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POLYARTERITIS NODOSA SKIN ASSOCIATED WITH SEVERE DIGITAL ISCHEMIA:
CASE REPORT
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RESUMO

Poliarterite nodosa cutanea é paniculite septal com vasculite acometendo artérias e arteriolas. E
responsavel pelo quadro de nodulos dolorosos, livedo reticular associado ou ndo a astenia, mialgia e
artralgia. Difere da PAN classica pela auséncia do acometimento de visceras.Os autores relatam um
caso de Poliartrite Nodosa Cutanea em um homem de 25 anos que apresentou manifestacdes clinicas
tipicas e obteve resposta ao tratamento com pulsoterapia de corticoide associado ao AAS e
pentoxifilina , e apresentam uma reviséo de literatura sobre este diagndstico.

Descritores: Poliarterite nodosa. Vasculite. Artralgia.

ABSTRACT

Cutaneous polyarteritis nodosa is septal panniculitis with vasculitis affecting arteries and arterioles. It
is responsible for painful nodules, livedo reticularis associated or not with asthenia, myalgia and
arthralgia. Differing from the classic PAN by the absence of involvement of viscera. The authors
report a case of polyarteritis nodosa Cutaneous in a 25 year old man who presented typical clinical
manifestations and obtained response to treatment with corticosteroid pulse therapy associated with
ASS and pentoxifylline, and present a literature review on this diagnosis.

Keywords: Polyarteritis nodosa. Vasculitis. Arthralgia.

INTRODUCAO

A poliarterite nodosa cutanea (PAN cutanea) foi descrita pela primeira vez em 1931 e, desde
entdo, mais de 100 casos ja foram relatados.’(A poliarterite nodosa cutanea) E doenca rara e de
evolucdo arrastada, sem 0 mesmo progndstico ominoso da forma sistémica da vasculite.?

Atualmente, € classificada como uma forma de paniculite septal com vasculite, acometendo
artérias e arteriolas, as vezes associada com queixas sistémicas, embora o envolvimento generalizado

pela vasculite seja raro.®
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Sua etiologia ainda é desconhecida, havendo relatos esporadicos de associacdo com infeccdes
bacterianas ou virais, e seu tratamento representa grande dificuldade para clinicos, reumatologistas e
dermatologistas em geral.?

E uma patologia rara na faixa etaria pediétrica, caracterizada pela presenca de vasculite
necrosante de vasos de pequeno e médio calibre.®

A PAN classica possui uma prevaléncia na populacdo geral de cerca de seis por 100.000
pessoas. E mais comum nos homens entre os 40 e os 60 anos, com uma propor¢ao cerca de 2:1 em
relacdo as mulheres.®

Estdo também descritas associagfes com a infec¢do pelo virus da imunodeficiéncia humana
(VIH), a leucemia de células cabeludas, reacdes a drogas como a minociclina e a dapsona e o abuso de
anfetaminas.

A doenca pode ser diferenciada da PAN cléssica pela sua limitagdo a pele e pela auséncia de
progress&o para envolvimento visceral.®

Vérios fatores tém sido implicados, incluindo drogas, tuberculose, hepatite e infeccOes

estreptocdcicas em associagdo a forma sistémica.®

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, de 25 anos, branco, solteiro, motorista, Natural de Cricilima — SC.

Vem ao pronto socorro devido quadro de cianose de dedos bilateralmente com dor articular de
médos, cotovelos e pés com limitacdo dos seus movimentos hd dois meses da admissdo. Refere
associado ao quadro emagrecimento de aproximadamente 10 quilos, sem sintomas sistémicos. Negava
etilismo, tabagismo ou uso de drogas.

No momento da avalia¢do apresentava-se em bom estado geral. No exame fisico:

Demonstrava cianose de dedos bilateralmente sendo mais intenso em dedo indicador da méo
direita e outros pontos mais intensos na mesma mao e na mao esquerda.

Sem sinais de artrite, com artralgia intensa.

Nodulos subcutaneos doloroso dispersos em membro inferior esquerdo, sem sinais flogisticos.

Laboratorio: Leucocitose sem desvio a esquerda e plaquetose, demais exames normais. Fator
antinuclear (FAN) colocar por extenso as siglas na primeira vez em que aparecem no texto negativo,
Fator reumatoide negativo, Anticoagulante lGpico negativo, LDH 960, VDRL negativo, PCR 36, P
anca negativo, Anti HCV negativo e HbsAg negativo. Citomegalovirus IgM negativo e IgG positivo.
Hemocultura 2 amostras negativas. Niveis de complemento normais.

Sedimento urindrio normal. Ecocardiograma transtordcico normal. Radiografia de térax, TC

de abdome e térax normais. EDA antroduodenite enantematosa.- escrever 0s exames opor extenso
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A biopsia do nédulo subcutdneo demonstrou: Pele apresentando infiltrado neutrofilico na
parede da artéria muscular no tecido subcutadneo adiposo subcutdneo com necrose e trombose da
mesma. Sugestivo de PAN.

N&o possuia critérios suficientes do Colégio Americano de Reumatologia para se firmar o
diagnostico de poliarterite nodosa sistémica.

Avaliado pela cirurgia vascular que orienta conduta expectante para delimitacdo da cianose
para posteriormente se necessario, conduta cirdrgica.

Foi realizado pulsoterapia com solumedrol associado ao ASS e pentoxifilina com melhora
importante da cianose e das dores apds 2 dias.

Paciente foi de alta ap6s 18 dias de internacdo com prednisona oral e AAS com retorno no
ambulatorio de Clinica Médica do Hospital apds 15 dias da alta.

Paciente retorna com importante melhora das lesfes, assintoméatico. Em uso de prednisona
dose baixa com esquema de retirada lenta.

O diagndstico para o caso foi de poliarterite nodosa, cutanea.

Colocar esta obs. Ao final da introducéo, como por ex: “Aqui relatamos o caso de um paciente
com PAN cuténea e envolvimento isquémico digital. O mesmo assinou termo de consentimento e

houve confidencialidade no trato a sua identidade.

DISCUSSAO

A PAN cutanea constitui uma forma particular de vasculite, envolvendo normalmente vasos
de pequeno e meédio calibres, distinguindo-se da forma sistémica pela auséncia de envolvimento
visceral e pela evolugdo benigna, mas cronica recidivante.®

As alteracbes fisiopatoldgicas limitam-se ao leito arterial, e cortes histolégicos revelam
destruicdo dos vasos, com necrose fibrindide, e infiltracdo de neutréfilos e polimorfonucleares. As
lesdes s&o segmentares e ocorrem de preferéncia em locais de bifurcacéo de vasos.”

O seguimento dos pacientes com poliarterite nodosa cutanea € importante, uma vez que ja foi
descrita em alguns casos a evolugdo para a forma sistémica da doenca.®

Em doentes com a forma ulcerada da poliarterite nodosa cutdnea, € mais comum curso ainda
mais arrastado e com envolvimento neuroldgico.®

Clinicamente, as lesdes da forma cutanea podem apresentar-se como nddulos eritematosos, 0s
quais podem ulcerar, e livedo reticular, principalmente nos membros inferiores. Usualmente, até 50%
dos pacientes apresentam sintomas variados, sendo febre baixa, artralgias, mialgias, fadiga e astenia 0s
mais comuns. A auséncia de lesdes sistémicas é a regra, e o curso da doenca é prolongado.®

Contrastando com a doenga sistémica, na poliarterite cutdnea ndo ha evidéncias de

anormalidades imunoldgicas detectaveis pelo FAN, ANCA, fator reumatdide, crioglobulinas e
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decréscimo dos niveis de complemento. Contudo, a solicitacdo desses exames se faz necessaria para
exclusdo de outras formas de vasculite ou enfermidades reumatolégicas de maior gravidade.®

ManifestacBes iniciais raras, como necrose dos dedos no caso, deveriam também ser
consideradas um sinal clinico da PAN cutanea. Outro aspecto interessante e raro do caso, é o
envolvimento das artérias digitais com gangrena, o que tem sido relatado na literatura principalmente
em criangas. Os principais diagnosticos diferenciais envolvidos sdo: sindrome antifosfolipidica,
Raynaud grave no contexto de doencas do colageno e pseudovasculites

Estudos recentes de seguimento em longo prazo tém mostrado, claramente, que PAN cuténea
raramente progride para a forma sistémica."”

Elevacdo moderada da velocidade de hemossedimentacdo e anemia discreta sdo 0s poucos
achados laboratoriais compativeis, ja que os testes imunoldgicos estdo negativos. O diagndstico é
clinico e histopatolégico, sendo a evolucio flutuante, e a resposta aos tratamentos variavel e dificil.®

Ao exame histopatoldgico, a doenca cutanea revela vasculite de artérias médias e arteriolas.
Os vasos afetados tém parede espessada e com infiltracdo neutrofilica. Caracteristicamente, a tinica
intima arterial demonstra um anel eosinofilico de necrose fibrindide, dando aparéncia semelhante a um
alvo.®

As formas sistémicas da doenca podem evoluir bem quando tratadas com corticoides e
ciclofosfamida, drogas que exigem monitorizagdo frequente dos pacientes. J& a forma cutanea tem
curso flutuante. Nas formas leves, pode-se tentar o uso de baixas dose de prednisona (20mg/dia) em
associagdo com antiinflamatorios. J& em pacientes com doencga grave ou extremamente incomodados
com a patologia, 0s mais diversos imunossupressores ja foram utilizados, com respostas

controversas.?
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FOTOS

Figura 1: Paciente no dia da admisséo
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Figura 2: No dia da alta
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Figura 3: 1 més ap0s a internacdo
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