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Endocardite de libman-sacks em paciente com Sindrome do Anticorpo
Antifosfolipide: massa cardiaca como apresentacéo clinica incomum

Libman-sacks endocarditis in a patient with Antiphospholipid Antibody
Syndrome: cardiac mass as an uncommon clinical presentation
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RESUMO

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) e a Sindrome do Anticorpo Antifosfolipide (SAAF)
podem causar diversas manifestacdes no sistema cardiovascular, sendo a endocardite de
Libman-Sacks (ELS), uma rara manifestacdo cardiaca destas doencas. Trata-se de um tipo de
endocardite trombdtica ndo bacteriana, na qual ocorre formacao de trombos fibrinoplaquetarios
secundaria a depositos de imunoglobulinas e complemento no endocardio, o que leva a
espessamento e a formacdo de vegetacbes. A formacgdo de massas € uma apresentagdo incomum
da doenca, pouco descrita na literatura. Apresentamos o caso de uma paciente, 35 anos, com
diagndstico de LES e SAAF, que apresentava sintomas de insuficiéncia cardiaca e cuja
investigagdo complementar demonstrou a presenca de uma massa atrial. A ELS estd
diretamente associada ao tempo de diagnostico do LES, atividade de doenga, presenca de
anticorpo anticardiolipina e manifestacfes da SAAF e o tratamento de escolha € a remocéao
cirurgica, porém pode se apresentar como massa cardiaca de alta complexidade com evolucao
desfavoravel como o caso relatado.

Palavras-chave: Doenca de Libman-Sacks, Sindrome Antifosfolipide, IUpus eritematoso
sistémico.

ABSTRACT

Systemic Lupus Erythematosus (SLE) and Antiphospholipid Antibody Syndrome (SAAF) can
cause several manifestations in the cardiovascular system, with Libman-Sacks endocarditis
(ELS) being a rare cardiac manifestation of these diseases. It is a type of non-bacterial
thrombotic endocarditis in which fibrinoplatelet thrombus formation secondary to
immunoglobulin deposits and complement in the endocardium occurs, leading to thickening
and vegetation formation. Mass formation is an unusual presentation of the disease, little
described in the literature. We presented the case of a patient, 35 years old, with diagnosis of
SLE and SAAF, who presented symptoms of cardiac insufficiency and whose complementary
investigation demonstrated the presence of an atrial mass. ELS is directly associated with the
time of diagnosis of SLE, disease activity, presence of anti-cardiolipin antibody and
manifestations of SAAF and the treatment of choice is surgical removal, but may present as
high complexity cardiac mass with unfavorable evolution as the reported case.

Keywords: Libman-Sacks disease, Antiphospholipid syndrome, Systemic lupus
erythematosus.

1 INTRODUCAO

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) e a Sindrome do Anticorpo Antifosfolipide
(SAAF) podem causar diversas manifestagdes no sistema cardiovascular, como pericardite,
hipertensdo arterial pulmonar, doenca arterial coronariana, dentre outras. A endocardite de
Libman-Sacks (ELS), inicialmente descrita em 1924, é uma rara manifestagéo cardiaca destas
doengas, com incidéncia que varia de 7% a 11% em pacientes com LES.*® E considerada um
tipo de endocardite trombdtica ndo bacteriana, na qual ocorre formacdo de trombos
fibrinoplaquetarios secundaria a depositos de imunoglobulinas e complemento no endocérdio,

0 que leva a espessamento e a formagcéo de vegetagdes.®

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 6, n. 1, p.1008-1015, jan./feb., 2023



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

1010

A forma mais caracteristica das lesdes de Libman-Sacks se da pela deposicdo de
trombos nos folhetos das valvas cardiacas, principalmente mitral e adrtica, podendo acometer
com menos frequéncia, as cordoalhas tendineas e o endocérdio mural.>* A formagédo de massas
€ uma apresentacdo incomum da doenca, sendo pouco descrita na literatura. Apresentamos o
caso de uma paciente com diagnostico de LES e SAAF, que apresentava sintomas de
insuficiéncia cardiaca e cuja investigacdo complementar demonstrou a presenca de uma massa

atrial.

2 RELATO DE CASO

Mulher, 35 anos, com quadro de dor precordial em aperto, desencadeada aos esforgos,
associada a taquicardia e dispneia ha 3 anos. Apresentava historico de SAAF com multiplos
eventos trombaticos venosos prévios e LES diagnosticados ha quatro anos. Ao exame fisico,
evidenciado sopro sistélico 3+/6+ em foco tricispide, edema perimaleolar e sinais de
insuficiéncia venosa. Em ecocardiograma transtoracico, foi observada estrutura ecodensa e
pedunculada, aderida a valva de Eustaquio com aproximadamente 1,3cm x 0,6cm de diametro,
ventriculo direito com volume aumentado, valva tricuspide espessada com refluxo ao doppler
(figura 1).

Indicada cirurgia cardiaca para retirada de massa atrial, sendo visualizado no
intraoperatério uma tumoracdo em parede livre do atrio direito ao lado da desembocadura da
veia cava inferior, penetrando parcialmente em sua luz. O exame anatomo-patoldgico
demonstrou alteracdes compativeis com trombo fibrinoso, hialinizacéo e calcificacdo distréfica
(figura 2). No pds-operatorio, paciente evoluiu com quadro de insuficiéncia respiratoria aguda
e choque distributivo que culminaram com o ébito. A hip6tese de tromboembolismo pulmonar

foi descartada com exame de imagem.
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Figura 1: Imagem ecodensa, pedunculada, mével e aderida a valva de Eustaquio, medindo 1,3 cm x 0,6 cm de
didmetro.

k- Dist 1.32cm
< Dist 0.624 cm

AMA

Valva tricuspide espessada. Ao Doppler evidenciou-se importante refluxo ventriculo

direito/atrio direito.
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3 DISCUSSAO

As lesdes de Libman-Sacks séo proliferacfes teciduais estéreis que se desenvolvem a
partir de atividade inflamatédria e trombética mediada por autoimunidade.® Quando ha
acometimento valvar, pode ocorrer espessamento dos folhetos, vegetacOes, estenose ou
regurgitacdo, sendo esta Gltima a mais frequente. As valvas esquerdas sdo as mais afetadas,
principalmente a mitral.? As vegetacdes sio fortes fatores de risco independentes para acidente
vascular cerebral ou acidente isquémico transitorio, lesdes cerebrais focais ou déficit cognitivo,
e podem, ainda, levar a disfuncdo valvar aguda ou cronica grave, endocardite infecciosa
sobreposta, necessidade de cirurgia valvar de alto risco e morte.®

A ELS esté diretamente associada ao tempo de diagndstico do LES, atividade de doenga,
presenca de anticorpo anticardiolipina e manifestagdes da SAAF. Até 70% dos pacientes com
SAAF tém pelo menos uma alteracdo valvar diagnosticada na ecocardiografia, como
espessamento, estenose, regurgitacdo e presenca de vegetacdes.® Anticorpos antifosfolipides
(@PL) séo detectados em 30% a 40% dos pacientes com LES; manifestacbes de SAAF se
desenvolvem em, aproximadamente, um terco destes pacientes.? Em pacientes com LES, a
prevaléncia de lesBes mitrais € trés vezes maior no grupo aPL positivo.2 Em um grande estudo
coorte de pacientes com LES de Moyssakis et al, a incidéncia foi de 11% para ELS, de 60%

para aPL positivo e de 41% para SAAF.?
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Em pacientes com massas cardiacas, um importante diagnéstico diferencial sdo os
tumores. Neoplasias intracardiacas primarias sao raras, com incidéncia entre 0,001% a 0,03%,
enquanto metastases tém prevaléncia entre 2,3% e 18,3%.” Dentre os tumores benignos esto
0s mixomas, tumores lipomatosos e fibroelastomas papilares.2 O mixoma é o tumor primario
mais comum, mais prevalente no atrio esquerdo (75-85%) do que no direito (15-20%).° Em
relacdo aos mixomas de atrio direito, quando ha efeito de massa, podem ocorrer sintomas de
insuficiéncia cardiaca direita, como ascite, edema e sindrome da veia cava superior.°

Muitas vezes, as massas cardiacas sdo assintomaticas, sendo detectadas incidentalmente
em exames complementares. Os exames de imagem podem fornecer dados quanto a
localizagéo, tamanho, extenséo, aderéncia, mobilidade e complicagdes funcionais das lesdes.
Uma ferramenta importante para o diagnostico da ELS é o ecocardiograma transtoracico (ETT),
no qual as vegetacdes se apresentam com tamanhos variados e diferentes formatos, com bordas
e ecodensidade irregulares, firmemente aderidas a superficie valvar e sem mobilidade
independente.? Porém, devido a limitaces técnicas, o ecocardiograma transesofagico é mais
sensivel e especifico comparado ao transesofégico, podendo ainda diferenciar a ELS das
endocardites infecciosas pela localizagdo, aparéncia e mobilidade da lesdo.*®

O diagnastico definitivo é histopatoldgico, no qual podem ser visualizados depdsitos de
fibrina em diversos estagios de organizacéo fibroblastica, neovascularizacdo e grau variavel de
inflamacdo. No intraoperatorio, as lesdes geralmente sdo descritas como pequenas lesdes
verrucosas, sem mobilidade e totalmente aderidas & superficie valvar ou endocardica.® ° Pela
dificuldade da realizacdo de biopsias intracardiacas, o diagnéstico normalmente € presumido
por sintomas clinicos associados as informagdes radioldgicas.°

Estudos indicam que mesmo com a terapia anticoagulante adequada, o envolvimento
valvar e a ELS ocorrem em pacientes com SAAF e LES.® O uso de corticoster6ides no manejo
do LES parece ter diminuido a prevaléncia das les6es, com observacdo de 59% de incidéncia
de ELS na era pré-esteroides em séries de autopsias, comparado a 35% ap0s a sua utilizacao.
Estes medicamentos ndo previnem a ELS, mas facilitam a cicatrizacdo ao longo do tempo,
diminuindo o grau de inflamag&o.? O tratamento de escolha é a remogéo cirtrgica. Casos de
envolvimento valvar com disfungdes graves, pode haver indicagdo de substituicdo ou reparo
das valvas.® A remocéo das lesdes pode levar a eventos embolicos ou recorréncia das mesmas,
sendo recomendado anticoagulacdo para pacientes com ELS que ja apresentaram eventos
tromboembdlicos para prevencdo de novos eventos. O tratamento muitas vezes € curativo e,

quanto mais precoce for o diagnostico, melhor o prognéstico destes pacientes. °
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4 CONCLUSAO

A partir do caso relatado e das publica¢des levantadas, é possivel perceber que, embora
seja uma apresentacao cardiovascular rara, mesmo se tratando de uma paciente com LES e
SAAF, a Endocardite de Libman Sacks se apresentando como massa cardiaca possui alta
complexidade e pode ter evolucdo desfavoravel, como ocorrido. Além disso, a escassez de
relatos na literatura sobre esse tipo de apresentacdo a torna com pouco poder estatistico para

estabelecer uma evidéncia literaria forte.
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