P

SANDRA REGINA M. FERNANDES, LILIAN TEREZA LAVRAS COSTALLAT,
LUCIANO DE SOUSA QUEIROZ, ENI PEREIRA S. PINHO, ADIL MUHIB SAMARA

POLIARTERITE NODOSA LOCALIZADA

SEPARATA DA
“ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA" — VOLUME XIll —TOMO 3
LISBOA 1988



ACTA REUMA. PORT., Xili (3): 181-185, 1988

Poliarterite Nodosa Localizada

SANDRA REGINA M. FERNANDES*, LILIAN TEREZA LAVRAS
COSTALLAT*, LUCIANO DE SOUZA QUEIROZ**, ENI PEREIRA S. PINHO***,
ADIL MUHIB SAMARA***#*

- RESUMO

Os autores relatam um caso de poliarterite nodosa com manifestac¢io confinada a
musculatura das panturrilhas, com edema, dor e rubor evoluindo episodicamente
durante dois anos. Niio revelava qualquer sintomatologia sistémica ou visceral. O diag-
néstico foi realizado através de biopsia muscular, com achados histolégicos de angeite
necrosante cronica, com auséncia segmentar da membrana eldstica interna. A arterio-
grafia renal revelou discreta reducfio do lume vascular; entretanto, ndo se observaram
microaneurismas caracteristicos. Os autores acreditam tratar-se de rara entidade deno-
minada de poliarterite nodosa localizada.

INTRODUCAO

Poliarterite nodosa (PAN) é uma angeite necrosante que acomete artérias de
pequeno ¢ médio calibre, com tendéncia & formagio de microaneurismas localiza-
dos preferencialmente nas bifurcacdes dos vasos. As manifestagdes clinicas da
PAN sdo extremamente variadas, por sua multissistematizagdo. O sinal mais fre-
quentemente observado ¢ o de hipertensdo arterial, pelo envolvimento renal e neu-
ropatia periférica (2,3,5,9).

A PAN pode cursar com manifestagdes musculares, tais como mialgia e fra-
queza, em aproximadamente 809 dos casos (9,12). Dor ¢ edema em musculatura
das panturrilhas também sfo relatados na PAN, sendo porém de ocorréncia mais
rara, assemelhando-se, por vezes, clinicamente a trombose venosa profunda. Essas
manifesta¢des, quando presentes, acompanham-se das demais manifestagdes sisté-
micas, sugestivas de envolvimento arterial.

Neste trabalho, os autores relatam um caso de PAN com dois anos de evolu-

¢ ¢do cujas Unicas manifestagGes eram dor, edema e rubor de caracter episoédico em

musculatura de panturrilhas. O diagnostico somente foi confirmado através de

 cxame histopatolégico. A doenga pareceu-nos restrita & musculatura gastrocné-
- mica, ndo havendo evidéncia de envolvimento visceral.

RELATO DO CASO

M. O., 35 anos, branco, masculino, consultou-se em Julho de 1985, por apre-
sentar ha dois anos repetidos episédios de dor, edema e rubor em membros inferio-
res, comprometendo preferencialmente a musculatura das panturrilhas de modo
assimétrico. Esses apisodios apresentavam duragio aproximada de trés meses e
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regrediam com prednisona. Referia também emagrecimento de cerca de 10kg nos
ultimos dois meses. Ao exame fisico, apresentava-se normotenso, sem outras alte-
ragdes, com excep¢do do membro inferior esquerdo, que revelava rubor, aumento
de volume e temperatura locais, sinal de Homans negativo. pulsos periféricos pre-
sentes e simétricos, forga muscular preservada, com reflexos patclares e aquilianos
presentes e simétricos. Os exames subsidiarios alterados foram hemograma, que
revelou anemia hipocrémica, microcitica (Hb:9.7g/1 ¢ Htc:30); série branca:
9.900 (7-67-0-17-6), VHS:56mm, MP:8.8 electroforese: hipoalbuminemia
(3,07g%) e aumento de gamaglobulina (1,9529%). Os exames que previam o diag-
nostico diferencial com polimiosite, trombose venosa profunda, lipus ¢ artrite reu-
matdide foram negativos ou ausentes (urina 1, ureia creatinina, TGO, TGP, CPK,
fosfatase alcalina, factor reumatoide., factores antinucleares, células 1LE, antigénio
AgHbs e flebografia de membro inferior esquerdo). A biopsia de pele revelou
vasculite dérmica com infiltrado predominante linfocitdrio e proliferagio da
intima, levando a redugdo do lumevascular. A biopsia do musculo gastrocnémico
revelou infiltrado linfoplasmocitario entre as fibras musculares (fig. 1). Estas apre-
sentaram estrutura ¢ didmetro normais, algumas atrofias. mas ndo foram observa-
das necrose ou regeneragdo. Algumas artérias encontravam-se intensamente
infiltradas por linfocitos e mais raramente por neutréfilos (fig. 2) e mostravam as
vezes forte espessamento da intima, levando & oclusio total da luz (fig. 3). Com a
coloragdo de Weigert, confirmou-se o espessamento da intima, notando-se também
desaparecimento segmentar da membrana elastica interna, indicando necrose
antiga, ja cicatrizada, da parede arterial (fig. 4). Nio foi encontrada necrose fibri-
noide. Com o diagnéstico de PAN. realizou-se arteriografia renal, a qual ndo evi-

Fig. 1 —Biopsia do miusculo gastrocnémico, mostrando moderado infiltrado linfoplasmocitario com
neutrofilos entre as fibras musculares. Estas t8m aspecto normal (HEX 100).
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Fig. 2 Artéria do masculo gastrocnémico densamente infiltrada por células inflamatérias (neutréfilos
e linfécitos). indicando arterite em fase aguda (HEX 100).

Fig. 3~ Outras artérias do mesmo musculo: as duas menores tém aspectos normal; a do centro mostra
forte espessamento da intima. com oclusio da luz. O infiltrado linfocitario € discreto e hé intensa
fibrose periarterial, indicando lesio mais antiga que na fig. 2 (HE X 60)
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Fig. 4— Artéria do misculo gastrocnémico. A 1amina elastica interna esta ausente em cerca de 1/3 do
perimetro arterial (entre setas). A intima esta espessada: nota-se formac¢io de nova membrana elastica
interna em posicdo subendotelial. Ha discreto infiltrado linfocitdrio da adventicia. Coloragio Weigert-
van Gieson X 400.

denciou microaneurimas, mas apenas discreto estreitamento do lume de artérias
intraparenquimatosas renais. Iniciou-se tratamento com prednisona, na dose de
60 mg/dia, havendo regressio do edema de membros inferiores.

DISCUSSAO

Este caso de PAN apresentou evolugfo clinica pouco comum, com manifesta-
¢Oes limitadas & musculatura de panturrilhas, sem qualquer repercussio visceral ou
neuroldgica durante dois anos, com excep¢io da hemossedimentacio acelerada e
emagrecimento nos dois iltimos meses. Foi necessario afastar a presenga de trom-
bose venosa profunda através de flebografia, a qual revelou-se normal, ndo s6 por
ser causa frequente de edema unilateral de membros inferiores, mas também por
ocorrer na PAN (10, 11). Apesar de mialgia e dor em panturrilhas serem observa-
das na PAN (10, 11), geralmente ndo despertam muita atengdio, pois quase sempre
se associam as demais manifestagdes sistémicas, sejam renais, gastrointestinais ou
neuroldgicas. Em 64 pacientes acometidos por PAN, Leib & col. (9) observaram
dor e empastamento de musculatura de panturrithas em quatro, sendo que em
pacientes estes sinais e sintomas mantiveram-se como as Unicas manifestacoes,
além da hemossedimentagdo acelerada. Golding & col. (6) também descreveram

dois casos semelhantes e os definiram como poliarterite nodosa localizada, com
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resposta satisfatoria a utilizagdo e sem evidéncia de envolvimento visceral apds
longo periodo de seguimento. Através desses elementos, os diversos autores espe-
culam sobre a possibilidade de tratar-se de entidade clinica distinta da PAN clas-
sica, em vez de uma forma localizada da mesma. Os achados histopatoldgicos, no
caso aqui relatado, comprovam o diagnostico de PAN, evidenciado principalmente
por lesdes cronicas de arterite difusa com endarterite produtiva, acompanhadas,
em alguns vasos, por falta de um segmento da membrana eldstica interna. Embora
nio tenham sido encontradas as lesGes agudas cldssicas de necrose fibrindide arte-
rial, a auséncia segmentar da eldstica interna permite inferir necrose arterial pre-
gressa, que caracteriza a PAN. Havia também infiltrado inflamatério linfocitario
entre as fibras musculares, configurando miosite de leve intensidade. A atrofia das
fibras musculares seria explicada pela isquémia decorrente do comprometimento

arterial.
A arteriografia renal, neste caso, revelou discreto estreitamento do lume de

algumas artérias intraparenquimatosas renais, mas os multiplos microaneurismas
caracteristicos da PAN ndo foram observados. Segundo alguns relatos, os microa-
neurismas sio encontrados em aproximadamente 60% dos casos de PAN, podendo
estar ausentes na fase inicial da doenga (1, 4, 11, 13).

Em 259 dos casos avaliados através de arteriogratia, observaram-se alteragdes
angiograficas menos expressivas de angeite, tais como redugdo do lume arteial,
similar ao encontrado neste caso (11). Apesar de apresentar dois anos de evolugéo,
ndo se observou altera¢do da fun¢ido renal € nem do sedimento urinario, bem como
nfio havia hipertensdo, o que sugere evolugdo mais favoravel nesses casos. No
entanto, a arteriopatia renal, demonstrada pela redu¢io do lume & arteriografia,
induz-nos a acreditar que a doenga nfdo seja tdo restrita & musculatura.
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