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A Doencga de Still do adulto € uma doenga sistémica,
de causa desconhecida, traduzida clinicamente porum
quadpro febril prolongado acompanhado de manifesta-
¢Oes articulares e de um exantema evanescente. Ndo
cos especificos, o diagnostico é clinico e de exclusdo.

Os autores descrevem dois casos clinicos, diagnosti-
cados segundo os critérios de Reginato e Medsger; em
dois jovens, um do sexo masculino e outro do sexo fe-
minino, internados porum sindroma febril, e fazemuma
revisdo da literatura, alertando, assim, parauma doen-
ca que ndo € de modo nenhum incomum, estimando-
se em algumas centenas os casos descritos na literatu-
ramundial.

Palavras chave: doenca de Still do adulto, sindrome
febrilindeterminado, exantema evanescente

Abstract

Adult Still’s disease is a systemic illness of unknown
aetiology. The clinical features are high fever; arthral-
gias and an evanescent rash. Since there are no clini-
cal laboratorial or histological pathognomonic markers,
the diagnosis of Adult Still's disease is made by exclu-
sion.

The authors describe two clinical cases, diagnosed
using the Reginato and Medsenger criteria, intwoyoung
people, one a man of 18 years and the other a woman
of 28years, both admitted for prolonged fever. A revi-
ew of the literature is made, highlighting an un-
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common disease with a worlwide reported num-
ber of cases in the order of several hundred.

Key words: adult Still’s disease, fever of unk-
nown origin, evanescent rash

Introduciio

Descrita pela primeira vez em 1971 por Bywaters?, a
Doenca de Still do Adulto (DSA) é cada vez mais uma
causa de sindroma febril indeterminado?34.

A DSA corresponde, na idade adulta, a forma sistémi-
ca da artrite cronica juvenil®’. Na série de Cush®, 19%
dos doentes com DSA terdo tido um episddio semelhante
na sua infancia.

Para muitos autores, esta entidade caracteriza-se pela
triade classica, que consiste numa febre elevada e pro-
longada, oscilando entre os 39-40°C, poliartralgias e
exantema. Acompanham-na frequentemente uma odi-
nofagia, de aparecimento brusco, um quadro de hepa-
tosplenomegalia e poliserosite 5689,

E uma doenga dos adultos jovens®!®, predominante
no sexo feminino, segundo algumas séries**$1112 ocor-
rendo a sua maioria entre 0s 16-35 anos™713 em 78,5%
dos casos'!; apesar disso, ja foi descrita em idades mais
tardjas®1415 mesmo acima dos 70 anos™'¢.

O sintoma inaugural é em geral a febre!, referida em
cerca de 96% dos casos®, sendo superior a 40°C na qua-
se totalidade dos doentes”317; habitualmente, é inter-
mitente, com um ou dois picos didrios de predominio
vespertino®™?1%18 e precedida de arrepios; a duragio
da febre ¢ sempre prolongada (mais que duas sema-
nas), acompanhada de emagrecimento, com ou sem al-
teragdo do estado geral®. Associa-se-lhe frequentemente
uma taquicardia sinusal®¥, presente mesmo nos perio-
dos de apirexia’.

As manifestacdes articulares ocorrem sob a forma de
artralgias (na maioria das vezes)”*'” ou de artrite (me-
tade dos casos). E caracteristica uma poliartrite infla-
matoria aguda ou subaguda, migratéria™®, que logo se
torna simétrica® %, tanto nas pequenas como nas gran-
des articulagdes™®, sendo, por ordem de frequéncia.
na série de Cush®, os joelhos e os punhos as articula-
¢oes mais afectadas inicialmente, seguindo-se as inter-
falangicas, tornozelos e cotovelos. Segundo alguns au-
tores, € caracteristico o atingimento das articulagoes in-
tercarpicas™? e carpometacarpicas'™8. Para alguns,
as alteracoes radioldgicas com valor diagnéstico sao a
carpite centrada ao nivel do grande osso, com tendén-
cia para a anquilose do carpo e das carpometacarpi-
cast56815.21.22 Egta poliartrite pode desaparecer quan-
doa DSA “cura”, mas pode também tornar-se crénica e
causar até, destruicdes osteoarticulares. Se existe sino-
vite, o liquido apresenta uma reac¢do inflamatéria com
predominio de proteinas' e de polinucleares®.
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As mialgias ocorrem frequentemente associadas s ar-
tralgias; geralmente, envolvem o pescogo, dorso, e mus-
culos proximais dos membros, e exacerbam-se nos pe-
riodos de hipertermia®>71%131%, por vezes, a sua inten-
sidade simula um quadro de miosite, mas com enzimas
normais ou discretamente aumentadas’; hd, no entan-
to, casos descritos de DSA associada a polimiosite®.

Outra manifestacao tipica é um rash cutaneo do tipo
morbiliforme® ou maculopapular*®'*? com pequenas
mdculas de cor résea®!® ou salmao>'#2¢ com cerca
de 3 mm de didmetro e contornos irregulares; raramen-
te assume forma purpirica’. Tem caricter evanescen-
te??, é discretamente pruriginoso®*®8 atinge sobre-
tudo o tronco e a raiz dos membros'® e menos vezes as
palmas e as plantas'; a face é raramente atingida. Sur-
ge com maior intensidade ao fim do dia, acompanhan-
do os picos febris**1??? e desaparecendo com a apire-
xia”, havendo, no entanto, autores que o referem
mesmo na auséncia de febre?. Em mais de metade dos
casos, surge precocemente na evolucdo da doenca,
podendo reaparecer depois nos periodos de agudiza-
¢do. Apesar de ser considerado por alguns um critério
major de diagnéstico, nao se detecta em cerca de 15%
dos casos!®; pelo contrario, a sua presenga sugere for-
temente o diagnostico™®,

A bidpsia cutinea é inespecifica’®, revelando sinais
inflamatérios perivasculares com edema e infiltragio por
linfécitos e histidcitos”.

Ocorre odinofagia em cerca de 60% dos casos®7*10,
podendo esta ser a primeira manifestagdo da doenga e
ndo indicadora de infec¢ao®!!; trata-se habitualmente
de uma faringite ndo exsudativa®s.

Existe hepato e esplenomegalia em percentagens que
variam entre 30-59%7910111319 As adenopatias sio tam-
bém frequentes, sendo a regido cervical a mais frequen-
temente envolvida®. A hipertrofia ganglionar pode si-
mular um linfoma” e foi descrita recentemente uma as-
socia¢io de linfoma imunoblastico e DSA%.

Os derrames pleurais e pericardicos ndo sao raros”?,
tanto sob a forma de exsudados como transudados e,
apesar de poder ocorrer atingimento miocardico e en-
docardico™, a pericardite aguda € mais frequen-
tel71019.22 respondendo muito bem aos corticoides. A
miocardite, documentada pela primeira vez por Bank
etal. em 1985%7, embora rara, é considerada uma mani-
festacdo possivel de DSA.

Embora possa existir um quadro de dores abdomi-
nais, nauseas e vomitos®, raramente ocorre inflama-
¢do peritoneal'>1?,

O sistema nervoso pode ser atingido®!!, havendo ma-
nifestacoes do tipo da confusido mental, paralisia facial
periférica™32, epilepsia’®, meningoencefalite”!31%% e
mesmo lesdes focais?. O atingimento de ambos, siste-

ma nervoso central e periférico, é raro?.

Raramente ocorrem lesdes renais, mas estio descri-
tas hemataria'®?, proteintria transitoria®?, glomerulo-
nefrite e nefrite intersticial*?.

O atingimento pulmonar manifesta-se sob a forma de
infiltrados pulmonares fugazes”"'3?2 ou de fendme-
nos de pleurite, embora haja raros casos descritos de
faléncia respiratéria®**°. O Rx do térax pode revelar es-
pessamento ou derrame pleural ou, mesmo, atelectasi-
as?,

A nivel do olho, podem ocorrer conjuntivite e exsu-
dados visiveis no exame do fundo ocular?,

Na DSA pode verificar-se todo este envolvimento sis-
témico e, mais raramente, podem ocorrer complica-
¢Oes, tais como amiloidose®67:11:25:31.32 ¢ CI)710:11,1419,25,
Estdo também descritas doencas associadas a DSA, no-
meadamente sarcoidose?, sindroma de Sjogren®*?5, ar-
terite de Takayasu’ e, mesmo, hepatite aguda fulminan-
te31819. doencas virusais tém também sido descritas,
tais como rubéola, parainfluenzae, echovirus, VHB*, EBV,
CMV e também o parvovirus B19, atribuindo-se a estes
agentes o possivel papel desencadeador da doencga em
individuos geneticamente predispostos'®?. Wouters des-
creve trés casos de DSA em que os possiveis virus de-
sencadeantes foram, respectivamente, o agente da ru-
béola em dois casos e o echovirus 7 em outro caso?.

O diagnéstico de DSA é de exclusio, ndo havendo
qualquer dado laboratorial ou imagioldgico especifico
da doenga'®. Os critérios de diagnoéstico variam de au-
tor para autor, embora a conjugacdo de virios dados
semioldgicos seja comum,; assim, segundo Reginato, tem
de haver um critério major: febre, leucocitose, exante-
ma ou artrite, e um ou mais critérios minor: poliserosi-
te, odinofagia e envolvimento do SRE”°, Para Cush,
Medsger e Christy, a DSA é caracterizada por uma febre
elevada (>39°C), acompanhada de artralgias, artrite, rash
evanescente, poliserosite, hepatosplenomegalia e leu-
cocitose; o factor reumatdide e os anticorpos antinu-
cleares (ANA) sdo negativos®.

Assim, enquanto a associagido de um febre héctica,
sinais inflamatorios articulares, erup¢ao morbiliforme,
e hiperleucocitose (>15000) com culturas negativas su-
gere fortemente o diagnostico de DSA; a auséncia de
um destes elementos dificulta-o muito mais. Tem tam-
bém importincia para o diagnéstico a melhoria clinica
ap6s prova terapéutica com corticoides*?.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com outras
doencas, nomeadamente infecciosas, neoplasicas, gra-
nulomatosas e do tecido conjuntivo'31718, De notar que,
nas fases iniciais da doenga, esta pode assumir formas
atipicas?.

Como dados laboratoriais evocadores deste diagnos-
tico, salientam-se as altera¢gdes mais constantes: uma
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leucocitose superior a 15000791131 ou mesmo superi-
or a 18000, com neutrofilia em 60% dos casos'!, uma
anemia normocrémica e normocitica, geralmente mo-
derada’191 e trombocitose!®1?, A leucocitose pode,
por vezes, persistir muito tempo mesmo com tratamen-
to'®. Apesar do referido, ha casos descritos de DSA com
valores normais ou diminuidos de leucécitos!®3*.

A VS encontra-se aumentada®® e em cerca de dois ter¢os
dos casos os valores ultrapassam os 100 mm na 1 hora’**;
a PCR também esta elevada??; existe na electroforese
das proteinas séricas um aumento da alfa-2 e hiperga-
maglobulinemia*71®1118:1925 ' com particular aumento da
[gG?. O complemento esta, em geral, normal ou eleva-
doé,ll,zi.

A hipoalbuminemia (menor que 3,0 gr/dl) é um dado
frequente”1®111319 ¢ hj um aumento moderado das tran-
saminases e da fosfatase alcalina®1911:131925 njo ultra-
passando as duas vezes o valor normal.

O factor reumatodide e os ANA sao negativos ou apre-
sentam valores baixos*>*1%119 ‘embora o AC anti-ds-DNA
seja sempre negativo numa DSA®,

Pode encontrar-se, tal como ocorre na populaciao em
geral, um discreto aumento do ASTO, o que pode con-
tribuir para atrasar o diagnostico®.

Hi elevacdo da ferritina plasmatica®!*17:21.53536 o que
nio se verifica nas outras doengas reumatismais?1-25:36,
com valores anormalmente elevados (>4000 ng/ml),
sugerindo-se este valor como possivel marcador, quer
de diagndstico®35, quer de controlo terapéuti-
co?78911L1925 Desconhece-se 0 motivo por que aquela
proteina sobe nesta doenc¢a, pensando-se que a citélise
hepatica que ocorre frequentemente na DSA possa acen-
tuar a elevacio da ferritina sérica’’, Verifica-se também
um aumento da haptoglobina®?. A tipagem do HLA nao
mostrou associa¢do consistente®!!,

Quanto ao aspecto histolégico, a medula éssea reve-
la um infiltrado inflamatorio inespecifico®!%? e a nivel
dos 6rgaos do SRE ha quase sempre uma hiperplasia
inflamato6ria®*1?26 podendo achar-se também uma plas-
mocitose reaccional®. Recentemente foi descrito um caso
de mucinose cutdnea difusa, ndo referida anteriormen-
te's,

Em estudos publicados e quando realizada a bidpsia
hepitica, esta revelava infiltrados dos tractos portais,
constituidos sobretudo por células mononucleares e, por
vezes, associados a hepatite focal minima com necrose
ou lesdo de esteatose, e ‘ibrose portal de pequena in-
tensidade®. Também Troita et al. (1993) descreveram
recentemente caracteristicas histoldgicas que simulam
um linfoma?®,

A escolha inicial do tratamento da DSA vai para os
salicilatos nas doses de 100 mg/Kg/dia®>"!3" sendo
os AINE® uma das alternativas, como, por exemplo, o
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naproxeno? e a indometacina, este Gltimo administra-
do na dose de 50 mg 4 id®. Os corticoides, usados
como terapéutica de segunda linha, devem ser reser-
vados para os casos em que existe poliserosite, mio-
cardite ou envolvimento do sistema nervoso central e,
ainda, quando os firmacos atras descritos nao contro-
lam a actividade sistémica nem as manifesta¢oes arti-
culares da doeng¢a®**". A prednisolona, dada na dose
de 1 mg/Kg/dia, deve ser de longo curso® até um ajuste
muito cuidadoso e paulatino da dose necessaria para
controlo da sintomatologia®. Nos casos mais severos,
pode haver necessidade de associar outros farmacos,
nomeadamente imunossupressores3?, tais como a ci-
clofosfamida ou o metotrexato em doses baixas, que
também podem ser administrados isoladamente ou em
alternativa®!®, no entanto, a sua eficicia ainda nio foi
devidamente estabelecida. Outros medicamentos tam-
bém utilizados, sem grande éxito, tém sido os sais de
ouro®! a d-penicilamina®'*'?, a salazopirina® e os an-
tipaltdicos de sintese (ex:hidroxicloroquina)®1%1?, es-
tes Gltimos pouco usados pelo grande nimero de re-
corréncias!.

As complicagdes terapéuticas merecem destaque, visto
que estas intercorréncias podem por em risco a vida do
doente; assim, as cataratas, nefrolitiase, osteoporose, ne-
crose Ossea, infeccdes oportunistas (tuberculose, por
ex.) foram ja descritas como podendo estar associadas
ao tratamento®,

Apesar de ser reconhecida inicialmente como um
doenca de bom prognéstico, este €, em regra, reserva-
do, havendo casos de remissdo rapida e outros de evo-
lugdo crénica com exacerbacdes’, mesmo apds trata-
mento’; existe uma morbilidade significativa associada
a esta doenca*'”. As exacerbacdes sdo frequentes, mes-
mo alguns anos ap6s o inicio da doenca; as recorrénci-
as variam em frequéncia e severidade, mas os sintomas
sdo habitualmente mais ténues do que no inicio da do-
enca*,

A DSA apresenta duas vertentes clinicas: sistémica e
articular, com evolug¢ao geralmente distinta: as formas
de predominio sistémico respondem geralmente a do-
ses elevadas de salicilatos ou a corticoterapia e tém uma
evolugdo benigna; os casos com predominio articular
podem ser rapidamente evolutivos, progredindo para
lesdes articulares graves®, destrutivas e deforman-
te55,7,10,19'

Mesmo com os esterdides, a recorréncia das manifes-
tacdes sistémicas € comum, surgindo em quase metade
dos casos, quando se faz a interrupc¢do ou redugio da
dose’.

Apesar de alguns autores referirem que a DSA s6 ra-
ramente € causa directa de morte, a literatura diz que
o pior prognéstico pode estar associado com as com-
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plicacdes que possam ocorrer, como (por exemplo) a
miocardite e a pericardite com tamponamento®, a fa-
léncia respiratéria, a CID?, etc. A auséncia de rash ca-
racteristico a data de apresentagio estd associada a uma
remissao mais precoce®.

Quanto 2 influéncia no decurso da gravidez, a litera-
tura refere que aquela ndo afecta a DSA nem esta ulti-
ma tem influéncia na gravidez nem no crescimento fe-
tal®®.

Casos clinicos

Caso 1

JJMP, 18 anos, sexo masculino, raca branca, estudan-
te, natural e residente na Figueira da Foz, é internado
no Servico de doengas infecciosas para estudo de um
sindroma febril com 15 dias de evolu¢ao, acompanha-
do de sudagao e artralgias particularmente nos joelhos.
Tinha ja realizado alguns exames complementares através
do médico assistente: hemograma revelando leucocito-
se, R. Widal, R. Wright, R. Paul-Bunnel negativas; eco-
grafia abdominal normal. Estava medicado com eritro-
micina e antipirético sem melhoria.

Historia epidemiologica sem interesse. Antecedentes
pessoais e familiares irrelevantes.

A primeira abordagem revelou um doente com um
estado geral razodvel, discreta palidez da pele e muco-
sas, temp-39°C; apresentava uma adenomegalia cervi-
cal dolorosa e uma hepatomegalia de 1 c¢m, indolor.
Analiticamente: Hb 11,6 gr/dl; Ht 34,5%, eritrocitos
4.200.000 VGM 86,9 fl; leucécitos 30500(N 74,5%); pla-
quetas 454000; parametros bioquimicos normais, excepto
albumina (29 gr/1) com proteinas totais de 81 gr/1.

Iniciou-se o estudo do sindroma febril, tendo sido re-
alizados os seguintes exames complementares:

ECG e RX térax normais; hemoculturas'® negativas;
tuberculina a 3U - negativa; VS 105mm na 1? hora, PCR
15 mg/dl; imunidade para a toxoplasmose, rubéola, CMV
e EBV, serologias para VIH, sifilis, brucelose (incluindo
IFA), febre tifdide - negativas; urina II sem alteragdes;
FR, ASTO, cél LE, Waaler-Rose, normais; complemento
- normal; broncofibroscopia normal com microbiolo-
gia do aspirado brénquico negativa em cultura para BK,
germes banais e fungos; proteinograma com pico em
alfa-2; medulograma revelando presenga das trés linha-
gens celulares normais com alteragdes megaloblasticas
e mielocultura negativa (incluindo BK).

O doente continuava com febre e, por isso, foi insti-
tuido ibuprofeno na dose de 400 mg 3id ao 6° dia, ndo
havendo melhoria; continuou com hipertermia e aste-
nia marcada e sem outras queixas. O exame oftalmos-
copico foi normal.

O controlo analitico ao 82 dia revelava um hemogra-
ma com os seguintes valores: Hb 10,8 mg/dl; Htc-32,1%;

leucocitos 23400(N 82,6%); laquetas 521000; VS 106 mm
na 1% hora.

Nesta altura, foram prescritos ferro oral e doxiciclina,
esta Gltima na dose de 200 mg/dia que nio surtiu qual-
quer efeito, continuando o doente com febre e mialgias
particularmente nos membros inferiores. Outros exa-
mes complementares foram efectuados: pesquisa de BK
na urina (3 amostras) -negativa; serologias para Leptos-
pira, Borrellia, Coxiella, Coxsackie virus (2 amostras) -
negativas; serologias para tuberculose e leishmania -
negativas; AC antinucleares, antimitocondriais, antimus-
culo liso - negativos; RX dos seios da face - normal; SACE
- normal; factor VIII - normal; T3,T4,TSH - normais; TAC
toraco-abdominal “para além de um ligeiro aumento do
volume do figado, ndo foram detectadas altera¢des dignas
de registo, nomeadamente presenc¢a de adenomegalias
mediastinicas ou abdominais nem presenca de derra-
me”.

Ao 38° dia, para além da febre, surge um quadro de
poliartralgias sem artrite, e ao 422 dia, referéncia a do-
res a nivel das pequenas articulagdes e aparecimento
de um rash morbiliforme de predominio no tronco que
desapareceu no dia seguinte. Nesta altura, é posta a hi-
potese de DSA e inicia terapéutica com indometacina
(442 dia) na dose de 100 mg 12/12h, tendo ficado apiré-
tico ao 42 dia ap6s instituicio do farmaco.

Analiticamente, apresentava uma VS de 124 mm na
1% hora; leuc 24500(N 83.9%); Htc 28; VGM 78 fl; pla-
quetas 612000.

Por ter tido um episédio de melenas, realizou uma
EDA que demonstrou a presenc¢a de uma bulbite erosi-
va e sufusoes hemorragicas da submucosa localizadas
ao corpo do estdmago.

Realiza um Rx do esqueleto que ndo demonstrou al-
teragdes e uma cintigrafia osteo articular que revelou
alteragoes inespecificas.

O estudo das subpopulagdes linfocitarias revelou um
fendtipo imunolédgico normal.

O doente tem alta ao 512 dia, medicado com indome-
tacina-100 mg 2 id, ranitidina, sucralfate e ferro oral.

Passadas 3 semanas, o doente voltou a ser internado
por febre e agravamento das artralgias, com persistén-
cia da leucocitose e valores idénticos de Hb e de pla-
quetas; € instituido deflazacort, na dose de 80 mg/dia,
tendo havido uma melhoria significativa das queixas e
desaparecimento da febre.

A evolugio foi boa, estando o doente, ao fim de um
més de tratamento, com bom estado geral, aumento
ponderal, definitivamente apirético e referindo apenas
discretas artralgias sobretudo matinais, localizadas aos
punhos e articulagdes metacdrpicas. Objectivamente,
verificou-se um exame fisico normal.

O controlo analitico mostrava um hemograma com
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Hb 12 mg/dl, leuc 20 400, plaq 487 000 e VS 32mm na
1¢ hora; o doseamento da ferritina sérica, ao 24¢ dia de
tratamento, foi de 118 ng/ml.

A conjugacio da sintomatologia: sindroma febril com
mialgias, artralgias, rash evanescente no tronco, atingi-
mento linfadenopatico com leucocitose mantida, ane-
mia, trombocitose, elevacdo da VS, hipoalbuminemia
levou ao diagnostico de Doenca de Still do Adulto.

Caso 2

MLVF, 24 anos, sexo feminino, raca branca, domésti-
ca, natural e residente em Torres Novas. Foi internada
no Servico de Medicina em 28/7/95 por um sindroma
febril arrastado.

Referia ter adoecido um més antes do internamento
com odinofagia incaracteristica, a qual se seguiu a ins-
talacdo de febre; esta era didria, com predominio ves-
pertino, elevada, atingindo mais de 40°C e acompanha-
da de arrepios e suores. Concomitantemente, referia
mialgias intensas e generalizadas e artralgias simétricas
das articulagdes escapulo-umerais, coxofemorais, tibi-
otarsicas, metacarpofalangicas e metatarsofalangicas. Re-
feria também adinamia, anorexia e emagrecimento de
3 Kg em um periodo de 4 semanas. Consultou o médi-
co de familia, tendo sido medicada com doxiciclina. Por
agravamento do quadro clinico, recorreu ao servico de
urgéncia do C. H. C., tendo sido internada.

Negava ingestao de queijo fresco ou produtos lacte-
0s nao pasteurizados, transfusdes sanguineas, estadas
fora do Pais, contactos recentes com animais, casos se-
melhantes no agregado familiar ou 4rea de residéncia;
negava quaisquer outros sintomas para além dos refe-
ridos. Os antecedentes familiares e a histéria pessoal
eram irrelevantes.

Ao exame objectivo apresentava febre elevada (41¢C),
facies “séptico”, taquicardia ritmica(110 ppm), sinais
inflamatorios das articula¢cdes dos punhos, metacarpo-
falangicas e tibiotarsicas; era evidente um rash maculo-
papular de cor résea, limitado as faces internas e ante-
riores das coxas, que surgia nos periodos febris e desa-
parecia nos periodos de apirexia.

A primeira abordagem laboratorial revelou uma ane-
mia normocitica e normocrémica com hemoglobina de
11,4 gr/dl, leucocitose (21.500/mm3) com neutrofilia
(89.1%) e trombocitose de 556.000/mm3, VS 115mm na
1? hora e PCR 17,7mg/dl. O Rx do térax era normal.
Iniciou eritromicina oral, na dose de 500 mgr de 6/6
horas. A febre manteve “e com as mesmas caracteristi-
cas: didria, com predomiaio vespertino (Fig. 1), acom-
panhada do rash anteriormente descrito. Persistiam as
mialgias, os sinais inflamatorios das articulagdes com
grande impoténcia funcional e taquicardia permanen-
te. Ao 5° dia de internamento, surgiu uma dor toracica

Fig. 1 - Articulagdo do punho - sinais de carpite

esquerda, com caracteristicas pleuriticas, acompanha-
da de tosse nao produtiva e dispneia. Os exames clini-
co e radioloégico evidenciaram a existéncia de derrame
pleural bilateral e alargamento da silhueta cardiaca. Para
esclarecimento da situagao clinica, realizou sucessivos
exames complementares de diagnostico: glicemia, ureia,
creatinina, provas hepdticas, enzimas musculares e urina
do tipo I - sem alteragdes.

Electro e imunoelectroforese das proteinas séricas (G/
L):albumina 21,7, a,-5, @,-9,5, B-7,3, v-12,3; IgA-2,4, IgM-
2,3 e1gG-14,6.

Hemoculturas e uroculturas-negativas; reaccio de
Mantoux a 2U negativa; serologias para toxoplasmose,
CMV, EBV, HSV1 e 2, rubéola, HIV, VHB, VHC, Bruce-
lla, Salmonella, Coxiella, Borrellia, Legionella, Chlamy-
dea, Mycoplasma, sifilis, Leptospira e tuberculose - ne-
gativas. ASO - normal; factor reumatéide e Waaler Rose
- negativos; ANA, nomeadamente os antiDsDNA, ANCA,
imunocomplexos circulantes - negativos.

Frac¢des do complemento sérico ligeiramente dimi-
nuidas: C3 0,81, C4 0,075 e CH100 <20; ecografia e TAC
abdominais - sem organo ou adenomegalias.

O Rx torax, a TAC toracica e o ecocardiograma reve-
laram a existéncia de derrame pericardico moderado e
derrame pleural bilateral. O exame citobacteriologico
do liquido pleural foi sugestivo de exsudado, ndo bac-
teriano e nao neoplasico. O LBA nio evidenciou a pre-
senca de células neopldsicas e a biopsia transbronqui-
ca foi normal; a biépsia pleural demonstrou “pleurite
de cardcter inespecifico”; no aspirado brénquico, as
culturas foram negativas para germes banais e para BK.

Quando posta a hipétese de DSA foi feito o doseamento
da ferritina sérica -3970 ng/ml (valor normal entre 10-
115 ng/mb). Iniciou terapéutica com indometacina, na dose
de 200 mg/dia, sem melhoria. Por existir um quadro de
serosite pleuropericardica iniciou corticoides (deflazacort),
na dose de 80 mg/dia, em doses repartidas, com uma
melhoria significativa da sintomatologia, nomeadamen-
te da febre, poliserosite, artromialgias e rash, assim como
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Fig. 2 - Articulacdo do punho - sinais de carpite

normalizacio das altera¢des laboratoriais, isto €, dos leu-
cocitos, da hemoglobina, da VS e ferritina. A doente teve
alta, orientada para a consulta externa, estando a fazer
uma reducao lenta e cautelosa dos corticoides, sem re-
corréncia da doenga; por persisténcia das queixas de ar-
tralgias, de cardcter cronico, com edema e impoténcia
funcional das articulacoes metacarpo falangicas e do carpo,
realiza radiografia nesta altura, havendo evidéncia de
anquilose carpica (Fig. 2), alteracao descrita na literatura
como sequela frequente da DSA.

Discussao

O primeiro caso clinico, além de apresentar as carac-
teristicas major referidas por Reginato, apresentou to-
dos os estudos microbioloégicos, serolégicos e imagio-
l6gicos negativos ou normais.

O diagnoéstico diferencial deve ser estabelecido com
4 grupos de doencas: infecciosas, neopldsicas, doengas
do tecido conectivo e doencas granulomatosas:

1) A febre, as artralgias e o rash poderiam ser atribu-
idos a uma virose, mas a leucocitose com neutrofilia e a
VS elevada ndo sdo sugestivas, para além de que todas
as serologias realizadas foram negativas.

A endocardite infecciosa foi excluida, porque, apesar
da febre, rash e manifestacdes articulares, nio havia
sopros, as hemoculturas foram negativas e o ecocardi-
ograma normal.

A tuberculose, outra causa de sindroma febril prolon-
gado, foi excluida, porque nado havia lesoes radiologi-
cas toracicas, a reac¢do de Mantoux e a serologia foram
negativas, bem como as pesquisas de BK na urina e LBA.

Foi também importante excluir uma borreliose; no en-
tanto, e apesar de nao haver histéria de picada de car-
raca e do atingimento cutineo ser sob a forma de erite-
ma migrans e s6 muito posteriormente haver atingimento
articular, este é habitualmente mono ou oligoarticular;
concomitantemente, a serologia também foi negativa.

Outras infec¢des sistémicas ou localizadas foram postas
de parte perante a negatividade das serologias, exames

microbiolégicos e normalidade da TAC toracica e ab-
dominal.

2) Perante o quadro clinico de febre, artralgias, hepa-
tomegalia, adenopatia cervical, anemia e leucocitose,
foi colocada no inicio a hip6tese de doenca hematol6-
gica; no entanto, o esfregaco de sangue periférico ndo
revelou células malignas e o medulograma apenas mos-
trou alteragoes sugestivas de anemia das doencas cro-
nicas. A TAC abdominal e toracica ndo evidenciou ou-
tras adenomegalias e a adenopatia cervical desapare-
ceu ao fim de algum tempo com terapéutica anti-infla-
matoria, pelo que esta hipdtese foi excluida, assim como
foram excluidas neoplasias solidas pela negatividade dos
exames imagiologicos, endoscopicos e dos marcado-
res tumorais.

3) A existéncia de febre prolongada, manifestacdes arti-
culares e dermatologicas, hepatomegalia, anemia, leuco-
citose e VS elevada obriga a excluir uma doenga do tecido
conectivo, nomeadamente lGpus eritematoso sistémico,
vasculites de hipersensibilidade, poliarterite nodosa ou
arterite de Takayasu; no entanto, a idade, o sexo masculi-
no, a auséncia de vasculite cutinea, e de atingimento renal
ou neurolégico, corroboradas pela auséncia de marcado-
res imunolégicos ou baixa do complemento sérico, fize-
ram afastar esta hipotese. A febre reumatica, embora pos-
sa cursar com febre, rash e artrite, apresenta atingimento
cardiaco e evidéncia de infec¢io estreptocdcica precedente,
o que ndo sucedeu neste doente.

4) O ultimo grupo a considerar é o das doengas gra-
nulomatosas, nomeadamente a sarcoidose que foi ex-
cluida, ja que o Rx do térax e o SACE eram normais;
contra a doenca de Crohn existe a clinica e a normali-
dade dos exames radiolégico e endoscopico.

Perante o quadro clinico apresentado no segundo caso
clinico, foram colocadas virias hipotese de diagnéstico,
nio confirmadas pelos exames complementares. As do-
encas infecciosas foram excluidas pela negatividade dos
exames microbiologicos e seroldgicos; as doengas neo-
plasicas e granulomatosas foram afastadas pela normali-
dade dos exames imagiolégicos e histologicos do pul-
mao e pleura; dentro das doengas reumatismais e imu-
noldgicas, foram postas de parte, por nio existirem cri-
térios diagnosticos o LES, as vasculites, a artrite reuma-
toide classica e a febre reumatica. O diagnostico foi ba-
seado nos seguintes critérios: febre héctica com duragio
de mais de 2 semanas e resistente aos antibidticos, erup-
¢do maculopapular evanescente, artrite, leucocito-
se>12000/mm3 em pelo menos dois hemogramas, sero-
site e ferritina elevada, esta Gltima considerada por al-
guns autores como marcador biolégico da doenga. A me-
lhoria clinica, laboratorial e analitica ap6s corticoterapia
foi mais um dado diagnéstico, assim como a instalacao
de sinais clinicos e imagioldgicos de carpite.
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