Casos Clinicos

Case Reports

Sindrome RS3PE- Uma forma rara de reumatismo

Qos 94 anos

RS3PE Syndrome — a rare form of rheumatism at 94 years

of age
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Resumo
Os autores descrevem um caso clinico tipico da sindrome RS3PE
(Remitting Seronegative Symmetrical Synovitis with Pitting Oede-
ma) numa idosa de 94 anos, residente em Lar de terceira idade.
Aidade avancada da paciente, as suas limitagbes motoras € as
alteragbes do comportamento dificultaram a confirmagao deste
caso e a prossecucao da marcha diagndstica. A sindrome RS3PE
foi descrito pela primeira vez em 1985 por McCarthy DJ' como
uma nova entidade clinica, afectando sobretudo o0s idosos do sexo
masculino, com um quadro stbito de poliartrite, edema em godet
do dorso das maos ou dos pés, factores reumatéides negativos,
ausencia de erosdes 6sseas e com boa resposta a doses baixas
de corticoides. A etiologia maligna foi excluida nesta paciente.
Palavras chave: RS3PE, poliartrite, idoso.

INTRODUCAO

A sindrome RS3PE (Remitting Seronegative Symme-
trical Synovitis with Pitting Oedema) é uma forma
rara de reumatismo que afecta preferencialmente
pessoas idosas, predominando no sexo masculino
e manifestando-se de forma subita com edema em
godet do dorso das maos ou dos pés. Os factores reu-
matoides sao negativos e normalmente ocorre boa
resposta a doses baixas de corticoides, com remissao
a longo prazo. Em 1985, McCarthy DJ' descreveu os
primeiros casos.

Neste caso clinico discute-se uma sindrome RS3PE
numa idosa de 94 anos de idade, cuja forma de apre-
sentacao foi um edema em godet de ambas as maos,
acompanhado de alteracoes sistémicas, mas com uma
resposta favoravel a doses baixas de prednisolona.

Servico de Medicina lll - Hospital Central do Funchal

Recebido para publicacdo a 07.04.08
Aceite para publicagdo a 26.08.11

724 Medicina Interna

Abstract

The authors describe a Remitting Seronegative Symmetrical Sy-
novitis with Pitting Edema in a 94-year-old female patient living
in a nursing home. Her advanced age, walking limitations and
behavior changes made difficult to confirm this case and achigving
the diagnosis. This syndrome was described for the first time,
by McCarthy DJ" in 1985 affecting elderly men with a sudden
condition of polyarthritis, pitting edema on the back of the hands
and feet. This polyarthritis is RF-negative without bone erosions.
The symptoms respond to low-dose prednisone. An underlying
malignancy was excluded in this patient.

Key words: RS3PE, polyarthritis, elderly.

CASO CLINICO

M.A.G., sexo feminino, 94 anos, raca caucasiana, foi
institucionalizada em Janeiro de 2006. Apresentava
diminuicdo da acuidade auditiva e visual e grau de
dependéncia severo (Escala MDA-Mini Dependance
Assessment). O MMS (Mini Mental State) a entrada
era de 20/30.

Tinha antecedentes de hipotiroidismo e fibrilhacao
auricular. Em 2004, apos acidente vascular cerebral
isquémico, iniciou deterioracao progressiva da me-
moria.

Durante os meses seguintes a sua instituciona-
lizacao assiste-se ao declinio progressivo das suas
capacidades cognitivas, com alteracoes do compor-
tamento e agravamento do seu grau de dependéncia
que, em Agosto de 2000, era ja muito severo. O exame
objectivo, os parametros analiticos e o RX de torax
ndo apresentavam alteracoes relevantes.

Em Outubro de 2006 e de forma subita, declara-
-se alteracao do seu estado com febricula, gemidos
frequentes, agitacao psicomotora e recusa alimentar.
O exame objectivo nao é conclusivo.

Alguns dias depois, surge edema exuberante do
dorso das maos formando godet (Fig. 1-A) e agrava-



mento das alteracdes do comportamen-
to. Torna-se impossivel a mobilizacao
por, supostamente, provocar dor.

O Rx de torax nao revela altera-
coes agudas. O Rx das maos (Fig. 2)
mostra diminuicdo da opacidade dssea
peri-articular, sem erosoes, com alguns
aspectos de osteoartrose e aumento de
espessura das partes moles em ambas
as maos, num contexto de edema. Os
testes analiticos revelam VS=12 mm,
Proteina C-reactiva=4,50 mg/L, ANA,
Anti-DNA, Anti-SSA, Anti-SSB, Anti-

-Histonas, Anti-SM, Anti-RNP, Ra-Test,
Waller-Rose, Anti-CCP, HLA-B27 e B7
negativos. A funcao renal, hepatica e
tiroidéia mantém-se dentro dos parame-
tros normais. Os marcadores tumorais
sdo negativos. Institui-se terapéutica
sintomdtica com AINEs, paracetamol e
hidratacao com soros, nao se registando
qualquer melhoria. Realizimos mamo-
grafia e ecotomografia mamaria, sem
evidéncia de imagens com caracteristi-
cas de suspeicao. A ecografia abdominal
e da regiao pélvica revelou uma vesicula

Edema em godet do dorso das mios na fase aguda da doenca (A). Aspecto das maos esclero-atrofica com litiase e trés quistos

ao 11° dia de corticoterapia (B).

Auséncia de lesoes erosivas.

de aspecto banal no rim esquerdo. A
ecografia das partes moles de ambas as
maos (Fig. 3) demonstrou sinais infla-
matorios dos extensores com sinovite,
sobretudo no extensor do terceiro dedo da mao direita
e no flexor do primeiro dedo da mao esquerda.

Apos a instituicao de terapéutica com prednisolona
— 10 mg/dia — assiste-se a uma melhoria progressiva
do estado geral da paciente, tornando-se mais cola-
borante, permitindo a mobilizacdo e aceitando os
alimentos. A regressao do edema das maos é rapida,
nao se vislumbrando qualquer sinal ao 11° dia de tera-
péutica (Fig. 1-B). Manteve-se estavel apos reducao da
dose de prednisolona para metade, ao fim de um més
de tratamento. Veio a falecer em finais de Dezembro
de 2006 num Servico de Medicina, em consequéncia
de pneumonia por aspiracao de alimentos.

DISCUSSAO

A sindrome RS3PE foi descrita pela primeira vez por
McCarthy em 1985 como uma entidade benigna,
apos observar dez pacientes idosos com uma sinovite
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Ecografia das maos - partes moles. Sinais inflamatorios e
sinovite dos extensores; Sinovite do extensor do 3° dedo da mao
direita e flexor do 1° dedo da mao esquerda.

simétrica dos membros superiores, com factores reu-
matoides negativos, associada a edema do dorso das
maos formando godet. Olive et al.> propos, em 1997,
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os critérios diagnosticos para este sindrome:
1- Edema bilateral das maos, formando godet;
2- Poliartrite de inicio subito;

3- Idade superior a 50 anos;

4- Factores reumatoides negativos.

A etiologia permanece desconhecida. Para McCar-
thy o inicio brutal dos sintomas entre Maio e Novem-
bro e a predominancia no meio rural fez suspeitar
de uma etiologia infecciosa, mas nenhum germe foi
isolado'’. Parece haver uma predisposicao genética,
uma vez que surge preferencialmente em individuos
HLA B7'%>e HLA A2 positivos® Contrariamente a
artrite reumatodide, nao foi estabelecida qualquer
relacio com o HLA DR.7

Recentemente, o factor de crescimento endotelial
vascular (VEGF) foi relacionado com a hipervasculari-
zacao (sinovite) e com o aumento da permeabilidade
vascular (edema sub-cutidneo).?

A causa dos edemas parece ser uma sinovite das
bainhas dos tendoes flexores e extensores, o que ficou
demonstrado em estudos por ressonancia magnética.’

Tem maior incidéncia no homem idoso, com idade
superior a 70 anos em 80% dos casos. O inicio ¢ stibi-
to, instalando-se em 24-48 horas. O edema localiza-se
no dorso das maos e associa-se a polissinovite bilateral
das articulacoes metacarpo-falangicas, interfalangicas
proximais e punhos.!® E frequente a sinovite dos fle-
xores dos dedos. As articulacoes dos ombros, joelhos,
tornozelos e pés podem ser afectadas.

Podera ocorrer alteracao do estado geral com fe-
bricula, emagrecimento e astenia.

Em termos analiticos é habitual um aumento da
VS e a.-2 globulina, hipoalbuminémia e anemia. A ne-
gatividade dos factores reumatodides é necessaria para
afirmar o diagnostico. O liquido sinovial apresenta
uma celularidade inferior a 3.000/mm’ e com pouco
conteudo inflamatorio,'" sendo a biopsia sinovial
inespecifica com presenca de linfocitos e macrofagos.

Em termos de diagnostico diferencial o Quadro
I dé-nos uma boa orientacao. Importa excluir, pelo
menos, trés entidades clinicas no paciente idoso:
artrite reumatoide (AR); pseudo-poliartrite rizomé-
lica (PPR) e as espondiloartropatias de inicio tardio
(LOPS). A PPR pode mimetizar o RS3PE, pois além
do atingimento inflamatorio das cinturas pode ocorrer
edema das extremidades em 8 a 12% dos casos, por
vezes de forma isolada. Ambas as situacdes respondem
favoravelmente a corticoterapia.'>"* Na AR os edemas
sao unilaterais, causados por obstrucido linfatica e



QUADRO |

Diagnostico diferencial do RS3PE

RS3PE PR LOPS PPR
Sexo Masculino Feminino Masculino Feminino
(F/M:1/2) (F/M: 2,6/1) (100%) (F/M: 2/1)
|dade (década) 7? 3?ae? 62are 78
Inicio Habitualmente brutal Brutal ou Progressivo Progressivo Habitualmente brutal
Articulacdes Punhos, MCF, IFP, Ombros, punhos, MCF, Joelhos, ancas, Ombros, punhos, joelhos
tenossinovite dos joelhos, MTF, tenossinovite tornozelos
extensores dos extensores
Edemas Constantes, bilaterais e Raros, unilaterais Frequentes (80%) Raros
simétricos membros inf.
Sindrome inflamatério + +/— + +
HLA tipagem B7 DR1, DR4 B27 DR3, DR4
Factores reumatoides Ausentes por defini¢do Presentes (80%) Ausentes Ausentes
Resposta a Corticoterapia Excelente Boa Ma Excelente
Remissao 3 a 36 meses Rara Rara Habitual (12 a 24 meses)

MCF: metacarpo-falangicas; IFP: interfalangicas proximais; MTF: metatarso-falangicas. Georges et Chazerain."

surgem normalmente muitos anos apds o inicio da
doenca, sem relacao com as agudizacdes. Todavia,
podem ocorrer num contexto de polissinovite aguda
em consequéncia do aumento da permeabilidade
vascular. No idoso, a AR seronegativa, recém diagnos-
ticada e nao erosiva pode confundir-se com o RS3PE.
As recidivas apos a reducao da dose de corticoides e
o aparecimento de sinais radiologicos caracteristicos
permitem reorientar o diagnostico. A LOPS foi descri-
ta em 1989'* em individuos do sexo masculino com
mais de 60 anos, observando-se edemas formando
godet, sacro-ileite em 50% dos casos, atingimento
oligo-articular periférico dos membros inferiores e
positividade para o HLA B27. A evolucao é progressiva
ao longo dos anos e nao ha resposta a corticoterapia.

Outros diagnosticos diferenciais incluem insufi-
ciéncia cardiaca, renal, hepatica, reumatismo pso-
ridtico, artrites reactivas, condrocalcinose aguda,
sindrome de Sharp, periatrite nodosa, polimiosite,
esclerodermia e artropatia amiloide.

A associacao do RS3PE a diversas patologias tem
sido descrita ao longo dos anos: periartrite nodosa,
dermatopolimiosite, lupus, amiloidose, espondilo-
artropatias, colite colagenosa,’”?' hemopatias mali-
gnas**** como sindrome paraneoplasico***> ou como
manifestacao inicial de adenocarcinoma gastrico,

colico ou prostatico.

Quando associado a neoplasia, cursa com alteracao
significativa do estado geral do paciente e ma resposta
a corticoterapia, com uma sobrevida média inferior a
um ano apos o diagnostico.?

Os dados recentes da literatura apontam para a
existéncia de duas entidades clinicas: idiopatica ou
associada a doencas sistémicas ou neoplasias.*’*

Este caso ilustra uma sindrome RS3PE com al-
teracao do estado geral do paciente, mas com boa
resposta a corticoterapia, o que indicia uma situacao
benigna. Todavia, limitacoes varias, nomeadamente a
avancada idade do paciente e o seu falecimento dois
meses apos o inicio do quadro, nao permitiram um
seguimento mais prolongado e um melhor apura-
mento da etiologia.

Com este caso clinico procuramos sensibilizar os
clinicos para esta patologia, particularmente inciden-
te na faixa etdria geridtrica e para a necessidade de
se proceder a uma investigacao adequada tendo em
vista a exclusao da doenca oncoldgica, sobretudo nas
situacoes que cursam com alteracao do estado geral
€ m4d resposta a corticoterapia. M
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