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PALAVRAS-CHAVE Resumo A sindroma de Sneddon é uma entidade rara caracterizada pela associacao de doenca
Acidente vascular cerebrovascular isquémica e livedo reticularis. Os autores apresentam um caso de acidente
cerebral; vascular cerebral isquémico e enfarte do miocardio em doente com sindroma de Sneddon e
Enfarte agudo do sindroma antifosfolipidica, que posteriormente reuniu alguns critérios de lUpus eritematoso
miocardio; sistémico, salientando a complexidade do envolvimento cardiovascular nas doencas sistémicas.
Sindroma de © 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafna, S.L. Todos os
Sneddon; direitos reservados.

Sindroma

antifosfolipidica;
LGpus eritematoso
sistémico;

Livedo reticularis

KEYWORDS Cardiac involvement in antiphospholipid syndrome associated with Sneddon

Stroke; syndrome: A challenging diagnosis

Myocardial infarction;

Sneddon syndrome; Abstract Sneddon syndrome is a rare clinical entity characterized by the association of ische-

mic cerebrovascular disease and livedo reticularis. The authors report a case of stroke and

Abreviaturas: AAF, Anticorpos antifosfolipidicos; ACMD, Artéria cerebral média direita; AVC, Acidente vascular cerebral; CE, Craneo-
encefalica; CDI, Cardiodesfibrilhador implantavel; EM, Enfarte de miocardio; ETE, Ecocardiograma transesofagico; ETT, Ecocardiograma
transtoracico; HBV, Virus da Hepatite B; HCV, Virus da Hepatite C; HIV, Virus da imunodeficiéncia humana; INR, indice internacional norma-
lizado; LES, Lupus Eritematoso Sistémico; LR, Livedo reticulris; RM, Ressonancia magnética; SAF, Sindroma Antifosfolipidica; SS, Sindroma
de Sneddon; TC, Tomografia Computorizada; VM, Valvula mitral.

* Autor para correspondéncia.
Correio eletrénico: anacatarina.faustino@gmail.com (A. Faustino).

0870-2551/$ - see front matter © 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos os direitos reservados.
http://dx.doi.org/10.1016/j.repc.2013.09.006


dx.doi.org/10.1016/j.repc.2013.09.006
http://www.revportcardiol.org
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.repc.2013.09.006&domain=pdf
mailto:anacatarina.faustino@gmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.repc.2013.09.006

115.e2

A. Faustino et al.

myocardial infarction in a 39-year-old man with Sneddon syndrome and antiphospholipid syn-
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syndrome;
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erythematosus;
Livedo reticularis

reserved.

drome who subsequently met some criteria for systemic lupus erythematosus, highlighting the
complexity of cardiovascular involvement in systemic diseases.
© 2013 Sociedade Portuguesa de Cardiologia. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights

Introducéo

A sindroma de Sneddon (SS) € uma entidade clinica rara,
de incidéncia anual estimada em quatro por milhdo', aco-
metendo mais frequentemente mulheres de idade entre os
20-42 anos, com raros casos descritos na infancia ou apods
0s 65 anos'. Descrito por Sneddon em 1965, esta sindroma
caracteriza-se pela associacdo de doenca cerebrovascular
isquémica a livedo reticularis (LR), devido a fenomenos
oclusivos progressivos em artérias de médio e pequeno
calibre’-3. Outros orgdos e sistemas podem ser acometi-
dos por esta doenca, encontrando-se descrita a afecao do
sistema cardiovascular com manifestacdées como hiperten-
sao arterial, isquemia miocardica e lesdes valvulares mitrais
(mais frequentes) ou aodrticas, com ou sem regurgitacdao
associada’?. Outros sistemas também podem ser afetados
pelo SS, ocorrendo nomeadamente envolvimento ocular (50-
70%), gastrointestinal, renal (50-70%) e oclusées venosas.
Nao foi ainda identificado um marcador especifico para
0 SS e a sua etiologia nao se encontra bem definida'8,
mas tem sido sugerido que as suas manifestacoes ocor-
rem por diminuicdo do fluxo sanguineo, condicionadas por
aumento da viscosidade, fendomenos tromboticos e emboli-
cos, calcificacao da parede arterial, vasculite e hiperplasia
da intima, que resultam em proliferacao, recanalizacdo e
trombose de artérias de pequeno e médio calibre®.

Apesar de esta entidade ter sido inicialmente diagnosti-
cada na auséncia de doencas sistémicas, tem sido descrita
a presenca de anticorpos antifospolipidicos (AAF) com uma
prevaléncia muito variavel nas diferentes séries (0-85%),
assim como critérios de lUpus eritematoso sistémico (LES)
ou alteracdes da coagulacao, como a deficiéncia de pro-
teina S ou mutacdes do fator v de Leiden'>. Atualmente
sao aceites trés variantes da doenca: a forma idiopatica -
nao associada a AAF ou a LES; a forma associada a sindroma
antifosfolipidica (SAF); e a forma associada a LES, com ou
sem AAF4,

O SAF é mais frequente no sexo feminino e o seu
diagndstico implica a presenca de um critério clinico -
documentacao de tromboembolismo recorrente arterial
e/ou venoso, associado a um critério laboratorial, com
presenca de AAF em dois controlos separados em pelo menos
12 semanas’'?. Tem como possiveis manifestacées cardia-
cas a doenca coronaria trombotica, trombo intracardiaco ou
alteragoes valvulares (espessamento, massas trombaticas na
sua dependéncia, vegetacdes nao infeciosas)’.

O LES é uma doenca autoimune multissistémica, mais
frequente no sexo feminino, com uma prevaléncia de 40
por milhdo'". O seu diagnostico implica a presenca de
quatro dos 11 critérios definidos pelo American College
of Rheumatology, recentemente atualizados para inclui-
rem a nefrite lUpica comprovada com biopsia associada

a anticorpos antinuclerares ou antidouble strand DNA'"'Z,
Pode associar-se ao SAF em 10-30% dos casos, elevando
em dez vezes o risco de eventos coronarios agudos’. A
doenca coronaria isquémica é uma possivel manifestacao
cardiaca do LES, devido a aterosclerose acelerada, embora
também possa ocorrer por trombose em contexto de SAF,
por embolizacdo de vegetacdes nao infeciosas ou, mais
raramente, por arterite coronaria’. Outras manifestacées
cardiacas do LES incluem a pericardite, o derrame pericar-
dico, a miocardite e a endocardite de Libman-Sacks'3.

Caso clinico

Homem de 39 anos, caucasiano, com antecedentes de
tabagismo (24 unidades maco ano), hipercolesterolemia e
historia familiar em primeiro grau de sindroma de Sjogren
(mée). Sem histéria de corticoterapia prévia, de uso de
esteroides anabolizantes ou de consumo de drogas. Inter-
nado no servico de neurologia a 21 de janeiro de 2010
por AVC isquémico com hemiparesia esquerda, tendo sido
objetivado LR extenso, localizado predominantemente no
tronco e nos membros superiores. Nao foi identificada sin-
droma febril nem documentada fibrilhacao auricular. No
periodo inicial do internamento (21-01-2010) foi realizada
tomografia computorizada (TC) cranioencefalica (CE), que
mostrou uma discreta hipodensidade subcortical na regiao
frontolateral direita sugerindo natureza vascular recente, e
varias pequenas hipodensidades na substancia branca sub-
cortical de ambos os hemisférios cerebrais de provavel
natureza vascular sequelar. O estudo imagiologico foi pos-
teriormente (28-01-2010) complementado com ressonancia
magnética nuclear (RM) CE para despiste de etiologia des-
mielinizante mostrando achados compativeis com enfarte
cerebral recente em territdrio dependente da artéria cere-
bral média direita (ACMD) e etiologia vascular das lesoes
sequelares, com a angiografia por RM a mostrar oclusao do
fluxo num ramo da ACMD.

Para estudo etiologico do AVC foi realizada avaliacao
laboratorial (21-01-2010), que identificou: trombocitopenia
(52-54x10° plaquetas/pL, normal: 150-400x10° /L),
velocidade de sedimentacdao 34mm/1.2h (normal:
<10mm/1.2h), anticoagulante llpico positivo forte,
anticorpos (AC) anticardiolipina IgG >280U/mL e IgM de
82U /mL e (positivo: >30U /mL), AC anti-B2glicoproteinat
IgG de 13U /mL (positivo > 12U/mL) e IgM de 46 U /mL (posi-
tivo >7U /mL), AC antimitocondriais de 320 U/mL (positivo
>20U /mL), hipocomplementemia com C3 de 0,786 g/L (nor-
mal: 0,9-1,8g/L) e C4 de 0,049 g/L (normal: 0,10-0,40g/L),
colesterol LDL de 3,01 mmol/L (<2,50mmol/L), proteina C
reativa de 0,8 mg/dL (normal: <1mg/dL) e NT-proBNP de
571 pg/mL (elevado >1.800pg/mL). Nao foram verificadas
alteracoes nos restantes parametros de hemograma, funcao
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Figura 1

Ecocardiograma transesofagico realizado a 28 de janeiro de 2010, em plano intermédio longitudinal de duas camaras a

41° documentando massa na vertente auricular do folheto posterior da valvula mitral (seta branca).

renal, provas hepaticas, outros autoanticorpos, estudo
de trombofilia, serologias bacterianas e viricas realizadas
(incluindo HBV, HCV e HIV), marcadores tumorais ou ras-
treio toxicoldgico. Foi realizado eco Doppler carotideo e
vertebral a 24 de janeiro de 2010 que nao identificou placas
de aterosclerose. Durante o internamento verificou-se
recuperacao completa dos défices neurologicos. O doente
teve alta do servico de neurologia com o diagndstico de
SS associado a SAF, sob hipocoagulacao oral com varfarina
para INR alvo de 2-3 e indicacdo para cessacao tabagica.
Foram ainda solicitados ecocardiogramas transtoracico
(ETT) e transesofagico (ETE), com posterior referenciacdo
do doente para consulta de cardiologia para avaliacao de
fonte cardioembdlica do AVC, tendo em conta a idade e a
localizacao das lesdes cerebrais.

O ETT, realizado a 28 de janeiro de 2010, mostrou espes-
samento de ambos os folhetos e uma massa hiperecogénica
e homogénea de reduzidas dimensées (0,8 x 0,9 cm) na ver-
tente auricular do folheto posterior da valvula mitral (VM),
regurgitacdo mitral ligeira, ventriculo esquerdo moderada-
mente dilatado e com alteracdes da motilidade segmentar
(acinésia dos segmentos basais e médios das paredes infe-
rior e inferolateral, hipocinésia dos segmentos apicais da
parede inferoseptal), com depressao moderada a grave da
funcao sistdlica global: fracao de ejecao de 34% por método
de Simpson biplano. O ETE, realizado no mesmo dia, per-
mitiu excluir outras fontes cardioembolicas e caracterizar a
massa da VM, que se apresentou séssil, de bordos irregulares
mas bem definidos, de ecogenecidade intermédia, hetero-
génea e modvel acompanhando os movimentos do folheto
(Figura 1). Nao foi identificado contraste espontaneo nas
cavidades esquerdas.

Para estudo de disfuncao ventricular esquerda o doente
foi ainda referenciado para realizacdo de RM cardiaca
(14-05-2010), que confirmou a depressao grave da funcao
sistdlica do ventriculo esquerdo (fracdo de ejecdo: 33%).
O estudo de realce tardio com gadolineo foi sugestivo de
etiologia isquémica, apresentando fibrose transmural das
paredes inferior e inferolateral (Figura 3). Foi ainda visuali-
zado um nodulo hipointenso em T2 no folheto posterior da
VM, com dificil caracterizacao por este método de imagem
atendendo as suas reduzidas dimensoes.

Na primeira avaliacao em consulta de cardiologia, reali-
zada quatro meses apos a alta (24-05-2010), o doente nao
referia sintomas com excecao de episodio Unico de angor
ocorrido trés semanas antes (3-05-13), com caracteristi-
cas tipicas, cinco minutos de duracdo, desencadeado por
esforco intenso, remissdo espontanea com repouso ao fim
de 30 minutos, nao tendo procurado cuidados de saulde.
Quando questionado referia artralgias nas articulacoes

Figura2 Fotografia do dorso do doente mostrando livedo reti-
cularis violaceo visualizado na consulta de cardiologia realizada
a 24 de maio de 2010.

RMN cardiaca realizada a 14 de maio de 2010, em
eixo curto com estudo de realce tardio por gadolineo evidenci-
ando realce transmural nas paredes inferior e infero-lateral do
ventriculo esquerdo (setas brancas).

Figura 3



115.e4

A. Faustino et al.

Figura 4 Coronariografia (21-06-2010): painéis A e B: cateterizacdo da artéria coronaria direita nas incidéncias anterior obliqua
direita e esquerda, respetivamente, mostrando irregularidades e imagem sugestiva de trombo nao oclusivo no seu segmento distal

(seta branca).

Painéis C e D: cateterizacdo da artéria coronaria esquerda nas incidéncias obliqua anterior direita com angulacao cranial e obliqua
anterior esquerda com angulacao caudal (spider), evidenciando a auséncia de lesdes obstrutivas.

interfalangicas proximais de ambas as maos e historia pré-
via de fotossensibilidade, sem episodios recentes da mesma.
A observacao, apresentava ainda LR embora, segundo o
doente, fosse menos intenso do que na fase aguda do
AVC. Apresentava coloragao violacea, margens irregulares,
localizava-se na metade inferior do tronco (Figura 2). O
doente referia té-lo ha muito tempo, descrevendo que
seria menos exuberante e se teria intensificado aquando do
AVC. Nao apresentava outras alteracdes ao exame objetivo,
nomeadamente sequelas neuroldgicas. O eletrocardiograma
mostrava ritmo sinusal com 70 batimentos por minuto, ondas
Q e T negativas nas derivacdes inferiores. Trazia registos de
INR dos dois meses prévios com valores entre 3,2-3,4.

Foi dada indicacao ao doente para manter cessacao taba-
gica, iniciada apos o episodio de AVC, foi medicado com
acido acetilsalicilico 100 mg id, sinvastatina 20 mg id, perin-
dopri 2 mg id, nevibolol 2,5mg id e nitroglicerina 5mg id, e
foi referenciado para coronariografia. Esta foi realizada a 21
de junho de 2010 e mostrou irregularidades na artéria coro-
naria direita e imagem sugestiva de trombo nao oclusivo no
seu segmento distal - sobretudo no inicio da artéria postero-
-lateral (Figura 4), com fluxo distal mantido, sem evidéncia
de doenca coronaria epicardica nas artérias descendente
anterior ou circunflexa.

Foi entdo aumentado o INR alvo para 3-4. Foi também
repetido estudo analitico quatro meses apos a alta hospi-
talar (24-05-2010), que matinha elevacao de AAF e revelou
anticorpos antinucleares (ANA) positivos.

0 estudo de autoimunidade foi igualmente repetido apos
seis meses mostrando AAF fortemente positivos e ANA posi-
tivos. Foi repetida a RM CE (20-12-2010) que documentou
a evolucao das lesdes de provavel natureza vascular, com
angio-RM evidenciando repermeabilizacdo dos ramos da
ACMD previamente ocluidos.

O doente manteve-se com clinica de insuficiéncia car-
diaca em classe | da New York Heart Association sob
terapéutica médica otimizada (varfarina para INR alvo 3-4,
sinvastatina 20 mg id, perindopri 2 mg id, nevibolol 2,5mg
id, furosemida 40 mg id, espironolactona 12,5 mgid). A nova
avaliacao por ETT e ETE a 12 de janeiro de 2011 eviden-
ciou reducao das dimensdes da massa da VM: 0,33x0,3cm
(ETE), persistindo depressao moderada a grave da funcao
sistdlica do ventriculo esquerdo (fracao de ejecao por Simp-
son biplano de 33%). Foi ainda repetido ETT a 23 de agosto
de 2011, que documentou uma fragcao de ejecdo sobreponi-
vel a verificada nos exames prévios, ja sem visualizacao de
massa na VM.

Perante estes resultados, o doente foi proposto para
implantacao de cardiodesfibrilhador implatavel (CDI), que
decorreu a 23 de setembro de 2011, sem complicacées.
Durante o seguimento posterior a implantacdo foram
registadas terapias apropriadas do dispositivo (pacing anti-
taquicardia) por taquicardia ventricular, de acordo com a
programacao do dispositivo, sem que tenham resultado sin-
tomas.

Apds avaliacdo oftalmologica foi iniciada terapéutica
crénica com hidroxicloroquina 400 mg id em consulta de
medicina interna. Manteve vigilancia e correcao dos fatores
e risco cardiovascular, que incluiram a abstinéncia tabagica
apods o AVC e controlo da hipercolesterolemia com estatina,
e profilaxia de endocardite bacteriana para procedimentos
com risco de bacteriemia, e vigilancia clinica, analitica e
ecocardiografica das manifestacoes de SS, SAF e LES.

Discussao

O SS caracteriza-se pela associacao de lesdes vasculares
cerebrais, mais frequentemente no territorio da artéria
cerebral média®®, a LR, o qual geralmente precede a
instalacdo do quadro neurolégico, podendo fazé-lo por
varias décadas e intensificando-se durante a fase aguda
de uma complicacdo neuroldgica' - tal como foi descrito
neste caso clinico. O LR ocorre por diminuicdo do fluxo
sanguineo devido a oclusao arterial e vasoconstricao das
vénulas da pele. Tem sido descrito como uma rede irregular
de malhas largas, arborescente, de coloracao ciandtica ou
violacea, pouco influenciado pela temperatura, que habi-
tualmente comeca por se localizar no tronco, de onde se
pode estender progressivamente por zonas contiguas e s6
muito raramente afeta as extremidades - indicando, nestas
condicdes, doenca extensa'~>.

Neste caso clinico o diagndstico de SS foi feito durante
o episodio de AVC. O estudo subsequente permitiu reunir os
critérios clinicos e laboratoriais necessarios ao diagndstico
de SAF: AVC isquémico e AAF fortemente positivos em duas
avaliacdes separadas em mais de 12 semanas. E reconhecido
que doentes com SAF primario podem vir a reunir critérios
de LES?. Tém também sido descritas na literatura séries de
doentes que acabam por perfazer critérios de LES trés a
dez anos apo6s o diagnostico de SS°. No presente caso cli-
nico, o doente apresentou alguns critérios de LES, tais como
trombocitopenia < 100x 10% /L, ANA positivos e AAF positi-
vos (AC anticardiolipina e anticoagulante lUpico). Contudo,
o diagndstico de LES implica a presenca de quatro critérios,
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que poderiam considerar-se presentes caso se considerasse
a fotossensibilidade ou o fendmeno de artrite. No entanto,
a descricao de fotossensibilidade foi pouco consistente ao
longo do tempo e nao foi verificada artrite apesar das artral-
gias referidas pelo doente. Dado que o SS associado a SAF
também explicaria a trombocitopenia e os AAF, optou-se por
considerar o diagndstico de SS associado a SAF e de dirigir o
tratamento a estas entidades.

No presente caso foram verificados dois eventos isqué-
micos: AVC e enfarte do miocardio (EM) evoluido, o segundo
decorrido sob niveis terapéuticos de anticoagulacao oral.
Para além das lesbes vasculares cerebrais e LR, o SS
pode apresentar-se com isquemia miocardica e fibrose'-¢,
podendo explicar ambos os eventos. A ocorréncia de
eventos isquémicos recorrentes em territorios vasculares
distintos, associada a depressdao da funcao sistdlica e a
alteracgoes segmentares da cinética do ventriculo esquerdo e
a documentacao de trombo na coronaria direita, levantavam
a possibilidade para uma etiologia trombdtica ou embdlica,
que poderia ser explicada pelos seguintes mecanismos: 1)
EM e AVC ocorrendo como dois epifenomenos tromboticos
ou embolicos de SAF e/ou de SS, 2) depressao da funcéo
sistolica do ventriculo esquerdo por fendmenos trombaticos
ou embdlicos intracoronarios condicionados por SS e/ou SAF,
funcionando como fonte embodlica cerebral, ou 3) massa da
VM como fonte emboélica coronaria e cerebral.

No que respeita ao AVC, a sugestdao imagiologica de
sequelas de multiplos AVC prévios pequenos e bilaterais e o
atingimento do territdrio da ACMD corresponde a localizacao
tipicamente encontrada no SS. Sugere uma etiologia man-
tida ao longo do tempo, que poderia também corresponder
a SAF ou massa da VM, sendo a oclusao da ACMD tam-
bém tipica de origem embdlica. A repermeabilizacao sob
hipocoagulacao, documentada em angio-RM, sugere tratar-
-se de um trombo/coagulo, em detrimento de doenca
fibrotica local por SS ou embolizacdo de massa da VM.

A descricao de um episodio de angor intenso sem recurso
a cuidados de salde, com remissao espontanea da dor, num
doente hipocoagulado, e a posterior evidéncia de acinesia
e fibrose transmural das paredes inferior e infero-lateral,
torna evidente a ocorréncia de um enfarte prévio no territo-
rio da artéria coronaria direita, corroborado pelo resultado
da coronariografia, com pequenas placas de aterosclerose
e imagem sugestiva de trombo nessa artéria coronaria.
Possiveis etiologias para EM neste jovem poderiam ser ate-
rosclerose acelerada por SAF ou LES, em associacao fatores
de risco cardiovascular como o tabagismo e a hipercoleste-
rolemia, mas também uma embolizacdo ou a um fenémeno
trombotico local em contexto de SAF ou a embolizacao de
massa da VM. Tendo em conta o contexto clinico e os acha-
dos angiograficos, considera-se que a etiologia mais provavel
para o EM estaria relacionada com fendmenos trombdticos
locais ou embdlicos, que poderiam resultar do SS ou do
SAF.

Os achados angiograficos foram desproporcionais a gra-
vidade da disfuncdo ventricular esquerda, contudo, esta ja
estava presente no ETT inicial. A RM que documentou fibrose
foi realizada quatro meses depois e a coronariografia cinco
meses depois, encontrando-se o doente ja hipocoagualdo
com INR terapéutico aquando da sua realizacdo. Com efeito,
a gravidade da disfuncéo ventricular na auséncia de doenca
coronaria epicardica noutras artérias coronarias e associada

a ndo recuperacao de funcao ao longo do tempo sugerem
que a embolizacado ou os fenémenos trombéticos locais nas
coronarias possam ter sido previamente mais extensos.

A massa identificada na VM poderia corresponder a lesao
fibrosa, que tem sido identificada no SS com localizacao pre-
ferencial na VM'~>, ou a vegetacdo nao infeciosa, a qual
se encontra descrita em 6-10% dos doentes com SAF e
em 11% dos doentes com LES', também designada como
endocardite de Libman-Sacks. A regressao desta massa em
simultaneo com hipocoagulacao oral tem sido descrita nesta
Ultima etiologia, assim como a regressao espontanea'. No
presente caso a massa podera ainda ter diminuido devido a
embolizacdo, que por sua vez poderia originar de lesoes vas-
culares cerebrais ou mesmo EM. As caracteristicas de massa
séssil, de ecogenecididade intermédia e heterogenea, bor-
dos irregulares e bem definidos, mobilidade acompanhando
o folheto posterior da VM, sugeriam uma vegetacao nao
infeciosa, porém, a localizacao mais tipica no LES ocorre
na vertente ventricular da VM'?, ao contrario do verifi-
cado neste caso. A massa poderia também corresponder a
trombo na dependéncia da VM - uma possivel apresentacao
de SAF®, embora menos frequente. A diminuicdo das suas
dimensoes sob hipocoagulacao oral, a ecogenecidade hete-
rogénea e intermédia e o sinal hipointenso em T2 estdo
de acordo com a hipétese de tombo. Ja a presenca de
bordos bem definidos e a auséncia de contraste esponta-
neo na auricula/ventriculo esquerdos torna menos provavel
esta etiologia. Outra possivel etiologia para a massa seria
um tumor com caracteristicas de benignidade - como um
mixoma, o que seria compativel com o seu aspeto irregular,
bem definido, heterogénea e de ecogenecidade intermédia,
mas nesse caso tratar-se-ia de uma localizacdo atipica e
rara.

Apesar da avaliacao clinica por trés diferentes especia-
lidades e da extensa avaliagao diagnostica, nao foi possivel
esclarecer na totalidade os mecanismos acima propostos.

Na caracterizacao da massa, a RM nao acrescentou sig-
nificativamente informacao a fornecida pelo ETE, tendo
sido este o exame que melhor a permitiu caracterizar. No
entanto, a RM identificou a presenca de necrose, tendo sido
Gtil para o diagnostico de enfarte evoluido na sequéncia de
episddio de dor toracica decorrida em meio extra-hospitalar
€ num jovem.

No que respeita a terapéutica, nenhum tratamento efe-
tivo é conhecido para o SS, contudo, anticoagulantes tém
sido indicados no SS associado a SAF, enquanto no SS nao
associado a SAF os antiagregantes plaquetares constituem
a estratégia terapéutica mais aceite’, em conjunto com
controlo dos fatores de risco cardiovascular'->. A correcao
destes fatores &, também, fundamental em doentes com SAF
ou LES'3-"6,

No presente caso a hipocoagulacao com varfarina seria
a terapéutica inicial mais indicada pela possibilidade de
eventos trombdticos em relacdo com SAF ou embdlicos
em relacao com trombos ou com vegetacao nao infeciosa
da VM. A corticoterapia nado estaria indicada por auséncia
de critérios consistentes de LES ou, ainda assim, de lesdo
renal, neurollpus, citopenia grave mantida ou hemorragia
pulmonar. Por outro lado agravaria as lesoes valvulares,
o estado pro-tromboético e a disfuncdo ventricular®'®. A
elevacao do INR alvo para 3-4 e a hidroxicloroquina tém
sido utilizados no SAF e LES para profilaxia em doentes com
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eventos trombdticos recorrentes'. A presenca de anticor-
pos anticardiolipina >40U/mL e a associacao de LES a estes
autoanticorpos sao reconhecidos preditores independentes
de recorréncia de eventos tromboticos a trés anos em doen-
tes com SAF'?. A positividade do AC anti-p2glicoproteina1
no evento trombdtico inicial encurta o periodo de recorrén-
cia para < 12 meses'”. Todos estes fatores estavam presentes
neste doente.

A excisdo cirlrgica da massa nao estaria indicada neste
caso por ser de reduzidas dimensdes e nao condicionar
disfuncao valvular severa.

A profilaxia da endocardite bacteriana em procedimentos
invasivos tem sido defendida nos doentes com vegetacoes
valvulares nao infeciosas'>.

Face a um doente jovem com os diagnosticos de SS e SAF,
com coronariografia sem evidéncia de doenca coronaria ate-
rosclerotica epicardica, mas documentando um trombo na
artéria coronaria direita com bom fluxo distal ao mesmo,
com documentagdo prévia de auséncia de viabilidade no
territorio da artéria coronaria direita por RM, em que a eti-
ologia trombotica ou embdlica foi considerada muitissimo
provavel e encontrando-se o doente ja hipocoagulado, os
autores consideraram que a realizacao de um teste de isque-
mia ou viabilidade nao alteraria o tratamento do doente.

Neste caso a indicacao para CDI foi proposta como
prevencao primaria de morte subita em jovem com cardio-
patia isquémica, com fibrose transmural comprovada por RM
cardiaca e fracao de ejecao do ventriculo esquerdo <40%,
mantida em avaliagcdes com realizadas apo6s quatro, 12 e
20 meses, em classe | da New York Heart Association sob
terapéutica médica otimizada, tendo a sua utilidade sido
demonstrada por episodios de taquicardia ventricular inter-
rompidos por pacing antitaquicardia, que na auséncia destas
terapias poderiam ter sido fatais.

Concluséao

Os autores apresentam um caso raro de SS associado a SAF
e possivelmente a LES, que reuniu duas formas diferentes
de apresentacao cardiaca: massa valvular e EM extenso em
jovem. Salienta-se que perante um enfarte em idade jovem
deve ser considerada a possibilidade de doencas sistémicas,
tais como SAF, LES ou SS. Real¢a-se o caracter interdisci-
plinar, a complexidade e a dificuldade na abordagem de
manifestacoes cardiovasculares de doencas sistémicas.
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