Parotidite recorrente como
manifestacao inicial de lapus
eritematoso sistémico

Recurrent parotiditis, the first manifestation of
systemic lupus erythematosus
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Resumo

Neste artigo apresenta-se o caso clinico de uma
doente de 45 anos de idade com tumefaccao
recorrente das parétidas, que, apds quatro anos de
evolucdo, é internada por febre vespertina, sudorese
nocturna, toracalgia esquerda com padrao pleuritico,
derrame pleural esquerdo, poliartrite e poliartralgia
simétricas (padrao inflamatério) dos punhos,
articulagoes interfalangicas proximais das maos,
joelhos e tibiotarsicas, acompanhadas de rigidez
matinal. Este quadro tinha dois meses de evolucéo
e, apos investigacao, foi comprovado o diagndstico
de LUpus Eritematoso Sistémico.
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Abstract

The clinical case report of a 45-year-old women is
presented. The patient had recurrent enlargement
of the parotid glands for four years. She was admitted
with fever, night sweats and left pleuritic pain. She
had a left-sided pleural effusion and polyarthritis
involving wrists, proximal interphalangeals, knees
and tibiotarsals. Systemic Lupus Erythematosus was
the final diagnosis following investigation.
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Introdugao

Descreve-se neste artigo um caso de Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) cuja manifestacdo inicial foi de parotidite
recorrente, salientando-se a baixa frequéncia desta
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associagdo clinica com esta evolugdo temporal.

Desde a primeira descri¢ao de tumefaccao assintomatica
das glandulas lacrimais e salivares, efectuada por Mikulicz,
num homem de 42 anos de idade, em 1888!, a designagdo
Doenga ou Sindroma de Mikulicz tem sido objecto de muita
contestagdo, sendo mesmo advogada a sua extingdo?.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, raga indo-caucasiana, 45 anos
de idade, casada, doméstica, natural do Quénia e residente
em Lisboa desde ha 20 anos.

Foi internada no Servigo de Medicina do Hospital de
Sao José em 09/06/99, por quadro clinico com dois meses
de evolugdo de hipertermia vespertina de 38°C, sudorese
nocturna, toracalgia esquerda tipo pleuritica, derrame pleural
esquerdo, poliartrite ¢ poliartralgia simétricas de padrdo
inflamatorio e migratorio dos punhos, articulagdes
interfalangicas proximais das maos, joelhos e tibiotarsicas,
acompanhada de rigidez matinal com duracdo média de
duas horas.

Na historia pregressa salientavam-se, desde ha quatro
anos, episddios autolimitados de tumefac¢do indolor das
parotidas, acompanhada por febre e adenopatias cervicais,
com periodicidade variavel (semestral a anual). Nao se
detectavam xerostomia ou xeroftalmia. Os antecedentes
familiares eram irrelevantes.

Dos exames complementares realizados na altura da
admissdo destacavam-se: anemia de 9.7 g/dl, normocitica e
normocromica; contagem de 5700 leucécitos por mm?, com
4100 neutréfilos por mm? e 1310 linfocitos por mm?; V.S. de
110 mm na 1* hora. Na telerradiografia postero-anterior de
torax (Fig. 1) era possivel individualizar sinais de derrame
pleural esquerdo, sem alteragdes parenquimatosas.

Foram admitidas as seguintes hipoteses diagndsticas:
1) Artrite Reumatoéide com pleurite, 2) Derrame pleural
parapneumonico com artrite reactiva e 3) Tuberculose.

Apobs toracocentese (liquido pleural enviado
exclusivamente para exame bacterioldgico, dado o seu
reduzido volume), iniciou-se terapéutica com cefotaxima e
gentamicina, tendo-se registado apirexia e diminuigao do
derrame pleural ao quarto dia, persistindo, no entanto, o
quadro articular. Ao décimo dia de internamento verificou-
se hipertermia de perfil remitente (39 a 40°C), acompanhada
de tumefaccao indolor bilateral das parotidas, cujos limites
eram irregulares e a consisténcia elastica.

Efectuaram-se novos exames complementares de que se
salientaram a manuten¢do de anemia normocitica
normocromica, ¢ a linfopenia em todas as contagens. A
caracteriza¢ao da anemia motivou a realiza¢ao de alguns
estudos laboratoriais, sendo de realcar a sideremia baixa,
transferrinemia, capacidade total de fixacdo do ferro e
ferritinemia normais. Observou-se positividade directa no
teste de Coombs.

A expressao clinica caracterizada por febre ¢ poliartrite
justificou outros estudos serolégicos e imunologicos:
reac¢do de Waller Rose e RA teste, negativos; VDRL,
negativo; PCR, negativa; C3 de 73 mg/dl e C4 de 15 mg/d];
ANA positivo (1/1280); de padrdo mosqueado Anti DNA
positivo (1/40); Anti SSA, SSB e RNP positivo. Foi efectuado
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Fig. 1

um lupus band test, observando-se fino depodsito de IgM
ao longo da transi¢do derme/epiderme.

Os estudos microbiologicos directos e culturais do sangue

e liquido pleural foram negativos, com pesquisa de BAAR
directa ¢ cultural em Lowenstein negativas. Os estudos
serologicos para diagnostico etiolégico de pneumonias
atipicas (Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumo-
niae ¢ Coxiella burnetii) ndo forneceram resultados
positivos.

Foram realizados alguns estudos de imagem, de que se

salienta:

- Radiografia das maos (Fig.2) — sem sinais sugestivos de
artrite erosiva;

- Tomografia axial computorizada do térax (Fig.3),
comprovando-se a existéncia de derrame pleural
esquerdo, condicionando atelectasias passivas dos
segmentos pulmonares adjacentes, mas excluindo a
existéncia de infiltrados pulmonares;

- Ecografia das glandulas parotideas (Fig.4), revelando
uma ecoestrutura finamente heterogénea, com forma-
¢oes nodulares de limites relativamente bem definidos.

Foi realizada uma puncdo aspirativa da parotida,

observando-se no material obtido uma populagdo linfoide
heterogénea. Numa biopsia da glandula sublingual direita

(Fig.5) detectou-se um infiltrado inflamatorio, constituido
predominantemente por linfocitos, esbogo de formagao de
dois foliculos linféides e raros focos de lesdo linfoepitelial.

Manteve-se a antibioterapia, adicionando-se anti-
inflamatorio ndo esterdide (ibuprofeno), com remisséo do
quadro febril, da tumefacgao parotidea e do quadro algico
articular ao quinto dia, persistindo o derrame pleural septado
e aanemia. Ao vigésimo dia foi interrompida a terapéutica
com o ibuprofeno, por intolerancia gastrica, nao tendo
havido um reacender do quadro inflamatorio sistémico ¢
articular.

A doente teve alta ap6és um més de internamento com o
diagnostico de LES (critérios de diagndstico: artrite, serosite,
linfopenia, anti-DNA ¢ ANA positivos)? e Parotidite
Recorrente. Foi medicada com prednisolona (1 mg/kg/dia).
Apbs cinco meses de seguimento foi possivel reduzir a
administragdo de prednisolona para 10 mg, em dias
alternados. N@o apresenta anemia, derrame pleural ou
compromisso articular e ndo se verifica atingimento cardiaco
ou renal.

Discussio
No presente caso clinico ¢ descrita a evolugdo de uma
doente com tumefacg@o recorrente das paroétidas desde ha
quatro anos. Um destes episodios foi comprovado clinica e
histologicamente por ocasido do diagnostico de LES. De
momento, a doente ndo apresenta critérios que permitam
afirmar com seguranga o diagnoéstico de Sindroma de Sjogren
(SS) secundario, tendo todavia alguns dados que o favorecem:
1) parotidite recorrente; embora ndo exista referéncia a
xeroftalmia ou xerostomia por parte da doente dever-se-ia
ter realizado o teste de Shirmer;
2) anticorpos anti SSA e SSB positivos e,
3) anatomia patoldgica. Nao sendo todavia a histologia tipica
— infiltrado linfo-plasmocitario perivascular e peri-
canalicular ou organizado em focos densos, lesdes
caniculares e acinosas e fibrose — esta ¢ concordante
com a patologia.
A SS secundaria a LES ¢ frequente. Grennan* descreve
esta associagdo em 31% dos doentes, sendo porém mais
raro a tumefaccdo recorrente das glandulas salivares e
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lacrimais preceder o diagnostico de LES.

Numa série de 520 doentes com LES, Dubois ¢ Tuffanelli®
detectaram tumefacg@o das glandulas salivares em 1,4%
dos doentes, tendo a tumefacc¢ao das glandulas salivares
precedido as outras manifestagcdes em apenas uma ocasiao.
Em 1977 Romero® descreveu o caso clinico de um adolescente
de 12 anos de idade com expressdo clinica e histoldgica de
Doenga de Mikulicz, a que se adiciona quadro de LES dois
anos depois.

A designagdo de Sindroma de Mikulicz surge no final do
século XIX. Em 1892, Mikulicz! relatou o caso de um
agricultor de 42 anos de idade com tumefaccao assintomatica
das glandulas lacrimais e salivares. Em 1927, Schaffer &
Jacobson’ definiram duas entidades: 1) Doenga de Mikulicz
—alteragdo de evolugdo benigna, de etiologia desconhecida
e, 2) Sindroma de Mikulicz — quando secundario a uma
variedade de doencas sistémicas. As doencgas sistémicas
implicadas t€m sido diversas: leucemia linfocitica cronica,
linfossarcoma, doenca de Hodgkin, tuberculose, sifilis,
actinomicose, sarcoidose e LES?®.

Em 1952, apos a descrigdo de 11 casos clinicos, Godwin®
sugere a substitui¢do da designagdo de Sindroma de
Mikulicz pela de “lesdo linfoepitelial benigna”. A semelhanca
clinica e histopatologica da “lesdo linfoepitelial benigna”
¢ a presenga ou o desenvolvimento do SS sdo uma
caracteristica importante'®",

Em 19802 Paul Beeson advoga a extingdo da designacéo
de sindroma de Mikulicz. Porém a designagao de Doenga
de Mikulicz mantém-se em uso na clinica oftalmologica,
distinguindo-a da SS, apesar das semelhancas histologicas,
pela manutengdo funcional das glandulas lacrimais'.

Durante o follow-up dos doentes com LES e SS secundaria
assiste-se a algumas particularidades, por exemplo:1)
aumento da frequéncia de artropatias erosivas*!® e, 2)
desenvolvimento de acidose tubular renal'?.

Conclusiao

O caso clinico apresentado refere-se a uma doente com
LES cuja manifestagao inicial foi de parotidite recorrente.
Apbs o artigo de Paul Beeson, em 1980, raramente se tem
utilizado a expressdo de Sindroma ou Doenga de Mikulicz
para designar a tumefaccdo assintomatica das glandulas

lacrimais, dado o amplo conjunto de doengas que pode
incluir. Desta forma, e dado que de momento nao estamos
perante os critérios completos de SS, optamos por designar
de parotidite recorrente esta manifestacao clinica.
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