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Desafios em Reumatologia

E com imensa satisfacdo que a equipe do RADAR inicia as suas ativi-
dades de 2024, seguindo com o seu propésito de levar aos colegas reu-
matologistas de todo o pais, um resumo de publicagcdes relevantes para a
nossa pratica diaria.

Essa edicdo traz o resumo de um artigo de revisdo sobre osteoporo-
se e outro sobre sindrome de anticorpos antifosfolipides, sempre (teis
para nos para nos ajudar a revisitar alguns conceitos e nos fazer ques-
tionar se estamos alinhados com as recomendacdes mais atuais. Adicio-
nalmente, trouxemos trés resumos muito interessantes: um deles aborda
uma situagdo corrigqueira e que sempre gera angustia, que é a persistén-
cia de uso de corticosteroides em pacientes com longo tempo de artrite
reumatdide; um segundo sobre a redugao do risco cardiovascular pelo
uso de hidroxicloroquina em pacientes com lUpus eritematoso sistémi-
co e artrite reumatdide, e por fim, dados de prevaléncia de mutacdo so-
matica UBAT, presente em individuos com a sindrome VEXAS (vacuoles,
enzyme E1, X-linked, autoinflammatory, somatic), em individuos america-
nos assintomaticos.

E 2024 traz também alguns ajustes do corpo editorial do RADAR. Fardo
parte do nosso time os colegas Vitor Alves Cruz e Rodrigo de Oliveira, que
certamente em muito contribuirdo para tornar o RADAR ainda mais interes-
sante e repleto de ciéncia e conhecimento. Sejam muito bem-vindos!

E uma o6tima leitura a todos!

Felipe Grizzo
Danieli Andrade
Rodrigo de Oliveira
Vitor Cruz
Thauana Oliveira

www.reumatologia.org.br
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Osteoporose na Pés-Menopausa

Este € um artigo de revisdo publicado no perié-
dico New England Journal of Medicine que traz as
melhores praticas baseadas em evidéncia para o
manejo da osteoporose na pds-menopausa.

Em termos diagndsticos e para definicdo de quais
pacientes podem se beneficiar das intervencdes
terapéuticas especificas, destaca-se a densitome-
tria 6ssea convencional de coluna e fémur como
principal ferramenta. A densitometria de antebraco
também pode auxiliar nesta tomada de decisdo, es-
pecialmente quando houver interferéncia de altera-
¢Bes estruturais (ex. artrose, artrodese, protese) em
coluna e/ou fémur. Da mesma maneira, o fracture
risk assessment tool (FRAX) tem grande utilidade em
pacientes com densitometria na faixa da normalida-
de ou da osteopenia. Por Ultimo, o trabecular bone
score (TBS) também é uma ferramenta validada, util
quando acoplada a densitometria convencional e ao
FRAX, ndo devendo ser utilizada de maneira isolada.

A deteccdo e o tratamento de fraturas osteopo-
réticas clinicas, principalmente de coluna ou fémur
proximal, mas também de antebraco, Umero ou pelve
é a principal forma de prevencdo secundaria, visto
que a ocorréncia de uma fratura por fragilidade esta
associada com um aumento acentuado no risco de
ocorréncia de fraturas adicionais nos 12 meses sub-
sequentes (“risco iminente de fratura”). A vertebral
fracture analysis (VFA) também é uma ferramenta de
grande importancia na prevencdo secundaria, visto
que tem alta sensibilidade para deteccdo de fraturas
vertebrais assintométicas, fato que ocorre em cer-
ca de dois tercos das fraturas da coluna, entretanto,
que também predispde a fraturas clinicas futuras.

Para abordagem terapéutica, a principal mudancga
dos dltimos anos é o uso da estratificacdo de risco.
Pacientes com muito alto risco para fraturas (Ex. fra-
tura recente, multiplas fraturas, T-score <-3,0) devem
ser abordados inicialmente, de preferéncia, com me-
dicamentos anabdlicos como o romosozumabe ou
o teriparatida, sempre seguidos por antirreabsortivo.
J& os pacientes de alto risco, devem ser tratados
com antirreabsortivos completos, ou seja, que de-
monstraram reducdo no risco de fraturas vertebrais,
ndo vertebrais e de fémur, tais como os bisfosfona-
tos (alendronato, risedronato ou acido zoledrénico)
ou o denosumabe.
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Destaca-se que o tratamento de 12 linha nos pacien-
tes de alto risco é com o uso de bisfosfonatos orais
e endovenosos por 5 e 3 anos, respectivamente. Nos
pacientes que sairem da categoria de alto risco, reco-
menda-se temporariamente o drug holiday, entretanto,
nos pacientes que persistirem com risco elevado de
fratura pode haver beneficio de se prolongar a terapia
para até 10 (oral) ou 6 anos (EV) ou realizar troca para
outra classe de farmaco.

Ja no caso do denosumabe, deve haver rigor na se-
lecdo dos pacientes. De maneira geral, 0s pacientes
mais beneficiados sdo 0s que necessitardo de trata-
mento continuo de longo prazo. Salienta-se aqui o ris-
co do “efeito rebote” pela suspensdo inadvertida deste
fdrmaco. Em caso de necessidade de suspensdo, obri-
gatoriamente, deve haver tratamento sequencial com
alendronato ou acido zoledrénico.

O adequado conhecimento das “caixas de ferra-
mentas” diagndstica e terapéutica permitird resultados
mais satisfatérios na osteoporose.

Walker MD, Shane E.
Postmenopausal Osteoporosis.
N Engl J Med. 2023 Nov 23;389(21):1979-1991.
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Seguranca e efetividade de doses muito
baixas de corticosterdides em pacientes
com artrite reumatoide

As diretrizes de tratamento da artrite reumatoide
(AR) enfatizam, de forma geral, a cessacdo do uso dos
corticosteroides (CEs) como um de seus pilares princi-
pais. Apesar da sua importancia no alivio dos sintomas
de dor e rigidez articular, ainda persistem preocupa-
cdes importantes sobre seus efeitos adversos, espe-
cialmente o impacto no risco de eventos cardiovascu-
lares maiores.

Um grupo de pesquisadores italianos, em uma co-
orte prospectiva, analisou a eficacia e seguranca de
doses reduzidas de corticosteroides (<5 mg por dia de
prednisona ou equivalente) em pacientes com AR, tra-
tados com medicamentos modificadores do curso da
doenca biolégicos (MMCDb) e sintéticos alvo especifi-
cos (MMCDsae).

Foram incluidos todos os pacientes em seguimen-
to no Hospital Universitario de Padova, que iniciaram
o primeiro MMCDb ou MMCDsae entre 2015 e 2020,
sendo monitorados a cada 6 meses, por 3 anos. O im-
pacto dos CEs em doses muito baixas no risco de rea-
¢Bes adversas foi avaliado através do teste de Fischer,
e as relacdes entre a exposicdo a estes farmacos e os
indices compostos de atividade de doenca através do
método de regressado logistica multivaridvel.

Foram acompanhados 229 pacientes com AR, con-
forme os critérios do ACR/EULAR 2010. Inicialmente,
68% receberam CEs em doses muito baixas e 32% fo-
ram tratados apenas com MMDC. Apds trés anos de
seguimento, 32% permaneciam em uso continuo dos
CEs, 20% relatavam uso intermitente, e 23% descon-
tinuaram a medicacdo permanentemente, enqguanto
25% seguiram durante todo o periodo apenas com 0s
MMCD. O menor tempo de diagndéstico no inicio dos
MMCD foi o unico preditor modificavel de suspensdo
dos CEs em doses muito baixas (OR 11, IC 95% 1,03-1,14;
p=0,001), revelando a maior dificuldade da retirada da
droga na enfermidade estabelecida, sobretudo apds 5
anos de diagndstico. A utilizagdo continua dos CEs ndo
resultou em melhor controle da doenca, observando-
-se uma associacao significativa com atividade inflama-
téria persistente.

O uso de CEs foi numericamente associado com
uma maior frequéncia de hipertensdo (20% vs. 11%) e
infarto do agudo do miocérdio (2,3% vs. 0%), embora
neste caso sem significancia estatistica.

margo 2024
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A descontinuacdo de CEs em doses muito baixas,
mesmo com tratamentos avancados, continua a ser um
desafio na AR, especialmente nos cenarios de inicio
tardio dos MMCD. Uma proporcao substancial de pa-
cientes tratados com agentes imunobiolégicos e sin-
téticos alvo-especificos continua a receber medicacdo
sintomatica, sem melhorara significativa no controle da
inflamacdo, a despeito de potencial aumento na morbi-
dade cardiovascular. Os resultados desta analise suge-
rem que o impacto da atividade da doenca no risco de
eventos cardiovasculares é mais importante do que a
exposicdo crénica a doses baixas de corticosteroides
e, que o inicio mais precoce do tratamento avangado
se associou a um menor tempo de corticoterapia. O
uso continuo dos CEs em doses baixas nao resultou
em melhor controle da AR.

Giollo A, Salvato M, Frizzera F, Zen M, Doria A.

Very low dose glucocorticoid therapy in rheumatoid
arthritis: Impact of b/tsDMARDs initiation timing on
glucocorticoid withdrawal.

Rheumatology (Oxford). 2024 Feb 4:keae077. Epub
ahead of print.

Adesao aos antimaldricos e o risco
de eventos cardiovasculares em
pacientes com artrite reumatoide e
lipus eritematoso sistémico

Com a pandemia do SARS-CoV-2, e a tentativa de
reposicionar a hidroxicloroquina como opg¢do no trata-
mento do novo coronavirus, a discussdo sobre a segu-
ranca dos antimaldricos passou a ser assunto frequen-
te no meio cientifico. Medicagdo ancora no tratamento
do ldpus eritematoso sistémico (LES), na artrite reuma-
toide (AR) tem sido reservada aos quadros leves, de
baixo potencial erosivo. O impacto destes farmacos na
reducdo do risco da doenca coronariana tem sido bas-
tante estudado ao longo dos Ultimos anos.

Recentemente, um grupo de pesquisadores cana-
denses avaliou a associagcdo entre adesdo aos anti-
maldricos e a ocorréncia de eventos cardiovasculares
(ECV) em pacientes com AR e LES. Esta coorte longitu-
dinal retrospectiva foi realizada utilizando-se os bancos
de dados do sistema de salde local. Selecionaram-se
pacientes residentes na Columbia Britanica (Canada),
entre janeiro de 1997 e marco de 2015. Com a anélise
dos prontudrios eletrénicos, os autores buscaram infor-

macdes sobre o diagndstico de ECV, como o infarto
agudo do miocardio (IAM), acidente vascular cerebral
(AVC) e tromboembolismo venoso (TEV).

Foram avaliados 16.538 individuos com AR/LES em
uso de antimaldricos sem nenhum ECV antes da inclu-
sdo no estudo. No seguimento médio de nove anos,
observaram-se 2.174 eventos (13,2%). A estimativa de
risco pela hazard ratio (HRs) para ECV nos cenérios de
adesdo aos antimalaricos foi de 0,72 (intervalo de con-
fianca [IC] de 95% 0,64-0,81) e 1,01 (IC 95% 0,90-1,14).
Além disso, os HRs para IAM, AVC e TEV para adesdo
em relagdo a ndo adesdo foram de 0,71 (IC 95% 0,61—
0,82), 0,62 (IC 95% 0,51-0,75), 0,45 (IC 95% 0,36-0,75).
0,58) e 0,65 (IC 95% 0,46-0,93), respectivamente.
Verificou-se que idosos apresentaram o dobro da re-
ducdo do risco quando comparados ao grupo etario
<65 anos, confrontando os dados entre a adesdo com
a ndo adesdo ao tratamento (reducdo do risco 41% vs
17%, P = 0,02).

Os autores concluiram que pessoas com AR ou LES
que utilizam regularmente os antimalaricos, tém um
risco 29% menor de sofrer um evento cardiovascular
do que os pacientes com um menor grau de adesdo e
28% menor em relagdo aos que descontinuaram a dro-
ga. Considerando as enfermidades cardiovasculares
como as principais causas de 6bito dos pacientes com
doencas reumaticas imunomediadas, esses achados
reforcam potencial impacto na reducdo da morbimorta-
lidade com a utilizacdo desses medicamentos, ndo s6
no LES, mas também na AR.

Hoque MR, Avifia-Zubieta JA, Lacaille D, et al.
Antimalarial Adherence and Risk of Cardiovascular
Events in Patients With Rheumatoid Arthritis and
Systemic Lupus Erythematosus: A Population-Based
Study.

Arthritis Care Res (Hoboken). 2023 Sep 10. Epub
ahead of print.
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Andlise de individuos saudaveis

com mutacao somatica UBAT relacionada
a sindrome VEXAS em um banco de
dados americano

A sindrome VEXAS (vacuoles, enzyme El, X-linked,
autoin- flammatory, somatic) € um distlrbio autoinfla-
matorio adquirido, de inicio tardio, causado por muta-
cdes no gene UBAT. Foi inicialmente descrita em 2020,
em homens de idade avancada, com um quadro de
citopenias, mielodisplasia e sintomas inflamatérios mul-
tissistémicos, como febre recorrente, dermatose neu-
trofilica, vasculite leucocitocldstica, condrite nasal e au-
ricular, tromboembolismo venoso, anemia macrocitica
e vaclolos em células precursoras hematoldgicas em
aspirados de medula dssea.

Os estudos publicados sobre VEXAS concentraram-
-se principalmente em pacientes sintomaticos, com
quadros semelhantes a policondrite recidivante, arteri-
te de células gigantes e a sindromes mielodisplasicas.
Neste trabalho, um grupo de pesquisadores america-
nos avaliou a prevaléncia das mutagdes do gene UBAT
em uma populacdo assintomatica, diversificada e ndo
selecionada.

Analisaram-se os dados de sequenciamento do ge-
noma completo de 245.368 participantes inscritos no
Programa All of Us Research, um programa do National
Institutes of Health (NIH) que busca captar pessoas que
optam por compartilhar seu registro eletrénico de sau-
de, doar bioespécimes e responder a pesquisas para
criar uma perspectiva de estudo populacional retros-
pectivo nacional. Compararam-se os dados clinicos e
epidemioldgicos de portadores das mutacdes associa-
das a VEXAS com controles correspondentes por ida-
de, sexo e cor.

Foram identificados 74 participantes com pelo me-
nos uma variante em UBA1 no locus Met41, sendo 62
(84%) do sexo feminino e 12 (16%) do sexo masculino.
Tinham idades entre 20 e 83 anos na época de coleta
da amostra e 21 a 87 anos em 2023. Em relacdo a cor,
39 (53%) relataram brancos, 17 (23%) pretos, 2 (3%) ama-
relos e o restante se recusou a responder. A andlise
genética revelou que 38 (51%) eram de ascendéncia
principalmente europeia, 20 (27%) africana ou afro-a-
mericana, 14 (19%) americana mista /ascendéncia latina,
e um participante de ascendéncia asiatico. Ndo hou-
ve associacdo estatisticamente significativa entre sta-
tus de caso/controle e qualquer manifestacdo clinica,

)

prescricdo de medicamentos ou alteracdo laboratorial.

Tratou-se de maior coorte, até o presente momento,
de pessoas com mutagBes do gene UBAT associada
a sindrome VEXAS, assintomaticas. O grupo estudado
diferiu substancialmente das coortes relatadas de pa-
cientes com doenca estabelecida, com maior propor-
cdo de pessoas jovens, do sexo feminino e de ances-
tralidade diversificada. Mais estudos sdo necessarios
para determinar a histdria natural destas variantes so-
maticas, em possivel fase pré-doenca e o real significa-
do das mutacdes de baixa penetrancia encontradas a
longo prazo.

Corty RW, Brogan J, Byram K, et al.

Analysis of 245,368 diverse individuals in NIH All of
Us Program finds incomplete penetrance of VEXAS-
defining UBA1 p.Met41Leu somatic variant.

Arthritis Rheumatol. 2024 Jan 15. Epub ahead of print.

Manifestacao Macro e Microvasculares na
Sindrome Antifosfolipide (APS)

Esse estudo publicado na revista Rheumatology Ox-
ford teve por objetivo revisar criticamente as evidén-
cias disponiveis sobre a epidemiologia da Sindrome
Antifosfolipide (APS), com um foco especifico nas mani-
festacdes macro e microvasculares.

A Sindrome Antifosfolipide (APS) é uma condicdo
autoimune complexa, marcada por uma série de pro-
blemas de salde incluindo complicagdes na gravidez,
trombose venosa e arterial, e manifestacdes microvas-
culares, todas associadas a presenca de anticorpos
antifosfolipides (aPL). Reconhecida ha cerca de quatro
décadas, a APS continua a ser um desafio para a co-
munidade médica devido a dificuldade de determinar
sua verdadeira prevaléncia e incidéncia, agravada pela
falta de estudos abrangentes e diversificados.

A incidéncia anual de APS foi relatada em um estu-
do como sendo 2,1 por 100.000 habitantes, com uma
prevaléncia estimada de 50 por 100.000 adultos. No
entanto, a determinagdo exata desses nimeros é com-
plicada pela variabilidade nos métodos de deteccdo
de aPL e pela escassez de dados sobre as diferencas
de prevaléncia entre os sexos e etnias.

Manifestacdes clinicas da APS incluem principal-
mente doencas tromboembdlicas venosas, como trom-
bose venosa profunda e embolia pulmonar, bem como
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eventos cerebrovasculares agudos, como AVC e ata-
ques isquémicos transitérios. A forma mais grave da
doenca, conhecida como APS catastrdéfica, afeta uma
pequena fragdo dos pacientes (1%) e esta associada a
uma alta taxa de mortalidade (50%). Apesar disso, a ex-
pectativa de vida de muitos pacientes com APS pode
ser relativamente longa, conforme indicado por taxas
de sobrevivéncia positivas apds dez anos (90%).

Para o diagnéstico da APS, além da manifestacao de
um evento trombdtico arterial e/ou venoso, é necesséa-
ria a confirmacdo da presenca de anticoagulante IUpico
e anticorpos anticardiolipina IgG e/ou IgM ou anticor-
pos anti-B2-glicoproteina |, com testes realizados em
pelo menos duas ocasides separadas por um intervalo
de 12 semanas. Um perfil de alto risco para complica-
cdes da APS é indicado pela presenca de combina-
cdes especificas de anticorpos, ressaltando a comple-
xidade do diagndstico e manejo da doenca.

Além disso, a APS estd frequentemente associada
a outras doengas autoimunes, particularmente o lipus
eritematoso sistémico (LES), e apresenta variagdes sig-
nificativas entre diferentes grupos étnicos. Este padrdo
destaca a complexa interagdo entre fatores genéticos,
ambientais e imunoldgicos na patogénese da APS.

Manifestac6es Macrovasculares
A trombose venosa e/ou arterial € a principal ca-

racteristica da APS, afetando diversos vasos e 6rgdos,
seja como eventos Unicos ou mdltiplos, ocorrendo si-

multdnea ou sequencialmente. A APS apresenta uma
grande variabilidade nas manifestagées trombdticas,
refletindo a diversidade dos tipos de trombose (arte-
rial/venosa), localizagdo e tamanho dos vasos (macro e
microvasculares).

Trombose Venosa na APS

Na Sindrome Antifosfolipide (APS), a trombose veno-
sa é mais comum que a arterial, afetando até 60% dos
pacientes e sendo influenciada por fatores demografi-
cos e de risco. A Trombose Venosa Profunda (TVP) é
a mais frequente, impactando 30-40% dos pacientes,
principalmente nas veias dos membros inferiores, e
pode levar a sindrome pdés-trombdtica. A embolia pul-
monar, afetando 11-20% dos pacientes, é a complica-
¢do pulmonar mais comum e pode resultar de uma TVP
dos membros inferiores, com alguns casos progredin-
do para hipertensdo pulmonar tromboembdlica croni-
ca (CTEPH). A trombose da veia cerebral (CVT) é rara,
representando até 0.7% das complicagdes vasculares
cerebrais, mas é significativa dentro do contexto da
APS, com os seios venosos laterais sendo comumen-
te afetados. Manifestacdes oculares, embora a maioria
seja assintomética, podem incluir condi¢cdes como em-
bacamento visual e oclusdes da veia central da retina.
A trombose venosa esplancnica ocorre em aproxima-
damente 1% dos casos, podendo levar a complicacdes
hepaticas graves, como a sindrome de Budd-Chiari.
A trombose da veia renal € uma complicagdo rara da
APS, ocorrendo em cerca de 1% dos pacientes, com

Principais Manifestacées Venosas da APS

a prevaléncia exata sendo dificil de determinar. A pa-
dronizagdo dos métodos de coleta e classificacdo de
dados é necessaria para estimativas epidemioldgicas
mais precisas das manifestag8es abdominais na APS.

Trombose Arterial na APS

As manifestacbes arteriais na Sindrome Antifosfoli-
pide (APS) sd0 menos comuns que as venosas, mas
tendem a ser mais graves, incluindo acidente vascu-
lar cerebral (AVC) e infarto do miocardio, principais
causas de mortalidade na APS. A prevaléncia de AVC
varia entre 20 e 30%, com um risco significativamente
maior em individuos com menos de 45 anos. Além dis-
so, manifestacdes cardiacas como infarto do miocardio
e doenca arterial periférica sdo relevantes, afetando
uma proporgao significativa dos pacientes com APS. A
trombose arterial também pode afetar érgdos intra-ab-
dominais, como a artéria mesentérica, levando a com-
plicagdes graves como a perfuracdo intestinal. Este pa-
norama evidencia a importancia da vigilancia e gestdo
de riscos cardiovasculares em pacientes com APS.

Principais Manifestacoes Arteriais na APS

)

Valor Adicional dos Novos Critérios
de Classificacdo ACR/EULAR

Os critérios de classificacdo ACR/EULAR para a Sin-
drome Antifosfolipide (APS) de 2023 foram publicados
em outubro de 2023, atualizando os critérios de Syd-
ney de 2006 ao redefinir algumas das manifestacdes
clinicas previamente incluidas e incorporar outras ma-
nifestacdes relacionadas aos anticorpos antifosfolipi-
des (aPL) que ndo estavam incluidas anteriormente.
Com uma metodologia baseada em dados rigorosos
e opinido de especialistas, os novos critérios ACR/EU-
LAR apresentam maior especificidade (99% vs 86%) em
comparagdo com os critérios de classificagdo revisa-
dos de Sapporo de 2006, exigindo a presenca de pelo
menos trés pontos dos dominios clinicos e trés pontos
dos dominios laboratoriais para a classificacdo da APS.

De forma hierarquizada, ponderada e estratificada
por risco, os critérios de classificagdo para APS ago-
ra valorizam a trombose venosa e arterial de acordo
com a presenca de um perfil de alto risco especificado
para tromboembolismo venoso ou doenca cardiovas-
cular, respectivamente. Outra melhoria foi a adicdo de
itens bem definidos do dominio microvascular, incluin-
do livedo racemosa, vasculopatia livedoide, nefropatia
APS aguda/crbénica, hemorragia pulmonar, infarto do
miocérdio com artérias coronérias ndo obstrutivas e
hemorragia adrenal. Além disso, a doenga valvar car-
diaca (espessamento e vegetagdo) e trombocitopenia
também sdo agora consideradas. A incorporacdo de

Manifestacao Prevaléncia Descricdo Acidente Vascular 20-30% Causa principal de morbidade e mortalidade, especialmente
Trombose Venosa Mais comum Afeta principalmente as pernas, representando a Cerebral (AVC) em pacientes com menos de 45 anos.
Profunda (TVP) manifestacdo trombdtica mais frequente. Infarto do Miocardio 2-5.5% Frequentemente a primeira manifestacdo da doenca; pode
Embolia Pulmonar Comum Frequentemente associada a TVP, afeta 11% a 20% dos resultar de trombose arterial com ou sem aterosclerose.
pacientes, podendo ser a apresentacdo inicial. Doenca Arterial 5-12% Afeta principalmente os membros inferiores, podendo levar
Trombose da Rara Contribui significativamente para os casos de CVT; Periférica a gangrena digital em 3-6% dos casos.
Veia Cerebral (CVT) sintoma comum é a cefaleia. Oclusao da Artéria 1-2% Pode causar significativa perda de visao; inclui oclusdes
Manifestacées Oculares  Varidvel Incluem embacamento visual e oclusdes da veia central da Retiniana da artéria central e ramificada da retina.
retina, afetando principalmente o segmento posterior do olho. Trombose da Artéria 0.6-2% Pode causar perfuracao intestinal e exigir manejo emergencial;

Mesentérica ocorre mais frequentemente do que a trombose venosa

intra-abdominal.

Trombose Rara
Venosa Esplancnica

Leva a complicagBes hepaticas, incluindo a sindrome
de Budd-Chiari; ocorre em cerca de 1% dos pacientes.

Trombose da Artéria Cerca de 1% Pode apresentar-se como infarto renal, faléncia renal aguda
Renal ou hipertensdo severa; pode ser unilateral ou bilateral.

Trombose da Veia Renal Muito rara Complicagdo rara com prevaléncia incerta; pode ocorrer de

forma unilateral ou bilateral.
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varias manifestacdes previamente classificadas como
‘ndo-critérios’ visou capturar e quantificar a magnitude
e a heterogeneidade das manifestacdes da APS. Rei-
teramos que esses critérios visam melhorar a especifi-

cidade na selecdo de pacientes para estudos observa-
cionais e trials (Figura 1).

Gaspar P, Sciascia S, Tektonidou MG.

Epidemiology of antiphospholipid syndrome: macro-
and microvascular manifestations.

Rheumatology (Oxford). 2024 Feb 6;63(SI):S124-SI136.

Figura 1 - Os critérios de classificacdo ACR/EULAR para a Sindrome Antifosfolipide (APS) de 2023

CRITERIOS DE ENTRADA

Pelo menos um critério clinico documentado listado abaixo (dominios 1-6)
mais
Um teste de anticoagulante IUpico positivo, ou titulos moderados a altos de anticorpos antifosfolipides (aPL)
anticardiolipina ou anti-32-glicoproteina | [IgG ou IgM] dentro de trés anos do critério clinico (Dominios 7-8)

Se ausente, ndo tente classificar como APS - Se presente, aplique critérios adicionais

v

Dominios Clinicos e Critérios Peso
D1. Macrovascular (Tromboembolismo Venoso [TEV])
TEV com perfil de risco alto para TEV 1
TEV sem perfil de risco alto para TEV 3

D2. Macrovascular (Trombose Arterial [TA])

TA com perfil de risco alto para doenca 2
cardiovascular (DCV)

TA sem perfil de risco alto para DCV 4

D3. Microvascular
Suspeita (um ou mais dos seguintes) 2
Livedo racemosa (exame)
LesOes vasculopaticas livedoides (exame)
Nefropatia APS aguda/cronica (exame ou laboratorio)
Hemorragia pulmonar (sintomas e imagem)

Estabelecida (uma ou mais dos seguintes) 5
LesOes vasculopaticas livedoides (patologia)
Nefropatia APS aguda/crénica (patologia)

Dominios Clinicos e Critérios Peso

DA4. Obstetricia

>3 Consecutivos pré-fetais (menos de 10 semanas) 1
e/ou mortes fetais precoces (10-15 semanas)

Morte fetal (16-33 semanas) na auséncia de 1
pré-eclampsia (PEC) com caracteristicas severas ou
insuficiéncia placentéria (IP) com caracteristicas severas

PEC com caracteristicas severas (menos de 3
34 semanas) ou IP com caracteristicas severas
(menos de 34 semanas) com/sem morte fetal

PEC com caracteristicas severas (menos de 4
34 semanas) e IP com caracteristicas severas
(menos de 34 semanas) com/sem morte fetal

D5. Valva Cardiaca
Espessamento 2
Vegetacdo 4

D6. Hematologia

) ’ Trombocitopenia (os menores 20-130x10%/L) 2
Hemorragia pulmonar (BAL ou patologia)
Doenca miocardica (imagem ou patologia)
Hemorragia adrenal (imagem ou patologia)
Dominios Laboratoriais (aPL) e Critérios Peso Peso
D7. Teste aPL por ensaio funcional baseado em coagulacéo D8. Teste aPL por ensaio sélido (anticorpo anticardiolipina [aCL]
Anticoagulante IGpico positivo (teste Gnico) 1 ELISA e/ou anti-B2-glicoproteina | [aB2GPI] ELISA [persistente])
Anticoagulante Iipico positivo (persistente) 5 Moderado ou alto positivo (IgM) (aCL e/ou aB2GP) !
Moderado positivo (IgG) (aCL e/ou aB2GPI) 4
Alto positivo (IgG) (@CL ou aB2GPI) 5
Alto positivo (IgG) (aCL e aB2GPI) 7

ESCORE TOTAL

Classifiqgue como Sindrome Antifosfolipide para fins de pesquisa se houver pelo menos
3 pontos de dominios clinicos e pelo menos 3 pontos de dominios laboratoriais.

Barbhaiya M, et al. ACR/EULAR APS Classification Criteria Collaborators. 2023 ACR/EULAR antiphospholipid syndrome classification
criteria. Ann Rheum Dis. 2023 Oct;82(10):1258-1270. doi: 10.1136/ard-2023-224609. Epub 2023 Aug 28. PMID: 37640450.
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