides positivos: anticoagulante lUpico positivo; VDRL falso-positivo; anticardiolipinas (Ig*A, IgG

ou IgM) em titulos moderados ou altos; anti-beta 2 glicoproteina- 1 (IgA, 1gG ou IgM)

16. Complementos reduzidos (fragdes C3, C4 ou CH50%)

17. Teste de coombs direto positivo na auséncia de anemia hemolitica




2. SEGUIMENTO OBSTETRICO

Pré concepcional

Pré-natal de alto
risco

Seguimento
clinico e
laboratorial

Vitalidade fetal

Surto de ativagao

Nefrite lupica e
pré-eclampsia

Gestagdo planejada: minimo 6 meses de doenga inativa, idealmente minimo de 2 anos do
diagndstico.

Contraindicam a gestagdo: hipertensao pulmonar grave, doenga pulmonar restritiva grave,
acidente vascular cerebral nos ultimos seis meses, insuficiéncias cardiaca e renal cronica.
Ajuste de medicagdes (descontinuando medicamentos teratogénicos conhecidos apds a
determinagdo da condigdo clinica da doenga) (Tabela 1)

Seguimento conjunto com reumatologista.

Introduzir AAS 100-150 mg/dia entre 12-16 semanas, associar célcio 1g/dia se baixa ingesta,
vitamina D 1000-2000 ui e 4cido fdlico.

Associar enoxaparina profilatica, se sindrome dos anticorpos antifosfolipides (SAF).
Consultas mensais até 20 semanas; quinzenais até 28 semanas; semanais até o parto.

Conhecer a histéria da doenga em gestagdes anteriores, bem como a associagdo com
comorbidades prévias.
Avaliar exames laboratoriais , medicagdes utilizadas e as bidpsias anteriores.
Rotina pré-natal + exames adicionais (repetidos a cada trimestre ou dependendo do grau de
atividade de doenga):
Hemograma completo com dosagem de plaquetas e coagulograma;
Fungdo renal (creatinina,ureia), urinalise, urocultura, relagdo proteina / creatinina na urina
ou proteinuria 24h);
Fungdo hepatica + transaminases, bilirrubinas e fosfatase alcalina;
Acido Urico sérico;
Hormonio tireoestimulante (TSH), tetraiodotironina livre (T4 livre), anticorpo
antitireoperoxidase (anti-TPO)
Dosagem de complemento (CH50, ou C3 e C4);
Anticorpos anti-Ro/SSA e anti-La/SSB, fator antinuclear (FAN), anti-DNA de cadeia dupla
(dsDNA), anti-beta-2-glicoproteina-1, anticoagulante IUpico e anticardiolipina (IgG e IgM).

Ultrassonografia no primeiro trimestre para definir idade gestacional correta.
Ultrassonografia morfoldgica no segundo trimestre para avaliar a morfologia, crescimento e
vitalidade fetal.

Dopplervelocimetria das artérias umbilicais repetidas com 25 e 28 semanas.

Ultrassonografia mensal, a partir de 28 semanas, para avaliagdo do crescimento fetal, volume
de liquido amnidtico e dopplervelocimetria das artérias uterinas e umbilicais.
Cardiotocografia e o perfil biofisico fetal devem ser iniciados com 30 semanas e repetidos
quinzenalmente até 34 semanas e semanalmente até o momento do parto.

Ecocardiografia fetal: realizado entre 20 e 22 semanas de gestagdo e repetida com 28
semanas, em pacientes com anti-Ro/SSA e/ou anti-La/SSB positivos.

Devem ser hospitalizadas pela gravidade da condigao materna e deterioragao da vitalidade
fetal

A avaliagdo clinica deve ser realizada por uma equipe experiente no manejo de pacientes
lupicas, podendo ser auxiliadas por escalas de atividade de doenga especificas a gravidez
(como SLEPDAI e LAI-P*).

Os surtos de nefrite lUpica durante a gravidez podem simular pré-eclampsia ou podem
ocorrer ao mesmo tempo.

Evidéncias de atividade lUpica em outros érgdos as vezes podem ajudar a distinguir LES de
pré-eclampsia dentre elas estdo: variagdes nas dosagens de C3, C4 e CH50; sedimentagdo
urindria anormal com presenca de dismorfismo eritrocitario ou cilindros celulares ou
aumento nos titulos de anticorpos anti-DNA




Parto

Puerpério

Via de parto obstétrica; meta: 40 semanas

Sem contraindicagées a indugdo

Em vigéncia de atividade da doenga ou ainda nos casos de nefrite a resolugdo da gestagdo é
individualizada.

Nos casos de insuficiéncia renal dialitica recomenda-se o término da gravidez com 37 semanas,
se o quadro clinico estiver bem controlado.

Partos entre 24 e 34 semanas, recomenda-se betametasona 12 mg, duas aplicagGes
intramusculares.

Realizar hidrocortisona 100 mg EV periparto + 50 mg EV 8/8h durante 24 horas, caso paciente
utilize prednisona em doses superiores a 7,5mg/dia ha mais de trés semanas.

Tratamento para LES ativo no periodo pds-parto é semelhante ao de mulheres ndo gravidas,
entretanto varios medicamentos imunossupressores sdo contraindicados durante a
amamentagao (verificar tabela 1)
Manter enoxaparina profilatica por 6 semanas em pacientes que receberam durante o pré-
natal
Opgoes de métodos contraceptivos para mulheres lupicas:
Contracepgdo reversivel de longa duragdo (LARC) - implante subdérmico etonogestrel;
dispositivo intrauterino liberador de levonorgestrel ou dispositivo intrauterino de cobre;
Anticoncepgdo com progestagénios (acetato de medroxiprogesterona ou pilulas de
progestagénios)

3. COMPLICACOES OBSTETRICAS

A gestacgdo pode piorar o progndstico do LES (maior incidéncia de recorréncias). O LES aumenta o risco de eventos adversos
gestacionais, especialmente se diagndstico recente.

Principais preditores de complicagdes Complicagdes obstétricas

* Doenga ativa na
concepgao e 6 meses que
a precedem

* Uso de anti-hipertensivos

* Nefrite IUpica prévia ou
atual

* Acometimento cardiaco

* Hipertensdo pulmonar

* Uso corticdide alta dose * Mortalidade materna * Prematuridade

* Restricao do crescimento
fetal

* Trombocitopenia * Lupus Neonatal

* Associagdo com sindrome * Diabetes
do anticorpo
antifosfolipideo (SAF)

* Anticorpos anti-Ro/SSA e
anti-La/SSB +

* Gestagdo multipla

* Pré-eclampsia e eclampsia
* Hipotireoidismo
* Abortamento

* Obito fetal

4. LUPUS NEONATAL

* Doenga autoimune transmitida passivamente de gestantes com anticorpos anti-Ro e/ou anti-LA positivos para alguns

recém-nascidos, acometendo cerca de 1 a 2 % dessa populagao.

* Clinica: alteragdes cutaneas ou cardiacas, podendo incluir anormalidades hematoldgicas e hepdaticas. O acometimento

cardiaco mais frequente é o bloqueio atrioventricular (BAV), que ocorre entre 18 e 24 semanas de gestagado.

* 60% dos recém-nascidos com BAV ird necessitar de marcapasso ao nascimento.




Tabela 1: Principais medicamentos utilizados no tratamento do lUpus eritematoso sistémico (LES)

Categoria Uso na Uso na

Medicaca Detalh - -
CLlE G eliseos FDA* gestacdo? amamentagao?

Corticosteroides * Prednisona é considerada segura; ideal C Sim Sim
uso de < 20 mg/d. Pulsoterapia pode ser

utilizada nas crises

Risco aumentado de diabetes

gestacional.

Hidroxicloroquina » Segura. N3o apresenta teratogenicidade. C Sim Sim
Manter uso antes, durante e apds a

gestacdo. Melhora os desfechos

maternos e fetais.

Considerada segura. D Sim Sim
Alguns outros estudos apontaram

associagOes com alteragGes do

neurodesenvolvimento tardio.

Pode associar-se a ocorréncia de

leucopenia e/ou trombocitopenia

neonatal.

Azatioprina

Ciclosporina e ) $.9.0,0.0.0.0.0.0.0.0.9.9.0.0.00.0.0.0.0.0.9.0.0.4 C Sim Sim
tacrolimus

Descontinuar trés meses antes da D Nao Nao
gestagao. Nao prescrever no primeiro

trimestre; associagdo com defeitos

cromossomicos.

No segundo e no terceiro trimestre,

somente em casos sem resposta a

pulsoterapia; conduta individualizada.

Risco de perda fetal, entre outros.

Ciclofosfamida

Formalmente contraindicada a mulheres X Nao Nao
grdvidas. Uso sé pode ser iniciado apds
exclusdo de gravidez.

Leflunomida

Medicamento teratogénico.

Descontinuar trés meses antes da

gestagao.

Uso no primeiro trimestre associado a X Nao Nao
RCF e malformagdes (auséncia

ou hipoplasia dos ossos frontais,

craniossinostose, fontanela grande e

hipertelorismo ocular).

Metotrexate

IVIG & ) 9,:9,0.9,0,0.0.0,9,0,0.0.0,0.0.0,0.0.0,:9.0.0.9.0,.0,9,0,0.0 0,004 Sim Sim

Inbidores da COX- * Sem estudos adequados. Nao Sim
2

Rituximab: Anticorpo monoclonal com passagem transplacentaria muito baixa durante o 1°trimestre, com alguns estudos
relatando gestagOes seguras nos casos de exposicdao. Entretanto, sugere-se manter o tratamento durante a gravidez
apenas para pacientes com doengas que ameagam a vida.




Il. NDICADORES DE QUALIDADE

* Numero de pacientes internadas para parto com lGpus eritematoso sistémico

* Proporgdes de mulheres que recebem sulfato de magnésio com IUpus eritematoso sistémico

* Taxas de admissoes na UTI neonatal de recém-nascidos de maes com lupus eritematoso sistémico

* Percentual de nascidos vivos com Apgar menor que 7 no 52 minuto de vida de maes com lupus eritematoso sistémico
* Percentual de nascidos vivos com baixo peso ao nascer (< 2.500g)

1ll. GLOSSARIO

IG: imunoglubulina

a: complemento hemolitico total CH50

SLEPDAI: (Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index);

LAI-P: Lupus Activity Index in Pregnancy

FDA: Food and Drug Administration (FDA) americana; A IVIG - imunoglobulina endovenosa;
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