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Resumo

Relatar um caso de paciente com Retinopatia vaso-oclusiva por Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) associado à Síndrome do 
Anticorpo Antifosfolipídeo (SAF), que se iniciou com um quadro de anemia hemolítica autoimune acompanhado por baixa visual 
súbita monocular. Poucos casos foram descritos na literatura nacional e mundial em que o LES se manifeste primeiramente com 
alterações oculares.  O screening dos Anticorpos antifosfolípideos (APAs) é de suma importância para pacientes com retinopatia 
lúpica para que seja instituída a terapia imediata com anticoagulantes como forma de prevenir a trombose vascular, o que piora o 
prognóstico visual.

Descritores: Lúpus eritematoso sistêmico; Síndrome antifosfolipídica; Anticorpos; Anemia hemolítica autoimune; Relatos de casos

Abstract

To report the case of a patient with vaso-occlusive retinopathy due to systemic lupus erythematosus (SLE) associated with antiphospholipid 
antibody syndrome (APAS), which started with signs and symptoms of autoimune hemolytic anemia accompanied by sudden monocular 
visual loss. Few cases of SLE manifestation primarily involving ocular changes have been reported in the Brazilian and international 
literature.  Screening for antiphospholipid antibodies is of the greatest importance for patients with lupus retinopathy, so that immediate 
therapy with anticoagulants may be instituted in order to prevent vascular thrombosis, which worsens the visual prognosis.
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Introdução

O Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) é uma doença 
autoimune, multisistêmica, que pode acometer qualquer 
parte do corpo humano, inclusive o olho.  O acometimento 

ocular do LES pode refletir a atividade sistêmica da doença e, 
dessa forma, levar à investigação de outros sistemas do organismo 
que podem ter sido acometidos.(1)

A Síndrome do Anticorpo Antifosfolipídeo (SAF) é uma 
doença autoimune que é definida pela presença dos anticorpos 
antifosfolipídeos (APAs), juntamente com uma manifestação 
clínica da doença: tromboses arterial/venosa e perdas fetais de 
repetição.(2) Além do quadro de tromboses arterial e/ou venosa 
recorrentes, outros achados podem estar presentes como:  VDRL 
falso positivo e trombocitopenia.(3) Os APAs acometem os 
segmentos dos vasos sanguíneos do organismo e se caracterizam 
por levar à hipercoagulabilidade.(4) O acometimento ocular tem 
como manifestação mais frequente o aparecimento de trombose 
retiniana, especialmente em jovens.(5)  

Segundo estudos recentes, a SAF ocorre em 34% a 42% 
dos pacientes com LES.(6) O acometimento vascular retiniano irá 
depender se o paciente apresenta ou não os APAs associados ao 
LES. Como exemplo, as oclusões vasculares retinianas são mais 
frequentes em pacientes com APAs (13,9%), do que àqueles sem 
os APAs (0,9%). O acometimento com trombose extraocular nos 
pacientes lúpicos portadores dos APA foi em 69,2% dos casos em 
comparação a 22,8% que não possuíam os APAs.(7) 

As complicações do LES que evoluem com pior prognóstico 
visual incluem a oclusão da artéria central da retina (OACR), 
oclusão da veia central da retina (OVCR), descolamento de retina 
(DR), retinopatia vaso-oclusiva e acometimento de nervo óptico, 
com neuropatia óptica isquêmica e neurite óptica.(1) 

A presença dos APAs são fatores de risco para um pior 
prognóstico ocular.(8) 

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um paciente 
com retinopatia vaso-oclusiva por LES associada à SAF, que 
teve como primeira manifestação a baixa visual súbita de olho 
esquerdo, associada aos sintomas característicos de anemia 
hemolítica autoimune. Paciente foi internado no serviço de 
Reumatologia do Hospital das Clínicas (HC) de Goiânia para 
investigação da causa da anemia hemolítica e, juntamente com 
a investigação pelo Centro de Referência em Oftalmologia 
(CEROF) para avaliar a perda visual súbita, chegou-se ao 
diagnóstico correto e a anticoagulação foi realizada.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, 24 anos, branca, procedente do 
interior do estado de Goiás, no segundo dia de internação no 
serviço de Reumatologia do HC de Goiânia solicitou avaliação 
do serviço de oftalmologia o hospital para avaliar queixa de 
baixa visual súbita de olho esquerdo desde o primeiro dia de 
internação. Havia sido internada por astenia de forte intensidade 
há uma semana, acompanhada por dor epigástrica. Teve episódios 
isolados de febre (37,6°C), além de urina de “cor escura” e fezes 
claras.  Estava em investigação de quadro de anemia hemolítica 
autoimune a esclarecer. Negava quadros de trombose de outros 
sistemas e nunca havia tentado engravidar. Fez transfusão de 2U 
de bolsa de hemácias há dois meses e apresentava icterícia 3+/4+.  
Possuía de antecedentes familiares uma irmã com SAF e amaurose 
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fugaz há 4 anos e uma prima com LES. Ao exame físico do abdome, 
havia uma hepatoesplenomegalia e à ectoscopia apenas escleras 
amareladas.  A biomicroscopia e pressão intraocular de ambos 
os olhos estavam normais. Na fundoscopia de olho direito (OD) 
havia hemorragias intra-retinianas e manchas de roth associadas 
e em olho esquerdo (OE) notava-se hemorragias pré e intra-
retinianas nos 4 quadrantes e hemorragia em chama de vela 
peridiscal, além de manchas de roth difusas. A AV corrigida era em 
OD:1,0 e em OE:0,1. Foi solicitado retinografia colorida (Figura 
1), fluorescente (Figura 2), OCT (Optical Coherence Tomography 
– Tomografia de Coerência Óptica) de mácula (Figura 3) assim 
que deu entrada no serviço.

Os exames laboratoriais realizados no serviço de 
Reumatologia revelavam anemia (Hb: 10,3 g/dL), plaquetopenia 
(143.000), coombs direto positivo, anticardiolipina (IgM=70,01), 
anticoagulante lúpico (1,6), VDRL: 1/64 e FtA-Abs negativo (falso 

Figura 3: OCT de mácula de olho direito (sem alterações) e olho 
esquerdo com edema macular, cistos intra-retinianos e pontos 
hiperreflectivos compatíveis com exsudatos, respectivamente.

Figura 1: Retinografia de olho direito (A) e olho esquerdo (B).

Figura 2: Retinografia fluorescente de olho direito (A) e olho 
esquerdo (B).
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positivo), cilindros hemáticos no sedimento urinário. Além disso, 
após o quinto dia de internação a paciente apresentou queixas 
de artralgia e alopecia. Desse modo, foi comprovado por meio 
laboratorial e clínico a presença de LES associado à SAF. Paciente 
foi submetida à pulsoterapia desde o primeiro dia de internação 
com 1g de metilprednisolona/ dia por 3 dias pela anemia 
hemolítica  e depois fez continuidade com prednisona (1g/kg) 
em dose imunossupressora. Além disso, foi feita terapêutica com 
Warfarin 5 mg VO 1x/dia como forma de anticoagulação para SAF 
e hidroxicloroquina 400mg/dia para o LES. Após uma semana, 
como não houve melhora da AV e do edema de mácula visto ao 
OCT de OE, foi realizada 10 mg de triancinolona subtenoniana. 
Após 10 dias da injeção subtenoniana de triancinolona, a AV 
de OE foi para 0,2 (melhora de 2 linhas na tabela de snellen) 
e realizada nova retinografia colorida (Figura 4), que mostrava 
alterações apenas em olho esquerdo com áreas de hemorragia 
sub-hialoideia.

Houve acompanhamento do quadro, e em dois meses teve 
resolução completa do edema de mácula no OCT (Figura 5) e 
AV de OE evoluiu para 0,6.

Além disso, houve o desaparecimento das áreas de 
hemorragia de ambos os olhos. Foi mantida a anticoagulação com 
warfarin 5mg/dia, hidroxicloroquina 400 mg/dia e regressão da 
dose de prednisona para 10 mg/dia por estabilização da doença 
do ponto de vista sistêmico.

Discussão

A incidência do LES varia de 1,8 a 20 ou mais casos por 
100.000 indivíduos por ano.  Destes pacientes, 80% a 90% são 
mulheres em idade fértil, com média de idade de 30 anos, como 
no caso descrito.(9)  

O LES pode afetar várias estruturas dos olhos e anexos, 
sem preferência por segmento anterior ou posterior.(1) O 
acometimento ocular no LES, apesar de pouco frequente, pode 
ser a primeira manifestação da doença.(10)  Os achados retinianos 
com maior ocorrência são: exsudatos algodonosos, hemorragias 
retinianas e tortuosidade vascular.(11,12) 

Figura 4: Retinografias dos olhos direito (A) e esquerdo (B) após 10 dias 
da injeção subtenoniana de triancinolona. 

Figura 5: OCT de mácula de olho esquerdo (com resolução do quadro).

Na presença de anticorpos antifosfolípides, há maior 
tendência à hipercoagubilidade dos vasos sanguíneos sistêmicos(4) 
e aparecimento de trombose retiniana,(5) como foi relato na 
paciente pesquisada. Tais anticorpos também estão associados 
a maior gravidade da retinopatia e oclusão vascular no paciente 
lúpico.(2) Além disso, Ermakova et al. associaram amaurose fugaz e 
hipertensão essencial com episódios de oclusão vascular no LES.(7) 

Na presença de anticorpos antifosfolípides, a anticoagulação 
com warfarin tem importância na prevenção secundária de novos 
episódios de trombose, além de permitir melhor prognóstico 
visual. Dessa forma, deve ser feita por longa duração.(13)  Porém, 
a aspirina e agentes imunossupressores ainda não possuem 
comprovação científica para tal profilaxia.(14) 

Desse modo, no caso descrito, preferiu-se instituir a 
terapêutica apenas com warfarin 5mg por dia, mantendo a 
medicação mesmo após melhora do quadro clínico e ocular da 
paciente como forma de evitar recidivas.

Bajwa et al. relatam que em caso de vasculite retiniana 
também é necessário a infusão de metilprednisonolona como 
forma de tratamento de emergência. Além de que, há inúmeros 
casos em que os pacientes necessitam de terapia com dose diária 
de corticosteroides orais. E, se a terapia com corticoesteroides 
orais for durar por muito tempo, agentes imunossupressores como 
azatioprina e ciclofosfamida devem ser instituídos.(15) 

O corticoide de depósito subtenoniano (acetato de 
triancinolona) é bastante utilizado para o tratamento de quadros 
inflamatórios oculares, refratários ao tratamento com corticoide 
tópico e sistêmico.(16) 

 O uso da via subtenoniana leva ao aumento da concentração 
intraocular da droga, através da absorção transescleral, o que 
possibilita a redução da terapia sistêmica e minimiza os efeitos 
colaterais da corticoterapia prolongada.(17) 

As principais indicações dessa via de administração de 
corticoide são a baixa acuidade visual associada à inflamação 
intravítrea crônica e/ou presença de edema macular cistoide(18). 
A melhora da acuidade visual após esse tipo de tratamento varia 
de 65 a 85%(17) e é uma forma de tratamento eficaz para a baixa 
acuidade visual secundária à vasculite retiniana.(18) 

No caso, como a AV manteve-se estável, foi utilizada a 
triancinolona subtenoniana para melhora do edema macular,  dos 
cistos intra-retinianos e, sobretudo, da AV de OE. 

Conclui-se que o relato de caso da evolução do quadro 
clínico e prognóstico visual com a terapia apropriada nos pacientes 
com retinopatia vaso-oclusiva por Lúpus Eritematoso Sistêmico 
associado à Síndrome do Anticorpo Antifosfolipídeo ajuda 
na melhoria da condução dos casos semelhantes em serviços 
de oftalmologia do país.  Dessa forma, é de extrema valia a 
realização de estudos acerca do tema, já que o prognóstico visual 
em pacientes que apresentam os anticorpos antifosfolípides  
associados à retinopatia lúpica ainda é baixo.
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