CASO CLINICO
43
Doente do sexo feminino, 47 anos de idade com um sindrome pulmonar-renal

DOENGCA ACTUAL

Mulher de 47 anos de idade referindo histéria de astenia, artralgias, febricula e tosse,
com 3 meses de duracdo. A tosse acompanhava-se de dispneia e hemoptises. Referia
uma longa histéria de sinusite mas negava cefaleias e epistaxis. Referia ainda
emagrecimento de 4 kg. Negava queixas de outros orgdos ou sistemas.

ANTECEDENTES PESSOAIS - sinusite crénica. Sem outros antecedentes
relevantes.

ANTECEDENTES FAMILIARES - irrelevantes

EXAME OBJECTIVO

Temperatura axilar — 37,8°C. Frequéncia cardiaca — 100 bpm, ritmico. Frequéncia
respiratoria — 18 cpm. TA — 110/70mmHg.

Vigil e orientada. Sem ar séptico.

Pele sem rash ou outras alteracfes. Pescoco sem alteragdes.

Auscultacdo pulmonar — crepitac6es nas bases. Auscultacdo cardiaca - sem alteracdes.
Abdomen — normal. Exame neurol6gico sumario - sem alteracdes.

PERGUNTAS
1%) Que hipoteses diagnosticas coloca?
2%) Quais 0s exames complementares que solicitaria?

22 CONSULTA
A doente mantinha o quadro clinico descrito. Os exames complementares de
diagnostico revelavam:

EXAMES LABORATORIAIS - Do resultado dos exames laboratoriais salientava-se
o0 seguinte: Anemia (hemoglobina 10,8 g/dl), normocitica e normocrémica; leucécitos
8900/ul com 68% PMN; plaguetas 375000/ul; ureia 35 mg/dl; creatinina 2,3 mg/dl;
urina tipo Il proteinas +, GB 25/campo, GV >1000/campo. Velocidade de
sedimentacdo 110mm/1%h. C3 e C4 normais. ANCA-c +. A prova de Mantoux era
negativa.

RADIOGRAMA DO TORAX — infiltrados algodonosos bilaterais.
TAC SEIOS PERINASAIS — hipertrofia dos cornetos, espessamento e erosdes da

mucosa nasal.

A doente foi internada para estudo etioldgico tendo realizado biopsia renal e pulmonar.



BIOPSIA RENAL — glomerulonefrite focal, segmentar e pauci-imune.

BIOPSIA PULMONAR - vasculite de pequenos vasos com hemorragia pulmonar,
fibrose intersticial ligeira e alguns granulomas.

PERGUNTAS
3%) Quial o diagnostico?
4%) Qual a terapéutica a instituir?

RESPOSTAS

1%) Seria necessario excluir uma doenca infecciosa (tuberculose), doenga neoplasica
(nomeadamente pulmonar e doenca linfoproliferativa), doenca difusa do tecido
conjuntivo e vasculite.

2%) Solicitaria exames laboratoriais que incluiriam hemograma, velocidade de
sedimentacdo e proteina C reactiva, funcdo renal e hepética, electroforese das proteinas,
urina tipo Il, fraccdes do complemento, estudo imunoldgico. Deveria ainda ser
efectuada colheita de expectoracdo para exame directo e cultural da expectoracdo em
meio de Lowenstein com pedido de antibiograma. Hemoculturas, urocultura e prova da
tuberculina. Gasimetria arterial. Radiograma de torax e ecografia abdominal e renal.

3% Doenca de Wegener, pois trata-se de um quadro sistémico com envolvimento renal e
pulmonar, ANCA-c+ e com exames histolégicos renal e pulmonar que revelaram
vasculite granulomatosa.

4%) A doenca de Wegener é uma vasculite grave que pode provocar insuficiéncia renal
rapidamente progressiva e insuficiéncia respiratoria por vasculite pulmonar e
hemorragia alveolar. Deve ser tratada com imunossupressores que incluem doses
elevadas de corticosteroides (pulsos de metilprednisolona e/ou 1 a 2 mg/kg/dia de
prednisona oral) e ciclofosfamida.

CASO CLINICO
8

Doente do sexo masculino, 8 anos de idade com poliartrite febril e rash cutéaneo
DOENCA ACTUAL

Rapaz de 8 anos de idade, estudante, internado por poliartrite dos joelhos, tibio-
tarsicas e punhos iniciada 3 meses antes, ap0s um episodio de amigdalite aguda. As
artrites, que desde o inicio da doenca se ttm mantido fixas, instalaram-se de modo
aditivo e com caracter simétrico. Nos ultimos dias vem referindo dor retro-esternal que
melhora com a flexdo do torax, acompanhada de febre vespertina (39°-40°C) e de rash
cuténeo, macular, cor de salmdo, que envolve o tronco e as extremidades (Fig. 16).

Nega queixas referentes a outros aparelhos e sistemas

ANTECEDENTES PESSOAIS E FAMILIARES irrelevantes.



AO EXAME OBJECTIVO, para além de uma crianca prostada e polipneica, e das
artrites referidas, valorizava-se a presenca de adenopatias epitrocleares bilaterais e de
baco palpavel, indolor. A auscultacdo cardiaca revelou a presenca de um sopro sistolico
de grau Il em VI na regido mesocardiaca e na ponta e, ainda, um atrito pericardico.

DOS EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO solicitados havia a
valorizar anemia de 10g/dl de hemoglobina, leucocitose de 20.000 células brancas/mm?,
sem blastos e sem modificacdes da formula, trombocitose com 450.000 plaguetas/mm?,
titulo de anti-estreptolisina 0 de 333 U Todd, RA Test e Waaler Rose negativos,
anticorpos antinucleares negativos e fracgdes do complemento normais.

O RX DO TORAX era normal bem como o E.C.G.
O ECOCARDIOGRAMA revelou um derrame pericardico ligeiro.

PERGUNTAS
1?) Qual o seu diagnostico?

2%) Que outras hipoteses diagnosticas teria de excluir para chegar ao diagndstico
definitivo?

3% Qual o seu tratamento?

RESPOSTAS
1) DIAGNOSTICO

Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ), forma sistémica (doenca de Still).

Trata-se, com efeito, de uma poliartrite numa crianga com idade inferior a 16 anos e
com uma duracdo de, pelo menos, 3 meses. A presenca de febre, rash cutaneo,
adenopatias, esplenomegalia e derrame pericardio sdo muito sugestivas de uma forma
sistémica de AlJ, isto é, de uma doenca de Still. O diagndstico definitivo, todavia,
implica a exclusdo de outras causas de artrite nas criangas.

28 EXCLUSOES

A doenca de Still obriga a exclusdo, neste caso concreto, de, pelo menos, artrite pos
estreptococica, artrites infecciosas (virais, incluindo Epstein-Barr e citomegalovirus,
doenca de Lyme, brucelose), febre reumatica, lupus eritematoso sistémico e doenca
linfoproliferativa. Na febre reumaética a febre é continua, o rash, muito tipico, ainda que
raro, e denomina-se eritema marginado, o envolvimento cardiaco €, sobretudo, valvular
(o sopro neste doente é funcional devido a anemia e a febre) e, embora, também possa
existir pericardite, ndo ha adenopatias nem esplenomegalia, e a artrite € migratoria e
menos prolongada.

Esta crianga tinha evidéncia de infeccdo estreptocdcica prévia, o que também
acontece em 50% dos casos com doenca de Still e leva, por vezes, ao diagndstico errado



de Febre Reumaética. As infeccBes pds-estreptocdcicas podem também causar uma
forma de artrite reactiva (artrite pos-estreptococica), a qual corresponde a um quadro
clinico distinto do apresentado por esta crianga.

Esta apresentacdo clinica também poderia ser compativel com o diagnostico de
lupus eritematoso sistémico. No entanto, a auséncia de anticorpos antinucleares e a
normalidade das frac¢bes do complemento torna esta hipotese pouco provavel, embora
muito raramente se possam observar quadros clinicos de lupus sem estes auto-
anticorpos.

Teria, ainda, de se excluir a possibilidade de doencga linfoproliferativa, com
indicacdo para realizacdo de mielograma.

Embora menos provavel, tendo em conta o tempo de evolucdo, quadros clinicos
semelhantes podem ser causados por infeccdes virais, doenca de Lyme e brucelose.

3%) TRATAMENTO

- Repouso com as articulagdes em posi¢do funcional;

- Talas de repouso para as maos, joelhos e tibio-tarsicas;

- Exercicios isométricos para os diferentes grupos musculares e mobilizacdo
articular activa, varias vezes por dia;

- Anti-inflamatorios ndo estrerdides (AINE) em dose méxima terapéutica, ajustada
ao peso:

Ibuprofeno — 20-40mg/kg/d (dose méxima 2400 mg/dia)
Naproxeno — 10-20mg/Kg/dia (dose maxima 1000 mg/dia)
Diclofenac — 3-5 mg/kg/dia (dose méxima 200 mg/dia)
Piroxican — 0,2-0,6mg/Kg/dia (dose méaxima 20 mg/dia)
Indometacina - 1-3 mg/kg/dia (dose méaxima 150 mg/dia)

- Prednisona 0,5-1 mg/Kg/dia, se a actividade da doenca, nomeadamente a febre e a
pericardite for refractaria a terapéutica com AINE. Reducdo ulterior até a suspensdo
definitiva do farmaco. A forma sistémica grave e activa constitui uma das poucas
situacBes em que se justifica 0 uso de corticoesterdides sistémicos na AlJ;

- Metotrexato (MTX) na dose inicial de 10mg/m?%semana, por via oral ou
subcutanea.

COMENTARIOS

1°) A AlJ é uma entidade nosoldgica que engloba diferentes sub-tipos: a forma
sistémica (doenca de Still), de que esta crianca era portadora, a forma oligoarticular
(quatro ou menos articulagbes envolvidas) e a forma poliarticular (cinco ou mais
articulacbes afectadas). A classificacdo € efectuada de acordo com o tipo de
envolvimento nos primeiros 6 meses de doenca. Com a evolucdo da doenca, a forma
oligoarticular pode manter-se confinada até 4 articulagdes (oligoarticular persistente) ou
envolver progressivamente mais articulagdes (oligoarticular estendida), que tem pior
prognostico.

As formas oligoarticulares com associacdo a anticorpos antinucleares (ANA)
positivos tém um risco mais elevado de uveite.

A forma poliarticular pode dividir-se em dois tipos principais: poliarticular com
factores reumatoides (uma verdadeira artrite reumatdide da crianga) e poliarticular sem
factores reumatoides no soro, que habitualmente apresenta melhor progndstico.

Outra forma de AlJ é a artrite associada a entesite, que ocorre habitualmente em



criangas do sexo masculino na pré-puberdade, com associacdo frequente com o
HLAB27, correspondendo algumas formas a uma verdadeira espondilartropatia
seronegativa.

A artrite que surge associada a psoriase ou a existéncia de psoriase num familiar de
1° grau, denomina-se artrite psoriatica.

A forma sistémica da AlJ (Doenca de Still) constitui cerca de 20% dos casos e
expressa-se habitualmente por uma poliartrite febril, acompanhada de um rash
caracteristico. As manifestacGes sistémicas podem persistir ao longo da doenca, ou
entrar em remissao, persistindo apenas a inflamagéo articular.

A maior parte das AlJ sdo controladas com AINE, sinoviortese quimica das
articulagbes e MTX. Em casos refractarios poderd estar indicada terapéutica com
antagonistas do TNFa, ou no caso da forma sistémica com antagonista do receptor da
IL-1.

2°) A Febre Reumadtica é hoje uma doenca rara em Portugal. Todavia, ainda ha
muitos diagndsticos errados de Febre Reumatica baseados na presenca de uma artrite
associada a elevacdo dos anticorpos antiestreptocécicos, nomeadamente no nosso pais
do anticorpo antiestreptolisina 0 (TASO).

Doente do sexo feminino, 25 anos de idade, com poliartrite e derrame pleural
12 CONSULTA
DOENCA ACTUAL

Mulher de 25 anos de idade, internada por pontada na base do hemitérax direito
exacerbando-se com 0s movimentos respiratdrios e com a tosse. Febre 39 °C.

NOS ANTECEDENTES PESSOAIS valorizava-se um episddio de alopécia ha 5
anos no pos-parto do 2° filho, altura em que iniciou artrite das pequenas articulacdes das
maos, que se tém mantido, desde entdo, sem deformacBes e sem erosdes. Nos Gltimos
anos tem evitado o contacto das mdos com a é&gua fria, porque lhe causa
empalidecimento e coloracdo arroxeada, dolorosa das méos (fendmeno de Raynaud) e a
exposicao solar, a qual é sensivel surgindo uma erupc¢do eritematosa nas zonas da pele
expostas (rash cutaneo fotossensivel).

ANTECEDENTES FAMILIARES - Irrelevantes.

NO EXAME OBJECTIVO destacava-se uma diminuicdo da intensidade do
murmario vesicular na base do pulméao direito e Glceras orais.
A TA (140/70 mmHg), a auscultacdo cardiaca e a palpacdo abdominal s&o normais.

DOS EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO valorizava-se
hemoglobina de 10,2 g/dl, leucopenia de 3.500 glébulos brancos, VS de 80 mm//1hora,
sedimento urinario com numerosos glébulos vermelhos e cilindros celulares. Provas das
fungdes hepatica e renal dentro da normalidade.

O RADIOGRAMA DO TORAX revelou uma imagem de condensacdo no



hemitorax direito compativel com derrame pleural. O ECG esté dentro da normalidade.

PERGUNTAS

1?) Qual o seu diagnostico provavel?

2%) Que exames solicitava para o confirmar?

3% Que atitudes tomava ap0s ter chegado ao diagndstico definitivo?
4%) Qual o seu tratamento?

5%) De que € que Ihe parece estar dependente o prognostico desta doente?

RESPOSTAS

12) DIAGNOSTICO PROVAVEL:
Lupus eritematoso sistémico (ver critérios de diagndstico, em anexo).

2%8) EXAMES PARA O CONFIRMAR:
Anticorpos antinucleares. Anticorpos anti-DNA, e anti-Sm. Fracgdes do
complemento. Anticorpos anticardiolipina e anticoagulante lupico. Ecocardiograma.

3%) ATITUDE A TOMAR:
Enviar a doente para um centro especializado. Toracentese diagndstica.

4% TRATAMENTO:

Repouso + 30 mg/dia de Prednisona a reduzir com a melhora do derrame
pleural + 400 mg de Hidroxicloroquina + anti-inflamatorio ndo esterdide (ap6s excluséo
de etiologia infecciosa).

52) PROGNOSTICO: Dependente fundamentalmente do resultado da bidpsia renal
a realizar nesta doente. As glomerulonefrites mesangial e proliferativa focal tém, em
regra, melhor progndstico. A glomerulonefrite membranosa e, sobretudo, a proliferativa
difusa tém pior prognostico.

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO DO L.E.S. (A.R.A., 1982; revistos em 1997):

1 - Rash malar em asa de borboleta;
2 - Lupus discéide;

3 - Fotossensibilidade cutanea;

4 - Ulceras orais;

5 - Artrite ndo erosiva,

6 - Pleurisia ou Pericardite;



7 - AlteracOes renais: proteinaria superior a 500 mg/24h ou cilindros celulares;

8 - Alteracbes hematoldgicas: anemia hemolitica ou leucopenia de menos de 4.000
GB/mm3 ou linfopenia menor que 1.500/mm3 ou trombocitopénia menor que
100.000/mm3;

9 - AlteracGes neuroldgicas: convulsfes ou psicoses;

10 - Presenca anticorpos anti-Sm, ou anti-DNA ou anticorpos anticardiolipina e
anticoagulante ldpico;

11 - Anticorpos antinucleares.

O diagnéstico de L.E.S. implica a presenca simultanea ou seriada ao longo do tempo
de, pelo menos, 4 critérios.

22 CONSULTA

Uma semana depois de ter sido internada foi efectuada biopsia renal cujo exame
anatomo-patolégico revelou uma glomerulonefrite proliferativa difusa, em actividade.
Quial o seu tratamento?

RESPOSTA

A presenca de uma glomerulonefrite proliferativa difusa (glomerulonefrite grau IV,
OMS) implica tratamento com prednisona na dose de 1 mg/Kg/dia durante 1 més, a
reduzir lentamente em funcgéo da resposta clinica.

Deve ser iniciada, concomitantemente, ciclofosfamida na dose de 500 a 1.000mg/m2
em pulsos mensais, durante 6 meses, e depois trimestrais durante 2 anos, ou em
alternativa micofenolato mofetil 3g/dia, por via oral. Tendo em conta a idade da doente
e 0s possiveis efeitos nefastos da ciclofosfamida sobre a fertilidade, neste caso o
micofenolato mofetil seria uma opcéao preferivel. Apos estabilizacdo da situacdo clinica
a terapéutica imunossupressora pode ser mantida com azatioprina ou micofenolato de
mofetil.

A ciclofosfamida em pulsos endovenosos associada ao MESNA reduz a sua
toxicidade, sobretudo a probabilidade de ocorrer cistite hemorragica ou neoplasia da
bexiga.



