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O QUE E A SINDROME DE HUGHES?

A Sindrome de Hughes, também chamada Sindrome Antifosfo-
lipido, faz parte do extenso grupo de doencgas auto-imunes, em
que os mecanismos de defesa, que protegem habitualmente o
individuo, estdo desregulados, pelo que comeg¢am a produzir
substancias - auto-anticorpos - que agridem varias estruturas do
proprio organismo.

Na Sindrome de Hughes a produc¢édo de anticorpos antifosfolipi-
do provoca um excesso de coagulacdo do sangue e ocorréncia
de tromboses.

Esta sindrome é conhecida por Sindrome de Hughes, porque foi
0 Professor Graham Hughes e os seus colaboradores que, em
1983, em Londres, identificaram como uma nova doenca a
associacdo de tromboses arteriais e venosas recorrentes em
varios 0rgaos e sistemas, abortos de repeticdo e a presenca de
anticorpos antifosfolipido em analises de sangue.

A Sindrome de Hughes pode existir isolada (forma primaria, a
mais frequente), ou associada a outras doencas auto-imunes
como, por exemplo, o Lupus (forma secundaria).
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QUE PESSOAS SAO MAIS AFECTADAS?

A Sindrome de Hughes atinge igualmente o sexo masculino e feminino,
muitas vezes em idades jovens. Na mulher, o primeiro episddio pode
ocorrer com o inicio do uso da pilula.

QUAIS AS MANIFESTACOES MAIS
FREQUENTES?

TROMBOSES

As manifestacdes mais frequentes resultam da tendéncia aumentada
para tromboses, que podem ocorrer em qualquer ponto do organismo,
em grandes ou pequenos vasos da circulacdo arterial ou venosa.

A trombose venosa dos membros inferiores é a mais comum, acom-
panhando-se de dor intensa e ““inchac¢o” (mais raramente nos membros
superiores). Algumas vezes acompanha-se de embolia pulmonar. Pode
também ocorrer em veias de 6rgaos internos - figado, rim, cérebro,
olho, etc.

A trombose arterial é mais grave, mas menos frequente. Atinge mais
vezes 0s grandes vasos cerebrais, provocando isquémia (morte de célu-
las por falta de irrigacdo sanguinea), mas pode atingir os vasos cere-
brais mais pequenos, podendo resultar em deméncia. Pode ocorrer
também confusdo mental de curta duracdo, enxaqueca, epilepsia,
perda de memoria ou alteragdes temporarias da fala.

A isquémia em outros 6rgdos pode provocar complicacfes diversas:
enfarte do miocardio (coragdo); insuficiéncia renal aguda ou hiper-
tensdo grave (rim); dor abdominal subita intensa (intestino); marcha
dolorosa ou Ulcera de perna cronica (membros inferiores); manchas
azuladas, em forma de rede, nas extremidades dos membros superio-
res e inferiores, que sofrem agravamento pelo frio (livedo reticular); dor
e perda subita da visao.

INSUCESSO OBSTETRICO

Durante a gravidez ocorrem altera¢bes fisiolégicas no organismo,
sendo uma delas 0 aumento da viscosidade sanguinea (sangue espes-
s0). A gravida com Sindrome de Hughes esta mais exposta ao risco de
trombose, que resultam em enfartes da placenta.

O insucesso obstétrico pode apresentar-se das mais variadas formas:
dificuldade em engravidar, abortos de repeti¢do, perdas fetais, atraso
de crescimento intra-uterino ou infertilidade.
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Em muitas mulheres, a Gnica manifestagdo da Sindrome de Hughes, é o
insucesso obstétrico, apenas desenvolvendo a doenga durante a gravidez.

E importante saber que, sob tratamento adequado, é possivel obter
uma percentagem importante de gravidezes bem sucedidas.

DIMINUICAO DAS CELULAS SANGUINEAS

A trombocitopenia ou diminuicdo do nimero de plaquetas (células
reguladoras da coagulagcdo) € a manifestagdo mais frequente da
doenca, mas raramente tem gravidade e quase nunca se manifesta sob
a forma de hemorragias.

Pode também acontecer uma anemia hemolitica, em que ha uma des-
truicdo de glébulos vermelhos, o que pode provocar uma anemia
importante.

Estas manifestacBes raramente sdo graves, sendo o tratamento feito
com cortisona, aspirina ou heparina.

COMO E FEITO O DIAGNOSTICO?

O diagnostico é baseado nos achados clinicos e em critérios laboratoriais.

Nos primeiros incluem-se tromboses venosas ou arteriais recorrentes e/ou
insucesso obstétrico, com um ou mais abortos, nascimentos prematuros e
morte fetal.

Nos critérios laboratoriais incluem-se a presenca de anticorpos antifosfoli-
pido em analises de sangue, anticorpos anticardiolipina (A.C.A.), anticoa-
gulante lapico (L. A.) e anti32glicoproteinal (antiB2GP1).

Por vezes, 0s anticorpos estdo presentes em outros tipos de doengas como
tumores, infeccdes, ou em doentes a fazer medicamentos de utilizagdo
comum, sem, no entanto, serem causadores de doenca trombética.

QUAL E O TRATAMENTO?

E importante saber que existe tratamento e que este é eficaz em mui-
tas situagoes.

N&o se deve esquecer, no entanto, que ha sempre um risco aumenta-
do de tromboses em relagdo ao individuo saudavel.

Os medicamentos mais utilizados s@o 0s anti-agregantes, como a
aspirina em doses baixas (100 mg/dia) e os anticoagulantes, como a
varfarina e a heparina, com o objectivo de tornar o sangue mais fluido,
impedindo a trombose vascular.
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A gravidez é sempre considerada de risco e deve ser programada e for-
temente vigiada pelo médico assistente habitual e pelo obstetra.

Nesta situacdo é preconizada a utilizagdo da aspirina, que deve ser ini-
ciada quando da programagdo, mas pode ser necessario associar a
heparina injectavel (sem praticamente risco para a mde ou para a
crianga), sobretudo em situages em que a aspirina ndo foi bem suce-
dida anteriormente. A percentagem de sucesso passa de 20% para
70% apenas com este tratamento!

A varfarina deve ser evitada na gravidez, porque afecta o desenvolvi-
mento do feto.

Nas manifestagdes cerebrais ligeiras como a enxaqueca, perturbagdes
temporérias da fala ou epilepsia, a aspirina ou a varfarina também s&o
eficazes.

Nas tromboses venosas e arteriais recorrentes e graves a varfarina é o
anticoagulante utilizado e vai ser necessario durante toda a vida. O seu
médico vai periodicamente pedir uma analise — I.N.R. (deve estar perto
do valor 3) que serve para ajustar a dose de medicacéo.

O excesso de anticoagulacdo pode provocar hemorragias, pelo que é
importante ser vigiado.

A QUEM DEVE RECORRER?

A Sindrome de Hughes exige a colaboracdo de uma equipe multidisci-
plinar. Deve haver uma estreita ligacdo entre o Médico de Medicina
Geral e Familiar e os Especialistas com experiéncia neste tipo de
doenga, sendo frequente haver necessidade da intervengdo de outras
Especialidades, assim como a de outros Técnicos como sejam Enfermei-
ros, Psicélogos, Fisioterapeutas, Assistentes Sociais e outros.

Os especialistas de Medicina Interna sdo os médicos do adulto que
abordam e tratam os doentes como um todo, recorrendo aos especia-
listas de determinados 6rgdos, para a execucdo de técnicas ou para
apoio no tratamento de doencas mais raras desses 6rgaos ou sistemas.
Essa capacidade torna-os particularmente vocacionados para este tipo
de patologias que tém um caracter sistémico, ou seja, podem atingir
varios 6rgaos sucessivamente ou ao mesmo tempo.

Em grande parte dos hospitais os internistas criaram consultas especia-
lizadas para atenderem este tipo de doentes, chamadas Consultas de
Doencas Auto-Imunes ou de Imunologia Clinica.

Em alguns hospitais estas consultas ainda nédo estdo oficializadas, mas
existem consultas de Medicina Interna com médicos vocacionados para
estas patologias.

A lista destas consultas nos hospitais do Servico Nacional de Salde é
apresentada no verso deste folheto.
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Hospitais com Consultas de Doencas Auto-imunes

(Dependentes da Medicina Interna)

Regido Norte:
* Hospital de Sdo Marcos — Braga
* Hospital Senhora da Oliveira — Guimaraes
* Hospital de Sao Pedro — Vila Real
* Hospital Padre Américo — Penafiel *
* Hospital de Santo Ant6nio — Porto
* Hospital de Sao Jodo — Porto
* Hospital Distrital Pedro Hispano — Matosinhos *
* Hospital de Sao Sebastido — Feira

Regido Centro:
* Hospital de Sdo Teotdnio — Viseu
* Hospital Infante D. Pedro — Aveiro
* Hospital Distrital da Figueira da Foz — Figueira da Foz
* Hospital dos Covdes / C. H. de Coimbra - Covdes
* Hospitais da Universidade de Coimbra — Coimbra *
* Centro Hospitalar Rainha D. Leonor — Caldas da Rainha
* Hospital Sousa Martins - Guarda
* Hospital da Covilhd / C. H. da Cova da Beira — Covilhd
* Hospital Nossa Senhora da Assuncédo — Seia
* Hospital Amato Lusitano — Castelo Branco *
* Hospital Distrital de Pombal — Pombal *
* Hospital de Santo André — Leiria

Regido Lisboa:
* Hospital Dr. Manoel Constancio — Abrantes *
* Hospital Jesus Cristo - Santarém
* Hospital Curry Cabral - Lisboa
* Hospital de Santa Maria - Lisboa
* Hospital Egas Moniz / C. H. Lisboa Ocidental — Lisboa
* Hospital de Sao Francisco Xavier / C. H. Lisboa Ocidental - Lisboa
* Hospital dos Capuchos / C. H. de Lisboa - Lisboa
* Hospital Pulido Valente — Lisboa
* Hospital de Santa Marta — Lisboa *
* Hospital Fernando da Fonseca - Amadora
* Centro Hospitalar de Cascais — Cascais *
* Hospital Nossa Senhora do Roséario — Barreiro
* Hospital S&o Bernardo - Setubal

Regido Sul
* Hospital de Santa Luzia — Elvas
= Hospital do Espirito Santo — Evora
* Hospital Distrital de Faro — Faro
* Hospital do Barlavento Algarvio — Portimao *

Madeira
e Centro Hospitalar do Funchal — Funchal

Acores
* Hospital de Espirito Santo de Angra do Heroismo — Angra do Heroismo

Editado em 2006 por:

)k NEDAI - SPMI
N E D / \ I Morada Rua de Tébis Portuguesa 8 - 2°, Sala 7

nticleo de estudos de doengas auto-imunes. ' 1750 - 292 LISBOA
SOCIEDADE PORTUGUES. Tel 217 520570/8
DE MEDICINA INTERNA Fax 217 520 579
E-mail secretariado@spmi.webside.pt
Www.spmi.pt

* Estes Hospitais tém Consultas Com a colaboragao de:
de Medicina Interna vocacionadas

para Doengas Auto-imunes Wy‘th@ rﬂ.ﬂmﬂlmbg}.



