QUAL O DIAGNOSTICO? / WHAT’S THE DIAGNOSIS?

DOR ARTICULAR DIFUSA

E.V.R., 38 anos, masculino, branco, solteiro,
pedreiro, primeiro grau incompleto, catolico,
natural e procedente de Sorocaba. Sua queixa
consistia de dor articular difusa ha oito meses.
Durante a anamnese referiu que ha oito meses vem
apresentando dor em todas as articulagdes do corpo,
simétrica, em surtos, mal definida, que aumentou de
intensidade, principalmente nos ultimos dias,
acompanhada de eritema e aumento de volume, sem
fatores de melhora ou piora. A dor iniciou-se no
membro superior direito, progredindo para os
demais membros. Ha um més, percebeu
aparecimento de feridas ulceradas nas maos e
punhos. Nega rigidez matinal e crepitagdes
articulares. Tratou com antiinflamatério nao-
hormonal no posto de satide, sem melhora. Refere,
também, fraqueza generalizada e limitagdo de
movimentos ao realizar atividades diarias, como
subir degraus e levantar-se a partir de uma posi¢ao
sentada. Emagreceu nove quilos em quatro meses.
Nega febre.

Ao exame fisico geral: regular estado geral;
corado; hidratado; eupnéico; emagrecido; consciente;
orientado; anictérico; afebril; presenca de manchas
violaceas e pequenas lesoes ulceradas em cotovelos,
maos ¢ pés; edema e descamagd@o em maos; unhas
sem anormalidades; edema periorbitario em ambos os
olhos; erupgOes eritematosas em face, pescoco e
tronco. PA 90x70/FC 102/FR 20/T axilar 36,8 °C.

Ao exame fisico especial: perda de forga
proximal e simétrica, com fraqueza em cintura
escapular notada pela dificuldade em elevar os bragos
acima do nivel dos ombros. Articulagdes livres, sem
restrigdes de movimentos, com alteragdes ja descritas
no exame geral.

Exames complementares realizados

Na 137 mEq/L (140 a 148 mEq/L), K 4,9
mEq/L (3,6 a 5,2 mEq/L), Uréia 33 mg/dL (10 a
50 mg/dL), Creatinina 0,5 mg/dL (0,7 a 1,2
mg/dL), Glicemia 97 mg/dL (70 a 105 mg/dL). Ao
Hemograma: Hemoglobina 12,9 g% (11,5%a 17,5
2%), Hematocrito 38% (37% a 52%), leucdcitos
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5.100/mmc (5.000 a 10.000/mmc), plaquetas
295.000(200.000 a400.000). Urina 1 - PH 6,5 (4,8
a7,5),densidade 1.022 (1.010 a 1.030), leucdcitos
6.000/mL (até¢ 10.000/mL), eritrécitos 2.000/mL
(at¢ 4.000/mL), proteinas 2 + (0 a 150 mg/L),
glicose negativa. CPK 711 U/L (21 a 232 U/L);
AST 129 U/L (15237 U/L); Albumina 2,9 g %(3,4
a5,0 g%); PCR 12 mg/dl (até¢ 6 mg/dL); VHS 50
mm/1* hora; Acido urico 2,4 mg/dl (3,4 a 7,0
mg/dL); Complemento: C3 82 (84 a 193); C4 14,4
(20 a40).

FAN negativo (Imunofluorescéncia indireta
em célula Hep-2).

Anticorpo anti-Jo-1 negativo (Western
Blot).

O paciente, inicialmente, foi tratado com
Colchicina 1 mg/dia VO, Difosfato de Cloroquina
250 mg/dia VO, Tramadol e Dipirona para alivio das
dores nas lesdes em maos e cotovelos. Evoluiu com
quadro de tosse seca, no qual o exame fisico revelou
presenca de estertores crepitantes em ambas as
bases pulmonares. Introduzido Prednisona 1 mg/
kg/dia VO e Cetoprofeno EV de 12/12 h.

Apesar da medicagdo descrita, o paciente
apresentou episddio de dispnéia sem fatores
associados. A ausculta pulmonar revelou estertores
crepitantes bilaterais na metade inferior do torax.
Oxigenioterapia com mascara de O2 foi iniciada e
depois colhida a seguinte gasometria arterial: pH
7,47 pO2 144 pCO2 30 HCO3 22 BE 1 sO2 99%.
Mesmo com essas medidas houve piora da dispnéia
e um episédio de hemoptise. Administrado
furosemida 1 ampola EV, hidrocortisona 500 mg EV
e introduzido enoxaparina 60 mg de 12/12 horas. O
paciente persistiu dispnéico, taquicardico, com
freqliéncia respiratoria de 26 incursdes por minuto e
presenca de estertores crepitantes em 1/3 médio
bilateralmente. Administrado Cefepime 2g
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12/12 h. Mantido oxigenioterapia com mascara de
02 e iniciado pulsoterapia com metilprednisolona
1 g/dia EV. Evoluiu com novo episddio de dispnéia
intensa com escarro hemoptdico. Ao exame fisico
apresentou estertoragdo pulmonar difusa, realizada
intubacdo orotraqueal, sem intercorréncias, pelo
quadro respiratorio. Iniciado Ciprofloxacina e
admitido na UTI. Apds trés dias o paciente evoluiu
parao obito.

DISCUSSAO

Essecasodespertainteresse pela suaevolugdo
grave e fatal, apesar de um quadro clinico inicial de
poliartralgia, fraqueza muscular e emagrecimento. As
dores que ndo melhoraram com o uso de
antiinflamatorios nao-hormonais, o emagrecimento
progressivo eas lesdes dermatologicas indicam queo
paciente necessitava de uma investigacao diagnostica
mais detalhada e, por isso, o encaminhamento para
umservigoespecializado.

Na admissdo ao Servigo de Reumatologia do
Centro de Ciéncias Médicas e Biologicas
(CCMB/PUC-SP), optou-se por sua internagao,
considerando a existéncia de uma doenca do tecido
conjuntivo em atividade. Primeiramente, foi aventada
a hipotese diagnodstica de vasculite necrosante € o
paciente foi medicado com colchicina e antimalarico.

Dentre os exames iniciais, destacaram-se 0s
niveis elevados de CPK e AST, sugerindo um
comprometimento muscular. O hemograma e a
bioquimica estavam dentro dos niveis da
normalidade e a presenca de proteintria isolada no
urina [ poderia ser justificada pela suspeita de
rabdomiblise. Os niveis de VHS e de PCR,
reagentes da fase aguda da inflamagao, estao pouco
aumentados, indicando um grau moderado de
inflamacdo. A presenca de um consumo discreto de
complemento aumenta a suspeita de uma doenga
auto-imune, ¢ o0 FAN negativo, de modo algum, as
descarta.

Considerando o comprometimento muscular
(confirmado pelos exames laboratoriais), mais as
lesdes dermatologicas apresentadas, a hipotese
diagnostica de dermatomiosite se tornou a
principal. A presenca de helidtropo (erupgdo
caracteristica das palpebras superiores) e das
papulas de Gottron (formagdes escamosas, de
coloragdo violacea, observadas sobre a superficie
extensora de nds dos dedos, cotovelos e joelhos),
observadas ao exame fisico do paciente, sdo

39

Revista da Faculdade de Ciéncias Médicas de Sorocaba

manifestacdes dessa doenca. Outras manifestagoes
clinicas como a “mao de mecanico” (espessamento
e descamacao da pele na face lateral e palmar dos
dedos) e as erupcdes eritematosas na face
enriquecem ainda mais o quadro clinico. A fraqueza
muscular ¢ habitualmente simétrica e proximal,
acometendo musculos da cintura escapular e
pélvica, conforme relatado pelo paciente e
observado em seu exame fisico.

Com a hipdtese diagndstica de
dermatomiosite, foi introduzido prednisona em
doses altas (1mg/kg/dia VO). Porém, o paciente
prosseguiu em sua doenga, desenvolvendo um
quadro pulmonar, o que conferiu maior gravidade
em sua evolucao. Nessa eventualidade, devemos
pensar em broncoaspiracdo, pois a miosite do
diafragma e da musculatura intercostal prejudica
uma incursao respiratoria adequada e favorece um
acumulo de secregdes e hipoventilagdo alveolar.
Entretanto, a radiografia e a tomografia
computadorizada de térax foram sugestivas de
uma doenc¢a pulmonar intersticial difusa. Tem sido
descrita uma forma grave de doenca pulmonar
intersticial difusa em pacientes com dermatomiosite,
e associada ao anticorpo anti-Jo-1, denominada de
sindrome anti-sintetase, uma vez que o auto-
anticorpo Jo-1 ¢ um anticorpo anti-RNA sintetase.
O nosso paciente ndo era Jo-1 positivo, assim,
poderiamos, talvez, falar em uma sindrome anti-
sintetase simile, considerando a evolugdo clinica
grave do paciente.

E claro que o desenvolvimento de uma
pneumonia hospitalar ndo pdde ser descartado, o
que justificou o emprego da antibioticoterapia.

A evolugao fulminante fez com que fossem
consideradas, também, as hipdteses de congestao
pulmonar e até de tromboembolismo, sendo
utilizados furosemidae enoxaparinasem sucesso.

O paciente evoluiu para insuficiéncia
respiratoria aguda, sendo necessario o emprego de
ventilagdo mecanica num quadro muito semelhante
ao da sindrome da angustia respiratdria aguda.

Finalmente, a realizagdo da verificagao de
obito (necrdpsia) foi decisiva para complementar
o raciocinio clinico. O achado de membranas
hialinas gordurosas recobrindo as paredes
alveolares, bem como a presenca de hemaéceas,
fibrina e neutrofilos em alguns alvéolos nos
confirmou o desenvolvimento da sindrome da
angustia respiratoria do adulto, forma severa e
letal de acometimento pulmonar.
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Os achados anatomo-patologicos também
incluiram fibrose e espessamento septal pulmonar,
além de fibrose de pele associada a degeneracao
mucdide num quadro compativel com esclerodermia.
Isso nos faz considerar a hipdtese de sindrome de
superposi¢do dermatomiositeeesclerodermia.

Além disso, ressalta a presenca de vasculite
na derme e epiderme com redugdo da luz vascular.
Em relagdo a musculatura estriada, suas fibras

Figura 1. Vasculite, derme e hipoderme

encontravam-se dissociadas devido a presenga de
intensa fibrose. Nos demais sistemas organicos,
foram observados, também, congestdo cerebral,
congestdorenal eautdlise intestinal.

Em conclusdo, os achados clinicos,
laboratoriais e anatomo-patoldgicos nos permitem
estabelecer um diagnostico de sindrome de
superposicdo dermatomiosite e esclerodermia
anti-sintetase simile.
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Figura 3. Fibrose muscular
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Figura 5. Fibrose e espessamento septal pulmonar
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