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RESUMO

Objetivo: Descrever as caracteristicas clinicas, laboratoriais e de des-
fecho de uma série de casos com diagnostico definido de sindrome
antifosfolipide (SAF) pedidtrica. Métodos: Estudo observacional-
retrospectivo de referéncia pedidtrica tercidria, que identificou os
casos por meio de evento vascular, trombose venosa ou oclusio
arterial, determinagdo de anticorpos anticardiolipina (IgG e IgM)
e teste do anticoagulante lapico. Resultados: Foram identificados
cinco casos atendidos nos tltimos cinco anos, sendo dois meninos ¢
trés meninas. A trombose venosa ocorreu em seios venosos cerebrais
(2), fibular (2), poplitea (1), femoral (1), intestinal (1), renal (1),
acompanhados por oclusdo arterial intestinal (1), de artéria renal (1)
eartéria digital (1), esta resultando gangrena periférica como evento
recorrente durante anticoagulagio com warfarina. Um abortamento
espontineo ocorreu em uma adolescente em vigéncia de parpura
trombocitopénica, evoluindo com anemia hemolitica (sindrome de
Evans) e desfecho fatal por hemorragia. A investigagao laboratorial
em todos os casos resultou, pelo menos, uma determinagio positiva
de anticardiolipina IgG e /ou IgM, sendo considerados como SAF
primdria. Trés dos casos estio em seguimento com anticoagulagio
oral. Conclusao: A trombose venosa cerebral ¢ de extremidades
foram os eventos mais freqiientes. A presente série alerta para a
investigagao e o diagndstico precoces, com abordagem multidis-
ciplinar para o tratamento.

Palavras-chave: anticorpos anticardiolipina, sindrome antifos-
folipide, sindrome de Evans, trombose.

INTRODUGAO

Anticorpo antifosfolipide (APA) ¢ a designa¢io genérica
que descreve o grupo heterogéneo de auto-anticorpos contra
fosfolipides de carga negativa ou proteina-ligantes plasmati-
cas. Ha numerosos estudos clinicos associando a presenga de
anticorpos antifosfolipides com trombose vascular(®.

A sindrome de anticorpo antifosfolipide ou sindrome
antifosfolipide (SAF) é caracterizada por trombose arterial,
venosa ou microvascular associadas com a persisténcia de
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anticorpos antifosfolipides circulantes. Os critérios diag-
nosticos mais utilizados, atualmente, foram propostos em
1999, sendo conhecidos como critérios de Sapporo® e
revisados recentemente em Sidney®. Define-se a SAF pela
presenga de um critério clinico — trombose vascular ou perda
fetal — e um critério laboratorial definido como titulos mé-
dios ou altos de anticorpo anticardiolipina IgG ¢/ou IgM
com titulo clinicamente significativo (> 40GPL ou MPL),
teste do anticoagulante lapico ou anticorpo anti-beta 2
glicoproteina I (anti-B2GPI) de classe IgG e/ou IgM.
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A sindrome antifosfolipide (SAF) é chamada primaria
quando ocorre isoladamente, ou secundaria se associada
com outra doenga auto-imune, ocorrendo freqiientemente
em associagdo com o lapus eritematoso sistémico juvenil
(LESJ). Contudo, os anticorpos antifosfolipides (APA)
podem ocorrer transitoriamente apds infec¢des virais, sem
as repercussoes vasculares.

A presenga de APA em criangas tem sido investigada
intensamente no LES], no qual o maior niimero de ma-
nifesta¢des clinicas foi descrito®®. Os APA foram detec-
tados também em outras doengas auto-imunes, como a
artrite idiopdtica juvenil®, em outras manifesta¢oes nio
auto-imunes, como a epilepsia”),; ¢ como fendémeno pos-
infeccioso®.

A SAF primdria ¢é rara, assim como a SAF na faixa etdria
pediatrica. Em um estudo de coorte, o inicio da SAF ocor-
reu antes dos 15 anos em 2,8% dos pacientes®. Ainda ndo
ha critérios véilidos para o diagnéstico da SAF pediatrica,
mas analise das séries de casos publicados até o presente
indica as suas caracteristicas singulares. Um registro inter-
nacional de SAF pedidtrica® foi recentemente proposto
na Paedintric Rbewmatology European Society (PRES), com
base nos critérios de Sidney®.

O presente estudo teve como objetivo descrever as
caracteristicas clinicas, laboratoriais ¢ de desfecho de uma
série de casos com diagnostico definido de SAF pediatrica
primaria.

METODOS

Um estudo descritivo retrospectivo foi realizado por
meio da identifica¢io de um evento vascular, trombose
venosa ou oclusio arterial, em pacientes pediatricos acom-
panhados em um centro de referéncia tercidria, nos tltimos
cinco anos. Foram coletadas as seguintes informagoes
clinicas e laboratoriais: sexo, idade, idade do diagnéstico,
tempo de acompanhamento, manifesta¢io clinica inicial
atribuivel a SAF, doenga auto-imune subjacente, historia
familiar de doenga auto-imune, manifesta¢oes clinicas du-
rante o seguimento, aspectos laboratoriais do diagnéstico
¢ caracteristicas do desfecho. As manifestagdes clinicas fo-
ram confirmadas de acordo com os critérios estabelecidos,
utilizando-se de métodos de imagem ou de estudo histopa-
tolégico. O diagndstico de trombose venosa profunda foi
por meio de ultra-som Doppler. Os eventos arteriais foram
confirmados por apresentagdo clinica, estudo histopatologi-
co ou arteriografia. As tromboses dos seios venosos foram
confirmadas por ressonincia nuclear magnética (RNM) e
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angiorressonincia. A trombocitopenia foi definida como
a contagem de plaquetas menor que 150.000/mm?. A
determinagdo laboratorial de anticorpos anticardiolipina
foi realizada utilizando ensaios imunoenzimaticos (ELI-
SA) comercialmente disponiveis (Inova Quanta Life ACA
IgG/IgyM ELISA), sendo considerados positivos os titulos
maiores de 21 unidades fosfolipides IgG e IgM, presentes
em pelo menos duas ocasides, com, pelo menos, trés meses
de intervalo entre as dosagens. O teste do anticoagulante
lapico foi realizado por meio da inibigio de testes de coa-
gulagdo dependentes de fosfolipides, ou seja, a inibi¢do
do tempo de tromboplastina parcial ativada e o tempo do
veneno de vibora de Russel®.

Os critérios diagnoésticos da SAF foram os do registro
internacional da PRES!?. Estes critérios preliminares sio
sumarizados no Quadro 1. O projeto teve aprovagio do
Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade de Medicina
de Botucatu.

Quabro I
CRITERIOS PRELIMINARESS PARA A CLASSIFICACAO DA SAF
PEDIATRICA SEGUNDO A PAEDIATRIC RHEUMATOLOGY
Eurorean Society (PRES)!

Trombose vascular

Um ou mais episddios tromboticos, arterial, venoso

ou de pequenos vasos em qualquer 6rgdo ou tecido,
confirmados por métodos objetivos e inequivocos
(imagem ou histopatologia) na auséncia de inflamagdo
de parede vascular.

Critérios clinicos

Critérios laboratoriais 1. Anticorpos anticardiolipina de classe IgG e/ou IgM
no soro ou plasma
Devem estar presentes em titulos médios ou altos
(> 40 GPL ou MPL, ou percentil > 99) em duas ou mais
ocasides, com intervalo de, pelo menos, 12 semanas,
por meio de ensaio ELISA padronizado.
2. Anticorpo anti-, glicoproteina-I de classe IgG e/ou
IgM no soro ou plasma
Devem estar presentes em titulo > percentil 99, em
duas ou mais ocasides, com intervalo de, pelo menos,
12 semanas, por meio de ensaio ELISA padronizado.
3. Anticoagulante ldpico no plasma
Deve estar presente em duas ou mais ocasides, com
intervalo de, pelo menos, 12 semanas, e detectado de
acordo com a International Society on Thrombosis and
Hemostasis Guidelines.

A SAF pediatrica serd considerada se houver um critério clinico e pelo menos um
critério laboratorial.

RELATO DE CASOS

caso 1

Uma jovem de 14 anos havia sido acompanhada por
hematologista com plaquetopenia e o diagnostico de ptr-
pura trombocitopénica auto-imune, tendo sido tratada com
prednisona oral em doses altas por nove meses. O tratamen-
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to foi interrompido mediante a gravidez, evoluindo com
abortamento espontaneo de um embrido viavel de 43 mm
no primeiro trimestre. Trés semanas ap0s teve o diagnodstico
de pneumonia com derrame pleural, evoluindo com abdo-
me agudo por gangrena intestinal maciga. Foi submetida a
resseccdo intestinal ampla, em duas cirurgias, preservando-
se apenas 10 cm de intestino delgado e a vilvula ileocecal.
Foram observados multiplos trombos arteriais ¢ venosos
em todas as arcadas mesentéricas ao exame histopatologi-
co. Foi encaminhada um més apds enterectomia, com o
diagnoéstico de sindrome do intestino curto. Apresentava
vomitos, ictericia, dor toricica, dispnéia, hepatoespleno-
megalia, escarros hemoptdicos ¢ melena. A investigagio
do evento trombdtico resultou: hemoglobina 10,2 g%,
hematdcrito 29,3%, plaquetas 11.000/mm?, GB 18 200/
mm?, com predominio de segmentados e desvio a esquerda;
reticuléceitos 3,04%; anticorpos anti-nucleares (ANA) com
titulo de 1:80; VDRL positivo; testes de Coombs direto e
indireto positivos; VHS 17 mm /h; proteina C reativa 8,5
mg% (valor de referéncia < a 1 mg); sedimento urindrio
com numerosas hemdcias, bilirrubina direta 11,1 mg%,
bilirrubina indireta de 0,6 mg%; TGO 38 Ul/mL; TGP 37
UI/mL; DHL 2.076 UI/mL (valor de referéncia: 313 a
618 UIl/mL); hemocultura positiva para C. albicans. Radio-
grafias de térax seriadas mostrando persisténcia de infiltrado
do tipo intersticial. A determinagio tnica de anticorpos
antifosfolipides foi: anticardiolipina IgM 110 MPL, IgG
150 GPL e o teste do anticoagulante lapico foi positivo. A
paciente foi diagnosticada como sindrome antifosfolipide
associada a anemia hemolitica auto-imune ou sindrome de
Evans, tendo sido tratada com hidrocortisona, transtusoes
de concentrado de plaquetas e hemacias, nutri¢ao parenteral
total, oxigenioterapia, vitamina K, antibioticoterapia de
amplo espectro com a associagio cefepime, vancomicina e
anfotericina B ¢ inibidores da bomba de prétons. Mediante
queda de hemoglobina por intensificagio da hemolise e
trombocitopenia persistente recebeu trés infusoes (2 g/kg)
de imunoglobulina por via intravenosa alternadas com 4
infusdes de rituximabe 375 mg/m?/semana. Apos seis
semanas houve estabilizagio da anemia hemolitica. Apds
recuperagio da trombocitopenia, foi iniciada a anticoagu-
lagio heparinica, com controles didrios de anticoagulagio
mantidos dentro dos parimetros esperados. Mantinha-se
dispnéica em todo o periodo e teve hemorragia subita e
intensa de vias aéreas superiores ¢ inferiores, evoluindo a
6bito por choque hipovolémico. Foi visualizado sangue
a laringoscopia. Clinicamente o local mais provavel de
sangramento foi de origem pulmonar, embora a autépsia
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nio tenha sido autorizada, o que limitou a identificagiao
da localizagio precisa da hemorragia. A dltima dosagem
de plaquetas resultou 413.000/mm?. A suspeita inicial de
embolia pulmonar n3o foi confirmada.

Caso 2

Um menino de 10 anos desenvolveu insuficiéncia renal
aguda aos 2 anos ¢ 7 meses, sem qualquer fator desenca-
deante identificado. O ultra-som Doppler documentou a
auséncia de fluxo renal a direita. Um infarto renal isqué-
mico foi confirmado por cintilografia e arteriografia, sendo
o paciente submetido a nefrectomia. A histologia renal
demonstrou tromboses venosas ¢ oclusio arterial no hilo
renal. Foi, entdo, encaminhado por nefrologista mediante
a identificagdo de anticorpos antifosfolipides. Durante o
acompanhamento nio havia recebido nenhum tratamento
anticoagulante. As dosagens iniciais de anticorpo anticar-
diolipina foram qualitativas, com resultados positivos em
duas dosagens, com intervalo maior de trés meses entre
elas. A primeira dosagem quantitativa evidenciou anticorpos
anticardiolipina IgM de 23 MPL, IgG de 22 GPL e teste
do anticoagulante lapico negativo, ANA 1:80, anti-DNA
negativo, anti-ENA RNP e Sm negativos. Durante segui-
mento teve convulsdes com sinais de atividade epiléptica de
localizagdo parictoccipital direita ao eletroencefalograma,
iniciando tratamento com carbamazepina e dcido acetilsa-
licilico (AAS) 100 mg/dia. Atualmente apresenta fun¢iao
renal estdvel, mantendo-se em boas condig¢des clinicas.

Caso 3

Um menino de 9 anos, portador de asma, teve ini-
cio subito de cefaléia frontoparietal, intensa e associada
a tonturas, nduseas ¢ episddio de perda da consciéncia.
Manteve-se afebril durante todo o periodo e a anilise do
liquor e do fundo de olho foram normais. Apds oito dias
de cefaléia persistente e emese, foi submetido a RNM e
angiorressonancia que evidenciaram trombose venosa do
seio sagital. Os exames laboratoriais da fase aguda foram:
hemograma normal, VHS 13 mm /h, PCR negativa, urina
I normal, cultura de liquido cefalorraquidiano negativa;
dosagem de fator de von Willebrand normal; proteinas C
e S da coagulagdao normais, teste do latex semiquantitativo
para o fator reumatéide positivo, ANA 1:80, anti-DNA,
anti-ENA RNP e Sm negativos; C3 ¢ C4 normais; dosagem
de anticardiolipina IgM positiva (39 MPL), anticardiolipina
IgG normal (14 GPL) e anticoagulante lapico negativo. O
paciente recebeu tratamento com anticoagulagio heparinica
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e cumarinica, sendo encaminhado por neurologista para
acompanhamento na reumatologia pediatrica.

A dosagem de anticardiolipina foi repetida cinco e 12
meses apos o evento, mantendo-se os valores elevados e
limitrofes, respectivamente. Dois anos ap0s, teve convulsio
¢ foi submetido novamente a RNM e eletroencefalograma,
com resultados normais. Manteve-se em acompanhamento
sem seqiielas ou anormalidades de neuroimagem, em uso de
anticoagulag¢io cumarinica mantendo INR (international
normalized ratio) entre 2 e 3.

CAso 4

Uma menina de 9 anos foi encaminhada por cirurgido
vascular por causa de trombose venosa profunda oclusiva
extensa. O acometimento das veias femoral comum e
superficial, poplitea e fibulares foi confirmado por duplex
venoso. Recebeu tratamento com anticoagulagio com
heparina de baixo peso molecular e cumarinicos. A inves-
tigagao laboratorial revelou hemograma e contagem de
plaquetas normais, teste do latex semiquantitativo para o
fator reumatoide positivo, C3 62,7 mg% (valor de referéncia
88 2201 mg%), C4 5,4 mg¥% (valor de referéncia 16 a 47
mg%), imunoglobulinas normais, ANA 1: 320 de padrao
homogéneo, auto-anticorpos positivos (anti-DNA, anti-
Ro, anti RNP ¢ Sm), fun¢do renal normal (urina I, uréia e
creatinina), VDRL negativo e duas dosagens de anticorpo
anticardiolipina IgM e IgG positivas, com titulos sempre
maiores ou iguais a 40, com mais de 12 semanas de intervalo
entre as dosagens. A dosagem de anticoagulante [ipico nao
foi possivel por causa de uso de anticoagulantes orais para
manter INR em niveis entre 3 ¢ 4.

Evoluiu com gangrena com amputag¢io parcial do halux
na vigéncia de anticoagulag¢do cumarinica. O mapeamento
duplex da aorta abdominal mostrou estenose maior que
70% em ter¢o médio proximal da artéria femoral superfi-
cial e afilamento da artéria tibial anterior no terco distal.
A paciente estd em acompanhamento ambulatorial ha um
ano ¢ meio, em boas condig¢des clinicas, em uso de anti-
coagulagdo oral, hidroxicloroquina, nifedipina, AAS (100
mg/dia) e fotoprotegao.

caso 5

Uma jovem de 15 anos teve cefaléia occipital persistente
com emese por 12 dias sem melhora com analgésicos. Foi
submetida a tomografia computadorizada de cranio, que re-
velou a trombose de seios venosos. Recebeu dexametasona
com melhora da cefaléia e dos vomitos. Negava quaisquer
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sintomas sistémicos. A RNM de encéfalo evidenciou realce
apos contraste endovenoso em seios transverso e sigmoide
esquerdo. A angiorressonancia confirmou falha no enchi-
mento vascular. Recebeu anticoagulagio com heparina de
baixo peso molecular seguida por cumarinicos, alcangando
niveis satisfatorios de anticoagulagio.

Foi encaminhada por neurologista e os exames labo-
ratoriais foram: hemograma normal, proteina C reativa ¢
VHS normais, urina I normal, ANA 1: 640, latex positivo,
dosagem de proteinas C e S normais. Anti-DNA ¢ anti-
ENA negativos. A dosagem de anticardiolipina realizada
por ocasido do evento foi IgM limitrofe (13 MPL) e IgG
(13 GPL) negativa. Oito semanas ap6s IgM (17 MPL) e
IgG (17 GPL) limitrofes. Oito meses apds dosagem inicial
apresentava IgM (13 MPL) e IgG positivo (24 GPL). A
dosagem do anticoagulante lapico foi negativa. A paciente
evoluiu sem seqiielas neuroldgicas, permanecendo em uso
continuo de cumarinicos, com niveis de INR entre 2 ¢ 3.
A RNM de encéfalo realizada oito meses apds o evento
agudo foi normal.

As principais manifestagdes clinicas, laboratoriais e de
desfecho sdo sumarizadas na Tabela 1.

DISCUSSAO

Foi apresentada uma série de casos pediatricos de SAF
avaliados retrospectivamente em um Unico centro. Todos
os casos tiveram o diagnoéstico inicial de trombose venosa
ou oclusio arterial aguda. A prevaléncia de anticorpos anti-
fosfolipides em associagio a tromboembolismo venoso em
criangas varia de 0% a 23,8%'V. H4 outras condi¢des, como
cincer, cardiopatia congénita ¢ trauma, também associadas
ao maior risco de trombose na faixa etdria pedidtrica. Um
estudo canadense demonstrou em 137 criangas hospitaliza-
das que a incidéncia de trombose venosa foi de 5,3 /10.000
admissoes hospitalares ou de 0,07,/10.000 criangas'?.
Porém, esse estudo nio incluiu, especificamente, os casos
de trombose secundarios a SAF, e nem os casos de oclusiao
arterial. Neste estudo, os pacientes apresentavam ainda,
como fatores associados, o uso de cateteres intravenosos.
Entre as particularidades da SAF em criangas e adolescentes,
quando comparada aos adultos, a morbidade gestacional
é referida como infreqiiente, assim como os outros fatores
pro-tromboticos, como a aterosclerose, o tabagismo, o
uso de anticoncepcionais orais, que contribuem em menor
propor¢ao para a trombose!%),

Outros fatores, além da presenga de anticorpos antifos-
folipides, podem estar associados com a trombose na faixa
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TaBeLA |

CARACTERISTICAS CLINICAS, LABORATORIAIS E DE DESFECHO DOS CASOS DE SAF PEDIATRICA

Caso Sexo Idade Sede da Manifestacoes Anticorpos Alteracoes Tempo de Desfecho
trombose clinicas antifosfolipedes laboratoriais acompanhamento
Aborto espontaneo, aCL IgG 150 GPL Coombs direto e Enterectomia, sindrome
14 anos e Artéria e veia  plrpura trombocitopénica, aCL IgM 110 MPL - s R do intestino curto,
1 F - . PN . P indireto positivos 1 més . S
6 meses mesentérica anemia hemolitica anticoagulante lipico coagulopatia, candidiase
- - o ANA 1:80 an L
Gangrena intestinal positivo sistémica, obito
Insuficiéncia aCL IgG 22 e 18 GPL Recuperacao clinica
2anose  Artéria e veia renal aCL IgM 23 e 23 MPL ANA 1:80 ap6s nefrectomia,
2 M X P 12 anos - ]
7 meses renal aguda, anticoagulante lapico funcao renal estavel,
hipertensao arterial negativo sindrome epiléptica
aCLIgG 14 e 7 GPL  ANA 1:80, dosagem Recuperagdo sem
3 M 9 anos e Seio venoso Cefaléia aCL IgM 39 e 29 MPL de fator de von 3.8 anos seqiielas, em uso de
7 meses (SNC) anticoagulante lipico Willebrand, proteinas ! anticoagulagdo oral. Um
negativo C e S normais episddio convulsivo
) ANA 1:320,
Veli;flfnr:(:eral anti-ONA +, Recuperacdo com
m aCL TgG 60 e 50 GPL anti-RNP +, Lecuperac .
superficial, Trombose venosa . seqliela por amputacao
. aCL IgM 50 e 40 MPL anti-Sm +, .
4 F 9 anos poplitea e profunda X P . 4,2 anos da falange distal do
. . anticoagulante lapico anti-Ro +, p
fibulares Gangrena do halux - - . halux, em uso de
PR ndo realizado® FR (latex) +, . -
Artéria digital diminuicao d anticoagulagdo oral
do halux iminuicdo de
(3eC4
aCL IgG 17 e 24 GPL  ANA 1:640, teste do Recuperagao sem
5 F 15 anos Seio venoso Cefaléia aCL IgM 17 e 13 MPL latex positivo, 1,8 anos seqlielas, em uso de

(SNC)

anticoagulante lapico
negativo

dosagem de proteinas
C e S normais

anticoagulacdo oral

aCL IgG = anticardiolipina IgG (normal: menor ou igual a 15; limitrofe 16 a 20; positivo: 21 a 80; positivo alto: maior de 81 GPL)
aCL IgM = anticardiolipina IgM (normal: menor ou igual a 12,5; limitrofe: 13 a 20; positivo: 21 a 80; positivo alto: maior de 81 MPL)
§ Néo foi realizada dosagem de anticoagulante lipico por causa da anticoagulacéo oral.

etdria pediatrica. As trombofilias hereditdrias, causadas por
defeitos genéticos no sistema de coagula¢io, levam ao maior
risco de tromboses venosas.

Recomenda-se, atualmente, a pesquisa sistematica de
trombofilias hereditdrias e auto-imunes em todos os casos
de trombose na faixa etaria pediatricalV. Na série em es-
tudo, a pesquisa de trombofilias hereditdrias foi realizada
em apenas dois dos casos, mediante a disponibilidade deste
exame no periodo da observagao clinica. Porém, todos os
casos tiveram o diagnostico de trombofilia auto-imune, de
acordo com os critérios propostos para a SAF pediitrica,
embora os valores de anticardiolipina tenham sido meno-
res que aqueles propostos para os adultos® (Tabela 1).
Apenas dois dos pacientes descritos apresentaram dosagem
de anticardiolipina IgG ou IgM maiores que 40 unidades
fosfolipides, o que confirma a necessidade de critério diag-
nostico especifico para a faixa etdria pediatrica.

A associagdo com outras doengas auto-imunes também
deve ser sempre pesquisada mediante o diagnéstico de SAF.
Alguns autores levantam a hipétese de que a SAF priméria
e a SAF secunddria ao lapus sejam espectros de uma mesma
doenga. Gattorno et .M estudaram 14 casos pediatricos
com SAF acompanhados por periodos de 2 a 16 anos
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(mediana 6 anos). Desses, dez pacientes ainda mantinham
critério para SAF primdria, dois desenvolveram lapus, um
manifestava aspectos similares ao lapus ¢ um desenvolveu
linfoma de Hodgkin.

A série em estudo confirma os achados de Gattorno et
al.1 quanto ao espectro de auto-imunidade, tendo dois
dos casos citados anteriormente o diagnostico de lapus
provéavel ou doenga lapus simile, o que refor¢a a necessidade
de acompanhamento em longo prazo. Os dados prelimi-
nares do registro internacional de SAF!?, incluindo 107
criangas ¢ adolescentes de 13 paises, confirmam o maior
acometimento com trombose venosa profunda em extremi-
dades e trombose cerebral, além da maior associa¢io com
manifestacoes hematoldgicas ¢ cutineas em pacientes com
doengas auto-imunes, quando comparadas com 0s casos
de SAF primadria.

Entre os casos anteriormente citados, todos apresenta-
vam anticorpos antinucleares positivos (ANA) e dois apre-
sentavam diversos auto-anticorpos (anti-DNA, ENA-Sm,
ENA-RNP e fator reumatoide), contudo, sem os critérios
diagnosticos completos para LES]. Por defini¢ido, todos os
pacientes descritos seriam classificados como portadores de
SAF primaria e um caso teve associagdo com trombocitope-
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nia ¢ anemia hemolitica auto-imune (sindrome de Evans).
Nesse caso, a paciente apresentava anemia hemolitica com
aumento de reticuldcitos, DHL e bilirrubina direta, apesar
de bilirrubina indireta normal, possivelmente por causa da
colestase secunddria a infecgdo sistémica (candidiase).

A sindrome de Evans consiste do acometimento si-
multineo ou seqiiencial de anemia hemolitica ¢ trombo-
citopenia auto-imune, tendo sido descrita em associagdo
com imunodeficiéncias primdrias, doenga do tecido co-
nectivo e doengas linfoproliferativas, incluindo a sindro-
me linfoproliferativa auto-imune (ALPS), recentemente
descrita em associagio com a SAF!. Na série citada,
uma adolescente apresentou aspectos marcantes desta
associa¢io pelo desfecho fatal, possivelmente associado a
coagulopatia, a despeito do tratamento imunossupressor e
imunobiolbgico®. Anticorpos antiprotrombina também
ndo foram determinados neste caso.

Ressalta-se, ainda, que dois pacientes apresentaram
crises epilépticas durante sua evolugio, e ndo esta claro se
tal manifesta¢io pode estar relacionada com a SAF. Em
1996, von Scheven et al.'”) descreveram uma série em que,
de cinco pacientes com SAF primdria, trés apresentaram
manifestacoes neurologicas em sua evolugdo: um caso de
sindrome epiléptica do tipo crise de auséncia, um caso de
sindrome epiléptica focal e um caso de coréia, todos com
melhora dos sintomas apds tratamento com corticosterdides
¢/ou AAS.

Trés dos pacientes do presente estudo manifestaram-se
com associacdo de tromboses arterial e venosa. Um dos ca-
sos apresentou recorréncia, desenvolvendo oclusio arterial
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