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RESUMAO

A Poliarterite Nodosa (PAN) é uma vasculite que envolve artérias de pequeno e médio calibre. Pode ter
uma forma de apresentacgao sistémica, com envolvimento de vérios 6rgiaos, ou uma forma mais limitada,
com envolvimento apenas cutaneo, articular e neuromuscular, designada por PAN cutdnea. Em qualquer
das suas formas de apresentacdo a PAN é uma vasculite rara nos adultos e ainda mais nas criancas. Embora
a sua causa nao seja conhecida tém sido implicados vérios agentes etiol6gicos, entre eles o Streptococcus.
Apresentamos o caso clinico de uma crianca de 6 anos de idade que desenvolveu PAN cutdnea associada
auma provavel infeccdo estreptocdcica.
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ABSTRALCT

Polyarteritis nodosa is a rare vasculitis of small and medium arteries. It can occur in a systemic form with
multi-organ involvement, or as a limited form confined to the skin, muscles, joints and peripheral nerves
called cutaneous polyarteritis nodosa. Both forms are rare in adults and even more in children. The caues
of this vasculitis remain unknown but some viruses and bacteria have been implicated, specially, Strepto-
coccus.

We present the case of a 6-year-old child who developed cutaneous polyarteritis nodosa following a proba-
ble streptococcal infection.

Keywords: Cutaneous polyarteritis nodosa; Streptococcal infection; Vasculitis.
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Introducao

A Poliaterite Nodosa (PAN) é uma vasculite carac-
terizada pela inflamagdo e necrose de artérias de
pequeno e médio calibre. Pode ocorrer de uma for-
ma sistémica, com manifestacées ao nivel da pele,
articulacoes, coracao, sistema nervoso central,
tracto gastrointestinal, pulmdes e rins ou de uma
forma mais limitada, designada por PAN cutanea.
Esta distingue-se da sistémica por estar limitada a
pele, articulagdes, musculos e sistema nervoso pe-
riférico e pelo seu curso benigno'. A PAN em qual-
quer das suas formas de apresentagdo é uma vas-
culite relativamente rara nos adultos e ainda mais
rara nas criancas. Embora na maioria dos casos a
sua causa permaneca desconhecida, alguns virus
(virus da hepatite B, VHB, virus da hepatite C, VHC,
e virus da imunodeficiéncia Humana, HIV) e bac-
térias, especialmente o Streptococcus, tém sido con-
siderados possiveis factores que contribuem para
o desenvolvimento da doenca?.

Apresentamos de seguida um caso clinico de
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uma crianca de 6 anos que desenvolve um quadro
de PAN cutanea ap6s uma infecgao estreptocdcica.

Caso Clinico

Crianga de 6 anos de idade, sexo masculino, raga
branca, assintomadtico até Abril de 2005, quando ini-
cia queixas articulares caracterizadas por dor e tu-
mefaccido de ambas as tibiotérsicas e punho esquer-
do. Cerca de uma semana depois do inicio das quei-
xas e por persisténcia das mesmas, é medicada com
ibuprofeno, mas sem qualquer alivio. Duas sema-
nas depois do inicio do quadro, surge febre sem um
padrio caracteristico e lesdes cutaneas eritemato-
sas, ndo pruriginosas, associadas a nédulos subcu-
taneos ao nivel do ombro esquerdo, punhos e arti-
culacdes tibiotarsicas. Nos dias seguintes ocorre ex-
tensdo dos sinais inflamatoérios articulares ao joelho
direito, anca direita, cotovelos e ombro direito, bem
como daslesdes cutaneas eritematosas que surgem
também no joelho direito e regides gltiteas.
Devido a persisténcia da febre, artrite e das le-
soes cutdneas a crianca € internada para esclareci-
mento do quadro clinico 17 dias apés o seu inicio.
Nos antecedentes pessoais hé a salientar ape-
nas um episddio de bronquiolite aos 9 meses de
idade e otites de repeticdao no segundo ano de vida.
Relativamente aos antecedentes familiares relevan-
tes ha apenas a referir historia de artrite psoriatica
no pai. Ao exame objectivo a crianca apresentava-
-se normotensa, febril, com um quadro de poliar-
trite a envolver ambos os ombros, cotovelos, pu-
nhos, coxofemoral direita, joelho direito e ambas as
tibiotdrsicas. Verificavam-se lesdes cutaneas erite-
matosas associadas anédulos subcutaneos doloro-
sos nas tibiotarsicas, joelho direito, regiao gltitea e
ombro esquerdo (Fig.1). Apresentava também ri-
norreia purulenta e hiperemia da orofaringe. A res-
tante observacdo, nomeadamente abdominal, ndo
revelou alteragdes significativas.
Laboratorialmente apresentava leucocitose
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Figura |.Imagens das lesGes cutineas na tibiotarsica esquerda e regido glitea antes (A e C) e 6 dias depois (B e D) do
inicio da terapéutica com corticosteroides.

(2.4250/pl) com neutrofilia (76%), velocidade de
sedimentacdo (VS) elevada (112 mm 12 hora), pro-
teina Creactiva (PCR) elevada (19 mg/dl), elevacdo
das fracgdes do complemento, da alfa 2 e gamaglo-
bulina assim como as imunoglobulinas IgG e IgA.
O titulo da antiestreptolisina O (TASO) foi de 2.557
unidades (valor normal:<200 U/L). As provas de
funcdo hepética, renal e coagulagdo estavam nor-
mais, bem como a desidrogenase lactica (LDH). As
serologias para vdrias bactérias e virus, incluindo
hepatites A, B e C, citomegalovirus, virus Epstein-
-Barr, parvovirus, Salmonella, Brucella, Rickettsia,
foram negativas. A pesquisa de autoanticorpos foi
também negativa. Foram efectuadas hemocultu-
ras seriadas, urocultura e exame bacteriolégico do
exsudado faringeo que foram negativos. Os restan-
tes exames complementares de diagnostico reali-
zados (electrocardiograma, ecocardiograma, eco-
grafia abdominal e exame oftalmolégico) foram
normais. Foi ainda efectuada uma bi6épsia de um

dos nédulos subcutaneos.

Colocada a hip6tese de se tratar de uma artrite
reactiva pés-estreptocdcica, foi iniciada terapéu-
tica com penicilina e.v. e dcido acetilsalicilico em
dose antinflamatéria. No entanto, 2 dias ap6s o
inicio desta terapéutica verifica-se um agravamen-
to da poliartrite e das lesdes cutaneas, com persis-
téncia da febre. Por este motivo, é iniciada, ao 6°
dia de internamento, terapéutica com prednisona
p-o. na dose de 2mg/Kg/dia. Em menos de 48 ho-
ras verificou-se uma melhoria clinica franca com
desaparecimento da febre, reducdo dos sinais in-
flamatérios articulares e das lesdes cutaneas.

O resultado da bi6psia cutanea revelou um in-
filtrado neutrofilico na hipoderme, envolvendo a
parede de vasos de médio calibre, com envolvi-
mento da parede e oclusdo do ldmen vascular, pa-
dréo este compativel com PAN (Fig.2).

No 120 dia de internamento e 6 dias depois do ini-
cio daterapéutica com prednisolona a crianca esta-
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Figura 2. Imagens da hipoderme com artéria rodeada
por infiltrado inflamatério (A) e coloragio com orceina
evidenciando a membrana elastica interna da artéria (B).

va clinicamente assintomatica, sem sinais inflama-
térios articulares e com as lesées cutdneas em regres-
sdo (Fig.1), pelo que teve alta passando a ser segui-
da em consulta de reumatologia pediatrica.

Actualmente, 5 meses ap6s o diagnéstico, man-
tém-se assintomadtico, sem alteracdes analiticas
(com reversdo do titulo de TASO e normalizacdo
dos reagentes de fase aguda) e a reduzir progressi-
vamente a dose de prednisona. Continua a fazer
mensalmente uma injec¢ao i.m. de penicilina ben-
zatinica de 1.200.000 unidades.

Discussao

No caso acima descrito o estudo histolégico das
lesdes cutdneas, juntamente com as manifestacoes
clinicas, permitiram efectuar o diagndstico de PAN
cutanea. A existéncia de um titulo inicial elevado

de TASO, com rinorreia purulenta e hiperemia da
orofaringe concomitante, sugeriu a possibilidade
de uma infecgdo estreptocécica associada ao de-
senvolvimento da PAN. De facto, nas criancas esta
associacdo tem sido descrita nos casos esporadicos
publicados de PAN infantil**. Embora a causa da
PAN permaneca desconhecida, tém sido implica-
dos processos infecciosos na sua etiopatogénese.
Considera-se que a lesdo da parede vascular pos-
sa ser uma consequéncia directa da deposicdo de
imunocomplexos e da activacdo do complemen-
to'. Nos adultos a PAN tem sido associada a doen-
c¢a inflamatdria intestinal, neoplasias, fen6menos
trombéticos da veia cava e virus como o VHB, VHC,
HIV e parvovirus B19°. Nas criancgas, embora este-
jam descritos casos de associagdo com maléria,
vacinacdo anti-tetanica, picada de vespa e utiliza-
¢ao de tetraciclina e penicilina®, a associacdao mais
frequente parece ser com a infeccao estreptocéci-
ca’. Esta é habitualmente documentada pela exis-
téncia de exsudado faringeo positivo ou pela ele-
vacao dos titulos do TASO, como no presente caso.

Embora nio existam estimativas exactas do nu-
mero de casos de PAN cutanea nas criangas, sabe-
-se que é um diagnostico raro'. As lesdes cutdneas
ocorrem com maior frequéncia nos membros, sen-
do alesdo mais caracteristica um nédulo subcuta-
neo. Estes podem ser numerosos, bilaterais, loca-
lizados por vezes em areas de pressao e dolorosos.
Nalguns casos agrupam-se formando éreas de [i-
vedo reticularis. Outras manifestacoes cutaneas in-
cluem purpura, exantema maculopapular, lesGes
vesiculares ou bolhosas, tilceras, edema, isquemia
digital e gangrena periférica. O envolvimento arti-
cular é varidvel, caracterizado por artralgias em
cerca de metade dos casos associadas ou nao a po-
liartrite®. Ainda incluidas no quadro que caracte-
riza esta entidade encontram-se as mialgias, neu-
ropatia periférica (parestesias, disestesias) e mani-
festacoes sistémicas, como febre e mal-estar geral.
A biépsia de estruturas dérmicas e subdérmicas
demonstra panarterite e possibilita o diagndstico'.

Geralmente, a PAN cutdnea responde favoravel-
mente aos corticosterdides (prednisona 1-2mg/
/Kg/dia), como no caso acima descrito. Nos casos
refractarios podem ser utilizados imunossupresso-
res como a ciclofosfamida, metotrexato ou azatio-
prina e existem também alguns relatos do uso efi-
caz, em casos de doencga pos-estreptococica, da
imunoglobulina endovenosa®". Tém sido descritos
casos de exacerbacdo da PAN cutanea apés longos
periodos de remissao, em associacao a infeccoes
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estreptocdcicas recorrentes'. Foram ainda verifi-
cados casos de correlacdo entre os niveis de TASO
e a amplitude da reaccdo inflamatéria vasculiti-
ca'®, Deste modo, sempre que o Strepfococcus é
implicado na etiopatogénese da PAN, estd indica-
da a terapéutica profilactica com penicilina, de for-
ma a evitar possiveis exacerbacdes>'. Por este mo-
tivo, no caso aqui descrito, optou-se por manter
profilaxia com penicilina benzatinica mensal.

Embora alguns autores considerem a possibili-
dade da PAN cutanea ser um estddio inicial da PAN
sistémica, na maioria dos casos trata-se de uma
entidade distinta com uma evoluc¢do benigna, ca-
racterizada por exacerbagdes que alternam com
longos periodos de remissao™®.

Em conclusio, a PAN é uma vasculite rara nas
criancas que pode ocorrer ap6s uma infeccao es-
treptocdcica. Assim, perante a suspeita desta vas-
culite, deve ser sempre incluido na sua abordagem
o despiste da infeccdo estreptocécica de forma,
caso ela esteja presente, a efectuar o seu tratamen-
to e programar profilaxia antibiética para evitar
futuras exacerbacoes da doenca.
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