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Resumo

A poliarterite nodosa ¢ uma doenga rara. Trata-se de uma vasculite
sistémica caracterizada pela presenca de um processo inflamatério agudo
e necrose fibrinoide das artérias de pequeno e médio calibre. O curso
pode ser agudo ou cronico, com grande variabilidade de sinais e sintomas
devido aos diversos o6rgaos que podem ser afetados, preferencialmente o
sistema nervoso periférico, rins e pele. Os autores relatam o caso de um
paciente com manifestagdes clinicas e evolugao incomum.
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Introducao

A poliarterite nodosa (PAN) ¢ uma vasculite necro-
sante sistémica caracterizada pela presenca de um proces-
so inflamatorio agudo e necrose fibrinoide das artérias de
pequeno e médio calibre. E uma doenga considerada rara,
com uma prevaléncia na populagdo geral de cerca de seis
por 100.000 pessoas. E mais comum nos homens entre 40
e 60 anos, com uma propor¢ao de cerca de 2:1 em relacao

as mulheres'.

O curso pode ser agudo ou cronico, com longos inter-
valos assintomaticos. Ha grande variabilidade dos sinais e
sintomas devido aos diversos 6rgaos que podem ser afeta-
dos, atingindo preferencialmente o sistema nervoso perifé-
rico, o rim, a pele, o aparelho digestivo, o coragdo ¢ as
articulagdes™. Em mais de 70% dos doentes, a febre ¢ a
manifestacdo inicial. Artralgias ou artrite surgem em cerca
de 50% dos casos, sendo a poliartrite assimétrica ndo de-
formante das grandes articulagdes das extremidades inferi-
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Polyarteritis nodosa is a rare disease, being a systemic vasculitis
characterized by the presence of an acute inflammatory process and
fibrinoid necrosis of small and medium-sized arteries. Its course may be
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clinical manifestations and course.
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ores a mais comum. Na PAN, sdo frequentes as manifesta-
¢oOes cutaneas, sendo as mais comuns: livedo reticularis,
fenémeno de Raynaud e ulceras ¢ alteragdes isquémicas
das extremidades dos dedos®”’. Sintomas sistémicos, como
a dor em visceras ¢ nos musculos esqueléticos, ocorrem
devido ao declinio do suprimento arterial. E comum no
quadro, a hipertensdo arterial de inicio rapido. A doenga
pode progredir para uma insuficiéncia renal devido a vas-
culite.

A patogénese € ainda pouco conhecida, mas relaciona-
da a mecanismos imunes'*"'?. Cerca de 30% dos pacientes
com PAN possuem os antigenos de superficic HbSAg e
Anti-Hbs do virus da hepatite B no soro. O diagndstico ¢é
histopatologico e baseia-se na demonstracao das lesdes
vasculares caracteristicas em bidpsias de, por exemplo,

pele ou musculo'*',

Sem tratamento, a doenca ¢ fatal na maioria dos casos
por insuficiéncia renal cronica ou complicacdes da hiper-
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tensdo. Terapia com corticosteroides ¢ quimioterapicos
como a ciclofosfamida resultam em sobrevida maior que 5
anos em 80% dos casos. O tratamento eficiente da hiper-
tensdo ¢ fundamental para um progndstico melhor.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 28 anos, pardo, com
historia de surgimento de lesdo enegrecida em quinto po-
dodactilo esquerdo aproximadamente 20 dias antes da
consulta. Posteriormente, apareceram novas lesdes ene-
grecidas em primeiro quirodactilo direito, face interna dos
antebracos, coxa esquerda e testiculo esquerdo junto com
uma dor forte, insidiosa e com sensagao de peso no testicu-
lo afetado. Associadas a esses sintomas, apresentava febre
e perda de peso de 5 kg em 2 meses e, havia 2 dias, queixa-
va-se de dispneia. Tinha historia pregressa de dores articu-
lares associada a edema de carater migratorio que tinham
se manifestado, primeiro, em tornozelos e, depois, em joe-
lhos e punhos havia 2 anos. Nove meses apos a investiga-
¢do (trazia fatores antinucleares 1/1280 padrao pontilhado
fino, fator reumatoide negativo e velocidade de hemosse-
dimentagdo e proteina C-reativa elevadas) foi diagnostica-
do com artrite reumatoide e iniciou tratamento com pred-
nisona e indometacina, com melhora do quadro até os
sintomas atuais. A admissdo, apresentava-se com estado
geral comprometido, prostrado, taquidispneico moderado,
afebril, normocorado, consciente e orientado, com lesdes
isquémicas em quinto pododactilo esquerdo e primeiro
quirodactilo direito, lesdes ulceradas em face interna de
antebraco direito, coxa direita, testiculo e coxa esquerdos
(Figura 1). A avaliagdo cardiovascular apresentava-se hi-
potenso (70 x 50 mm Hg).

Evoluiu com desconforto respiratorio ¢ foi encami-
nhado ao CTI. Nao houve necessidade de uso de drogas
vasoativas ou ventilagdo mecanica, permanecendo o paci-
ente em uso de mascara de Venturi a 50%. Os exames re-
velavam IRA e uma acidose metabdlica (Tabela 1).
Devido a gravidade do caso e estando o paciente com fe-
bre, foram iniciadas antibioticoterapia com meropenem ¢
vancomicina e pulsoterapia com metilprednisolona. Exa-
mes revelaram clearence de Cr = 49,5 mL/min, proteintiia
de 24 h =528 mg/24 h e sumario de urina normal. O paci-
ente apresentou melhora do quadro respiratorio e das esco-
rias nitrogenadas e, apos pulsoterapia por 3 dias com
hemoculturas e urocultura negativas, recebeu alta para a
enfermaria.

J Vasc Bras 2010, Vol. 9,N° 1 87

Figura 1 - Lesoes ulceradas em coxa e testiculo esquerdo

Houve melhora parcial das lesdes isquémicas em de-
dos, porém a lesdo ulcerada de coxa apresentava bolhas
que ao romperem expuseram o tecido subcutaneo, o que
determinou que o paciente fosse mantido em antibioticote-
rapia. Houve surgimento de nodulos subcutdneos em
regido anterior das pernas (Figura 2). O anticorpo anticito-
plasma de neutro6filos (ANCA) e as sorologias para hepati-
tes B e C e HIV foram negativas. A tomografia de torax
mostrou infiltrado parenquimatoso intersticial alveolar
nos lobos inferiores e discreto derrame pleural nos tercos
inferiores dos hemotorax. Realizou pulsoterapia com ci-
clofosfamida 1 g. Evoluiu com melhora do quadro man-
tendo-se afebril, eupneico, com boa diurese, fungao renal
normal e lesdes em regressdo. Recebeu alta hospitalar em
uso de prednisona 60 mg/dia e cuidados relativos a tlcera
em coxa esquerda. Em seguida, retornou para desbrida-

Tabela 1 - Evolugdo laboratorial

Dados 1° dia 2° dia 3°dia Unidades
laboratoriais

Ur 77 108 38 mg/dL
Cr 2.4 3,06 0,79 mg/dL
K 4,9 5,2 4,5 mEq/L
Hb 10,3 10 12,5 g/dL
Leuco 10.100  21.100 7.890  x10°/mm’
Alb 2,18 2,9 - g/dL
VHS 60 - 47 mm
PCR 384 - 48 mg/dL

PCR = proteina C-reativa; VHS = velocidade de hemossedi-
mentacao.
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Figura 2 - Nodulos subcutineos

mento cirurgico das lesdes (Figura 3) e posterior enxerto
de pele na area acometida.

Discussao

A PAN ¢ uma vasculite que acomete vasos de médio e
pequeno calibre. E uma doenga rara, de dificil diagnostico,
com manifestagdes clinicas e evolugdo variaveis, podendo
ser confundida com outras vasculites. Acomete mais o
sexo masculino, na faixa etaria entre 40 ¢ 60 anos. Sua in-
cidéncia anual na populacdo em geral oscila entre 4,6 ¢
9/100.000.

A PAN sistémica normalmente inicia o quadro com
fadiga, astenia, febre, mialgia e artralgia, seguindo-se por
acometimentos especificos em 6rgaos como pele, nervos

periféricos, trato digestivo e rins’”*"”.

O diagnostico ¢ clinico e histopatologico. Seguindo os
10 critérios do Colégio Americano de Reumatologia, a

Figura 3 - Pos-desbridamento cirtirgico
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presenca de trés ou mais deles proporciona uma sensibili-
dade e especificidade alta para o diagndstico de PAN. Ao
exame histopatologico, observa-se inflamagao necrosante
das artérias de pequeno ou médio calibre sem glomerulo-
nefrite ou vasculite nas arteriolas, capilares ou vénulas.

No presente artigo, relata-se um caso de um paciente
jovem, com faixa etaria incomum de acometimento da do-
enga, iniciando a apresentagdo de maneira rara, com lesoes
isquémicas no primeiro quirodactilo direito, face interna
dos antebragos, lesdes ulceradas em coxa e testiculo es-
querdos, evoluindo para o surgimento de nédulos subcuta-
neos dolorosos e eritematosos em face anterior das pernas.
A dor testicular apresentava inicio insidioso, gradativo,
unilateral, no lado esquerdo, de forte intensidade ¢ uma
sensacao de peso no testiculo. Febre e mau estado geral
acompanhavam o quadro clinico.

O diagndstico baseou-se nas recomendagdes do Colé-
gio Americano de Reumatologia pela presenca dos seguin-
tes critérios: perda ponderal superior a 4 kg, dor testicular,
mialgias, elevagdo de ureia e creatinina. No paciente, a
bidpsia da pele, musculo e rins, evidenciaram alteracdes
histopatologicas compativeis. Nao houve presenca de glo-
merulonefrite associada. Apesar de sua relevancia'®, ndo
foi realizada angiografia pela falta de disponibilidade no
servico.

Foram solicitados fatores antinucleares, fator reuma-
toide e ANCA para exclusdo de outras formas de vasculite
ou enfermidades reumatolégicas de maior gravidade, co-
mo o lapus eritematoso ou a artrite reumatoide.

E importante fazer diagnostico diferencial com a poli-
angiite microscopica (PAM). A PAM ¢ uma doenga muito
semelhante a PAN do ponto de vista epidemiolégico, clini-
co e histopatoldgico. Dela se diferencia, no entanto, por
acometer apenas vasos de pequeno calibre, por ndo ocorrer
na PAM a formag@o dos microaneurismas, pelo acometi-
mento de ramos das artérias pulmonares que sdo classica-
mente poupados na PAN e por se apresentar comumente
no acometimento renal mais como glomerulonefrite, rara-
mente encontrada na PAN.

O tratamento proposto com corticoterapia e ciclofos-
famida foi adequado ao caso, sendo preconizado na litera-
tura, tendo boa evolugdo clinica o paciente com essa asso-
ciagdo terapéutica'’.
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O prognostico da PAN com e sem tratamento varia.
Tem-se observado, nos casos com terapia imposta, taxas
de sobrevida em torno de 80% em 5 anos. No entanto, sem
tratamento, as taxas de sobrevida foram de 50% no primei-
ro e de 13% no quinto ano de doenca.
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