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Introducao: As alteracoes neurologicas na Espondilite
Anquilosante (EA) sdo raras (2,1%), geralmente devi-
das a subluxacio atlanto-axial, deformidade/fratura ver-
tebral ou canal lombar estreito.

As radiculopatias e o Sindrome de Cauda Equina
(SCE) sao ainda menos frequentes e surgem na EA de
longa duracio, associados a ectasia dural (dilatacao di-
verticular do saco dural, habitualmente lombossagrado,
onde a pressio do LCR é maior). A relacdo entre radi-
culopatias/SCE e ectasia dural na EA nédo esta bem es-
clarecida mas poder-se-a dever a inflamacéo cronica
das meninges, e a uma interdependénica entre si e do
processo inflamatorio.

O tratamento é controverso e pouco eficaz, poden-
do nos casos em que ha progressao clinica e imagiolo-
gica, considerar-se a op¢éo cirturgica.

O objetivo deste trabalho é descrever um caso clini-

co de EA com ectasia dural e rever a literatura acerca do
tema.
Caso Clinico: Homem, 62 anos, com EA diagnostica-
da hd mais de 30 anos, controlada clinica e analitica-
mente com etanercept e metrotexato 7,5mg/semana
desde 2008.

Enviado a consulta de MFR por lombalgia e agrava-
mento de alteracoes sensitivo-motoras dos membros
inferiores e da marcha, com 4 anos de evolucéo.

A avaliacao apresentava hipercifose dorsal; limitacao
da mobilidade do raquis; diminuicéo da forca muscu-
lar (dorsiflexdo dos dedos a direita, sobretudo D1); hi-
postesia dlgica (dermatomos L4-S1 bilateral); incapa-
cidade para marcha em pontas a esquerda e calcanha-
res bilateral; laségue negativo e ROT’s rotulianos /aqui-
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lianos diminuidos; sem alteracio esfincterianas.
Realizou EMG - alteracdes neurogénicas L5-S1 bila-
teral; TC lombar - reducio da altura discal, calcificacoes
intra-discais e ligamentares e fusio dos arcos vertebrais
posteriores; alargamento exuberante do canal raqui-
diano central L2-S1, perda da diferenciacao do con-
teudo intra-canalar e remodelacdo/erosio dos elemen-
tos 0sseos lombo-sagrados posteriores; reducao da per-
meabilidade dos canais de conjugacido L4-S1 de pre-
dominio direito, com conflito de espaco radicular
foraminal; RM lombar - ectasia dural L3-S1 com mul-
tiplos diverticulos dorsais, condicionando moldagem e
erosdo ossea até aos buracos de conjugacio, expansio
do canal e conteudo intracanalar com sinal de liquor,

FIGURA 1. Achados imagiologicos na tomografia axial
computorizada lombar (em cima) e na ressonancia magnética
lombar (em baixo)
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compativel com SCE e ectasia dural; raizes da cauda
equina junto a parede do saco dural, com indefinicao
dos limites.

Iniciou pregabalina e programa de reabilitacio diri-
gido a dor e aos défices.

Aos 2 meses apresentava alivio algico mas agrava-
mento progressivo da forca, sobretudo flexao/abduciao
da anca, extensao do joelho, dorsiflexdo/flexdo plantar
do tornozelo e extensio dos dedos bilateral; a marcha
era instavel, com padrao neuropatico, trendelenburg
bilateral e incapacidade para a marcha em pontas tam-
bém a direita.

Manteve programa de reabilitacdo neurologica e foi

referenciado para Ortopedia para eventual tratamento
cirargico.
Conclusao: Apesar de infrequentes, as alteracoes neu-
rolégicas na EA podem ser graves e devem ser cuida-
dosamente investigadas com exame neurolégico com-
pleto e exames adequados. A ectasia dural e radiculo-
patia/SCE constituem manifestacoes raras de EA e a
melhor orientagdo destes doentes permanece incerta. O
shunt lomboperitoneal ¢ sugerido na literatura como a
opcao mais eficaz, a par de um programa de reabilita-
¢do individualizado como adjuvante no alivio algico e
reabilitacdo neurologica/funcional.

Este caso enfatiza a importancia de uma boa comu-
nicacdo entre as varias especialidades intervenientes
(Reumatologia, Medicina Interna, Ortopedia, Neuro-
cirurgia, MFR e MGF) a fim de otimizar a orientacio
destes doentes.

CC22 - COGANS SYNDROME: A RARE
SYSTEMIC VASCULITIS

Jodo Pedro Freitas', Flavio Campos Costa’,
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1. Servico Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario
de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introduction: Cogan’s syndrome (CS) is a rare chronic
inflammatory disorder, classically characterized by in-
terstitial keratitis and sensorineural hearing loss. Inner
ear disease might result in deafness. In some patients,
it may also be accompanied by systemic vasculitis.
Diagnosis of CS is often missed or delayed due to its ra-
rity, the nonspecific clinical signs at onset, and the lack
of a confirmatory diagnostic test. This syndrome is rare
and very few cases have been reported since Cogan’s
first characterization in 1945. The case of a 20-year-
-old female with the atypical form of the disease is pre-
sented.

Case report: A twenty-year-old female presented in
the emergency department with rotational vertigo,
tinittus, headeach and progressive hearing loss for 15
days and acute redness of eyes for 4 days. She also re-
ferred pain on the right flanque with nausea for the last
week. Redness of the eyes was associated with dimi-
nished vision and photofobia, there was no discharge
from the eyes, any restriction of movements or diplo-
pia. Also, the patient had a progressive hearing loss for
15 days which was not associated with any ear dis-
charge. There was no history of intake of any ototoxic
drugs. There was no history suggestive of any other
cranial nerve deficits/seizures/acute confusional state.
A physical examination revealed circumciliary conges-
tion of eyes with preserved visual acuity and bilateral
severe sensorineural hearing loss. There was no nys-
tagmus. There was no evidence of other cranial nerve
or focal neurological deficit. Pain in the right abdomi-
nal quadrant with no signs of peritoneal irritation was
present. No other remarkable findings except for exis-
tence of low to moderate grade fever. She was diagno-
sed with interstitial keratitis upon observation by Oph-
thalmologist. Pure tone audiometry showed bilateral
severe sensorineural hearing loss. Significant findings
in laboratory investigations included raised V.S 70 mm
and PCR 24 mg/dl; FA 700 U/L, GGT 300 U/L, AST 40
U/L, ALT 50 U/L, total bilirubin 5 mg/dl and direct
bilirubin 3 mg/dl were also elevated, while rest of the
routine metabolic profile was essentially within the nor-
mal limits. Serum studies for ANCAs, ANAs and serolo-
gies were negative. Abdominal CT Scan revealed mul-
tiple liver abscesses. CE RMN showed “Enhancement
of the VIII cranial pairs, as well enhancement of the
membranous labyrinths of the inner ear, bilaterally, as-
pects suggestive of neuritis and bilateral labyrinthitis”.
Empiric antibiotic therapy with Meropnem and 1 mg/
/kg metilprednisolona were started. Blood cultures (4X)
were negative, torax x-ray, echocardiogram, lumbar
puncture and urinalysis were also negative for infec-
tion. Inflammatory markers progressively normalized
as well as red eyes and abscesses resolved. Neurossen-
sorial deafness was not reversible and the patient was
proposed for coclear implantation. Based upon the cli-
nical findings, Cougan Syndrome with systemic mani-
festation was diagnosed. Hepatic vasculitis mimicking
abcess were assumed to be a systemic manifestations of
Cogan’s syndrome as septic screening including lumbar
puncture were negative for infection.

Conclusion: The presence of interstitial non-ulcera-
tive keratitis in the absence of congenital syphilis, par-
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ticularly, in conjunction with audiovestibular sym-
ptoms, makes the diagnosis of Cogan’s. The atypical
form of the disease is related to systemic manifesta-
tions, being more aggressive and of worse prognosis.

CC41 - CENTRAL NERVOUS SYSTEM
VASCULITIS AS PRIMARY MANIFESTATION OF
SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN A
PATIENT WITH CUTANEOUS LUPUS
ERYTHEMATOSUS
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Mariana Santiago', Catia Duarte!

1. Servico Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra, Coimbra, Portugal
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Introduction: Cutaneous lupus erythematosus (CLE)
is an autoimmune and heterogeneous disease that can
occur as a manifestation of systemic lupus erythema-
tosus (SLE) or independently. The progression rate of
CLE to SLE remains unknown but it is believed to be
low'. Neuropsychiatric systemic lupus erythematosus
syndromes (NPSLE) can occur in 12-95% of patients
with SLE?. One third of all neuropsychiatric syndro-
mes in patients with SLE occurs as the first manifesta-
tion and is directly attributed to SLE but other causes
needs to be excluded’.

Case report: A 32 year-old woman with a 7-year his-
tory of CLE without any other manifestations and with
a negative immunologic study) was admitted in the
Emergency Department with paresthesias in the left
side of her face with 1 week of evolution. Physical exa-
mination revealed a left faciobrachial hemiparesis and
adiscrete anisocoria, without language deficits or other
manifestations. Computed tomography scan showed
bilateral cortical and subcortical frontal lesions of is-
chemic nature, without contrast enhancement, sug-
gestive of CNS vasculitis. She starts treatment with in-
travenous methylprednisolone (1g daily — 3 days) and
was admitted in Rheumatology department with a cli-
nical suspicion of CNS vasculitis in SLE context. She
denied any other complaints, history of recent infec-
tions, thrombotic events or obstetric complications, al-
cohol, tobacco, drug abuse or current medication. La-
boratory investigations revealed autoimmune hemoly-
tic anemia (hemoglobin 9mg/dL, a positive direct an-
tiglobulin test, a decreased amount of haptoglobin,
reticulocytosis and increased lactate dehydrogenase,
low platelet and lymphocyte count. Activated partial
thromboplastin time was prolonged. The erythrocyte

sedimentation rate was 21mm/h, and C-reactive pro-
tein 0.76 mg/dl. Serological screening was negative.
Tests for autoimmunity were positive to antinuclear an-
tibodies, antibodies to double-stranded DNA (12.71U/
/mL, reference value > 15U/mL), positive lupus
anticoagulant and anticardiolipin antibodies (high-ti-
tre IgG anticardiolipin and low-titre IgG anti-f2-gly-
coprotein 1 antibodies). Complement was normal. Ce-
rebrospinal fluid analysis was normal for glucose, pro-
teins and cellular count, without oligoclonal bands.
Septic screening in cerebrospinal fluid was negative.
After methylprednisolone pulses, she initiated treat-
ment with prednisolone 1 mg/kg/day. After 5 days of
treatment, brain magnetic resonance imaging showed
multiple bilateral cortical, subcortical and infratentorial
T2 and fluid-attenuated inversion recovery high-in-
tensity lesions in various stages of healing. These le-
sions had contrast enhancement on T2* sequence. Ce-
rebral angiography was normal. Clinical improvement
was noticeable after 3 days of treatment: practically
without neurologic deficits, hemoglobin 10.3mg/dL and
normalization of platelet and lymphocyte count. She re-
mains stable, without new events until now. We esta-
blished the diagnosis of SLE with central nervous sys-
tem involvement based on 2012 Systemic Lupus Col-
laborating Clinics criteria and NPSLE-ACR definition.

Discussion: According to the available literature, a
small amount of patients with CLE can evolves to SLE,
with rates ranging from 5 to 10%. (1) We described the
case of a woman with CLE that presented with a full cli-
nical picture of SLE after 7 years. This case emphasizes
the importance of considering NPSLE as a possible
diagnosis for onset neuropsychiatric symptoms.
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Introducao: A Artrite Psoriasica (AP) é uma doenca
reumatica inflamatoria cronica, pertencente ao grupo
das Espondiloartrites, cujo diagnostico assenta nos cri-
térios CASPAR (Classification Criteria for Psoriatic Arth-
ritis). Atualmente, sio reconhecidos 5 subgrupos de
AP: oligoarticular assimétrica, poliarticular simétrica,
envolvimento predominante das articulacoes interfa-
langicas distais, espondilite com ou sem sacro-ileite e
artrite mutilante. E importante realcar que o compro-
misso articular é muito variavel e a sobreposicio de ma-
nifestacoes entre os varios subgrupos frequente. En-
contram-se descritos poucos casos de Espondiloartri-
te indiferenciada do idoso que se apresentem com sin-
tomatologia sugestiva de Polimialgia Reumatica (PMR).
De acordo com informacéo disponivel, nunca foi des-
crito um caso de AP em que a forma de apresentacdo
tenha sido um quadro de PMR.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de um doente do
sexo masculino de 49 anos, referenciado a consulta de
Reumatologia, por artralgias de ritmo inflamatorio,
com cerca de um ano de evolucdo, envolvendo os om-
bros e as coxo-femorais acompanhadas de rigidez ma-
tinal de longa duracao, condicionando limitacdo im-
portante nas atividades de vida diaria. No exame obje-
tivo destacava-se distrofia ungueal D1 e D2 da méo es-
querda e D3 da mao direita; manobras sacroiliacas
negativas, sem dactilite ou entesite. Analiticamente des-
tacava-se velocidade de sedimentacio 40mm/h, fator
reumatdide, anticorpo anti-peptideo citrulinado cicli-
co (anti-CCP), anticorpos anti-nucleares (ANAs), anti-
corpos anti-antigenos nucleares extraiveis (ENAs), e
Human leukocyte antigen (HLA-B27) negativos. Assu-
miu-se o diagnoéstico presuntivo de PMR, sendo medi-
cado com prednisolona 10mg/dia e posteriormente adi-
cionado metotrexato 15mg/semana por recidiva clini-
ca com o desmame da corticoterapia. Foi observado
em consulta de Dermatologia tendo realizado o exame
micoloégico das unhas que foi negativo; realizou, po-
rém, terapéutica antifungica empirica sem resolucio
da situagdo. Assumiu-se assim o diagnostico de Pso-
riase ungueal. O desmame gradual da corticoterapia e
metotrexato, com interrupcao desta terapéutica, foi ini-
ciado apds 1 ano de remissao clinica. Trés meses depois,
o doente iniciou um quadro de dor ao nivel das arti-
culacoes condroesternais bilateralmente, fasciite plan-
tar direita, descamacdo palmo-plantar e dactililte do

primeiro dedo da mao esquerda. Néo se identificaram
outros estigmas extra-articulares associados a Espon-
diloartrites. O doente apresentava um sindesmofito
grosseiro em ponte entre a 12 vértebra dorsal e a 12
vértebra lombar, sem sacroileite radiografica. Foi
reobservado em consulta de Dermatologia, assumin-
do-se o diagnostico de Psoriase cutanea. As queixas as-
sociadas a entesite e dactilite cederam a terapéutica com
anti-inflamantorio ndo esteroide, sendo esta a sua te-
rapéutica atual.

Conclusao: Trata-se de um doente com o diagnostico
definitivo de AP cumprindo os critérios CASPAR, em
que a forma de apresentacéo inicial com envolvimen-
to rizomélico sugeriu o diagnostico de PMR. O caso
descrito procura alertar para a variavel expressao feno-
tipica e a evolucéo insidiosa desta patologia, devendo
o clinico estar atento para o amplo espectro de mani-
festacoes; algumas delas, em fase inicial, subtis. Segun-
do o nosso conhecimento trata-se da primeira descri-
¢do de um caso clinico de AP com uma apresentacgéo
PMR-like. Os autores propdem que o diagnostico de
AP seja considerado no diagnostico diferencial de PMR.

CC49 - DOENCA DE KIKUCHI-FUJIMOTO
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Introducao: A Doenca de Kikuchi-Fujimoto (DKF) é
uma doenca rara, normalmente auto-limitada e de evo-
lucdo benigna, sendo ainda mais excecionais os casos
com recidiva. Afeta mais frequentemente mulheres jo-
vens e caracteriza-se pelo aparecimento de adenopa-
tias cervicais dolorosas e sintomas constitucionais. A
sua etiologia é desconhecida. Contudo, tem-se verifi-
cado uma associa¢@o crescente a doencas auto-imunes
do tecido conjuntivo, particularmente ao Lupus Erite-
matoso Sistémico. A histologia ganglionar é importan-
te no diagnostico diferencial com linfomas malignos.

Caso Clinico: Mulher, 35 anos, a qual foi diagnostica-
da DKF em 2006. Na altura, aos 24 anos, foi submeti-
da a biopsia cirurgica de uma adenopatia axilar direita
dolorosa na sequéncia de um quadro clinico de febre e
adenomegalias generalizadas, que resolveu em sema-
nas. Em 2010, a doente foi referenciada a consulta de
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FIGURA 1. Evolucéo do caso clinico ao longo do tempo.
Dgx — diagnostico

Reumatologia por poliartralgias simétricas, de ritmo in-
flamatorio, envolvendo os punhos e as articulagoes
MTFs e IFPs das maos, com 6 meses de evolucio, e fe-
nomeno de Raynaud. Do estudo analitico, salientavam-
-se: positividade para ANAs (>1/1000), anticorpos anti-
-RNP em titulo elevado (97U/mL), leucopenia
(2820/mm’) e neutropenia (920/mm?). O diagnoéstico
de doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC) foi es-
tabelecido e a doente foi medicada com hidroxicloro-
quina (400mg od) e prednisolona (5mg od), consta-
tando-se uma boa resposta clinica. Em 2017, a doente
apresentou-se, novamente, com uma adenopatia axilar
esquerda dolorosa e febre (inicialmente picos semanais
e, posteriormente, didrios). O estudo analitico revelou:
elevacio das proteinas de fase aguda [VS (67mm) e PCR
(54,4mg/L)]; leucopenia (2290/mm?), neutropenia
(1390/mm?) e trombocitopenia (131000/mm?); eleva-
cdo das transaminases [AST (42U/L) e ALT (67U/L)] e
da ferritina (808 ng/mL); normotrigliceridemia e nor-
mofibrinogenemia. As serologias para exclusio de in-
fecao virica aguda foram negativas, nomeadamente
VEB, VCM, parvovirus B19, VIH, VHC, VHB, virus her-
pes simplex (1 e 2) e virus herpes tipo 6, 7 e 8. O es-
tudo imunolaégico recapitulou a positividade para os
ANAs (1/320), a negatividade para os anticorpos
anti-DNA nativo e a normocomplementemia (C3c e
C4). A ecografia axilar mostrou adenopatias axilares a
esquerda e a mais volumosa (36x31mm) foi biopsiada
por agulha fina. O exame citologico revelou detritos
apoptoticos, populacio linfoide polimorfica, numero-
sos macrofagos com corpos tingiveis e histiocitos (por
vezes binucleados ou com formas nucleares em cres-
cente), na auséncia de polimorfonucleares. No estudo
imunofenotipico, ndo se observaram populacoes B mo-
noclonais nem linfocitos T com expressdo fenotipica
aberrante, corroborando o diagnoéstico de DKE A cor-
ticoterapia oral foi aumentada para 15mg de predniso-
lona diarias, ocorrendo resolucdo da febre, diminuicao

progressiva da dor e das dimensdes da adenopatia axi-
lar assim como normalizacdo dos parametros analiticos
em 8 semanas. Esta melhoria analitica permitiu pres-
cindir da biépsia de medula 6ssea para exclusao duma
eventual linfo-histiocitose hemofagocitica concomi-
tante. Atualmente a doente encontra-se assintomatica,
sob prednisolona (7.5mg od), mantendo a hidroxiclo-
roquina.

Conclusao: Os autores salientam a importancia do re-
conhecimento da associacao de DKF a outras doencas
auto-imunes do foro reumatologico, podendo mesmo
preceder o seu aparecimento. A singularidade deste
caso clinico prende-se com a raridade da associacio en-
tre DKF e DMTC e com a recorréncia tardia da DKF
(11 anos), quando esta surge habitualmente num in-
tervalo de alguns meses.

CC56 — OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA
APENAS A PONTA DO ICEBERG
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de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introducao: As Sindromes Paraneoplasicas (SP) afe-
tam até 8% dos doentes com neoplasia, podendo pre-
ceder o seu diagnéstico.

A Osteoartropatia Hipertrofica (OH) é uma sindro-
me composta pela triade de hipocratismo digital, pe-
riostite dos ossos longos e artralgias e/ou artrite. Pode
ser classificada como primaria (hereditaria ou idiopa-
tica) ou secundaria, apresentando uma prevaléncia de
4 a 32% nas neoplasias pulmonares primarias.

A apresentacao clinica da sindrome varia de acordo
com a rapidez de instalacio da doenca subjacente e res-
petiva evolucdo. A artrite, quando presente, tende a en-
volver cotovelos, punhos, metacarpofalangicas
(MCFY%), joelhos e tibiotarsicas (TT’s).

ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA

148



CASOS CLINICOS

Em situacdes de OH secundaria a remocado da neo-
plasia subjacente ou o tratamento de outras causas se-
cundarias resulta, na maioria dos casos, em regressio
das manifestacoes clinicas. Contudo, a utilizacdo de
analgésicos simples ou AINE’ esta preconizada para
alivio algico, sendo que, em casos refratarios, tém sido
utilizados bifosfonatos devido a sua potencial ativida-
de anti-inflamatoria.

Os autores apresentam um caso clinico de Osteoar-

tropatia Hipertrofica secundaria.
Caso Clinico: Homem de 69 anos, com quadro de po-
liartralgias de ritmo misto, envolvendo ombros, coto-
velos, MCF%, interfalangicas proximais e distais, coxo-
femorais, joelhos e TT% bilateralmente, com 1 ano de
evolucio.

Antecedentes pessoais de tabagismo (40UMA) e de
adenocarcinoma primitivo do pulmao diagnosticado
ha 4 meses.

Ao exame reumatologico, destacavam-se altera-
¢Oes compativeis com tendinopatia da coifa dos rota-
dores (bilateralmente), osteoartrose polifocal (méos e
joelhos) palpacdo dolorosa dos punhos e TT’s e pre-
senca de acentuado hipocratismo digital das maos e
dos pés.

Do estudo complementar realizado destacou-se ele-

vacio de marcadores de fase aguda (VS: 32mm/h; PCR:
7,42mg/dL) e anemia normocitica. A ecografia articu-
lar relevou sinovite moderada (sem sinal de power dop-
pler) de ambos os punhos e TT’s. A cintigrafia dssea (so-
licitada para despiste de lesdes dsseas secundarias), re-
velou acentuada captacéo de radiofarmaco ao longo do
peridsteo dos ossos longos, compativel com periostite,
em contexto de osteoartropatia hipertrofica. O doente
foi medicado com AINE e encontra-se atualmente sob
quimioterapia neoadjuvante.
Conclusao: A OH representa um dilema clinico, sen-
do o seu diagnostico relativamente simples, mas a sua
abordagem dificil. Esta dificuldade é devida ao desco-
nhecimento do mecanismo etiopatogénico, variadas
opcoes terapéuticas e a resposta individual ao trata-
mento. A abordagem e progndstico da OH dependem
da doenca subjacente e, alguns estudos, demostraram
que esta entidade regride com o tratamento do tumor
subjacente.
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DO SNC?
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Introducao: A Vasculite Primaria do Sistema Nervoso
Central (VPSNC) é uma vasculite rara que afeta exclu-
sivamente os vasos do SNC. A etiologia ¢ desconheci-
da e aclinica ¢ inespecifica: cefaleias e disfuncao cogni-
tiva sdo os achados mais comuns. Dado o caracter in-
vasivo das biopsias do SNC, a angiografia e a angio-res-
sonancia magnética (angio-RM) tém particular relevo
para o diagnostico. A exclusdo de vasculite sistémica é
fundamental.

Caso Clinico: Mulher, atualmente com 51 anos que,
no inicio de 2016, se apresentou com um quadro tran-
sitorio de hipostesia da hemiface direita e parésia do
membro inferior direito, apesar da TAC cerebral reve-
lar ja isquemia frontoparietal esquerda. A angio-RM ce-
rebral, além da area isquémica, mostrou multiplas es-
tenoses das artérias cerebrais médias (ACMs) e da ar-
téria cerebral posterior (ACP) esquerda, ndo permitin-
do excluir vasculite. Do estudo etiologico do AVC
realcava-se apenas um perfil hipertensivo. O estudo do
liquido cefalorraquidiano (LCR) revelou hiperprotei-
norraquia (0.89 g/L), 4 linfocitos/L, ligeira hipoglicor-
raquia (49% da glicemia), negatividade para agentes
infeciosos e para bandas oligoclonais e IgG ligeiramente
elevada (6.87 mg/dL). Para exclusdo de vasculite sisté-
mica, foi efetuado estudo imunologico que revelou nor-
mocomplementemia (C3c e C4) e negatividade para
ANCAs, ANAs, anti-dsDNA e imunocomplexos circu-
lantes. Nao apresentava assimetrias tensionais e de pul-
s0s entre os membros nem estigmas muco-cutaneos de
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LES ou de Doenca de Behget. Evoluiu com recupera-
cdo completa dos défices neurologicos sob dupla anti-
agregacdo plaquetaria, tendo alta para a consulta de
Neurologia. Em Agosto de 2016, repetiu angio-RM ce-
rebral e, por agravamento da reducéo do calibre e da in-
flamacao na ACM esquerda, foi reinternada com o
diagnostico de VPSNC. Efetuou ciclo de metilpredni-
solona 1g/dia (5 dias) por decisdao conjunta de
Neurologia-Reumatologia, tendo alta sob prednisolona
60mg id. Em Outubro de 2016, foi novamente inter-
nada por AVC isquémico da ACM esquerda e subme-
tida a novo ciclo de metilprednisolona 1g/dia (5 dias)
e a 1% administracao e.v. de ciclofosfamida. Dada a per-
sisténcia de défices neurologicos (hemiplegia direita),
foi orientada para reabilitacdo motora, medicada com
prednisolona 70mg id e pulsos mensais de ciclofosfa-
mida. Apos o 3° pulso de ciclofosfamida, a angio-RM
cerebral mostrou acentuacdo do processo inflamatorio
vascular. Em Marco de 2017 e novamente por deciséo
multidisplinar, iniciou tratamento mensal com tocili-
zumab e.v. (8mg/Kg). Apds 6 meses de terapéutica, a
angio-RM cerebral mostrou pela primeira vez uma es-
tabilizacio das lesdes, permitindo doses de prednisolo-
na de 7.5mg id.

Conclusao: A VPSNC constitui um desafio pois, dada
a auséncia de estudos randomizados, a terapéutica re-
sulta da experiéncia noutras vasculites: corticosterdides
como ancora, sendo possivel a associacdo de outros
imunossupressores. Descrevemos um caso de VPSNC
refratdria a corticoterapia e a ciclofosfamida. Face a nos-
sa ma experiéncia prévia com o rituximab num caso
semelhante de VPSNC, e tendo em conta os resultados
positivos que o tocilizumab tem vindo a apresentar
noutras vasculites, optou-se por este farmaco. Apds a
introducdo do tocilizumab, verificou-se estabilizacio
das lesdes de vasculite cerebral, apesar do seguimento
ainda curto. Do nosso conhecimento, este é o primei-
ro caso descrito na literatura de utilizacdo do tocilizu-
mab no contexto de VPSNC. O aparente sucesso deste
caso abre perspetivas para o tocilizumab como nova
arma terapéutica no tratamento desta entidade.

CC66 - SILENT ACUTE MYOCARDITIS IN
EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH
POLYANGIITIS
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Lucia Costa’

1. Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar de Sao

Jodo, Porto, Portugal

2. Rheumatology, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

Introdution: Eosinophilic Granulomatosis with Po-
lyangiitis (EGPA) is a rare multisystemic disorder, cha-
racterized by necrotizing vasculitis affecting small to
medium sized vessels, associated with asthma and eo-
sinophilia. Cardiac involvement is the most important
predictor of mortality and it seems to be more frequent
in anti-neutrophil cytoplasmic antibodies (ANCA) ne-
gative patients.

Case description: A 65-year-old woman, with a past
medical history of allergic rhinosinusitis since the age
of 27 and a recent diagnosis of asthma, treated with
montelukast, fluticasone/formoterol and hydroxyzine,
was admitted in the emergency department presenting
with a lancinating neuropathic pain and asymmetrical
lower limb edema more pronounced on left side with
2 days of duration. Fifteen days prior she developed
multiple purpuric lesions and dysesthesias of the
upper and lower limbs. On admission to the rheuma-
tology department, she was apyretic and hemodyna-
mically stable. Cardiopulmonary auscultation revealed
rhythmic beats, without murmurs, diffused wheezing
and inspiratory basal crackles. Some petechial and pur-
puric lesions were evident on the palmar and dorsal
side of the hands and feet with extension to the pre-ti-
bial region. A left foot dorsiflexion and right hand fle-
xion deficit was found, associated with symptoms of
hypoesthesia. A complete blood count revealed leuko-
cytosis of 18.8x1079/L with hypereosinophilia
(59.8%), the ESR was 35mm/1st hour and the CRP of
147.2mg/L. Despite the absence of cardiac symptoms,
serum troponin I level was markedly increased to
11429ng/L (normal <16) and also muscle enzymes
were elevated - AST 133U/L, ALT 51U/L, LDH 782U/L,
CK 1579U/L, myoglobin 575ng/mL, CK-MB
123ng/mL. BNP was increased by 543pg/mL and
ANCA were undetectable. ECG documented sinus ta-
chycardia of 114bpm and left bundle branch block.
Transthoracic echocardiography revealed moderate to
severe left ventricular systolic dysfunction (LVSD) with
ejection fraction ~32%, mild to moderate mitral re-
gurgitation and a small volume pericardial effusion. A
cardiac catheterization was performed, which ruled out
coronary disease. Cardiac magnetic resonance confir-
med the severe IVSD and showed a late gadolinium
enhancement pattern of subendocardial predominan-
ce, compatible with fibrosis and suggestive of a
vasculitis. Electromyography recorded findings of mul-
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tiple mononeuropathy and diagnosis was confirmed
by biopsy. Due to typical clinical picture of EGPA, pul-
ses of methylprednisolone were started on the 2nd day
of hospitalization, followed by oral prednisolone and
cyclophosphamide (for 6 months). Montelukast was
suspended. A rapid clinical and analytical improve-
ment was noticed. After 5 months of follow-up, the
echocardiographic reevaluation demonstrated the left
ventricular function preserved (ejection fraction
~55%). Maintenance therapy with azathioprine was
instituted, with continuous normalization of eosino-
philia and inflammatory parameters.

Conclusion: As cardiomyopathy and congestive heart
failure can occur in EGPA but a significant proportion
of patients are asymptomatic, complementary cardiac
investigation are mandatory in any patient with suspi-
cion of this disorder. Early detection and the appro-
priate treatment are crucial due to the possible life-
threatening manifestations.

CC71 - SINDROME HEMOFAGOCITICA NO
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO:
DESAFIO AO LIMITE
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2. Rheumatology, Centro Hospitalar de Vila Nova de
Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

3. Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar do Baixo
Vouga, E.PE., Aveiro, Portugal

Introducio: A sindrome de ativacdo macrofagica é uma
complicacdo rara e potencialmente fatal de algumas
doencas reumatologicas nomeadamente do Lupus eri-
tematoso sistémico (LES). O seu diagndstico e trata-
mento revelam-se como um verdadeiro desafio.

Caso 1: Mulher de 38 anos, seguida em consulta por
LES desde os 16 anos de idade, foi enviada ao SU por
quadro de febre, cefaleias intensas, edema palpebral e
dor retroesternal. Realizou TC cerebral, puncdo lombar
e hemoculturas que nao revelaram alteracoes. O
ecocardiograma era normal. Por cefaleias cronicas, te-
ria ja realizado previamente uma Angio RMN cerebral,
que tinha excluido alteracoes do parénquima ou ano-
malias vasculares. Por febre persistente, tumefacio de
novo das glandulas salivares e ulceras orais foi inter-

nada. A admissio, apresentava bicitopenia, VS e fibri-
nogénio normal, PCR 12mg/L, elevacdo das transami-
nases, LDH, triglicerideos e ferritina. As serologias vi-
ricas eram negativas. A ecografia revelou sialoadenite
crénica das parétidas e submandibulares, cuja biopsia
aspirativa foi inconclusiva. Foi submetida a biopsia 6s-
sea que relevou lesdes de hemofagocitose. Foram
instituidos pulsos de metilprednisolona (MP), seguido
de prednisolona 30mg id e ciclosporina 2.5mg/kg/id.
Ao 13° dia de internamento, a doente apresentou afun-
damento do estado de consciéncia, traduzido imagio-
logicamente por hemorragia parenquimatosa cerebral.
Foi realizada uma derivacdo ventricular externa sem
sucesso, tendo a doente falecido. Foi isolado, a poste-
riori, na cultura do liquor uma Kingella Kingae.

Caso 2: Mulher de 54 anos, com LES com 16 anos de
evolucdo, com envolvimento articular, cutaneo e renal,
sob azatioprina 150mg id, com ma adesao terapéutica
nos ultimos 9 meses, altura em que desenvolve quadro
de febre, hepatoesplenomegalia e adenopatias multi-
plas. Analiticamente, apresentava Hb 8g/dL e linfope-
nia, citocolestase, ferritina: 1865ng/mL, elevacao mar-
cada daPCRe VS e consumo de C4. Apresentava DNA
sérico positivo para EBV, com serologia IgG+/IgM-. A
pesquisa de DNA virico em biépsia hepatica foi nega-
tiva, sendo a histologia compativel com hepatite auto-
imune. A biopsia medular excluiu sinais de hemofago-
citose ou doenca linfoproliferativa. O restante rastreio
séptico e estudo neoplasico foi negativo. Foram insti-
tuidos pulsos de MP, seguido de prednisolona, com me-
lhoria clinica e analitica. Iniciou ciclosporina 200mg
id, tendo tido alta para posterior reavaliacdo. Foi rein-
ternada 23 dias depois por febre e anemia grave com
Hb 4g/dL, com evidéncia inicial de hemolise. O envol-
vimento hematologico revelou-se refratario a optimi-
zacdo de prednisolona e IgIV. Apos suporte transfusio-
nal e pulsos de MP, obteve-se subida de Hb. Posterior-
mente iniciou rituximab 1g, tendo tido alta. Apos 1
meés, recorreu ao SU por febre persistente e dispneia.
Apresentava pancitopenia e ferritina >22000ng/mL. A
nova biopsia dssea documentou sinais de hemogafoci-
tose, pelo que a dose de ciclosporina foi otimizada para
500mg id. Por infecao respiratéria e genital nosocomial
foi instituida antibioterapia. Ao 22° dia de interna-
mento, a doente apresentou agravamento neurologico
progressivo, vindo a falecer.

Conclusao: Um alto nivel de suspeicdo é necessario
para o diagnostico precoce desta sindrome. Estes casos
clinicos, apesar do desfecho fatal, retratam a dificulda-
de diagnostica e a necessidade urgente da instituicio do
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tratamento. Verificamos também, que o despiste de ou-
tras causas associadas, nomeadamente infeciosas, é fun-
damental para o tratamento adequado e atempado, po-
dendo influenciar o prognostico vital.

CC72 - ARTRITE SEPTICA COMPLICADA
COM ABCESSOS DA PAREDE TORACICA E
OSTEOMIELITE DO MANUBRIO - RELATO
DE UM CASO

Cristiana Lopes Martins', Miguel Varela’,

Natércia Joaquim?, Mihail Mogildea?,

Ignacio Moreno?, Ana Lopes?

1. Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacio, Centro
Hospitalar do Algarve, Faro, Portugal

2. Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario do
Algarve, Faro, Portugal

Introducao: A artrite séptica (AS) é uma emergéncia
reumatoldgica, que pode culminar em dano irreversi-
vel da articulacao. O diagnostico e tratamento preco-
ces sdo imperativos. A AS na articulacao esternoclavi-
cular (AEC) pode ter um inicio insidioso, com irradia-
¢éo da dor para outros locais, dificultando o diagnos-
tico. As complicacdes graves sdo comuns, com desfecho
potencialmente fatal

Objetivo: Relato de um caso clinico de artrite
séptica da articulagao esternoclavicular (AS-AEC),
complicada com abcessos da parede toracica e osteo-
mielite.

Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 77 anos,
com antecedentes de diabetes mellitus e doenca renal
cronica. Foi transferido para o nosso hospital com
diagnostico de pneumonia, no 3° dia de antibiético de
primeira linha. O doente referia astenia e omalgia di-
reita, com duracdo de 3 semanas, com auséncia de trau-
ma. A nossa observagao, encontrava-se hipoxémico, fe-
bril e apresentava uma tumefacéo sobre a AEC direita,
indolor a palpacéo. Analiticamente, havia aumento dos
parametros inflamatorios. A radiografia de térax mos-
trava opacificacio do terco superior do pulmaio direi-
to, sugerindo pneumonia. No entanto, a tomografia
computorizada (TC) do térax revelou uma AS-AEC di-
reita, com extensao para a regido posterior ao manu-
brio, a 2% costela direita e ao 1° espaco intercostal es-
querdo. As imagens eram sugestivas de abcessos extra-
pleurais. Nas hemoculturas foi isolado S. aureus.
O doente iniciou tratamento conservador, inicialmen-
te com vancomicina e piperacilina-tazobactam. Nao
houve indicacao para tratamento cirtrgico pela Cirur-
gia Toracica, dada a melhoria imagioldgica inicial. Uma
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FIGURA 1. A imagem mostra artrite septica da articulacio
esternoclavicular (AEC) (seta amarela) e o abcesso
intra-toracico contiguo (seta vermelha)

das TC de reavaliacdo revelou osteomielite do manu-
brio, antes inexistente. Apesar do tratamento e reava-
liacoes periddicas, o doente acabou por falecer de cho-
que séptico

Discussao: A AS-AEC é rara, constituindo até 1% de to-
das as AS. E mais prevalente no sexo masculino. Os fa-
tores predisponentes incluem uso de drogas endove-
nosas, artrite inflamatoria, infecoes a distancia, diabetes
mellitus, doenca renal crénica, entre outros. E infre-
quente em imunocompetentes. As queixas algicas loca-
lizam-se geralmente no térax (78%) e ombro (24%). A
tumefacdo na AE é sugestiva da patologia, mas rara
(4%). A instalacdo do quadro é subaguda, diferente das
restantes AS. Os agentes mais comummente isolados
sdo o S. aureus, N. gonorrhea e P aeruginosa.

As complicacoes graves sdo frequentes, nomeada-
mente osteomielite (55% dos casos), abcesso (25%) da
parece toracica e mediastinite (13%), com desfecho po-
tencialmente fatal. Porisso, a severidade da infeccio tem
de ser avaliada ab initio com recurso a TC ou ressonan-
cia magnética. As radiografias simples ndo tém sensibi-
lidade suficiente para detetar alteracoes dsseas na AEC

No caso relatado, o doente apresentava alguns fato-
res de risco (diabetes mellitus, doenca renal cronica).
Nio foi identificada uma porta de entrada para infecao
nem imunodeficiéncia. O agente isolado foi o mais
usual. O diagnostico e dete¢éo das complicacoes ocor-
reu quando o quadro tinha quase um més. Apesar do
tratamento conservador dirigido, o paciente acabou
por falecer por complicacoes do quadro
Conclusao: A AS-AEC é uma patologia rara, com uma
clinica diferente dentro das AS. O seu diagnostico re-
quer um elevado indice de suspeicdo e o recurso a exa-
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mes imagiologicos especificos. Um diagnostico preco-
ce é essencial para evitar as complicacdes potencial-
mente fatais de uma infecdo prolongada

CC76 - FLARE DE ARTRITE REUMATOIDE
APOS ARTROPLASTIA TOTAL DO JOELHO:
RELATO DE UM CASO
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Daniela Peixoto!, Sérgio Alcino !, Carmo Afonso’,
José Tavares-Costa', Filipa Teixeira'

1. Rheumatology Department, Hospital Conde de
Bertiandos (ULSAM), Ponte de Lima, Portugal

Introducao: A Artrite Reumatodide (AR) é uma doenca
imunomediada, cronica e progressiva, que pode, em
estadios avancados, resultar na perda de massa dssea e
deformidade articular'.

Com a utilizacdo crescente dos farmacos biotecnolo-
gicos, sdo cada vez menos os doentes que evoluem para
fases avancadas da doenca?. Contudo, cerca de
20-25% dos doentes com AR desenvolvem dano arti-
cular importante, sendo o joelho envolvido em mais de
90% dos casos’. A artroplastia total do joelho (AT]) pro-
vou ser um tratamento de sucesso na AR avangada®. Po-
rém, existem relatos de casos de recidiva da artrite do
joelho apos ATJ® ou artroplastia unicompartimental®. As
principais causas de artrite pos-AT] sdo infecdo, sinovi-
te induzida por particulas, sensibilidade ao metal, si-
novite ndo especifica e flare da doenca inflamatoria de
base, sendo esta tltima a causa mais comum?®*. Achados
histologicos tipicos de reativacio da AR foram encon-
trados em 26% dos doentes com AR e faléncia da pro-
tese’. A sinovectomia radical deve ser realizada para re-
duzir o risco de ocorréncia desta complicacao’.
Objetivo: Apresentacio de um caso de reativacio da
AR num joelho com protese.

Caso Clinico: Doente de 71 anos de idade, com AR de
longa evolucio, ja submetida a artroplastia total bilate-
ral dos joelhos e a artroplastia bilateral da anca.

Recorreu a consulta por dor, tumefaccio e aumento
da temperatura local do joelho esquerdo. Na avaliacéo,
constatada sinovite deste joelho, tendo-se suspeitado,
inicialmente, de infeccdo da protese ou de artrite por
microcristais. No entanto, a pesquisa de cristais e o exa-
me bacteriolégico do liquido sinovial foram negativos,
tornando estes diagnosticos menos provaveis. A doen-
te melhorou com optimizacio da terapéutica paraa AR,
apoiando um quadro de monoartrite aguda no contex-
to de flare da doenca.

Discussao/Conclusao: A ocorréncia de sinovite apos
ATJ é uma complicacio infrequente. A exclusio de infe-
¢do ou artrite por deposicao de cristais é importante no
diagnostico diferencial®. Nos doentes em que a sinovite
ocorre por atividade inflamatoria da AR, esta pode ser
controlada com repouso e otimizacio da terapéutica
imunossupressora*, como verificado no caso descrito.
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Introduction: Systemic Lupus Erythematosus (SLE)
and Sjogren Syndrome (SS) are closely related, not only
due to their frequent coexistence, but also to overlap in
their clinical and immunological expression. Prevalen-
ce of secondary SS in SLE patients ranges between
9-9%. On the other hand, patients with primary SS of-
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ten present clinical and immunological manifestations
included in the SLE classification criteria. The authors
describe the case of a patient presenting with cuta-
neous/peripheral nervous system (PNS) vasculitis with
overlapping immunology for SLE and SS.

Case report: A 42 years old female was referred to the
Rheumatology inpatient department with complaints
of lower extremities hypo/dysesthesias for over a month
and petechial skin lesions in both legs for a week.
When questioned about other complaints, she refer-
red xerostomia and polyarthalgia for more than a year.
She also had a family history of small vessel vasculitis
(2 uncles), SLE and Rheumatoid Arthritis (2 monozy-
gotic twin cousins). On observation, she presented bi-
lateral lower limb hypoesthesia (sock pattern), with di-
minished bilateral foot dorsiflexion strength and uni-
lateral foot plantar flexion. Petechial lesions were pre-
sent bilaterally below the knee, coalescing into
purpuric plaques, more evident on the posterior sur-
face of legs. Laboratory evaluation showed raised ESR
(62mm/h) and CRP (104,1mg/L), with normal blood
counts. ANAs titre was >1/1000 (homogenous pat-
tern), with positive anti-DsDNA (>800UL/ml by ELISA
and >1/80 by indirect immunofluorescence), antiSSA
(>200UI/ml), antiSSB (49UI/ML) and antinucleosso-
me antibodies; direct coombs test was also positive;
cryoglobulins were negative. Lower limbs electromyo-
graphy was compatible with multiplex mononeuritis,
highly suggestive of vasculitis. Moreover, the labial mi-
nor salivary gland biopsy showed focus score of
2/4mm?2. At this point, a diagnosis of vasculitis secon-
dary to SLE/SS overlap was assumed and the patient
started treatment with monthly iv cyclophosphamide
(1gram) after three daily methylprednisolone pulses
(1gram each). Later, skin histology confirmed vasculi-
tis and also revealed epidermis necrolysis. Unfortuna-
tely, the nerve biopsy was not representative. Despite a
favourable response to treatment, the purpuric plaques
evolved to ulcers, with the need of skin grafting to al-
low skin healing.

Conclusion: The case presented fulfils classification
criteria both for SLE (SLICC) and SS (ACR/EULAR
2016), allowing the diagnosis of SLE/SS Overlap syn-
drome. Despite controversial, literature suggests that
SS occurring in association with SLE represents a dis-
tinct entity. For example, age of onset is later than in
SLE and sicca complaints precede lupoid manifesta-
tions, as in the case described, in a 42 years’ female that
presented poliarthalgia and xerostomia before mani-
festing skin/PNS vasculitis.

CC80 — SLE PRESENTING WITH MYOCARDITIS
— A CASE REPORT

Miguel Guerra!, Raquel Miriam Ferreira?,

Sara Ganhao?, Teresa Martins-Rocha?,

Ana Filipa Rocha Agueda’, Francisca Aguiar?,

Eva Mariz?, José Pinto?, José Brito?, Pedro Madureira?,
Luacia Costa®

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

2. Rheumatology Department, Centro Hospitalar Séo Jodo,

Porto, Portugal
3. Rheumatology Department, Centro Hospitalar do Baixo
Vouga, Aveiro, Portugal

Introduction: Systemic Lupus Erythematosus (SLE)
has myriad of presentations with highly variable cour-
se, ranging from indolent to a fulminant course. Car-
diac manifestations are protean with myocarditis being
usually subclinical and rarely presenting with left ven-
tricular dysfunction.

Case description: A 21 years old man was referred to
the inpatient department of Rheumatology from ano-
ther institution, with skin rash, fever and polyarthral-
gias, for over a month. At observation, he had peri-
pheral symmetric polyarthritis (metacarpal-phalangeal
and proximal interphalangeal joints), tachycardia, sys-
tolic pulmonary murmur and fever (38,1°C). He also
presented diffuse alopecia and erythematous skin rash
of trunk and arms. Study from previous institution ex-
cluded infectious aetiology and showed bicitopenia
(Haemoglobin 8.4g/dl; 2160 leucocytes/mm?) and
small pericardial effusion on cardiac ultrasound; it also
documented ANA titre >1/1000 (homogenous), posi-
tive anti-dsDNA antibodies (522 Ul/ml), positive anti-
-histones/anti-nucleossome antibodies and low C3c
(50,6mlg/dl) and C4 (9,2mg/dl). On admission at our
department, besides anaemia (haemoglobin 9,5g/dl),
leukopenia (2940/mm’® with 450 lymphocytes/mm?)
and raised ESR (94mm/h) and CRP (23,3mg/L), he also
presented leukocyturia and proteinuria (2g/L, spot uri-
ne), with normal serum creatinine and chest x-ray. As-
suming the diagnosis of SLE, transthoracic cardiac ul-
trasound was repeated and reported systolic depres-
sion (ejection fraction EF 45%) and 24 h urine sample
revealed a proteinuria of 1,27g. Despite normal range
troponin I, BNP was slightly raised (109,4pg/ml). Car-
diac MRI showed late sub-epicardial enhancement pat-
tern compatible with myocarditis. After performing a
renal biopsy, treatment was started, with 3 methyl-
prednisolone pulses of 500mg, intravenous monthly
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cyclophosphamide (CYC) and hydroxychloroquine.
Renal histology confirmed lupus nephritis class IV. At
discharge, the patient was feverless, without arthritis or
skin rash and resolved anemia/leukopenia; new car-
diac ultrasound revealed slight EF improvement (49%)
and spot urine with 0,7g/L proteins. The patient was
administered a total dose of 6g of CYC the following 6
months, with posterior conversion to mycophenolate
mofetil (2g/day). One year after disease onset, there is
no evidence of disease flare, with renal remission (spot
urine proteins <0,5g/L, inactive sediment, normal se-
rum creatinine) and no cardiopulmonary complaints.
Conclusion - myocardial involvement is not uncom-
mon in SLE, described in up to 50-80% patients on ne-
cropsy studies; however, most cases are subclinical.
Symptomatic myocarditis is rare, seen in only up to 9%
of cases. The case described, despite almost asympto-
matic (mild persistent tachycardia), had systolic dys-
function in an inaugural multi-systemic picture (in-
cluding renal, cutaneous, articular and haematologi-
cal). A prompt and adequate diagnostic approach allo-
wed early treatment with rapid disease control,
avoiding irreversible sequelae in a young adult patient.

CC81 - BELIMUMAB NO TRATAMENTO

DO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO:

A EXPERIENCIA DE UM CENTRO

Bruno Miguel Fernandes', Salomé Garcia',
Miguel Bernardes', Francisca Aguiar’,

Raquel Miriam Ferreira', Pedro Madureira’,

Iva Brito!, Lucia Costa!

1. Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar de Sao
Jozo, Porto, Portugal

Introducao: O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é
uma doenca autoimune cronica, que afeta mais fre-
quentemente as mulheres jovens. Tem carater intermi-
tente, caracterizando-se pela alternancia entre perio-
dos de remissao e de atividade da doenca. A terapéuti-
ca instituida é em funcéo da sua gravidade e dos or-
gaos atingidos, reservando-se os imunossupressores
para os casos mais graves. Em 2011, foi aprovado o pri-
meiro farmaco biotecnologico para o tratamento do
LES, o belimumab — um anticorpo monoclonal huma-
nizado, que inibe especificamente o BlyS (estimulador
de linfocitos B). Os seus ensaios clinicos revelaram: di-
minuicdo da atividade da doenca, reducdo do numero
e gravidade dos flares, efeito poupador de corticoste-
roides e melhoria na qualidade de vida.

Objetivo: Descrever os doentes com LES que inicia-

ram belimumab e permanecem em seguimento num
Servico de Reumatologia de um Centro Hospitalar Uni-
versitario.

Metodologia: Para os doentes incluidos na revisao,
descrevem-se varios aspetos da doenca lupica (tempo
de evolucao, grau de atingimento de orgao e imunolo-
gia) e do seu tratamento (terapéuticas prévias, mo-
mento e motivo(s) de inicio do belimumab assim como
a sua efetividade pela evolucao do SLEDAI).
Resultados: Encontramos 4 doentes com LES tratados
com belimumab, do sexo feminino, com uma idade
média atual de 36 anos (23-55 anos) e com uma dura-
cao média da doenca de 5 anos (2-11 anos). Todas se
apresentavam com envolvimento articular, 3 com en-
volvimento cutaneo (3/4) e 3 com atingimento hema-
tologico (3/4). No estudo imunoldgico prévio a intro-
ducio do belimumab, 3 doentes tinham positividade
para anticorpos anti-dsDNA (142.1-716.4 UI/mL) e to-
das exibiam hipocomplementemia (C3c: 6-10mg/dL;
C4: 55-152mg/dL). A doente que apresentava negati-
vidade para os anticorpos anti-dsDNA, tinha realizado
previamente 2 ciclos de rituximab. Das terapéuticas
prévias para o LES, todos as doentes ja tinham sido tra-
tadas com hidroxicloroquina, com descontinuacio em
apenas uma delas e por toxicodermia. Duas doentes ja
teriam realizado tratamento com azatioprina, 1 doen-
te com micofenolato de mofetilo (MFM) e rituximab e
outra ainda com MFM isoladamente. Metade da amos-
tra iniciou belimumab por atingimento mucocutaneo
grave/refratario; 1 doente por envolvimento hemato-
logico e articular graves e 1 doente por envolvimento
hematologico grave. Foram comparados os valores de
SLEDALI a data do inicio do belimumab, em média de
11 (7-15), com os valores aos 6 e 12 meses. Uma doen-
te interrompeu o belimumab aos 6 meses por nefrite la-
pica; as restantes mantém-se sob terapéutica. As varia-
coes de SLEDAI nas 3 doentes ainda sob belimumab fo-
ram em média de 8 (4-15) aos 6 meses e de 8 (2-15)
aos 12 meses. Duas doentes apresentam-se atualmen-
te em remissdo (SLEDAI de 0). (ver Tabela 1).
Conclusao: Apesar do tamanho da amostra nio per-
mitir realizar grandes inferéncias, os nossos resultados
sdo positivos e vdo de encontro a literatura. Esta ulti-
ma suporta a utilizacao de belimumab em doentes com
LES, com doenca musculoesquelética e/ou cutanea ati-
vas e refratarias a terapéutica convencional. Em con-
formidade, das duas doentes que iniciaram belimumab
por envolvimento cutaneo grave, uma doente apresen-
ta-se atualmente em remissdo SLEDALI e a outra teve
uma boa resposta SLEDAI aos 6 meses. Por outro lado,
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TABELA I. CARACTERIZACAO DOS DOENTES COM LES MEDICADOS COM BELIMUMAB E EM SEGUIMENTO NUM
SERVICO DE REUMATOLOGIA DE UM CENTRO HOSPITALAR UNIVERSITARIO
L.C.S.C (Doente 1) | M.PPF (Doente 2) | M.A.O.M. (Doente 3) | L.C.C. (Doente 4)
Sexo Feminino Feminino Feminino Feminino
Idade atual 36 23 55 29
Idade ao diagnostico 25 20 49 27
Tempo de doenca (anos) 11 3 6 2
Tipo de envolvimento articular, cutaneo, articular, cutaneo, articular, articular, cutaneo,
imunologico hematologico, hematologico, hematologico,
imunologico imunologico imunologico, serosas
Imunologia pré-belimumab:
e anticorpos anti-dsDNA 278,2 Ul/mL 142,1 Ul/mL 17,1 Ul/mL 716,4 Ul/mL
(N <100UI/mL)
¢ complemento
C3c (N 83-177mg/dL) 74.0 mg/dL 152 mg/dL 104 mg/dL 55 mg/dL
C4 (N 12-36 mg/dL) 10 mg/dL 10 mg/dL 9 mg/dL 6 mg/dL
Terapéuticas prévias prednisolona, hidroxicloroquina prednisolona, prednisolona,
para o LES hidroxicloroquina, (suspensa por hidroxicloroquina, naproxeno,
nifedipina, toxicodermia), azatioprima, hidroxicloroquina,
pentoxifilina, resoquina micofenolato de mofetil, azatioprina
micofenolato de mofetil rituximab, IgIV
Inicio do belimumab
¢ Data: Motivo(s): Maio/2016 Junho/2015 Marc¢o/2015 Agosto/2017
envolvimento envolvimento trombocitopenia Envolvimento
mucocutineo grave cutdneo refratario refratdria articular e
hematologico
refratarios
Tempo sob belimumab 21 32 35 6
(meses)
SLEDAI
pré-belimumab 10 15 7 14
aos 6 meses 6 0 3 18 (nefrite lupica)
aos 12 meses 8 0 1 -
atualmente 4 0 0 -

LES - lupus eritematoso sistémico

anossa pequena série fornece um dado novo e mais in-
teressante, que se prende com uma inusitada resposta
ao belimumab numa indicacio pouco formal, ou seja,
numa trombocitopenia grave e refrataria ao rituximab
no contexto do LES.

CC82 - ARTRITE DA ARTICULACAO
TEMPORO-MANDIBULAR: A MANIFESTA(;AO
INICIAL DE ESPONDILITE ANOQUILOSANTE?
Nathalie Madeira!, Manuela Micaelo®?,

Sandra Bitoque®, Anténio Vilar’, José Vaz Patto!

1. Rheumatology Department, Instituto Portugués de

Reumatologia, Lisboa, Portugal
2. Reumatologia, Hospital dos Lusiadas, Lisboa, Portugal
3. Cirurgia Maxilo-Facial, Hospital dos Lusiadas, Lisboa, Portugal

Introducao: A artrite é a condicido dolorosa mais co-
mum que afeta a articulacdo temporo-mandibular
(ATM). Embora o seu envolvimento esteja descrito mais
frequentemente nos casos de osteoartrose e de artrite
reumatéide, o comprometimento da ATM como parte
das espondilartropatias também tem sido relatado. Na
espondilite anquilosante (EA), a ATM tem sido repor-
tada como atingida em 10 a 15% dos casos e em doen-
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tes com longa evolug¢do. Apresenta-se um caso raro de
artrite da ATM em doente sem diagnostico prévio de
doenca reumatica inflamatoria.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 54 anos, re-
correu ao Servico de Urgéncia por dor e edema da re-
gido temporo-mandibular direita e limitacido da aber-
tura bucal, com cerca de 2 semanas de evolucdo. Rea-
lizou exames que revelaram PCR de 4,84 mg/dL e ra-
diografia da ATM direita com alargamento do espaco
inter-articular. Foi encaminhado para consulta de Ci-
rurgia Maxilo-Facial, onde realizou varios exames, no-
meadamente TAC e RMN das ATM que revelaram irre-
gularidade e deformacdo do contorno da cortical do
condilo mandibular direito, edema dos tecidos envol-
ventes e derrame articular, compativel com artropatia
inflamatoria e biopsia de tecido capsular e aspiracdo do
liquido sinovial cujo exame histopatologico confirmou
a presenca de infiltrado inflamatério crénico e inespe-
cifico, sendo negativo para células neoplasicas e para
bactérias potencialmente patogénicas. Foi medicado
com deflazacort 12 mg e AINE em SOS e referenciado
para consulta de Reumatologia. Quando observado
pela primeira vez por Reumatologia, cerca de 3 meses
apos o inicio da artrite da ATM, apurou-se historia de
cervicalgia e lombalgia inflamatérias desde os 20 anos,
que motivavam a toma de AINE nas crises, com alivio,
e ja tinham levado o doente a recorrer a consulta de
Neurocirurgia e realizado TAC e RMN, mas sem qual-
quer diagnostico de doenca reumatica inflamatoria. Ne-
gou qualquer outra sintomatologia nomeadamente ar-
tralgias e tumefacoes noutras localizacoes. A observa-
cdo destacava-se palpacido dolorosa da ATM direita e
tumefacdo elastica da mesma, manobras sacro-iliacas
positivas, sem limitacdo da coluna cervical e lombar.
Colocou-se a hipotese de espondilartrite, solicitando-
-se estudo para confirmar o diagnostico. Dos exames
realizados destaca-se VS 48 mm/H e PCR 1,4 mg/dL,
HLA B27 positivo, radiografia da bacia com sacro-ilei-
te bilateral grau 2, TAC das sacro-iliacas com sacro-ilei-
te erosiva e radiografia da coluna dorsal com presenca
de sindemofitos. Admitiu-se o diagnostico de FA. A te-
rapéutica prévia adicionou-se salazopirina até a dose
maxima de 2g por dia, verificando-se, 4 meses apos o
inicio do quadro, resolucdo da artrite, auséncia de pre-
juizo funcional da ATM, melhoria da lombalgia infla-
matoria e auséncia de padrao inflamatério nas analises.
Discussao: O doente foi encaminhado por monoartri-
te da ATM, apos exclusdo de causa infecciosa e neo-
plasica. Na primeira consulta de Reumatologia, verifi-
cou-se a presenca de lombalgia e cervicalgia inflama-

toria desde os 20 anos, com presenca de sacroileite
radiologica bilateral. Foi pelo envolvimento monoarti-
cular da ATM, articulacdo néo tao frequentemente atin-
gida na EA que se procedeu ao diagnostico, 34 anos
apos o seu inicio.

CC85 — MIOPATIA POR CORPOS DE INCLUSAO
E SEU TRATAMENTO: RELATO DE UM CASO
CLiNICO

Joana Leite Silva', Daniela Santos-Faria',

Joana Sousa-Neves', Joana Ramos Rodrigues’,

Soraia Azevedo', Sérgio Alcino !, José Tavares-Costa',
Daniela Peixoto', Carmo Afonso’, Filipa Teixeira’

1. Servico de Reumatologia, Unidade Local de Satude do
Alto Minho, Ponte de Lima, Portugal

Introducao: A miopatia por corpos de inclusio (MCI)
¢ uma miopatia inflamatoria idiopatica, rara, mais co-
mum em individuos com idade superior a 50 anos de
idade e mais frequente no sexo masculino’. A sua etio-
logia é desconhecida e a sua apresentacéo clinica é va-
riavel. Caracteriza-se, habitualmente, por fraqueza
muscular, proximal e distal, assimétrica e progressiva,
podendo evoluir para atrofia muscular e incapacidade
funcional.

As enzimas musculares séricas podem encontrar-se
em niveis normais ou moderadamente elevadas. His-
tologicamente, a presenca de vactiolos nas fibras mus-
culares é caracteristica desta doenca.

Em geral, a MCI é descrita com sendo refrataria ao

tratamento com imunossupressores, incluindo os cor-
ticosteroides. No entanto, ha relatos de casos em que se
verificou alguma resposta, justificando a sua utilizagzo.
Objetivo: Relato de um caso clinico de MCI e respos-
ta a diferentes atitudes terapéuticas.
Caso clinico: Doente do sexo feminino, de 80 anos de
idade, internada no Servico de Reumatologia em 2009
por quadro clinico de fraqueza muscular dos membros
superiores e inferiores. Analiticamente apresentava ele-
vacdo de parametros inflamatorios, elevacdo da creati-
noquinase (1115 UI/L) e da DHL (462 UI/L) e anticor-
pos antinucleares negativos. A eletromiografia dos
membros superiores (MS) e inferiores (MI) apoiava
diagnostico de miopatia inflamatoria, pelo que iniciou
prednisolona (PDN), na dose de 1mg/kg/dia, com res-
posta favoravel, clinica e analiticamente. No entanto, a
histologia revelou alteracdes sugestivas de miopatia por
corpos de inclusio, pelo que se questionou o diagnos-
tico. A revisdo da histologia confirmou o diagnostico de
MCIL.
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Esta doente manteve-se clinicamente estavel com
PDN, em doses entre 7,5-10mg/dia até novembro de
2013. Nesta altura, apresentou-se de novo com fra-
queza muscular, grau 4/5, quer nos MS quer nos Ml e,
analiticamente constatou-se novo aumento de CK.
Dada a resposta prévia a corticoterapia, aumentou-se a
dose de PDN para 0,5mg/kg/dia e associou-se meto-
trexato (MTX) (dose méaxima de 25 mg/semana), ten-
do-se conseguido reduzir de novo a dose de PDN até
5mg/dia e atingir a remissdo clinica. O surgimento de
pancitopenia grave, em Dezembro de 2016, conduziu
a suspensio deste farmaco.

Em Novembro de 2017, por novo agravamento cli-
nico e nao podendo reiniciar MTX, tentou-se terapéu-
tica com imunoglobulinas endovenosas, na dose de
400mg/Kg durante 5 dias, trimestralmente, mantendo
PDN na dose de 5 mg/dia. Verificou-se, também, res-
posta clinica favoravel. Encontra-se, de momento, sem
sinais de atividade da doenca, com enzimas muscula-
res e parametros de fase aguda normais.
Discussao/Conclusao: A MCI é uma miopatia infla-
matoria rara, que cursa com fraqueza muscular difusa,
proximal e distal, de inicio lento e insidioso, habitual-
mente refrataria a varios tratamentos.

Ha alguns estudos que demonstram que uma baixa
dose de metotrexato associado a corticoide pode retar-
dar a progressdo da doenca, nio sendo, no entanto,
consensual a sua utilizacao?.

Com o presente caso clinico pretendeu-se salientar
que, apesar das dificuldades de tratamento descritas
para esta condicao clinica, havera casos com possibili-
dade de resposta a diferentes terapéuticas.
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CC108 - SARCOIDOSE E DOENCA DE
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Introducao: A sarcoidose é uma doenca inflamatoria
cronica de etiologia desconhecida caracterizada pela
formacdo de granulomas ndo-caseosos. A doenca de
Still do Adulto é uma doenca inflamatéria cronica que
se manifesta tipicamente por febre, artrite e rash cuta-
neo evanescente. A associacdo entre ambas foi rara-
mente reportada na literatura. Os autores apresentam
um caso clinico de doenca de Still do adulto numa
doente com o diagnoéstico prévio de sarcoidose, com
resposta clinica e laboratorial exclusiva ao Tocilizumab
(TC2).

Caso Clinico: Mulher de 41 anos, previamente assin-
tomatica até ao inicio de 2014, altura em que iniciou
artralgias de ritmo inflamatorio com tumefagéo dos joe-
lhos e tornozelos e lesdes cutaneas de eritema nodoso
nos membros inferiores. A TC toracoabdominal reve-
lou intimeras adenomegalias mediastinicas e hilares bi-
laterais. Fez broncofibroscopia e o estudo do lavado
bronco-alveolar demonstrou aumento da relacao
CD4+/CD8+, com diminuicédo desta relacido no sangue
periférico; negatividade para células malignas e para os
exames micobacterioldgicos diretos e culturais. Reali-
zou ainda bidpsia de um ganglio mediastinico, cuja his-
tologia confirmou a presenca de processo granuloma-
toso nao-caseoso compativel com o diagnostico de sar-
coidose, tendo iniciado terapéutica com corticosteroi-
des com boa resposta clinica. Em finais de 2015,
apresentou-se com um novo quadro clinico, caracteri-
zado por picos subfebris de predominio vespertino,
embora sem rash cutaneo evanescente associado, po-
liartrite simétrica, aumento persistente da VS:114 mm
e PCR:344 mg/L; anemia normocitica normocromica
(Hgb:10 g/dD); leucocitose com neutrofilia marcadas
(17.000/wl e 15.000/ul, respetivamente) e franca ele-
vacdo da ferritina (2.372 ng/mL). A TC toracica reve-
lou a presenca de varias formacdes ganglionares me-
diastinicas e a ecografia abdominal mostrou uma hepa-
tomegalia discreta. Do estudo complementar efetuado
destacam-se: imunologia para conectivites negativa;
metabolismo fosfocalcico normal; hemoculturas nega-
tivas, negatividade para Micobacterium tuberculosis,
M. Avium e M. intracelular e serologias viricas negativas.
A doente cumpria os Critérios Yamaguchi para doenca
de Still do Adulto: 2 critérios major (artrite =2 semanas
e leucocitose (=10.000/ul com 280% neutrofilos) + 3
critérios minor (linfadenopatia, hepatomegalia e nega-
tividade para FR e ANAs). Foi estabelecido o dia-
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gnostico de doenca de Still do adulto em doente com
o diagnostico prévio de sarcoidose aguda. Com o cur-
so da doenca, assistiu-se a um quadro clinico de exu-
berancia crescente, refratario a corticoterapia e a su-
cessivos csDMARD? (azatioprina, metotrexato e leflu-
nomida), com necessidade de internamento. Realizou,
inicialmente, 2 pulsos e.v. de 1g/dia de metilpredniso-
lona, seguidos de aumento na dose de prednisolona
oral para 0,5 mg/Kg/dia (com ulterior desmame pro-
gressivo) e de inicio de TCZ (162mg sc/semana) com
uma extraordinaria melhoria clinica e laboratorial.
Conclusao: Embora a etiopatogénese das duas doen-
cas seja desconhecida, pensa-se que resultam prova-
velmente de uma resposta mediada por linfécitos Thl,
influenciada por alguns fatores ambientais e agentes in-
feciosos. O seu diagnostico so pode ser estabelecido
apos exclusdo de outras entidades clinicas nomeada-
mente infecoes, neoplasias e outras doengas reumati-
cas. A coexisténcia de sarcoidose e doenca de Still do
adulto numa mesma doente pode ser uma mera coin-
cidéncia ou, por outro lado, traduzir apenas eventuais
vias patogénicas comuns, pelo que sdo necessarios es-
tudos multicéntricos, face a raridade desta associacio.

CC110 - NEURO-BEHCET COMO
MANIFESTACAO INAUGURAL DA DOENCA
PROPOSITO DE UM CASO CLiNICO
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Lucia Costa'

1. Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar de Séo
Jozo, Porto, Portugal

2. Rheumatology Department, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

Introducao: A doenca de Behcet (DB) é uma doenca in-
flamatoria multissistémica de etiologia desconhecida,
mais comum na bacia Mediterranica e no Japao, afe-
tando mais severamente os homens do que as mulhe-
res. O envolvimento neurologico é observado apenas
em 5% dos doentes, habitualmente apds os primeiros
5 anos de doenca, sendo rara como apresentagdo inau-
gural. Os autores descrevem o caso clinico de uma mu-
lher jovem, em que os envolvimentos neurolégico e
ocular constituiram as primeiras manifestacoes clini-
cas de DB.

Caso Clinico: Mulher de 28 anos, saudavel até feve-
reiro/2017, altura em que iniciou um quadro de po-
liartralgias inflamatorias, ulceras orais e lesdes cutaneas
de pseudofoliculite no tronco. Dois dias depois, apre-

sentou diminuicao subita da acuidade visual, fotofobia
e «olho vermelho», febre (38,8°C) e agravamento pro-
gressivo do numero de ulceras orais, pelo que recorreu
ao Servico de Urgéncia. O estudo analitico inicial re-
velou anemia normocitica normocrémica (Hgb 12,4
g/dl), leucocitose (17.410/uL) com neutrofilia (81%) e
elevacdo da VS: 70 mmh e PCR: 300 mg/L. A observa-
¢do oftalmologica revelou panuveite bilateral e vascu-
lite retiniana, pelo que foi internada. No 2° dia de in-
ternamento, surgiram Ulceras genitais, lesdes axilares
bilaterais de pseudofoliculite e lesao maculopapular na
face anterior da perna direita eritema nodoso-like. Por
suspeita de DB, foi medicada com indometacina 50 mg
3id e colchicina 0,5 mg id. No 4° dia de internamento
apresentou cefaleias, vomitos e dificuldade em iniciar
amiccdo, hipostesia em D10, hiperreflexia osteotendi-
nosa generalizada e diminuicdo da forca muscular nos
membros inferiores. Realizou TC cerebral, que nao
mostrou alteracoes agudas, e foi submetida a puncao
lombar. O estudo do liquido cefalorraquidiano (LCR)
revelou 500 células/uL (50% de linfocitos) e hiperpro-
teinorraquia (1g/L), com pesquisa de bandas oligoclo-
nais negativa. Os estudos microbiologicos, serologicos
e de imunofenotipagem do LCR permitiram excluir
uma etiologia infeciosa ou linfoproliferativa. A RM ce-
rebral mostrou “multiplas alteraces de sinal localiza-
das no bolbo, protuberancia, regidao sub-lenticular di-
reita com aparente extensio a amigdala ipsilateral e
amigdala do lado esquerdo, compativeis com quadro
de neuro-Bechet” e a RM do neuro-eixo revelou dis-
creto hipersinal em T2 na vertente anterior da medula
espinal a nivel de D5-D6”. Destaca-se ainda HLA-B51
positivo, negatividade das serologias para VIH, VCM,
VEB, VHS (1 e 2), Sifilis, Ricketsia e Borrelia, hemo-
culturas e uroculturas negativas e imunologia negativa,
incluindo os anticorpos anti-Aquaporina 4. Por sus-
peita de Neuro-Behget, iniciou pulsos de metilpredni-
solona 1g e dada a gravidade do envolvimento neuro-
logico e ocular optou-se por Azatioprina 125 mg/dia
(2,5mg/Kg/dia) e prednisolona 50 mg/dia (1mg/Kg/dia)
em regime de desmame. As RM cerebral e medular de
reavaliacdo revelaram franca atenuacdo das alteracoes
de sinal face ao exame prévio e a doente evoluiu com
resolucio clinica e laboratorial.

Conclusao: O caso clinico acima descrito revela um
caso grave de doenca de Behcet, com envolvimento
neurolégico, ocular, mucocutaneo e articular simulta-
neos na sua apresentacdo inaugural. Trata-se de uma
apresentacdo atipica desta patologia uma vez que a DB
se manifesta habitualmente de forma mais indolente

ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA

159



CASOS CLINICOS

no sexo feminino. Além disso, o envolvimento neuro-
logico ndo é tipicamente uma manifestacao inicial des-
ta doenca mas quando aparece, constitui um desafio
em termos de diagnosticos diferenciais, nomeadamen-
te com doencas desmielinizantes.

CC112 - HIGH SEDIMENTATION RATE
DOESN’T ALWAYS MEAN GIANT CELL
ARTERITIS

Mariana Luis!, Luisa Brites!, Maria Jodo Salvador?!,
Mariana Santiago', Catia Duarte!

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introduction: Giant cell arteritis (GCA) is a large ves-
sel vasculitis carrying a high risk of both ischemic com-
plications and disease relapse. It is usually accompa-
nied by a marked raising of acute phase markers with
erythrocyte sedimentation rate (ESR) reaching levels
higher than 100 mm/hour. Treatment requires high-
-dose glucocorticoid therapy with slow weaning or
other immunossupressive therapy in resistant cases.

Clinical Case: The authors present a case of a 71-year-
-old woman, with GCA diagnosis seven years ago and
one relapse half year ago. During a routine consulta-
tion, under 30mg prednisolone, she presented with an
increase of the ESR from 8 to 50 mm/h. She referred ho-
locranial headache, fatigue and anorexia lasting more
than a month. She had no complaints of morning stiff-
ness, mandible claudication, visual disturbances, fever
or other symptoms suggesting current infection. No al-
terations were found on physical examination. Sus-
pecting of a new relapse of her GCA, she was hospita-
lized in our Rheumatology Department for further in-
vestigation. Ultrasound examination of temporal arte-
ries and temporal artery biopsy were both negative.
Blood and urine cultures were also negative. During
her hospitalization time, she started complaining of
constipation and a slight abdominal discomfort on her
lower left quadrant. She underwent an abdominal ul-
trasound which suggested the presence of a volumi-
nous distended loop or abscess located at the painful
area as well as multiples diverticula. For better charac-
terization, abdominal CT was performed revealing a
heterogeneous collection with high hydric and gaseous
content with a large-diameter of 26 centimeters occu-
pying the left iliac fossa and compressing the descen-
ding colon, compatible with a giant abscess. The pa-
tient was treated with abscess drainage and antibiotic
therapy with complete resolution of her complaints and

FIGURE 1. Abdominal computed tomography scan showing
giant abdominal abscess in left iliac fossa

ESR normalization.

Conclusion: Glucocorticoid therapy, especially high-
-dose, carries an increased risk of infection, including
latent and hidden infections. In a patient with previous
history of GCA facing unexplained raising of acute pha-
se markers, it is important to consider both disease re-
lapse and occult infection to immediate initiate proper
treatment and avoid complications.

CC121 - RISCO CARDIOVASCULAR EM
ARTRITE REUMATOIDE, A PROPOSITO DE UM
CASO CLIiNICO

Marta B. Mendonca!, Odete D. Cordeiro?,

Pilar Sancho', Graca Sequeira’

1. USF Ria Formosa, ARS Algarve, ACES Central, Faro,
Portugal

2. UCSP Sao Bras de Alportel, ARS Algarve, ACES Central,
Faro, Portugal

3. Rheumatology Department, Centro Hospitalar
Universitario do Algarve, Faro, Portugal

Enquadramento: A Artrite Reumatoide (AR) é uma
doenca inflamatoria, auto-imune, caracterizada pela in-
flamacao das articulacoes, podendo existir diversas al-
teracdes extra-articulares, nomeadamente o aumento
do risco cardiovascular (RCV). Estes pacientes tém uma
diminuicdo de 10 anos na expectativa de vida, e esta di-
minuicédo estd relacionada principalmente ao maior
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RCV (70% maior que a populagdo geral), sendo a sua
taxa de mortalidade padronizada 1,6 a 1,9 superior.
Descricao do caso: Mulher de 64 anos, com antece-
dentes pessoais de AR, S. Sjogren, Hipertensdo Arte-
rial e Obesidade. Sem histéria prévia de eventos car-
diovasculares. Recorreu a consulta no Centro de Sau-
de (CS) por Gonalgia direita, sem traumatismo. Ao exa-
me objetivo destacava-se: IMC 32,9; TA 138/79mmHg,
FC 62bpm. Joelho direito com calor e edema princi-
palmente na regido posterior e lateral, palpacao dolo-
rosa no local. Mobilizacao ativa e passiva com dor in-
tensa (8/10). Analiticamente destacava-se aumento de
parametros inflamatorios (VS 41, FR 164, sem leuco-
citose) e Colesterol toral de 217 com LDL 124. Medi-
cada actualmente com Prednisolona 5mg/dia, Etorico-
xib e Paracetamol em SOS (tinha sido suspenso Meto-
trexato por elevacdo das transaminases). Tinha aban-
donado terapéutica com Antihipertensor e Estatina no
ultimo ano.

Estavamos perante uma possivel fase ativa da AR,
pelo que em relacio a queixa apresentada foi orienta-
da com solicitacdo de ecografia ao joelho direito, ajus-
te terapéutico e marcada consulta de seguimento hos-
pitalar e no CS.

Em relacdo ao controlo do RCV, foram colocadas as
seguintes questdes: Qual o verdadeiro risco cardiovas-
cular desta paciente? Que atitude perante a gestdo do
risco cardiovascular?

O célculo do RCV desta paciente mostrou um risco

moderado, tendo sido implementadas modificacdes do
estilo de vida e vigilancia, com reavaliacdo num prazo
maximo de 3 meses da necessidade de reintroducio da
terapéutica.
Discussao: Em 2017 foram publicadas as recomenda-
coes da European League Against Rheumatism (EU-
LAR) para o controlo do risco cardiovascular em pa-
cientes com artrite reumatéide e outras formas de ar-
trite. Foram estabelecidos principios gerais, dos quais
se destaca: Ha um RCV aumentado nos pacientes com
AR, podendo-se aplicar também a Espondilite Anqui-
losante (EA) e Artrite Psoridtrica (APso), devendo os
modelos de calculo de risco ser adaptados para estes
pacientes introduzindo um fator de multiplica¢éo 1,5;
O Reumatologista como responsavel pela gestao do
RCV nestes pacientes, podendo a gestao ser partilhada.
Além disso, foram estabelecidas diversas recomenda-
coes, destacando-se a importancia do controlo da ati-
vidade da doenca de forma a baixar o RCV.

A par do controlo da atividade da doenca ¢ impor-
tante pensar em estratégias de controlo do RCV nos pa-

cientes com doenga reumatica, s6 assim poderemos ter
maiores ganhos em satde, qualidade de vida e bem-es-
tar destes pacientes.

CCl22 - SYSTEMIC SCLEROSIS DEVELOPING
IN ASSOCIATION WITH PEGYLATED
INTERFERON-ALPHA

Carina Lopes"?, José Adriano Oliveira Marona' 2,
Santiago Andres Rodrigues Manica'?,

Jodo Lagoas Gomes"?, Tiago Costa'-?,

Margarida Mateus', Jaime C. Branco'?

1. Rheumatology Department, Hospital Egas Moniz,
CHLO, Lisboa, Portugal

2. CEDOC, NOVA Medical School. Faculdade de Ciéncias
Meédicas da Universidade NOVA de Lisboa., Lisboa,
Portugal

Background: The combination of pegylated interfe-
ron-alpha (PEGIFN-a.) and ribavirin was considered
the standard of care to treat HCV infection before the
new antivirals drugs. Unfortunately, this therapy is ac-
companied by a wide variety of possible side effects.
IFNa has been implicated in the development of organ
specific and non-organ specific autoantibodies, some-
times coupled with the de novo development or the
exacerbation of some connective tissue diseases (CTD)
such as rheumatoid arthritis, systemic lupus erythe-
matosus or polymyositis. We report a case of a 43-year-
-old man with Chronic Hepatitis C (CHC), who deve-
loped Systemic Sclerosis (SSc) after a complete course
of PEG-IFN-a and ribavirin therapy.

Case report: A 43-year-old inmate man with personal
background of hypertension and intravenous drug
abuse was referred to our Rheumatology department.
The patient had been treated for 9 months for CHC
with PEGIFN-a-2a and ribavirin, 9 years before. 8
months after completing treatment he experienced
heartburn, fatigue, fingers edema, Raynaud, progressi-
ve diffuse thickening of the skin and digital, auricular
and nasal ulcers. Physical examination revealed diffu-
se scleroderma with pulffy fingers, flexion contractures
of the interphalangeal joints, digital, auricular pavilion
and nose ulcers and calcinosis. Previous exams revea-
led esophagitis grade I-1I and chest computed tomo-
graphy excluded parenchymal abnormalities. Blood
work, including liver function tests, was normal except
for creatine kinase (548 U/L) and anti-nuclear antibo-
dies [title 1:320 with anti-NuMA (nuclear mitotic
apparatus) pattern]. The complementary immunolo-
gic study was negative. The patient was evaluated by
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FIGURE 1. Patient’s hands showing digital ulcers

gastroenterology: elastography real time showed mild
fibrosis and HCV-RNA was not detectable in the serum.
Capillaroscopy showed tortuous capillaries with a bu-
shy appearance, giant capillaries and capillary dropout
and echocardiogram revealed a mild pulmonary hy-
pertension. Considering the above data a definitive
diagnosis of SSc was established. The patient was
treated with prednisone (7.5 mg/day), methotrexate
(10 mg/week), folic acid (10 mg/week), omeprazole
(40 mg/day), colchicine (1 mg/day), nifedipine
(30 mg/day), pentoxifylline (800 mg/day), sildenafil
(60 mg/day), iloprost (monthly) and bosentan
(250 mg/day) with mild clinical improvement.
Discussion: We describe one case of SSc developing in
a patient treated with PEGIFN-a for CHC. The patient
did not have any suggestive signs or symptoms of an
underlying connective tissue disease prior to the be-
ginning of therapy and there was no family history,
occupational or other drug history that might have pla-
ced him at risk for the development of SSc. The close
temporal relationship between the onset of PEGIFN-a
therapy and the development of SSc suggest a causati-
ve role for the drug. Although considered a rare cause,
immunomodulatory drugs like PEGIFN-a should be
kept in mind as a possible cause of CTD.

CC132 - CHARCOT NEUROARTHROPATHY
SECONDARY TO FAMILIAL AMYLOID
POLYNEUROPATHY

André Vinha', Diogo Pascoal!, Nadia de Oliveira',
Eduardo Salgado', Nuno Esteves', Alfredo Carvalho',
Filipe Castelo’, Sandra Antunes Alves', Jorge Pon',
Claudia Santos', Albino de Sousa!

1. Orthopaedics Department, Centro Hospitalar Cova da
Beira, Covilh4, Portugal

Introduction: Familial amyloid polyneuropathy (FAP),

is a degenerative, autosomal dominant disease and is
currently named transthyretin-related hereditary amy-
loidosis (V30M). It is related to a single nucleotide mu-
tation in the transthyretin gene (TTR) and there are
over 150 different TTR mutations identified worldwi-
de. ATTR-Val30Met is the most common in Europe and
Latin America.

FAP is characterized by a rapidly progressive axonal
sensory motor and autonomic polyneuropathy. Based
on patient’s age and onset of disease, which occurs
between 10 and 90, FAP can distinguish between ear-
ly onset (<50 years) and late onset (>50 years). Early
onset, between 25 and 35 years, is the most typical in
Portuguese patients. The most common clinical sym-
ptoms are polyneuropathy of the lower limbs, rhyth-
mological disorders and diarrhea / constipation.

At a late stage, patients with FAP can develop Char-

cot Neuroarthropathy (CN), a chronic and progressive
disease with joint destruction, usually affecting load
joints.
Case Report: A 40-years-old female, with FAP and as-
sociated peripheral neuropathy, visited the emergency
ward (EW) due to edema in the right ankle and foot.
No inflammatory signs or pain where present and the
patient did not refer history of trauma. Ankle X-ray was
performed and no signs of fracture, dislocation or any
other radiographic change where present. Deep venous
thrombosis (DVT) was also excluded, with normal
d-dimers value. The patient was discharged with
symptomatic treatment.

The patient returns twice to EW on the next 30 days
after the first episode because of worsening of symp-
toms. DVT where excluded by ultrasonography and
started antibiotic therapy due to suspected erysipelas
due to an increase of clinical and analytical inflamma-
tory signs.

The patient returns again to EW, after 32 days from
the first episode, with worsening of the clinical situa-
tion. Ankle CT-scan was performed, and multiple frac-
tures of calcaneus, cuboid, navicular and talus were de-
tected, as well as subluxation of the calcaneus-cuboid
joint, leading to the diagnosis of CN - stage 2 (Brods-
ky classification)/ stage I (modified Eichenholtz classi-
fication). Immobilization with total contact cast where
performed.

Discussion: The clinical manifestation of FAP is most
commonly seen as a peripheral neuropathy, gastroin-
testinal dysfunction, cardiac arrhythmia, cardiomyo-
pathy, nephropathy and leptomeningeal manifestation.
Orthopedic findings, as carpal tunnel syndrome is
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occasionally described. CN secondary to PAF is a rare
event and only few cases where described.

The goal of treatment for CN is to prevent the pro-
gression of the arthropaty and underlying conditions
(the joint deformation and the functional impairment),
halt future damage of other joints. The key interven-
tions are immobilizing the joint, protecting the joint
from mechanical stress, and managing the underlying
disease.

Clinical presentation of a swollen foot or/and ankle
in patients with peripheral neuropathy, particularly pa-
tients with FAP, where infection or DVT is ruled out, is
important to consider CN as diagnosis. Its early
approach and treatment prevents future complications.

CC136 - UVEITE MASCARADA

Patricia Martins®, Vitor Teixeira!, Daniela Alves?,
Catarina Tenazinha!, Luis Gaiao*

1. Servico de Reumatologia e Doengas Osseas Metabdlicas
do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa, Lisboa,
Portugal

2. Haematology, Hospital de Santa Maria (CHLN), Lisbon
Medical and Academic Centre, Lisboa, Portugal

Introducao: A uveite é uma causa frequente de refe-
renciacdo a consulta de Reumatologia, sobretudo quan-
do associada a sinais/sintomas extra-oculares. Nao so
pode ser uma manifestacio de varias doencas reumati-
cas, mas também requerer terapéuticas com DMARDs.
O reumatologista deve estar ciente do diagnostico di-
ferencial abrangente, que inclui, entre outras, as doen-
cas neoplasicas localizadas ao olho ou sistémicas, o de-
signado “sindrome mascarado neoplasico”. Esta sin-
drome, descrita pela primeira vez em 1967, é respon-
savel por cerca de 2-3% do total de uveites.

Caso clinico: Doente do sexo feminino, 64 anos, com
antecedentes de bicitopénia (anemia e trombocitopé-
nia), sindrome do tanel carpico bilateral e gastrite a
H. Pylori erradicada, referenciada a consulta de Reu-
matologia para avaliacdo de uveite bilateral com cerca
de cinco meses de evolucao, com resposta a corticoide
topico. Ao exame objetivo, documentaram-se 2 ade-
nopatias cervicais, exantema macular no pescoco e face,
livedo reticular no tronco e membros, sem outras ma-
nifestacoes do foro reumatico. Laboratorialmente, apre-
sentava trombocitopénia (92x109/L), parametros in-
flamatorios negativos, HLA B27 negativo, ECA 53 U/L
(<52), ANAs negativos, anti-dsDNA negativos, serolo-
gias negativas para o virus herpes, toxoplasmose e sifi-

lis e hipogamaglobulinémia 6,3g/dL (0,4%), com do-
seamento de imunoglobulinas abaixo dos valores de
referéncia (IgG 494mg/dL, IgA 52mg/dL, IgM 45mg/
/dL). Realizou TAC téraco-abdomino-pélvica que re-
velou pequenas imagens ganglionares retroperitoneais
e interaorto-cavas com o ganglio dominante que atin-
ge 13 mm de menor eixo e com varios ganglios que se
estendem até a bifurcacéo ilfaca. Foi pedida avaliacio
na consulta de Hematologia, tendo realizado biopsia
de medula 6ssea com resultado de dismegacariopoie-
se >10% das células. A doente manteve vigilancia cli-
nica e laboratorial. Cerca de 15 meses apds o primeiro
episodio de uveite apresentava sudorese noturna e no-
vas adenomegalias dolorosas cervicais esquerdas e su-
praclavicular direita (maximo 2 c¢cm). Foi feita biopsia
ganglionar excisional cujo resultado anatomopatologi-
co revelou Linfoma Angio-Imunoblastico T, com esta-
diamento IV-A. Iniciou esquema de Quimioterapia com
protocolo RCHOP, tendo cumprido 6 ciclos, e foi sub-
metida a transplante de medula dssea. Relativamente a
situacdo ocular, encontra-se estavel sem sinais de in-
flamacao ativa.

Conclusao: A uveite associada aos linfomas primarios
intra-oculares/intravitreos corresponde a cerca de 80%
dos sindromes mascarados neoplasicos. E, no entanto,
uma apresentacio pouco frequente nos linfomas extra-
-oculares demonstrando este caso a importancia da
anamnese e da suspeicdo diagnostica na abordagem as
uveites. Neste caso, o linfoma angio-imunoblastico T é
um tumor raro, que corresponde a uma forma agressi-
va dos linfomas de células T, sendo que a maioria é ja
diagnosticada num estadio avancado da doenca, ne-
cessitando por isso de uma abordagem terapéutica
agressiva. Desta forma, os autores pretendem alertar
para a dificuldade diagnostica e necessidade de consi-
derar multiplas entidades etiologicas no diagnostico di-
ferencial de uveites.

CC138 - ESCLEROSE SISTEMICA E MIOSITE
COMO DOENCA PARANEOPLASICA:
ASSOCIACAO A MIELOMA MULTIPLO
Daniela Santos-Faria', Joana Leite Silva',

Joana Sousa-Neves!, Joana Ramos Rodrigues!,
Soraia Azevedo', Sérgio Alcino !, Carmo Afonso’,
Daniela Peixoto!

1Servico de Reumatologia, Unidade Local de Saude do
Alto Minho, Ponte de Lima, Portugal

Introducao: As neoplasias podem estar associadas a
uma grande variedade de sintomas musculo-esquelé-
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ticos!. Por outro lado, determinadas doencas reumati-
cas podem constituir uma sindrome paraneoplasica
quando existe uma relacdo temporal entre o surgimento
das manifestacdes clinicas e o diagnostico da neoplasia.
Esta associacdo ficara reforcada se houver uma remis-
sdo completa da patologia reumatica com o tratamen-
to e eliminacao da neoplasia'.
Caso Clinico: Doente do sexo masculino, que aos 52
anos de idade iniciou, de forma insidiosa, diminuicio
da forca muscular de todos os membros, de predomi-
nio proximal, fadiga, dispneia para médios esforcos, fe-
némeno de Raynaud, telangiectasias na face e tronco e
perda ponderal de cerca de 15kg em 4 meses. Apre-
sentava elevacio da creatininaquinase e da velocidade
de sedimentacio, proteina C reativa normal e auto-an-
ticorpos negativos. Pela suspeita de miopatia inflama-
toria, iniciou terapéutica com prednisolona 1mg/Kg/
/dia, com melhoria clinica e analitica. No entanto, a
biopsia muscular, efetuada previamente ao inicio des-
ta terapéutica, revelou deposi¢cdo minima de célcio
numa drea do perimisio e a presenca de lesdes compa-
tiveis com miofasceite macrofagica. No decorrer da ava-
liacao foi detetado um pico monoclonal IgM, interpre-
tado no contexto de uma gamapatia monoclonal de
significado indeterminado. Posteriormente teve um in-
ternamento hospitalar por quadro de encefalopatia lim-
bica aguda que, apds exclusio de causas vasculares ou
infeciosas, também melhorou com corticoterapia.
Quando avaliado pela primeira vez em consulta de
Reumatologia, cerca de 2 anos apos o inicio deste qua-
dro clinico, apresentava espessamento cutaneo distal
aos cotovelos e joelhos, esclerodactilia e microstomia.
O estudo imunolégico (ANAs, Anti-RNP, Anti-Scl70,
Anticentromero, Anti-JO1, Anti-Mi2 e Anti-SSA) man-
tinha-se negativo e nao havia evidéncia de outro en-
volvimento de 6rgéo, nomeadamente cardiaco ou pul-
monar. A capilaroscopia mostrou padrio esclerodér-
mico em fase ativa e uma segunda biépsia muscular re-
velou discretas alteracoes de caracteristicas miopaticas
e positividade para os produtos de MHC classe 1. Foi,
assim, estabelecido como diagnéstico mais provavel
uma sindrome de sobreposicao esclerose sistémica (ES)
e miosite. Ponderou-se o inicio de tratamento imuno-
modulador, mas pela atipia do quadro clinico e uma
vez que se constatou agravamento do pico monoclonal,
foi solicitada reavaliacdo por Hematologia. Fez biopsia
medular agora compativel como diagnoéstico de mielo-
ma multiplo (MM) IgG Kappa. Realizou 6 ciclos de te-
rapéutica combinada de ciclofosfamida, bortezomib e
dexametasona, seguidos de auto-transplante em junho

de 2017. Com o tratamento do MM veio a verificar-se
melhoria de todas as alteracdes cutaneas e musculares,
sem novas recidivas até ao momento.

Conclusao: Neste caso clinico, as manifestacdes mus-
culo-esqueléticas e cutaneas inicias constituiram, mais
provavelmente, uma sindrome paraneoplasica associa-
da ao MM. O tratamento da neoplasia, assim como al-
guns achados menos tipicos, nomeadamente a negati-
vidade dos auto-anticorpos, mais especificos de pato-
logia auto-imune, apoiam este diagndstico. Apesar de
bastante raro, lesdes “scleroderma-like” ou miosite po-
dem estar associadas ao MM. Porém, ndo foi encontra-
do nenhum relato destas duas condicoes clinicas, as-
sociadas a0 MM, em simultaneo.
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CC139 - IATROGENIC KAPOSI SARCOMA

IN GIANT CELL ARTERITIS — A CLINICAL

CASE
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Introduction: Kaposi’s Sarcoma (KS) is a vascular tu-
mor affecting mainly the skin, caused by human her-
pesvirus-8 (HHV8) infection. latrogenic KS occurs pri-
marily in post-transplant context but it has also been
described in other patients receiving immunosuppres-
sive therapy. Reducing immunosuppression may be
enough to arrest tumor growth. We describe a case of
KS in a patient receiving prednisolone and methotre-
xate for giant cell arteritis (GCA), in which methotre-
xate (MTX) suspension allowed avoiding surgery or ra-
diotherapy.

Clinical case: An 88-year-old female patient presented
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in the Emergency department in March 2014 with right
eye visual loss, headache and jaw claudication. She had
a previous history of hypertension and osteoporosis,
and a family history of KS (mother). After observation,
the patient was admitted to the Ophthalmology de-
partment with the diagnosis of anterior ischemic optic
neuropathy. There was tenderness and thickening of
the superficial temporal arteries, with no other pulses
affected, no hip or shoulder stiffness. Laboratory tests
revealed elevation of erythrocyte sedimentation rate
and C reactive protein, temporal artery ultrasound show-
ed the halo sign, and a temporal artery biopsy confir-
med the diagnosis of GCA. The patient was initially
treated with three methylprednisolone pulses followed
by prednisolone (PDN) 1 mg/Kg with slow dose tape-
ring. Although there were no symptoms and inflam-
matory laboratory parameters normalized, ultrasound
reevaluation in May 2015 showed persistence of halo
sign, so the patient was started on 10 mg of MTX eve-
ry week, maintaining 12.5 mg id of oral PDN with ade-
quate control of disease activity, allowing further PDN
tapering to 5 mgid in January 2016. In February 2017,
the patient presented with violaceous nodules and pla-
ques in the dorsum of the left foot, both legs, and two
isolated violaceous nodules in the left cervical region
and left forearm. Skin biopsy revealed KS and staging
computerized tomography showed no other suspicious
lesions. Besides family history, the patient had also li-
ved in Africa for a long period of time. After discussion
with the Dermatology and Radiation Oncology de-
partments, conservative approach with MTX suspen-
sion was attempted. The skin lesions remained stable,
with no need for radiotherapy until last evaluation in
February 2018. She remains asymptomatic with no cli-
nical or ultrasonographic evidence of GCA, under 5

FIGURE 1. Kaposi’s lesions on the left foot: a) March 2017,
b) June 2017; ¢) December 2017

mg of prednisolone id.

Discussion: similar cases have been described, name-
ly in older patients with systemic lupus erythemato-
sus, dermatomyositis, inflammatory bowel disease,
usually treated with corticosteroids, MTX, azathiopri-
ne and cyclophosphamide. In patients with GCA, the
majority of cases were related to high doses of PDN,
which was not the case of this patient, who was on 5
mgid of PDN (and 10 mg MTX) for one year before le-
sions appeared. Family history and living in Africa were
an important risk factor for HHV8 infection that evol-
ved into KS in the setting of immunosuppression. In
the majority of cases, immunosuppression tapering was
enough to control the disease. With this case we want
to draw attention to the possibility of iatrogenic KS in
older patients under immunosuppression and the pos-
sibility of reduction of immunosuppression, avoiding
aggressive therapies, with an active surveillance and
follow-up in a multidisciplinary approach.

CC140 - ERA APENAS UMA EPISTAXIS:

UM CASO CLIiNICO DE DOENCA DE
RENDU-OSLER-WEBER

Flavio Campos Costa', Jodo Freitas',

Margarida Coutinho', Armando Malcata'

1. Servico Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra, Coimbra, Portugal

Introducao: A doenca de Rendu-Osler-Weber (DROW),
também conhecida como telangiectasia hemorragica
hereditaria, ¢ uma doenca autosséomica dominante,
com uma prevaléncia estimada de pelo menos 1/5000.
Caracteriza-se pela presenca de displasias vasculares,
resultando em hemorragias. Esta entidade pode com-
plicar-se pela presenca de malformacoes artério-veno-
sas cutaneo-mucosas, cerebrais, pulmonares, hepati-
cas e do trato gastrointestinal.

Em 2000, foram publicados os critérios de diagnos-
tico clinico, conhecidos como Critérios de Curacao:
1- epistaxis espontanea recorrente; 2- telangiectasias
cutaneo-mucosas 3- malformacdes artério-venosas vis-
cerais e 4- histéria familiar de doenca (familiar de 1°
grau). Utilizando estes critérios, o diagnostico é consi-
derado “definitivo” se trés ou mais critérios estiverem
presentes, “possivel ou suspeito” se houver dois crité-
rios e “improvavel” se houver até um critério presente.

O teste genético para a DROW permite esclarecer o
tipo de mutacao especifica presente numa familia, bem
como o diagnostico em doentes que nao cumprem os
critérios clinicos.

ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA

165



CASOS CLINICOS

A apresentacio clinica é altamente variavel entre di-
ferentes familias e mesmo entre membros da mesma
familia. A presenca de epistaxis espontanea recorrente
¢ o sintoma mais comum, porém os achados clinicos
possam ser subtis.

O prognostico depende da gravidade da doenca, em
particular do grau de envolvimento sistémico.

Terapéuticas médicas ou abordagens cirargicas em
pacientes com DROW visam diminuir a frequéncia de
hemorragias e minimizar as sequelas das malformacoes
artério-venosas.

Os autores apresentam um caso clinico de doenca de

Osler-Weber-Rendu.
Caso Clinico: Mulher de 52 anos, referenciada a par-
tir da consulta de Otorrinolaringologia, por lesdes da
cavidade oral. A doente apresentava historia de epista-
xis espontaneas e recorrentes com 4 anos de evolucao,
sem relacdo com a temperatura exterior ou com as es-
tacdes do ano. Associadamente, referia lesoes eritema-
tosas no labio inferior e lingua (com ocasional ruptura
espontanea), bem como na ponta dos dedos das méos,
com 4 meses de evolucdo. Negava outras queixas.
Como antecedentes pessoais, destacavam-se a presen-
ca de asma e de sinusite, bem como a existéncia de ta-
bagismo cronico.

Ao exame objetivo, destacava-se a presenca de te-
langiectasias ao nivel da face interna do labio inferior,
lingua e polpa de todos os dedos das méos (bilateral-
mente), bem como discreta crepitacdo patelo-femoral
esquerda.

Do estudo complementar realizado destacava-se a
presenca de anemia microcitica e elevacdo de reagen-
tes de fase aguda (VS: 39mm/h; PCR: 1,84mg/dL). Do
restante estudo realizado destacou-se a presenca de
ANAs, C-ANCA, p-ANCA, anticorpos anti-fosfolipideo
e pesquisa de crioglobulinas negativos, serologias (HIV,
hepatites, sifilis) negativas e estudo da coagulacdo nor-
mal.

Foi efectuada TAC-TAP a qual viria a demonstrar a
presenca de pequenas telangiectasias intra-parenqui-
matosas hepaticas, estando cumpridos 3 critérios de
diagnostico de DROW.

A doente foi referenciada a consulta de Genética Mé-
dica e iniciou terapéutica com suplementacio de ferro.
Conclusao: Em geral, a DROW associa-se a uma di-
minuicdo da esperanca média de vida. No entanto, me-
diante o estabelecimento de um diagnodstico precoce e
de uma abordagem terapéutica eficaz, a esperanca mé-
dia de vida para a maioria dos doentes pode aproxi-
mar-se da populacio normal.

Os autores destacam este caso pela relevancia e in-

vulgaridade do diagnostico final, perante a presenca de
telangiectasias numa doente sem outros achados su-
gestivos de patologia reumatologica sistémica.

CCl42 - OLD THALIDOMIDE REMAINS AN
OPTION FOR REFRACTORY CUTANEOUS
LUPUS ERYTHEMATOSUS

Sofia C Barreira"?, Ana Ortins-Pina’®, Carla Macieira?
1. Servico de Reumatologia e Doengas Osseas Metabolicas,
Hospital de Santa Maria, CHLN, Centro Académico de
Medicina de Lisboa,, Lisboa, Portugal

2. Unidade de Investigacdo em Reumatologia, Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade

de Lisboa, Centro Académico de Medicina de Lisboa,
Lisboa, Portugal

3. Dermatology Department, Hospital de S. Maria, Centro
Hospitalar de Lisboa Norte, Lisbon Academic Medical
Center, Lisbon, Portugal, Lisboa, Portugal

Background: Cutaneous manifestations of active lu-
pus or damage are associated with poor quality of life.
About one third of the patients with cutaneous lupus
erythematosus will not respond to antimalarials and
steroids. The second line of treatment is not well esta-
blished. We report the case of a patient with refractory
severe cutaneous lupus treated with thalidomide, an
old therapeutic option that stays valuable in a subset of
patients.

Clinical case: a 47-years old female patient presented
in 1997 with systemic lupus erythematosus (SLE) with
muco-cutaneous, articular and hematological involve-
ment, treated initially with prednisolone (PDN) 7.5-
-40 mg id, methotrexate (MTX) 10-20 mg ew and hy-
droxychloroquine (HCQ) 400 mg id. In 2006, for sus-
picion of renal involvement, she was submitted to a re-
nal biopsy that revealed a membranous glomerulo-
nephritis for which she started induction therapy with
mycophenolate mofetil, switched to azathioprine for
maintenance, which had to be stopped for gastrointes-
tinal intolerance. In 2011, cutaneous manifestations
and vasculitis start to be more prominent. During this
period, the patient had infusions of Iloprost and Ivlg in
our daycare unit. In 2013, she maintained sub-acute
cutaneous lupus lesions and vasculitis, as well as arti-
cular and vascular manifestations with evidence of ac-
tive immune mediation (positive anti-dsDNA and low
C3’) despite PDN 20 mg id, MTX 20 mg ew and HCQ
400 mg id, so belimumab was started (10 mg/Kg/
/month) for 6 months with no benefit and the Systemic
Lupus Erythematosus Disease Activity Index (SLEDAI)
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was of 12. She was then treated (in 2014) with rituxi-
mab (500 mg on day 1 and 15), discontinued on the
second cycle because of an anaphylactic reaction. Un-
til December 2016, she maintained PDN 7.5-30 mgid,
MTX 20 mg ew, HCQ 400 mg id and Iloprost. Multi-
disciplinary observation involving Rheumatology and
Dermatology, verified a main expression of acute cuta-
neous lupus and vasculitis. Thalidomide 50 mg id, see-
med one of a few remaining options and was started af-
ter security procedures and approval on February
2017. There was a good initial response that allowed
PDN tapering to 5 mg id. After nine months, she has
no active cutaneous lupus lesions, only residual hypo-
pigmentation and vasculitis lesions had a significant
improvement. There were no other clinical manifesta-
tions of SLE, and the only signs of persistent low acti-
vity were elevation of dsDNA and low C3’ (SLEDAI 4),
steady and similar to previous values.

Discussion: In this case we presented a case of SLE
with multi organ involvement in which cutaneous ac-
tivity and vasculitis were refractory to different strate-
gies of immunosuppression. Thalidomide has a sup-
pressive effect on the pro-inflammatory cytokine TNF
and other pro-inflammatory cytokines. It also inhibits
neutrophil chemotaxis, angiogenesis, and has a costi-
mulatory effect on T cell activation that seems to upre-
gulate regulatory T-cells. These mechanisms are very
different from the ones obtained with B-cell depletion
or inhibition of B-cell activating factor that were tried
in this patient with no success. Thalidomide was able
to control disease activity and allowed PDN tapering.
Besides teratogenicity, peripheral neuropathy is one of
the main concerns with an estimated rate of 16% for
confirmed neuropathy and 4% of persistent peripheral
neuropathy after thalidomide withdrawal. A recent
meta-analysis reported an overall response rate to tha-
lidomide of 90%, making this nowadays still a possi-
ble therapeutic option in a specific subset of patients.

CC146 — NEVRITE OPTICA ISQUEMICA
ANTERIOR - QUANDO A CLINICAE O
LABORATORIO SAO ENGANADORES

Patricia Martins', Cristina Ponte® 2, Vitor Teixeira'

1. Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabolicas,
Hospital de Santa Maria, CHLN, Centro Académico de
Medicina de Lisboa,, Lisboa, Portugal

2. Rheumatology Research Unit, Instituto de Medicina
Molecular, Lisboa, Portugal

Introducao: A arterite de células gigantes (ACG) é uma

vasculite sistémica de etiologia desconhecida que ocor-
re em pessoas com mais de 50 anos e habitualmente se
manifesta por sintomas constitucionais, cefaleias de
novo, alteracao da acuidade visual e claudicacdo da
mandibula. Laboratorialmente caracteriza-se por ele-
vacdo da velocidade de sedimentacio (VS) e da protei-
na C reativa (PCR), com VS frequentemente superior a
50mm/h, podendo exceder os 100mm/h. Os autores
descrevem o caso de um doente com o diagnodstico de
ACG, comprovado por ecoDoppler e histologia da ar-
téria temporal, com sintomas caracteristicos da doen-
¢a, mas sem aumento dos parametros inflamatorios la-
boratoriais.

Caso clinico: Doente do sexo masculino, 76 anos, com
antecedentes de diabetes mellitus tipo 2, hipertensio
arterial, fibrilhacdo auricular e catarata do olho es-
querdo, que recorre ao servico de urgéncia por quadro
de diminuicdo da acuidade visual do olho direito (OD)
com uma semana de evolugao e progressao rapida para
amaurose, acompanhado por cefaleia temporal direita
ligeira. Ndo havia historia de claudicacdo mandibular
ou dos membros, nem sintomas constitucionais ou
queixas sugestivas de polimialgia reumatica (PMR). La-
boratorialmente apresentava trombocitopénia ligeira
de 128x109/L mas sem evidéncia de anemia, VS
5mm/h e PCR 0,5mg/dL. Realizou TAC cranio-encefa-
lica e das orbitas que nao revelaram alteracdes, e eco-
-Doppler dos vasos pescoco que documentou placas
ateroscleroticas sem repercussao hemodinamica. O
doente foi avaliado pela Oftalmologia que objectivou
neuropatia éptica isquémica anterior (NOIA). A pre-
senca de multiplas comorbilidades cardiovasculares, a
auséncia de sintomas constitucionais ou claudicacio
da mandibula, e a normalidade dos parametros infla-
matorios sugeria inicialmente como diagnéstico mais
provavel uma NOIA nao-arteritica do OD. Contudo,
foi realizada biopsia da artéria temporal e ecoDoppler
das artérias temporais que demonstrou, a esquerda,
presenca de halo inflamatério no ramo superficial co-
mum e regido proximal do ramo parietal e frontal com
sinal de compressdo positivo, sugestivo do diagnoésti-
co de ACG (observacao condicionada a direita por con-
texto pos-biopsia). O resultado da bidpsia das artérias
temporais posteriormente confirmou o diagnéstico. Foi
iniciado, logo no primeiro dia de observacao, cortico-
terapia com pulsos de metilprednisolona e.v. 1g/dia du-
rante trés dias, que manteve posteriormente em desma-
me progressivo com prednisolona, e aspirina 100 mg/
/dia. O doente apresentou melhoria global marcada,
com recuperacio parcial da acuidade visual, manten-
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do os parametros inflamatérios sempre baixos. A rea-
valiacdo com ecoDoppler aos 4 meses revelou dimi-
nuicdo do halo em todos o ramos observados.
Conclusao: A VS e a PCR sio os parametros inflama-
torios laboratoriais mais frequentemente usados para
diagnoéstico e monitorizacdo dos doentes com ACG. A
PCR apresenta maior sensibilidade que a VS no
diagnostico da doenga, mas ambas tém baixa especifi-
cidade para avaliacéo da atividade inflamatoria da ACG.
Sabe-se que em cerca de 4% dos casos estes parametros
podem apresentar valores normais, e que clinicamen-
te estes doentes apresentam menos sintomas constitu-
cionais mas maior risco de complicacdes neuro-oftal-
micas. O caso clinico apresentado pretende chamar a
atencdo para este pequeno ntmero de doentes cujo
diagnostico clinico de ACG néo é inicialmente eviden-
te, mas que deve ser sempre investigado, particular-
mente tendo em conta o maior risco de envolvimento
ocular da doenca.

CC152 - BASALIOMA E ANTI TNF ALFA:
REVISAO A PROPOSITO DE UM CASO CLiNICO
Claudia Vaz', Joana Fonseca Ferreira!, Vasco Preto',
Catarina Vieira!

1. Servico de Reumatologia, Unidade Local de Saude —

Hospital Sousa Martins, Guarda, Portugal

Introducao: A Espondilite Anquilosante (EA) ou Es-
pondilartrite Axial é uma doenca inflamatoria cronica
que afecta predominantemente o esqueleto axial.
Os antagonistas do factor de necrose tumoral (anti-
-TNF @) sdo eficazes na reducdo da inflamacdo. Sao
também seguros desde que cumpridas as devidas re-
comendacdes, no entanto a terapia com anti-TNFa,
tem um risco acrescido de surgimento de lesdes cuta-
neas, sendo muito importante proceder a uma avalia-
cao detalhada de todas as situacdes clinicas.

Caso clinico: Um paciente do sexo masculino, cauca-
siano, de 57 anos foi diagnosticado com espondilite
anquilosante em Novembro de 2010. Por manter acti-
vidade de doenca iniciou anti-TNFa (Enbrel® - eta-
nercept) em Janeiro de 2012. Seis anos ap6s o inicio da
terapéutica desenvolveu uma lesdo cutanea na asa di-
reita do nariz, que motivou encaminhamento para a
Dermatologia.

Discussao: Em relacio a terapia com anti-TNFa, o que
fazer na presenca de uma lesdo cutanea de novo? Ora
a terapia com anti-TNFa tem um risco acrescido de
surgimento de lesdes cutaneas benignas como lesoes
infecciosas, reaccoes infusionais ou lesdes imunome-

diadas e de lesdes cutaneas malignas, tanto melanomas
como nio-melanoma.

Existem varios estudos que documentam que a te-
rapia biologica esta associada ao aumento do risco de
lesao cutanea maligna nao melanoma. Embora essa as-
sociagdo possa apenas estar relacionada com a doenca,
pois a existéncia de um risco aumentado de cancro de
pele ndo-melanoma em pacientes com doencas articu-
lares inflamatorias, em comparacdo com a populacio
geral, é conhecida.

Os tumores cutaneos nao-melanoma diagnosticados
de novo devem ser completamente removidos e vigia-
dos, mas a terapéutica com anti-TNFa nédo tem de ser
descontinuada.

No entanto, recomenda-se a suspensao temporaria

do tratamento bioldgico previamente a excisdo cirur-
gica da lesao.
Conclusao: A lesio era sugestiva de um basalioma e foi
proposta para excisdo cirurgica. O etanercept foi sus-
penso duas semanas antes da cirurgia. A analise histo-
logica da peca cirtargica confirmou o diagnostico. Apos
excisao o doente retomou terapéutica.

O risco aumentado de cancro de pele ndo-melano-
ma justifica a necessidade de monitorizar todos os
doentes com artrite para lesdes cutaneas pré-canceri-
genas, além de melanomas, aconselhando-se a fazer
exames dermatologicos antes de iniciar terapéutica e
uma vez por ano, assim como fazer proteccio contra a
radiaciao UV.

CC160 — CORTICOSTEROID-INDUCED
OSTEOPOROSIS FOR BOWEL INFLAMMATORY
DISEASE: A CASE REPORT

Ana Sofia Pinto', Joana Fonseca Ferreira’,

Claudia Vaz':?

1. Servico de Reumatologia, Unidade Local de Satude

da Guarda — Hospital Sousa Martins, Guarda, Portugal

2. Faculdade de Ciéncias da Saude, Universidade da
Beira Interior, Covilha, Portugal

Introduction: Inflammatory bowel disease patients ex-
hibit higher risk for bone loss than the general popu-
lation and they frequently use corticosteroids, which
stimulates osteoclastogenesis. These patients are also
associated with vitamin D deficiency, which contribu-
tes to bone loss. Glucocorticoid-induced osteoporosis
is the most frequent of all secondary types of osteopo-
rosis and can increase the risk of vertebral compres-
sion fractures.

Presentation of case: We describe the case of a 57-
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-year-old woman, with a one-year history of ulcerative
colitis treated with 40mg/day of prednisolone. The wo-
man was referenced to an outpatient rheumatology
appointment due to acute severe back pain without
previous trauma. CT showed vertebral compression
fractures from L1 to L5. Treatment with teriparatide
and supplementation with calcium and colecalciferol
was started. The pain improved after starting therapy
and patient is still in follow up.

Discussion: Bone loss and increased rate of fractures
occur early after the initiation of corticosteroid thera-
py, and are related to dosage and treatment duration.
The prevention or treatment of osteoporosis should be
considered in all patients who receive corticosteroids.
Bisphosphonates and the anabolic agent parathyroid
hormone have shown their efficacy in the treatment of
corticosteroid-induced osteoporosis.

Conclusion: The American College of Rheumatology
has created guidelines which recommend anti-osteo-
porotic medication for all glucocorticoid users at mo-
derate to high fracture risk. Widespread adoption of
these guidelines could improve recognition and treat-
ment of glucocorticoid-induced osteoporosis among
high risk young people with inflammatory bowel di-
sease or other systematic inflammatory conditions.
With this report, we would like to underline the im-
portance of prevention and treatment of secondary os-
teoporosis because the proportion of patients receiving
treatment for bone complications remains low.

CC161 - VISCERAL LEISHMANIASIS

VERSUS SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS
FLARE-OLD AXIOMS SOMETIMES STAY

TRUE OTHER TIMES NOT

Maria Inés Seixas'?, Tiago Marques’,

Ana Cristina Ferreira®, José Carlos Romeu!,

Carla Macieira’

1. Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabdlicas,
Hospital de Santa Maria, CHLN, Centro Académico de
Medicina de Lisboa,, Lisboa, Portugal

2. Unidade de Reumatologia, Centro Hospitalar Tondela-
-Viseu, Viseu, Portugal

3. Servigo de Doengas Infeciosas, Hospital de Santa Maria,
CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa, Lisboa,
Portugal

4. Servico de Anatomia Patologica, Hospital de Santa
Maria, CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa,
Lisboa, Portugal

Background: Visceral leishmaniasis (VL) is a systemic

protozoal infection which is invariably fatal if not
appropriately treated. Almost all patients with VL have
splenomegaly, with or without hepatic enlargement.
Systemic lupus erythematosus (SLE) and its treatment
are associated with increased risk of infections, that
may complicate, exacerbate or even mimic SLE symp-
toms.

Aims: to report a severe and atypical case of VL occur-
ring in a SLE patient, with a sharp resemblance to a di-
sease flare.

Case report: a 30 year-old Brazilian woman, that was
first diagnosed with SLE and secondary Sjogren’s syn-
drome, presented with a high-grade fever, night sweats,
malaise and weight loss, that begun four months ear-
lier with progressive worsening. In the past two years
she was on hidroxycloroquine (HQ) 400 mg/d, pred-
nisolone (PDN) 0.1-0.5 mg/Kg/d and azathioprine
(AZT) 2 mg/Kg/d, until she suddenly was admitted
with weight loss and high-grade fever (39°C), night
sweats and chills. Her blood pressure (BP) was 96/58
mmHg and heart rate (HR) was 119/min. Blood tests
showed pancytopenia, raised inflammatory markers
and liver enzymes. Double stranded DNA titre was high
but there was no complement consumption, and
Coombs’ test was negative. Blood and urine cultures
were negative and IGRA was indeterminate. Imaging
study was unremarkable and a bone marrow aspirate
revealed dismegacariopoesis. At that point, having a
Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index
(SLEDAI) of 5, an AZT-induced myelotoxicity was
assumed. She began PDN 1 mg/Kg/d and AZT was
stopped, with transient clinical improvement. Four
months later, fatigue, fever and night sweats were sus-
tained and a petechial rash along legs and thighs was
noted, with no other significant clinical findings. Pan-
cytopenia and high inflammatory markers persisted
with normal liver and renal parameters. Transthoracic
echocardiogram was normal. Lupus activity was again
considered (SLEDAI=7) so she was started on PDN
1 mg/Kg/d and MTX 15 mg/week, with no clinical be-
nefit after one month. Blood and urine cultures stayed
negative, pancytopenia persisted, liver markers were
then higher, associated with low albumin and hyper-
gammaglobulinemia, a low ds-DNA titre (80 UI/mL)
and normal complement levels. We postulated once
more lupus flare with severe systemic expression, in an
immunocompromised patient or an indolent form of
lymphoproliferative disorder. A macrophage activation
syndrome seemed possible at that point, but after me-
thylprednisolone 1g/d for 3 days, fever persisted and
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procalcitonine value raised to up 17.3 ng/dL and
c-reactive protein to 10 mg/dL. A nosocomial infection
was considered and empirical antibiotics were started
without response. Finally, a bone marrow study
revealed the diagnosis of VL. A dramatic clinical im-
provement, along with normal blood cells, inflamma-
tion and liver markers, was registered two months la-
ter after sustained treatment with liposomal amphote-
ricin B. Afterwards, a polymerase chain reaction ana-
lysis for L. Infantum was positive both in blood and
bone marrow.

Conclusions: VL and SLE is a rare association. Dia-
gnosis may be particularly difficult due to possible aty-
pical presentations in the immunocompromised host,
specially (as it was in our patient) in the absence of he-
patosplenomegaly. The case highlights the importance
of an extensive and accurate diagnostic work-up for in-
fection in a SLE patient with fever and raised inflam-
matory parameters, without arthritis or serositis, des-
pite SLEDAI value.

CC181 - MIOPATIA INFLAMATORIA EM
DOENTE COM ARTRITE REUMATOIDE SOB
ADALIMUMAB

Ana Rita Prata', Helena Assuncao’, Gisela Eugénio',
Alexandra Daniel', Flavio Campos Costa’,

Luisa Brites', Carlos Costa', Catia Duarte!,
Margarida Coutinho!, Maria Jodo Salvador',

Jorge Sllva!

1. Servico Reumatologia, Centro Hospitalar e Universitario

de Coimbra, Coimbra, Portugal

Os antagonistas do fator de necrose tumoral alfa (anti-
-TNF-a) estdao preconizados, na Artrite Reumatoéide
(AR), aquando da faléncia de resposta ao tratamento
com DMARDs convencionais. Existem alguns casos
descritos de desenvolvimento de miopatia inflamatéria
idiopatica relacionada com a utilizacéo de agentes anti-
-TNF- oo em doentes com AR. Este efeito causal ndo pa-
rece ser dose-dependente e o inicio da sintomatologia
encontra-se descrito entre as 2 e as 36 semanas apds o
inicio da terapéutica. Nestes casos, o anti TNF-a foi
suspenso e foram utilizados outros agentes imunossu-
pressores, com posterior resolucdo da sintomatologia e
alteracoes analiticas.

Os autores relatam o caso de uma doente de 67 anos,
do sexo feminino, com AR seropositiva (para fator reu-
matodide e anti-CCP), com 18 anos de evolucdo, sob te-
rapéutica com antagonista-TNF em monoterapia (ada-
limumab 40 mg, quinzenal) desde ha 12 anos, com

bom controlo da atividade da doenca. Foi internada no
Servico de Reumatologia por fraqueza muscular proxi-
mal bilateral, de ambos os membros superiores e infe-
riores, com trés meses de evolucéo, progressiva, asso-
ciada a disfagia orofaringea para solidos, sem historia
de lesdes cutaneas. Ao exame objetivo, apresentava um
score Manual Muscle Testing-8 de 68/80, com score
8/10 para os flexores do pescoco e musculos proximais
dos quatro membros, com sensibilidade e proprio-
cepcdo preservadas ao exame neurologico. Foi ainda
objetivada artrite de ambos os punhos, sem outras al-
teracdes ao restante exame fisico. Analiticamente, apre-
sentava elevacdo sérica da creatina cinase (724 U/L),
aldolase (24,8 U/L), desidrogenase latica (372 U/L),
ALT 93 U/L, AST 46 U/L, velocidade de sedimentacdo
eritrocitaria (44 mm/h) e proteina C reativa (1,16
mg/dL), com leucocitose discreta (11.000/L, com mo-
nocitose ligeira), sem alteracdes hidroeletroliticas ou
da funcéo tiroideia Verificou-se positividade para
anticorpos antinucleares (ANA) (1/1280), padrao gra-
nular fino denso, com anti-double-stranded-DNA nega-
tivo e anticorpos associados a miosite negativos. Reali-
zada eletromiografia, que revelou sinais de lesdo da fi-
bra muscular a nivel dos musculos estudados. Assim
sendo, e dada a incerteza diagnostica, a doente foi sub-
metida a biopsia muscular, cuja anatomopatologia re-
velou sinais sugestivos de miosite, com necrose fibrilar.
Considerando-se as hipoteses de sindrome de sobre-
posicdo de miopatia inflamatoria com AR e miopatia
inflamatoria induzida por terapéutica com adalimu-
mab, o farmaco foi suspenso e foi introduzida cortico-
terapia com prednisolona na dose de 1 mg/Kg/dia, com
posterior resolucdo da sintomatologia e melhoria ana-
litica franca.

Aassociacdo de miopatia inflamatoria com AR, quer
como sindrome de sobreposicdo, quer decorrente
do tratamento com agentes anti-TNF-a., ¢ uma condi-
¢do clinica rara. Pode, neste ultimo caso, decorrer da
disrupcio do equilibrio imune associada ao bloqueio
do TNF-a, muitas vezes manifestada com positividade
para ANA. Neste caso clinico, o hiato temporal entre
o inicio da terapéutica bioldgica e o aparecimento
dos sintomas é bastante mais alargado que o registado
nos casos presentemente descritos na literatura. Ainda
assim, é plausivel considerar-se uma relacdo causal
entre o anti-TNF-a e o surgimento de miosite. Optou-
-se, desta forma, pela suspenséo do farmaco e intro-
ducdo de corticoterapia, com consequente remissio
clinica e analitica da miopatia inflamatoria nesta
doente.
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CC182 - RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO -
COMPLICACﬁES FREQUENTES DE UMA
DOENCA RARA

Helena Assuncéo', Ana Rita Prata', Gisela Eugénio!,
Alexandra Daniel’, Flavio Campos Costa',

Jodo Freitas', Mariana Luis', Carlos Costa’,

Jorge Sllva', Margarida Coutinho',

Maria Jodo Salvador!, Armando Malcata'

1. Servico Reumatologia, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Coimbra, Portugal

O raquitismo hipofosfatémico ligado ao X é uma doen-
carara com hereditariedade dominante ligada ao X cau-
sada por uma mutacao no gene PHEX (phosphate re-
gulating endopeptidase on the X chromossome), responsa-
vel pelo aumento dos niveis circulantes de fosfatoninas,
com consequente diminuicdo da reabsorcao tubular de
fosfato, dificuldade de producéo de vitamina D na sua
forma ativa e mineralizacdo 6ssea deficitaria, com de-
formidade 6ssea. Esta forma é responsavel por 75% dos
casos esporadicos de raquitismo hipofosfatémico.

As pseudofraturas, designadas sob o eponimo de
Looser zones na literatura, sdo linhas radiolucentes que
se estendem perpendicularmente a2 margem cortical
dos ossos longos, correspondendo a tradugéo radiolo-
gica de fraturas de stress. Sdo encontradas em cerca de
20% dos doentes com raquitismo e em outras condi-
¢Oes em que ocorre mineraliza¢do insuficiente, poden-
do ou néo ter traducio clinica.

Os autores relatam o caso de uma doente de 50 anos,
sem historia familiar relevante, diagnosticada com ra-
quitismo hipofosfatémico na sequéncia de atraso de
crescimento e deformidade em arqueamento dos mem-
bros inferiores ap6s o inicio da marcha, com alteracoes
analiticas compativeis e posterior seguimento em con-
sulta com tratamento médico e cirargico (alongamen-
tos com técnica de Ilizarov). Realizado teste genético
aos 25 anos, com a identificacdo da muta¢do no gene
PHEX que comprovou tratar-se de um raquitismo hi-
pofosfatémico ligado ao X.

Encaminhada para a consulta de Reumatologia por
inicio de gonalgia direita em carga e agravamento de
fraqueza muscular proximal dos membros inferiores
com necessidade de apoio com canadianas na marcha
com um ano de evolucdo. O exame objetivo revelou
arqueamento dos membros inferiores, com varismo bi-
lateral dos joelhos e o estudo analitico hiperfosfaturia
(1.320 mg/24h) e hipofosfatémia (1,7 mg/dL), sem hi-
pocalcémia (8,82 mg/dL) ou hipercalciuria (119
mg/24h), com défice ligeiro de 25-OH-vitamina D (23

ng/mL), sem elevacdo da paratormona (40 pg/mL), e
elevacao da fosfatase alcalina (116 UI/L) sem elevacio
da GGT (17 UI/L). A radiografia de ossos longos de-
monstrou a presenca de osteopenia e de deformidade
Ossea e uma linha radiolucente transversal na diafise
do fémur direito com bordos escleréticos irregulares,
correspondendo a uma pseudofratura (Looser zone),
com indicacio para tratamento conservador. A ecogra-
fia renal permitiu excluir a presenca de nefrocalcinose.
Foi otimizada terapéutica com adicao de calcitriol a su-
plementacdo com fosfato e carbonato de calcio.

O raquitismo hipofosfatémico é uma doenca rara,
mas com um diagnostico clinico simples, possibilitan-
do seguimento precoce na tentativa de evitar ou corri-
gir a deformidade e as consequéncias funcionais que
estaimpde. Um diagnostico diferencial correto com ou-
tras formas de raquitismo hipofosfatémico, baseado nas
alteracoes analiticas e eventual estudo genético, bem
como tratamento adequado sdo essenciais para preve-
nir as sequelas osseas e a nefrocalcinose. Os autores
destacam a importancia da suplementacdo com vita-
mina D na sua forma ativa para evic¢do da hipocalce-
mia e hiperparatiroidismo secundario nestes doentes.
Relativamente a alteracio radiografica encontrada, es-
tas representa uma fratura de stress num osso longo de
carga que foi consolidada através da deposi¢io de os-
tedide inadequadamente mineralizado, tendo contri-
buido para a sintomatologia e cujo tratamento consis-
te na otimizacdo do tratamento médico da doenca sub-
jacente.

CC186 — REACTIVE ARTHRITIS - A CASETO
REMEMBER

Ana Filipa Rocha Agueda®?, Miguel Guerra’,
Raquel Miriam Ferreira'*, Sara Ganhao"*,

Teresa Martins-Rocha' #, Francisca Aguiar®,

José Pinto*, José Brito*, Eva Mariz"*, Lucia Costa®
1. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto, Portugal

2. Rheumatology Department, Centro Hospitalar do Baixo
Vouga, Aveiro, Portugal

3. Rheumatology Department, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

4. Rheumatology Department, Centro Hospitalar Sao Jozo,
Porto, Portugal

Introduction: Reactive arthritis (ReA) falls within the
spondyloarthropathies category and usually presents
as peripheral monoarthritis or asymmetric oligoarthri-
tis that may be accompanied by enthesitis, dactylitis
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and extra-articular manifestations. The onset of sym-
ptoms is usually within days to weeks after the inciting
infection, the more common being related to gastroin-
testinal or genitourinary pathogens.

Case description: 41-year-old male, presented to the
emergency room (ER) with a history of inflammatory
pain and oedema of the right knee, evolving for less
than one month and, more recently, affecting also both
ankles, right forefoot, and accompanied by fever. The-
re were no recent infections, namely gastrointestinal
nor genitourinary (patient denied sexual risk contacts).
There were no extra-articular manifestations, with ex-
ception of mild cough and three discrete mouth ulcers.

Regarding previous conditions the patient mentio-
ned hyperuricemia and a pulmonary infection, over
one year ago, that required antibiotherapy and was fol-
lowed by a sudden onset of inflammatory pain and oe-
dema of the right knee. This resolved with nonsteroi-
dal anti-inflammatory drugs (NSAID) and local mea-
sures however, presented fluctuant periods of aggrava-
tion since then.

Reviewing the musculoskeletal system, there was
arthritis of the left subtalar, right knee, ankle and first
metatarsophalangeal (MT) joints. On general exami-
nation the patient presented fever (39°C), tachycardia
and diminished pulmonary murmur on the right pul-
monary base.

Laboratory investigation from the ER revealed an
elevated C-reactive protein (383 mg/L) and elevated
white blood count (14.53x1079/L) with neutrophilia
(10.6x1079/L). Chest X-ray showed a slight erasing of
the right costophrenic angle. Osteoarticular X-ray was
unimpressive.

The patient was admitted to the ward were the
diagnostic work-up continued. Fluid from the right
knee and first MT joints was collected and analysed,
presenting inflammatory features, there were no crys-
tals and microbiologic studies were negative, as were
the blood and urine cultures.

We repeated the chest X-Ray and, on direct compa-
rison with the one from a year ago, a slight infiltrate
was noted, on the same position were the consolidation
from the previous pneumonia was. This prompted a
CT evaluation that showed a pulmonary abscess (55
mm) with slight infiltrative changes in the adjacent pa-
renchyma. The case was brought to the attention of the
Pneumology department and conjointly was decided to
initiate amoxicillin + clavulanic acid, for a period not
inferior to 21 days, together with the performance of
bronchofibroscopy for sample collection. Unfortuna-

tely, this was only possible after initiation of antibiotics
and microbiologic cultures returned negative.

Under antibiotic and NSAID treatment the patient
presented a rapid improvement and was discharged
with the assumption diagnosis of ReA.

Other viral and bacterial conditions had already

been excluded, as well as other concurrent inflamma-
tory articular conditions.
Conclusion: ReA doesn't usually present a diagnostic
challenge, as long as one can identify a previous infec-
tion within an appropriate time-frame. The authors
highlight this case because, there was no previous re-
cent infection, however there was an important infec-
tion one year ago and now, an abscess arising in the
same location were some structural changes might have
facilitated the disease.

This serves as a reminder that some forms of ReA
may be related to persistence of an underlying infection
rather than a specific recent infection.

CC187 — DERMATOMYOSITIS — WHEN
SYMPTOMS COME TOO LATE

Ana Filipa Rocha Agueda'-?, Miguel Guerra®,

Raquel Miriam Ferreira® #, Sara Ganhao**,

Teresa Martins-Rocha* #, Francisca Aguiar®,

Pedro Madureira*, José Pinto*, José Brito?,

Eva Mariz**, Lucia Costa*

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar do Baixo

Vouga, Aveiro, Portugal

2. Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
Porto, Portugal

3. Rheumatology Department, Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia/Espinho, Vila Nova de Gaia, Portugal

4. Rheumatology Department, Centro Hospitalar de Sao
Jodo, Porto, Portugal

Introduction: Several reports strongly support an in-
creased risk of cancer in patients with Polymyositis--
-dermatomyositis, with the strongest association oc-
curring in those with Dermatomyositis.

The overall risk of cancer appears to be greater in
the first 3 years after the diagnosis of myositis, but an
increased risk persists throughout the years, emphasi-
zing the importance of continued surveillance.

Case description: 61 year old female, presented to the
first appointment at the rheumatology department re-
ferring a history of erythematous lesions in the perior-
bital area, associated with oedema, and erythematous-
-violaceous lesions over the metacarpophalangeal and
proximal interphalangeal joints, elbows and anterior
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aspect of the chest. These symptoms had presented
over a year ago and the patient had consulted several
physicians at the time, being diagnosed with amyopa-
thic dermatomyositis. At the time she presented posi-
tive anti-MAD5 and anti-TIF1y antibodies, a normal
electromyogram and muscular screening panel. She
was started on oral steroids and Hydroxychloroquine
with good results. However, the initial symptoms re-
turned after one year, and now she also presented le-
sions on the nape of the neck, upper part of the back and
knees together with complaints of myalgia, proximal
muscle weakness, arthralgia (wrist and hands) and occa-
sional episodes of dysphagia, dyspnoea and altered fin-
gertip colour, suggesting Raynaud’s phenomenon.

Of note, the patient had a previous history of endo-
metrial carcinoma, treated with surgical and radiothe-
rapy approach, and was classified as in remission sin-
ce 2013.

Physical examination confirmed the presence of pro-
ximal muscle weakness on upper and lower limbs, Got-
tron papules, heliotrope rash, Gottron sign over the el-
bows and knees, “V” sign over the anterior aspect of
the chest and “shawl” sign, over the nape of the neck
and upper part of the back. Cardiac and pulmonary
examination was normal.

Laboratorial work up revealed slight increase in
muscle enzymes with normality of inflammatory para-
meters. Autoimmune analysis was still positive for anti-
-MADS5 and anti-TIF1y antibodies. Electromyogram
and Magnetic resonance (thighs) were compatible with
myositis and manometry showed a nutcracker oeso-
phagus pattern. Pulmonary function tests were normal.

Given the patient previous history, a thoracic, abdo-
minal and pelvic CT scan was performed, this revealed
several retroperitoneal adenopathys deemed as proba-
ble metastases. This information was later confirmed
histologically through adenopathy CT guided biopsy.

The dose of steroids was adjusted and hydroxychlo-

roquine suspended, with these measures the patient
improved significantly. She is now under the care of
the oncology gynaecology department.
Conclusion: With this case the authors highlight the
need for careful follow-up with rigorous diagnostic
work-up of patients with dermatomyositis, specially if
there is a previous cancer history. This patient had can-
cer roughly three years prior to the first cutaneous com-
plaints, and the clinic evolved over a year to a full
blown dermatomyositis phenotype, time when she first
presented to the rheumatology clinic, already with se-
veral metastases.

CC195 - IS THIS REALLY REFRACTORY
RHEUMATOID ARTHRITIS?

Rui Lourenco Teixeira®?, Ana Rita Cruz-Machado'?,
Rita Barros" ?, José Romeu?, Joaquim Polido Pereira'?
1. Rheumatology Research Unit, Instituto de Medicina
Molecular, Faculdade de Medicina da Universidade de
Lisboa, Lisboa, Portugal

2. Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabdlicas
do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa, Lisboa,
Portugal

The authors present a case of a 77 years old man who
was admitted at our inpatient unit due to tibiotalar and
intertarsal synovitis, with minimum amount of puru-
lent exudate arising at the skin surface. Concerning co-
morbidities, he had type 2 diabetes under insulin treat-
ment, dyslipidemia and systemic hypertension.

The history begun four years before, when he was
first evaluated in our outpatient clinic due to swollen
right ankle. Clinically, he had restricted mobility and
swelling of the right tibiotalar and dorsum of the foot.
Inflammatory parameters were mildly elevated, with
CRP 2.1 mg/dL and ESR 80 mm/h. Ultrasonography
showed exuberant synovitis of the right tibiotalar, ta-
lonavicular and naviculocuneiform, with exuberant po-
wer Doppler signal. These findings were confirmed by
MRI and the CT showed exuberant naviculo-cuneiform
erosions. He was admitted for diagnostic work out, na-
mely to exclude infectious etiology. Cultures were ne-
gative, including synovial tissue and synovial fluid,
which were obtained by ultrasound guided biopsy, CT
scan guided biopsy and finally by surgical biopsy. Sy-
novial tissue was characterized by an unspecific infil-
tration of lymphocytes and plasmablasts. He was in-
terferon gamma releasing assay (IGRA) positive and
also anti-citrullinated peptide antibodies (ACPA) posi-
tive (54.9 U/mL).

The clinical case was interpreted as an atypical rheu-
matoid arthritis and treatment was started with me-
thotrexate 20 mg per week, hydroxychloroquine
400 mg per day, sulfasalazine 3000 mg per day and
prednisolone 10 mg per day with posterior tapering. At
the 12-month follow-up, he maintained tibiotalar and
intertarsal joint activity with CRP ~ 1 mg/dl and ESR
~70 mm. After 1 month of TB prophylaxis with isonia-
zid, he started anti-TNF treatment with etanercept. At
the 3 month follow-up, he felt some subjective impro-
vement, although some synovitis persisted. At the 12
month visit, he complained of worsening of inflamma-
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tory arthralgia of his right ankle, associated with a subcu-
taneous tumefaction and purulent exudate. After aspira-
tion of the small amount of exudate, we were finally able
to identify the pathogenic trigger: a Aspergillus fumigatus
infection. After this, he was treated with variconazol and
submitted to lavage surgery with good results.

Even in the presence of positive ACPA, atypical pre-
sentation of rheumatoid arthritis should always have a
comprehensive diagnostic work out.

CC196 - SINDROME DEMENCIAL E CEGUEIRA
Rita Cunha', Inés Cunha', Renata Aguiar',

Anabela Barcelos', Tiago Meirinhos!

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar do Baixo

Vouga, Aveiro, Portugal

Introducao: O lupus eritematoso sistémico (LES) é
uma doenca inflamatoria sistémica imunomediada cro-
nica com grande variabilidade de apresentacao clinica.

As manifestacoes neurologicas do LES poderio re-
vestir-se de gravidade consideravel, sendo responsa-
veis por perda na qualidade de vida e elevada morbi-
mortalidade dos doentes.

Atribuir sintomas neurolégicos ao LES é um grande

desafio clinico, sendo primordial excluir outras causas
potenciais.
Caso Clinico: Doente do sexo masculino, 64 anos, ex-
-fumador, reformado, com antecedentes de AVC isqué-
mico aos 56 anos e trombose venosa profunda do mem-
bro inferior esquerdo. Referenciado a Consulta de Reu-
matologia através da consulta de Hematologia, onde
era seguido por anemia.

Apresentava disfuncado cognitiva e lentificacdo mo-
tora, responsaveis pela sua reforma antecipada, cerca de
1 ano antes. Nessa altura, foi estabelecido em consulta
de Neurologia, o diagnostico de sindrome demencial
associada a depressao.

Ao exame objetivo, apresentava desorienta¢do tem-
poro-espacial, hemianopsia homonima bilateral, com
pequena area de visdo central preservada, lentificacio
psicomotora, apatia, ataxia, cumprindo apenas ordens
simples. Observavam-se unhas em vidro de relégio
com baqueteamento digital. Nao apresentava artrite pe-
riférica. A auscultacao pulmonar verificava-se fervores
teleinspiratorios com tonalidade em velcros bilaterais.

Analiticamente apresentava: anemia hemolitica,
trombocitopenia, leucopenia e linfopenia, anticorpos
antinucleares (ANAs) positivos (1:640, padrdo anti-nu-
cleossomas),hipocomplementémia (C3 80mg/dl) e an-
ticoagulante lupico. Os parametros inflamatoérios (VS e

PCR) encontravam-se elevados.

O diagnostico de LES com sindrome antifosfolipi-
dica (SAF) secundaria foi estabelecido; perante a gra-
vidade da situacdo clinica, o doente foi internado.

Realizou RM-CE que demonstrou multiplas lesoes
vasculares, abrangendo tanto a circulacdo anterior
como a circulacao posterior, correspondendo a prova-
vel vasculite. A TC torax revelou enfisema e fibrose, en-
quadrando-se no contexto de doenca pulmonar lapi-
ca (padrao de pneumonia intersticial inespecifica-
NSIP). As provas de funcao respiratorias eram compa-
tiveis com sindrome restritiva grave. O ecocardiograma
apresentava hipertrofia ligeira a moderada do ventri-
culo esquerdo com disfuncao diastolica.

Foi observado por Oftalmologia e Neurologia, con-
firmando-se quadro de cegueira cortical.

Assumiu-se envolvimento neurolégico do LES, pelo
que iniciou tratamento com pulsos de metilpredniso-
lona (1g/dia), 5 dias, seguidos de um ciclo de rituximab
(1g 14/14 dias). Concomitantemente, iniciou anticoa-
gulacdo. Apesar da normalizacdo dos parametros in-
flamatorios e das citopenias, o quadro neurologico
mantevesse. Teve alta medicado com prednisolona 40
mg id e hidroxicloroquina 400mg id.

Mantém acompanhamento em consultas de Reu-
matologia, Neurologia, Medicina Fisica e de Reabilita-
cao e Imunohemoterapia. A data da tltima consulta, 3
meses apos o inicio de tratamento, optou-se por asso-
ciar a azatioprina, como tratamento de manutencio, a
par da reducéo da corticoterapia.

Discussao: As manifestacdes neurologicas do LESndo sao
frequentes, exigindo elevado indice de suspeicio clinica.

A associacdo com SAF reveste este caso de LES de
maior complexidade tanto na avaliacdo clinica como
na orientacéo terapéutica, sendo primordial uma abor-
dagem multidisciplinar.

CC197 - TRATAMENTO BIOLOGICO

EM DOENTE COM LES REFRATARIO

A TERAPEUTICA CONVENCIONAL

Ana Lucia Fernandes?, Graca Sequeira'

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar

Universitario do Algarve, Faro, Portugal

Introducao: O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é
uma doenca inflamatoria cronica imunomediada, capaz
de afetar praticamente qualquer sistema de érgaos. Tem
uma apresentacao clinica altamente variada e na maio-
ria dos casos afeta mulheres em idade fértil. O dia-
gnostico faz-se através da combinacio de critérios cli-
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nicos e laboratoriais e o tratamento deve ser estipula-
do individualmente de acordo com a gravidade do LES.
Fisiopatologicamente, a proteina BLyS, também
designada fator ativador das células B (BAFF), tem um
papel preponderante na diferenciacdo, homeostase e
selecdo dos linfocitos B. Os seus niveis estdo elevados
no LES, o que podera condicionar a sobrevivéncia e di-
ferenciacdo de linfocitos B auto-reativos, assim como a
producéo de auto-anticorpos. Estas anomalias funcio-
nais tém sido exploradas como alvos de tratamento,
como ¢ exemplo o belimumab, que captura e neutrali-
za a porcdo soluvel da proteina BLyS antes da ligacao
a0s seus recetores.

Caso Clinico: Mulher, 36 anos, raca caucasiana, refe-
renciada em 2012 pelo IPR por quadro de astenia, po-
liartralgias e mialgias generalizadas desde 1999 e pos-
teriores episodios de uveite, fenomeno de Raynaud nas
maos, queixas de parestesias nas maos e pés e perda de
peso nao quantificada. Estabeleceu-se o diagnostico de
LES, estando na altura medicada com prednisolona, hi-
droxicloroquina e anti-inflamatérios nio esteroides
(AINES), sem controlo satisfatorio da doenca. A doen-
te tinha ainda realizado metotrexato, igualmente sem
sucesso. Da analise inicial, a doente mostrava dor a pal-
pacdo dos punhos, tumefacio na face ulnar do ante-
braco esquerdo, sem deformidades ou queixas de rigi-
dez e lombalgias baixas de ritmo mecanico. Analitica-
mente, apresentava VS de 26 mm/h, PCR de 32 mg/L,
ACCP 6,6 UA/mL, anti-SSA 407 U/mL, anti-DNAds
266 U/mL, anticorpos anti-histonas 294 UA/mL, FR
negativo, ANA positivo e antigénio HLA B27 positivo.
Adicionalmente, devido ao achado de formacoes gan-
glionares para-aorticas inespecificas, foi feito o estudo
exaustivo para despiste de patologia tumoral e infec-
ciosa, que foi negativo. Iniciou terapéutica com azatio-
prina e pregabalina em Abril de 2013, sem diminuicao
das queixas algicas mesmo com aumento da dose mas,
por episodios recorrentes de infecao respiratoria alta
entre 2013 e 2014, suspenderam-se a administracio
de azatioprina e hidroxicloroquina. Assim, dada a ma-
nutencio da atividade da doenca, com faléncia dos tra-
tamentos convencionais, assumiu-se LES refratdrio a
terapéutica e decidiu-se pelo tratamento biolégico, que
iniciou em 2015 com belimumab 10mg/Kg EV de 4 em
4 semanas. Registou diminuicao gradual das mialgias
e artralgias e melhoria clinica e analitica sustentada nas
consultas de seguimento subsequentes.

Discussao: Nesta doente foram experimentados como
tratamento de fundo a hidroxicloroquina, metotrexato
e azatioprina, sem se conseguir diminuir prednisolona

para menos de 7.5 mg/dia, pelo que, apos exclusio de
patologia infecciosa e tumoral, iniciou belimumab. Este
consiste num anticorpo monoclonal (IgGly) dirigido
contra a proteina BLyS. Os niveis de BLyS estao fre-
quentemente aumentados no LES, permitindo a so-
brevivéncia de linfocitos B auto-reativos e a producio
de auto-anticorpos. Correlacionam-se também com os
niveis sanguineos de anticorpos anti-DNAds e com a
atividade da doenca, pelo que o belimumab apresenta
um papel importante no tratamento dos casos refrata-
rios. E o tnico medicamento biolégico que se encon-
tra atualmente aprovado no tratamento do LES em
adultos com auto-anticorpos positivos que nido res-
pondem a terapia convencional.

CC203 - AMILOIDOSE RENAL COMO
COMPLICACAO DE ARTRITE PSORIATICA
Agna Neto!, Ricardo Figueira', Mario Rodrigues*
1. Rheumatology Department, Hospital Dr. Nélio
Mendonga, Funchal, Portugal

Introducao: A amiloidose secundaria carateriza-se pela
deposicao extracelular de fragmentos de proteina ami-
16ide A sérica em virios tecidos ou érgaos. E uma com-
plicacdo incomum das doencas inflamatérias cronicas,
como a Artrite Reumatodide, estando, contudo, pouco
descrita na Artrite Psoriatica. O desenvolvimento da ami-
loidose AA associa-se a casos de doenca de base agressi-
va, de longa duracao ou com tratamento inadequado.
Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 55 anos,
com diagndsticos de Psoriase cutanea e ungueal desde
ha 15 anos e Artrite Psoriatica com envolvimento oli-
goarticular assimétrico desde ha 10 anos. Esteve me-
dicado com metotrexato oral 20mg/semana e etaner-
cept subcutaneo até 2012, com cumprimento terapéu-
tico irregular e, em 2013, abandonou voluntariamen-
te 0 seguimento na consulta de Reumatologia.

Em Dezembro de 2017, recorreu ao Servico de Ur-
géncia por edema dos membros superiores e inferiores
e periorbitdrio bilateral com 4 meses de evolucéo e de
agravamento progressivo. Referia artralgias ocasionais,
pelo que fazia diclofenac e naproxeno em SOS. Ao exa-
me objetivo, apresentava anasarca e lesdes eritemato-
descamativas na regido extensora dos cotovelos e joe-
lhos compativeis com psoriase. A pressao arterial era de
92/65mmHtg. Laboratorialmente, destacava-se anemia
normocitica e normocromica (Hb 11.7 g/dL), elevacao
de PCR (60mg/L) e VS (101mm), sem leucocitose; hi-
poproteinémia (33 g/L), hipoalbuminémia (<15g/L);
hipercolesterolémia (colesterol total 402mg/dL, LDL
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321 mg/dL), hipertrigliceridémia (224mg/dL) e dimi-
nuicdo dos niveis séricos de IgG (225mg/dL). O iono-
grama, a funcao renal, as transaminases, a bilirrubine-
mia, GGT e FA ndo apresentavam alteracoes. A urina
de 24 horas revelou proteinuria (28g/dia) e microal-
buminuria (23,8g/dia). O doente foi internado no Ser-
vico de Nefrologia por Sindrome Nefrotico de etiologia
a esclarecer, provavelmente secundario ao consumo
cronico de AINES. Do estudo imunolégico realizado
no internamento, refira-se anticorpos antinucleares,
anti-MBG, anti-MPO e anti-PR3 negativos e C3 e C4
normais. As serologias para hepatite B, C, HIV e sifilis
foram negativas. A ecografia renal néo revelou altera-
coes. A biopsia renal revelou presenca de depésitos de
amiloide do tipo AA nos glomérulos e nas arteriolas.
Confirmado o diagnostico de Amiloidose Secundaria,
o doente iniciou pulsos de metilprednisolona endove-
nosa lg/dia, durante 3 dias consecutivos, seguido de
prednisolona 80mg/dia. Iniciou metotrexato per os com
escalacéo de dose até 20mg/semana. Devido a auséncia
de resposta clinica e manutencio de proteinuria nefro-
tica e de hipoalbuminémia refractaria a administracéo
endovenosa de albumina, associou-se etanercept subcu-
taneo. Neste momento, aguarda-se evolucio clinica.
Conclusao: A presenca de amiloidose, como compli-
cacdo secundaria de Artrite Psoriatica, determina taxas
de mortalidade e morbilidade significativas. O trata-
mento primordial consiste no controlo da doenca in-
flamatoria subjacente. Neste caso, o uso de corticote-
rapia e DMARDs convencionais ndo se associou a sig-
nificativa melhoria clinica ou analitica, pelo que se ini-
ciou etanercept, o qual tem sido apontado como uma
alternativa terapéutica promissora no controlo da pro-
gressao da amiloidose, de acordo com a literatura.

CC207 — MAL DE POTT - RELATO DE UM CASO
Cristiana Lopes Martins', Catarina Cunha?,

Paulo Luz?, Jodo Moreira!, Victor Milet!,

Sara Estrela Rego', Gisela Leandro', Alison Reis!,
Lucia Gomes!, Daniela Martins', Revelino Lopes!

1. Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacido, Centro

Hospitalar do Algarve, Faro, Portugal
2. Medicina Interna, Centro Hospitalar e Universitario do
Algarve, Faro, Portugal

Introducao: A lombalgia é uma queixa frequente, re-
presentando um terco das queixas reumaticas. O Mal
de Pott ¢ uma causa rara e potencialmente grave de
lombalgia.

Objetivo: Relato de um caso clinico de Mal de Pott em

doente imunocompetente

Caso Clinico: Doente do género feminino, 79 anos,
com antecedentes de diabetes mellitus e hipertensio
arterial, medicadas. A doente referia lombalgia perma-
nente ha 3 meses, que nao melhorava com repouso, de
agravamento gradual, queixa que tinha ja motivado
duas idas a urgencia. Descrevia também astenia, ano-
rexia e perda ponderal de 20kg nos ultimos 4-6 meses.
Desde ha duas semanas, a doente estava acamada por
perda de forca motora e apresentava obstipacdo. A nos-
sa observacao, destacava-se a presenca de paraparésia,
com sensibilidade mantida. A tomografia computori-
zada revelou fraturas nao recentes nos corpos de D11-
-D12, instaveis. A ressonancia magnética mostrou ain-
da componente de partes moles peri-vertebral e um ex-
tenso componente epidural posterior desde D10-D11
até D3-D4, condicionando compressao significativa da
medula dorsal. Foi inicialmente equacionado um qua-
dro neoplasico. No entanto, a analise do liquido ca-
seoso recolhido durante a laminectomia foi positiva
para a baciloscopia de Micobacterium tuberculosis. A
analise histopatolégica corroborou este diagnostico.
Nio foi encontrado fator de imunossupressao nem exis-
tia historia de exposi¢ao conhecida. A doente iniciou
plano terapéutico farmacologico de 1 ano, estando de
momento a cumprir também plano de reabilitacéo.
Discussao: A lombalgia é frequente e geralmente au-
tolimitada, pelo que ndo ha indicacdo para avaliacio
imagiologica numa primeira abordagem. No entanto,
a existéncia de algumas red flags parecem identificar
risco de patologia mais grave (sintomas consumptivos,
sinais neurologicos, idade, imunossupressao, entre ou-
tros), podendo haver indicacio para os mesmos. E o
que sucede no Mal de Pott.

Mais de um terco da populacao mundial esta infeta-
da com tuberculose (TB). Qualquer forma de TB esta
associada a fatores socioeconomicos e exposicdo prévia.
O diagnostico é feito através da identificacdo de baci-
los acido-alcool ou através de alteracoes histopatologi-
cas em tecido excisado

A TB osteoarticular (TOA) representa 2% dos casos
de TB, pode afetar qual estrutura articular ou dssea e
tem como principal localiza¢do a coluna vertebral
(50%), sendo as vértebras dorsolombares as mais afe-
tadas. A TB vertebral, espondilodiscite tuberculosa ou
Mal de Pott (MP) tem curso insidioso e é geralmente
monofocal. Os fatores predisponentes incluem artrite
pré-existente, alcoolismo, corticoterapia prolongada e
imunossupressao (HIV, neoplasia). O sintoma mais fre-
quente é a dor local, com ou sem irradiacdo, com au-
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mento gradual da severidade ao longo de meses, por ve-
zes associada a rigidez e espasmo muscular. Os sinto-
mas sistémicos (fadiga, perda de peso) estdo presentes
em menos de 40% dos casos. Esta patologia pode levar
a destruicdo dos corpos vertebrais, deformidade acen-
tuada da coluna e défices neurologicos. E sdo as com-
plicacoes neurologicas associadas ao MP, secundarias a
compressdo medular, as responsaveis pela elevada mor-
bilidade. Esta complicacio grave deve ser tratada indi-
vidualmente de forma emergente, médica e cirurgica-
mente, ndo estando a cirurgia indicada por rotina
Conclusao: O MP é uma patologia rara, com reper-
cussoes potencialmente graves e irreversiveis. O seu
diagnostico é frequentemente atrasado pelo curso su-
bagudo da clinica, sendo um diagnostico tardio um fa-
tor determinante da doenca

CC209 - TUBERCULOUS ARTHRITIS:
KEEPING A HIGH INDEX OF SUSPICION
Agna Neto', Ricardo Figueira', Mario Rodrigues',
Hugo Mota Doria?

1. Rheumatology Department, Hospital Dr. Nélio
Mendongca, Funchal, Portugal

2. Servico de Neurorradiologia, Hospital Central do
Funchal

Introduction: Musculoskeletal involvement is a rare
extrapulmonary manifestation of tuberculosis (TB). TB
arthritis usually presents as a chronic progressive mo-
noarthritis that can lead to joint and bone destruction
in the absence of adequate therapy. We describe a case
of TB arthritis in an immunocompetent patient, with
subsequent involvement of central nervous system.
Case Report: A 48-year-old male of African descent,
presented to our rheumatology clinic with painless, dif-
fuse swelling of the right hand, wrist and distal forearm
associated with functional impairment. It had develo-
ped over the course of two years without any systemic
symptoms or previous history of trauma.

Laboratory tests revealed slight elevation of inflam-
matory markers (ESR 27mm; CRP 20mg/dL) and nor-
mal complete blood count, liver and kidney function
tests. ANA, rheumatoid factor and ACPA were negati-
ve, as were viral and bacterial serologies. Plain radio-
graphs of the right wrist and hand revealed subchon-
dral cysts and erosions of the second to fifth metacar-
pal bases, ulnar styloid process and scaphoid bone.
Magnetic resonance imaging (MRI) showed changes in
the bone structure of all carpal bones and in the arti-
cular surface of the radius and of the second, third and

fourth metacarpal bases, associated with joint effusion
and synovial thickening. An ultrasound-guided fluid
aspiration of the radiocarpal joint was performed. Gram
stain and bacterial cultures of the fluid were sterile and
Ziehl-Neelsen stain did not show acid-fast bacilli.

A second arthrocentesis was performed and micro-
biology tests were once again negative, which promp-
ted a Lowenstein-Jensen medium culture request.
Additionally, considering the work-up had been in-
conclusive up to this point, a skin and muscle biopsy
of the dorsum of the right hand was performed.

Meanwhile, the patient was admitted to the emer-
gency department with bilateral headache, nausea, vo-
miting and photophobia. Physical examination was po-
sitive for neck stiffness; he was apyretic and had no fo-
cal neurologic signs. Laboratory test results at this point
underlined a mild normochromic, normocytic anemia
(Hb 12.2g/dL) and a slight elevation of CRP (24mg/L).
Head computed tomography (CT) scan was unremar-
kable. Lumbar puncture revealed mononuclear pleo-
cytosis, hyperproteinorrachia, hypoglycorrhachia and
elevation of adenosine deaminase levels. Ziehl-Neelsen
and Gram staining were sterile.

Empiric treatment with isoniazid, rifampicin,
ethambutol and pyrazinamide was started under sus-
picion of TB. PCR and cultures for M. tuberculosis in
the cerebrospinal fluid samples came up negative, how-
ever, Lowenstein-Jensen medium culture of the syno-
vial fluid of the wrist came up positive and the muscle
biopsy revealed a chronic inflammatory process con-
taining non-necrotizing granulomas.

As the patient presented psychomotor agitation and
altered behavior, he underwent brain MRI that reveal-
ed intracranial tuberculomas. Maintenance of antiba-
cillar treatment allowed for marked clinical improve-
ment, including reduction of the swelling of the right
wrist and hand and of the size of the brain lesions.
Conclusion: Due to its low incidence in developed
countries, its insidious onset and lack of constitutional
or pulmonary symptoms, diagnosis of TB arthritis is
often delayed and remains a challenge to physicians. In
this case report the authors stress the need for a high
index of suspicion in order for early treatment to take
place and to prevent irreversible joint damage and
other organ involvement.

CC210 - MACROPHAGE ACTIVATION
SYNDROME IN SYSTEMIC JUVENILE
IDIOPATHIC ARTHRITIS

Agna Neto', Ricardo Figueira', Mario Rodrigues'
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1. Rheumatology Department, Hospital Dr. Nélio
Mendonga, Funchal, Portugal

Introduction: Macrophage activation syndrome (MAS)
is a rare and potentially fatal condition that may com-
plicate childhood rheumatic diseases, the most fre-
quent being systemic juvenile idiopathic arthritis
(sJIA).

Case Report: A 14-year-old girl with sJIA diagnosed 3
years earlier and receiving subcutaneous methotrexa-
te (MTX) 20mg/week was admitted to the emergency
department with fever (38°C), myalgia, non-pruritic
maculopapular rash in lower extremities and arthralgia
in the wrists, hands and right tibiotarsal joint.

Laboratory tests revealed leukocytosis (19400x103/
/ul), neutrophilia (87.1%) and elevation of CRP (285
mg/L). The remaining blood tests, urinalysis and chest
radiograph were normal. She was admitted to the pe-
diatric ward for further investigation and was started on
Ceftriaxone and prednisolone 20mg/day.

On the following days there was symptomatic im-
provement but fever persisted. On the 8th day of hos-
pitalization she developed diffuse abdominal pain, nau-
sea and an episode of epistaxis. On examination she
was hypotensive (BP 67/37 mmHg), tachycardic (HR
120bpm) and had abdominal tenderness in the epi-
gastric and right-upper quadrant regions. Laboratory
tests showed normocytic and normochromic anemia
(Hb 10.6 g/dL), thrombocytopenia (platelets 93x103/
/ul), acute kidney injury (creatinine 1.88 mg/dL), ele-
vation in liver enzymes (ALT 299 U/L, AST 483 U/L,
YGT 545 U/L, FA 250 U/L), hypoalbuminemia (26 g/L)
and INR (1.29), prolongation of prothrombin time
(14.4 seconds), hypofibrinogenemia (98 mg/dL),
D-dimers elevation (20091 ng/mL) and hypertriglyce-
ridemia (240 mg/dL). ESR (47 mm) and CRP (207
mg/dL) were persistently elevated and serum ferritin
level was markedly increased (51200 ng/mL). Abdo-
minal ultrasound and CT revealed hepatomegaly.

MAS was suspected and intravenous methylpredni-
solone pulses 1g/day were started. Owing to multi-or-
gan dysfunction and hemodynamic instability with hy-
potension resistant to fluid challenges, she was trans-
ferred to the Pediatric Intensive Care Unit for aminer-
gic support. On the 3rd day of methylprednisolone,
her condition worsened. She now presented increased
abdominal pain, headache and a more widespread rash.
The patient received an intravenous immunogamma-
globulin infusion (2g/Kg) and continued on IV me-
thylprednisolone for two more days, becoming asym-

ptomatic after 3 days, with gradual normalization of all
laboratory parameters.

During her stay in the hospital, IgM serology for the
Epstein-Barr virus came up positive. Bone marrow exa-
mination had no evidence of hemophagocytosis. Se-
rum level of soluble CD25 was 89050pg/mL.

The patient was discharged on oral prednisolone

60mg/day and, five months later, after dosage reduction
to 20mg/day, she presented with rash in the lower ex-
tremities, wrist and elbow arthralgia and abdominal
pain. Laboratory tests revealed an increase in ESR
(46 mm), CRP (154 mg/dL), Ferritin (803 ng/mL) and
in AST (47.5 U/L). Abdominal ultrassound showed
again only mild hepatomegaly. Intravenous methyl-
prednisolone pulses 1g/day were administered for 3
days, followed by subcutaneous anakinra 100mg/day,
with subsequent improvement.
Conclusion: We reported a case of severe MAS trigge-
red by an EBV infection in a patient with sJIA, succes-
stully treated with immunogammaglobulin, methyl-
prednisolone and then with anakinra. Early recogni-
tion and appropriate treatment is critical for this life-
threatening condition.

CC211 - SINOVITE DE CORPO ESTRANHO A
PICO DE PALMEIRA - UM CASO DE BIOPSIA
SINOVIAL DIAGNOSTICA E TERAPEUTICA
Catarina Tenazinha', Patricia Martins!,

Emilia Vitorino?, Joaquim Polido Pereira'?,
Fernando Saraiva!, Rita Barros!

1. Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabélicas
do Hospital de Santa Maria, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Centro Académico de Medicina de Lisboa, Lisboa,
Portugal

2. Servico de Anatomia Patologica, Hospital de Santa
Maria, CHLN, Centro Académico de Medicina de Lisboa,
Lisboa, Portugal

3. Unidade de Investigacido em Reumatologia, Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, Lisboa, Portugal

A sinovite a corpo estranho é uma causa pouco fre-
quente de monoartrite, cuja lista de diagnosticos dife-
renciais é extensa. O diagndstico parte de uma ana-
mnese cuidada e a ecografia é o exame de imagem de
eleicdo. O tratamento envolve a realizacdo de artrocli-
se ou de sinovectomia cirtirgica. Apresentamos um caso
clinico de artrite a corpo estranho da articulacao tibio-
-tarsica apos uma picada acidental com um pico de pal-
meira, cuja identificacdo do corpo estranho néo foi pos-
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FIGURA 1. (PAS-D, x100) Células gigantes multinucleadas,
algumas com parte da substancia fagocitada, parcialmente
positiva no PAS-D

sivel por ecografia. O diagnostico foi feito por biopsia
da sinovial com identificacio de reacéo de células gi-
gantes multinucleadas em relacio com material estra-
nho PAS-D positivo, imagens que apresentamos na des-
cricdo do caso. A realizacio da biopsia foi também te-
rapéutica, assumindo-se ter havido remocao completa
da matéria vegetal ao verificar-se resolucéo do quadro
clinico nas quatro semanas que se seguiram ao proce-
dimento ecoguiado, dispensando o procedimento ci-
rurgico. Nao voltou a objetivar-se presenca clinica de
artrite da tibiotarsica durante os 17 meses de segui-
mento subsequentes.

CC213 - DISPLASIA FIBROSA OSSEA: RELATO
DE 3 CASOS CLiNICOS

Agna Neto', Ricardo Figueira', Graca Aratjo?,

Hugo Mota Doéria’, Catia Cardoso?, Mario Rodrigues
1. Servico de Reumatologia, Hospital Central do Funchal,
Funchal, Portugal

2. Servico de Pediatria, Hospital Central do Funchal,
Funchal, Portugal

3. Servico de Neurorradiologia, Hospital Central do
Funchal, Funchal, Portugal

1

Introducao: A displasia fibrosa ¢ssea (DFO) é uma
doenca congénita benigna, caracterizada pela prolife-
racdo excessiva de tecido conjuntivo fibroso na medu-
la 6ssea. Pode apresentar-se sob as formas monostoti-
ca ou, menos frequentemente, poliostotica. Apresen-
tam-se trés casos de DFO com diferentes manifestacoes
clinicas.

Caso Clinico 1: Doente do sexo masculino, 30 anos,

sem antecedentes pessoais relevantes, que iniciou qua-
dro de dor e edema na regido mandibular esquerda
apo6s uma extracdo dentaria e dor na regido glutea di-
reita. Realizou tomografia computorizada (TC) maxi-
lo-facial que revelou dismorfia e espessamento 6sseo
no ramo esquerdo da mandibula, em padréao de vidro
despolido, sem alteracoes das partes moles adjacentes.
A cintigrafia dssea revelou aumento da atividade os-
teoblastica no ramo esquerdo da mandibula, na parte
anterior do ramo direito e na regido paramediana di-
reita do sacro. O estudo laboratorial do metabolismo
fosfo-calcio e endocrinoldgico ndo apresentava altera-
¢des. Admitindo-se diagnostico de DFO, iniciou acido
zoledroénico, com resposta clinica favoravel.

Caso Clinico 2: Crianca do sexo masculino, 8 anos,
aparentemente saudavel, admitida no Servico de Ur-
géncia por deformidade facial a direita, indolor, com
varios meses de evolucdo. A TC cranio-encefalica re-
velou displasia fibrosa dssea poliostética a envolver o
corpo, grande asa e apofises pterigoideias direitas do
0sso esfenoide, ossos maxilar e malar direitos, condi-
cionando hipopneumatizagéo do seio maxilar ipsilate-
ral, compressao do cone muscular orbitario e ligeira
proptose. A cintigrafia ¢ssea ndo evidenciou compro-
misso adicional do restante esqueleto. Do estudo labo-
ratorial destacou-se elevacdo da osteocalcina (220
ng/mL), diminuicdo da 25(OH)D (10 ng/mL) e valores
normais de célcio, fosforo e PTH. As avaliacdes neuro-
-oftalmologicas e otorrinolaringologicas nao revelaram
compromisso de nervos cranianos. Iniciou terapéutica
com pamidronato e.v. na dose de 1mg/Kg, durante trés
dias consecutivos, repetindo uma tinica administracao
a cada trés meses.

Caso Clinico 3: Doente do sexo feminino, 23 anos,
sem antecedentes pessoais de relevo, que recorreu a
consulta de Reumatologia por dor persistente na regiao
esternal com trés anos de evolucio e que aliviava com
aadministracdo de paracetamol. Objetivamente, apre-
sentava dor a palpacdo das articulacdes condroester-
nais, bilateralmente, sem outros sinais inflamatérios. A
ressonancia magnética revelou lesdes nas juncoes con-
droesternais compativeis com DFO, sem envolvimen-
to de partes moles. A cintigrafia 6ssea confirmou a for-
ma monostoética da doenca. Além de uma discreta di-
minuicdo da 25(OH)D (25ng/mL), a avaliacdo labora-
torial ndo revelou outras alteracoes. A doente iniciou
acido zoledronico, com melhoria significativa das quei-
xas algicas.

Conclusiao: A DFO é uma doenca clinicamente hete-
rogénea, podendo ser assintomatica ou manifestar-se
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por dor, deformidades dsseas, fraturas ou sintomas
neurovasculares por compressio de estruturas adja-
centes. O tratamento é individualizado, preconizando-
-se terapéutica médica com bifosfonatos ou, se indica-
do, cirargica.

CC215 - UM CASO DE ARTERITE DE CELULAS
GIGANTES SEM ELEVACAO DE VELOCIDADE
DE SEDIMENTACAO ERITROCITARIA?

Salomé Garcia', Georgina Terroso', Ltcia Costa'

1. Rheumatology Department, Centro Hospitalar Sao Joao,
Porto, Portugal

Introducao: Arterite de células gigantes (ACG) é uma
vasculite que afeta preferencialmente vasos de médio e
grande calibre em individuos com mais de 50 anos. A
sintomatologia mais comum resulta da afetacdo dos ra-
mos cranianos das artérias originadas no arco aortico,
mas alteracoes como claudicacdo dos membros ou me-
di¢des de pressdo arterial assimétrica devem fazer sus-
peitar de envolvimento de vasos de maior calibre, es-
pecialmente se associado a polimialgia reumatica
(PMR). Uma velocidade de sedimentacio eritrocitaria
(VS) e proteina C reativa (PCR) elevadas sio as altera-
coes laboratoriais mais caracteristicas.

Caso Clinico: Mulher de 72 anos de idade recorreu ao
Servico de Urgéncia (SU) por quadro com 2 meses de
dor intensa na méo esquerda, claudicacio do membro
superior contralateral e cianose dos dedos da mao es-
querda evoluindo hd 4 semanas. Ao exame objetivo
apresentava cianose dos dedos da méao esquerda, sem
pulsos subclavios, braquiais ou outros distais dos mem-
bros superiores palpaveis. Realizou ecografia com es-
tudo Doppler dos membros superiores que revelou al-
teracoes bilateralmente e distalmente a artéria braquial,
com auséncia de sinal doppler. Analiticamente apre-
sentava VS 12 mm/1%h e PCR 9.2 mg/L. Ficou interna-
da em Cirurgia Vascular e realizou Angiotomografia
(AngioTC) do Pescoco que revelou estenose da regido
de transi¢do da artéria subclavia para a artéria axilar em
ambos os lados e calibre das artérias axilares irregular
com oclusdo das mesmas, provavelmente na regiao do
2° ou 3° segmento das artérias axilares bilateralmente.
Foi pedida avaliacao pela Reumatologia. A doente apre-
sentava cefaleia ha 6 meses, sem febre, alteracoes vi-
suais ou claudicacdo mandibular. Apresentava ainda
quadro de dor de ritmo inflamatério e rigidez das cin-
turas pélvica e escapular de inicio recente. Ao exame
objetivo apresentava artérias temporais médias indo-
lores, sem tortuosidades, cianose do 5° dedo da mao es-

querda com necrose da polpa digital e hemorragias pe-
riungueais no 3° e 4° dedos. Realizou biépsia da arté-
ria temporal que mostrou infiltrado inflamatoério de
predominio mononucleado nas camadas mais exter-
nas, salientando-se a presenca de células gigantes mul-
tinucleadas na interface da intima com a média, coa-
dunando-se com o diagnostico de ACG. Assim assu-
miu-se o diagnostico de ACG em provavel associacao
com PMR. Foi medicada com prednisolona 1 mg/Kg/
/dia, com posterior desmame lento gradual e com boa
evolucdo clinica. Nas avaliacoes subsequentes obser-
vou-se uma elevacdo do hematocrito e de hemoglobi-
na, 56,3% e 17,5 g/dL, respetivamente, pelo que foi
pedida colaborac¢do de Hematologia. Completado o es-
tudo com valor de eritropoetina (EPO) baixo, pesqui-
sa de JAK2 V617F positiva e biopsia de medula 6ssea
sem fibrose, fez-se o diagnostico de Policitemia Vera,
tendo iniciado tratamento adequado. Neste momento
encontra-se estavel do ponto de vista reumatologico
sem necessidade de corticoterapia e estavel do ponto de
vista hematologico, sob flebotomias bimensais.
Conclusao: Virios fatores podem contribuir para va-
lores falsamente normais de VS, nomeadamente alte-
racoes eritrocitarias, da forma ou do numero. Neste
caso o elevado hematdcrito mascarava a elevacdo da
VS, caracteristica dos quadros de ACG. A clinica e as al-
teracoes imagiologicas e histologicas tipicas devem
guiar o diagnostico, evitando protelar a terapéutica,
com possiveis consequéncias prognosticas.

CC218 - ESCLEROSE SISTEMICA E ARTRITE
PSORIATICA: UMA SOBREPOSICAO RARA
Agna Neto', Ricardo Figueira', Fabiana Gouveia?,
Rita Vieira®, Mario Rodrigues'

1. Servico de Reumatologia, Hospital Central do Funchal,
Funchal, Portugal

2. Servico de Medicina Interna, Hospital Central do

Funchal, Funchal, Portugal

Introducao: A esclerose sistémica (ES) é uma doenca
cronica multissistémica, caracterizada por fibrose cu-
tanea, visceral e disfuncéo vascular, de inicio frequen-
temente entre 0s 20 e 50 anos. Estdo descritos varios ca-
sos de sobreposi¢do com polimiosite, dermatomiosite
ou artrite reumatoide, mas a associacio com artrite pso-
ridtica é rara.

Caso Clinico: Doente do sexo feminino, de 74 anos,
com antecedentes pessoais de psoriase envolvendo o
couro cabeludo com inicio aos 12 anos e sem doenca
cutanea desde os 18 anos. Aos 60 anos recorre a uma
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consulta de Reumatologia por artrite das primeira e se-
gunda articulacoes metacarpofalangicas e dactilite do
segundo dedo da mao direita. Apresentava HLA-B27,
Factor Reumatoide e ANA negativos. Estabeleceu-se o
diagnostico de artrite psoriatrica e a doente foi medi-
cada inicialmente com metotrexato oral 20mg/sema-
na, tendo-se posteriormente associado etanercept sub-
cutaneo, por resposta insuficiente. Ao fim de quatro
anos, foi efectuado switch para adalimumab subcuta-
neo por perda de eficacia.

Aos 71 anos, desenvolveu quadro rapidamente pro-

gressivo de espessamento cutaneo de ambas as méos,
pés e antebracos distais, com areas de despigmentacio,
fenomeno de Raynaud e ulceras digitais nas maos e nos
pés. Na avaliacdo laboratorial ndo apresentava altera-
¢oes no hemograma e do estudo imunologico salienta-
vam-se anticorpos antinucleares positivos com um ti-
tulo de 1/2560, anti-Scl-70 positivo, anti-dsDNA e
anti-centrémero negativos. O ecocardiograma revelou
hipertenséo pulmonar ligeira. A urina de 24 horas, a to-
mografia computorizada do térax, as provas de funcao
respiratorias e a manometria esofdgica eram normais.
Pela auséncia de atividade da artrite psoriatica e pela
possibilidade de inducdo da ES pelo adalimumab,
optou-se por suspender a terapéutica anti-TNE Ao fim
de cerca de dois anos, o quadro clinico mantém-se so-
breponivel ao descrito, nao se verificando aparente pro-
gressdo da doenca.
Conclusao: Com poucos casos descritos na literatura,
a co-existéncia de artrite psoriatica e esclerose sistémi-
ca é possivel e admite-se a possibilidade da existéncia
de mecanismos etiopatogénicos comuns a ambas as en-
tidades. A esclerose sistémica associada a terapéutica
anti-TNF podera ser outra explicacdo neste caso, ain-
da que uma revisdo da literatura apenas revele associa-
cao com a forma localizada desta doenca.

CC224 - CONSULTA MULTIDISCIPLINAR
REUMATOLOGIA/IMAGIOLOGIA: SERIE DE
CASOS COM ALTERACAO DIAGNOSTICA
RELEVANTE

José Adriano Oliveira Marona®?, Carina Lopes"?,
Joao Lagoas Gomes"?, Santiago Andres Rodrigues
Manica' 2, Tiago Costa'?, Miguel Gago’,

Ana Filipa Mourdo"?, Inés Silva' 2,

Maria Manuela Costa’, Margarida Mateus?,

Paula Aratjo?, Sandra Falcao' 2, Walter Casteldo?,
Tiago Saldanha’, Fernando Pimentel-Santos'?,
Jaime C. Branco'?

1. CEDOC, NOVA Medical School. Faculdade de Ciéncias

Médicas da Universidade NOVA de Lisboa, Lisboa,
Portugal

2. Rheumatology Department, Hospital Egas Moniz,
CHLO, Lisboa, Portugal

3. Imagiology Department, Hospital Egas Moniz (CHLO),
Lisboa, Portugal

Introducao: A boa pratica da requer uma abordagem
holistica. A gestdo cautelosa da doenca reumatica e de
comorbilidades associadas sao determinantes para o
controle da atividade da doenca, resposta ao tratamen-
to e progressao da doenca. Uma abordagem multidis-
ciplinar podera ser determinante para o diagndstico,
abordagem terapéutica e prognostico global. Pretende
apresentar-se o exemplo da consulta multidisciplinar
de Reumatologia e Imagiologia (CRI) e do seu impac-
to na pratica clinica didria.

Casos clinicos: Caso 1 - Homem de 64 anos, seguido
em consulta de Reumatologia por Espondilite Anqui-
losante, HLA B27 positivo com 40 anos de evolucéo.
Encontrava-se sob terapéutica com secukinumab, e re-
feria historia de astenia e perda ponderal (cerca de 3 kg
em 3 meses) ndo voluntaria. Neste contexto realizou
TC toracica que revelou “alteracao estrutural nas arti-
culagdes costovertebrais D6/D7 esquerdas de carate-
risticas liticas (...) ndo se podendo excluir lesio de na-
tureza secundaria”. A discussao na CRI permitiu con-
cluir que se tratava de uma lesdo de carateristicas be-
nignas relacionada provavelmente com uma fratura
antiga. Este diagnostico foi confirmado pelo préprio
doente. A perda de peso foi posteriormente atribuida a
fator psicologico associado a vida familiar.

Caso 2 - Homem de 75 anos referido a consulta por
dor de dificil controlo de predominio noturno ao nivel
da bacia e coxa direita, com 4 meses de evolucdo. As-
sociava-se sindrome febril prévio de causa néo esclare-
cida e necessidade de algaliacio permanente por re-
tencdo urindria. A avaliacdo laboratorial revelou anemia
normocitica normocréomica, aumento dos parametros
de inflamacédo, LDH, fosfatase alcalina e desoxipiridi-
nolina urinaria. O estudo radiografico evidenciou en-
volvimento poliostotico com lesdes blasticas ao nivel do
iliaco e fémur direitos, sacro e D9, interpretadas como
Doenca Ossea de Paget. A interpretacao era corrobora-
da por cintigrafia 6ssea e por TC. Asimagens (Rx e TC)
foram discutidas na CRI concluindo-se que as lesdes
blasticas correspondiam a metastases pelo facto de a
cortical 6ssea ndo estar envolvida. A referenciacdo ur-
gente a consulta de Urologia e realizacao de biopsia
Ossea permitiram estabelecer o diagnostico final de neo-
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plasia da prostata com metastizacio.

Caso 3 - Homem de 54 anos com antecedentes de sar-
coidose cutanea (sem envolvimento pulmonar), apds
biopsia de lesdo do membro superior esquerdo efetua-
da pela dermatologia. E enviado a consulta de Reuma-
tologia por dor de ritmo inflamatério envolvendo a 2*
e 3% interfalangicas proximais de forma bilateral, e tu-
mefacdo difusa do 2° dedo da mao esquerda, com 3
meses de evolucdo. Analiticamente ndo apresentava al-
teragdes significativas. A radiografia das maos revelou
osteite quistica ao nivel das falanges proximais e médias
bilateralmente (sobretudo 1° e 2° dedos da mio es-
querda), com preservacdo dos espacos interarticulares,
sugestivas de D. Perthes/Jungling. A discussdo dos
achados radiograficos na CRI consolidou o diagndsti-
co de sarcoidose cutanea com envolvimento osteo-ar-
ticular.

Conclusao: Os autores pretendem salientar a impor-
tancia e o impacto da CRI do CHLO - Hospital de Egas
Moniz no estabelecimento do diagnostico e orientacao
terapéutica. A complementaridade da formacao clini-
ca em associacdo com uma adequada interpretacao das
técnicas de imagem assumem varias vantagens: 1- for-
macdo continua dos profissionais; 2- otimizacéo de re-
cursos; 3- diagnosticos mais rapidos.

Tiago Saldanha, Fernando Pimentel-Santos e Jaime C. Branco tive-
ram a mesma contribuicdo para este projeto.

CC227 - SINTOMATOLOGIA
MUSCULO-ESQUELETICA ASSOCIADA AS
INFECOES HCV - SERIE DE CASOS
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1. CEDOC, NOVA Medical School. Faculdade de Ciéncias
Médicas da Universidade NOVA de Lisboa., Lisboa,
Portugal

2. Rheumatology Department, Hospital Egas Moniz,
CHLO, Lisboa, Portugal

3. Medicina Interna, Centro Hospitalar Barreiro Montijo,

Barreiro, Portugal

Introducéo: As manifestacoes extra-hepaticas do VHC
podem surgir em qualquer momento durante a infe-
¢do e a sua resolucdo é frequente apos erradicacdo do
virus. Sendo um virus hepato e linfotrépico pode in-
duzir diversas manifestacoes imunomediadas como
vasculite, sindrome sicca ou artralgias/artrite. Estas ma-
nifestacdes requerem um elevado grau de suspeicao
pelo reumatologista uma vez que a abordagem e

prognostico sdo distintos. Os autores apresentam 3 ca-
sos clinicos da Consulta Externa de Reumatologia.
Casos clinicos: Caso 1: homem de 40 anos com co-
-infecao VIH/VHC, a infecio pelo VIH medicada e con-
trolada e a infecdo pelo VHC (genotipo 4) com ciclo de
terapéutica antiviral com Sofosbuvir/Ledipasvir (SOF/
/LED) e carga viral negativa as 8 semanas apds medi-
cacdo. O doente foi referenciado a consulta por poliar-
tralgias simétricas de ritmo misto com 4 meses de evo-
lucao, incapacidade funcional e tumefacao dos joelhos.
Referia anorexia sem outra sintomatologia associada.
As analises relevaram anticorpos anti-nucleares (ANA)
1/160, restante estudo imunoldgico negativo e carga
viral do VHC positiva, com >2 M de copias, pelo que
foi admitida auséncia de resposta virologica sustenta-
da as 24 semanas apds a terapéutica antiviral do VHC.
Apos exclusao de doenca primaria reumatologica e ten-
do o quadro sintomatico sido associado a reativacao do
VHC decidiu-se pela manutencéo da medicacio com
AINEs tendo sido agendada reavaliacdo que o doente
nao compareceu.

Cas0 2: homem de 53 anos com histéria de cirrose he-
patica de etiologia etanolica e viral por VHC/VHB, hi-
pertensdo portal com esplenomegalia e pancitopénia
neste contexto. Foi referenciado a consulta por poliar-
tralgias de ritmo inflamatério simétricas, sem rigidez
matinal, sem evidéncia de artrite na consulta. Analiti-
camente verificou-se pancitopénia, ANA 1/320 e com-
plementos permanentemente baixos, com restante es-
tudo imunolégico negativo, carga viral HCV indeteta-
vel. As manifestacdes clinicas e analiticas foram assu-
midas no contexto da infecio HCV tendo o doente sido
medicado com dose baixa de prednisolona e hidroxi-
cloroquina 400 mg com melhoria, mas nao resolucao
da sintomatologia.

Cas0 3: homem de 52 anos com histéria de cirrose he-
patica de etiologia etanolica e viral por VHC (genotipo
la/b) encontrando-se em inicio de esquema terapéuti-
co com SOF/LED. Encaminhado a consulta por po-
liartralgias de ritmo misto envolvendo as tibiotarsicas,
punhos, pequenas articulacoes das maos e pés e coto-
velos, com evolucdo erratica e limitacdo funcional im-
portante. O estudo analitico (ja realizado a 1 més do
término do tratamento dirigido ao VHC) nao revelou
alteracoes significativas (incluindo funcao hepatica,
carga viral indetectavel e imunologia negativa). A sus-
peicdo clinica de poliartrite foi corroborada ecografi-
camente, tendo esta sido interpretada no contexto de
infecdo por VHC, pelo que iniciou corticoterapia em
dose baixa. Dada a resposta insuficiente houve neces-
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sidade de introduzir também metotrexato (10mg/se-
mana), com consequente resposta favoravel.
Conclusao: Com estes casos os autores pretendem re-
forcar que as manifestacdes extra-hepaticas mimetizam
doencas reumaticas primarias, o que justifica o pedido
de rotina do anticorpo anti-HCV. O tratamento da in-
fecdo VHC representa a melhor estratégia terapéutica
mas, quando tal nao é possivel (ou enquanto esse tra-
tamento nao esta disponivel) pode haver necessidade
de recorrer a corticoterapia e mesmo a terapéutica com
csDMARD. As poliartralgias/poliartrite ou a sindrome
sicca, ao contrario da vasculite crioglobulinémica, tém
normalmente uma evolucdo favoravel.

CC229 - ARTRITE SETICA SEM SUBIDA DE
PARAMETROS INFLAMATORIOS:

UM CASO EM DOENTE REUMATICO SOB
IMUNOSSUPRESSAO

Salomé Garcia', Georgina Terroso!, Lucia Costa®
1. Servico de Reumatologia, Centro Hospitalar de Sao
Jozo, Porto, Portugal

Introducao: A artrite sética é uma infecio articular, de
causa mais frequentemente bacteriana. A presenca de
infecdo cutanea, protese articular, comorbilidades
como diabetes mellitus ou doenca reumadtica sdo fato-
res predisponentes. Habitualmente cursa com dor e tu-
mefacdo articular, rubor e calor local e o diagnostico
definitivo passa pela identificacdo do microorganismo
no liquido articular. A drenagem e o inicio de antibio-
terapia deve ser imediato e a evolucéo e prognéstico
funcional vio depender da presenca de alteracoes arti-
culares degenerativas prévias, tipo de microorganismo
e da existéncia de complicacoes como osteomielite.

Caso clinico: Apresenta-se o caso de uma mulher de
59 anos seguida em Reumatologia por Esclerose Sisté-
mica, forma cutdnea difusa com envolvimento vascu-
lar importante e historia de tlceras digitais recorrentes;
terapéutica otimizada com Metotrexato 15 mg/sema-
nal, Acido félico, Bosentano 250 mg/dia, Nifedipina e
Pentoxifilina. Apresenta ainda envolvimento cutaneo,
articular, muscular, pulmonar e imunoloégico (anticor-
pos anti-nucleares 1/320 padrdao homogéneo e anti-
-SCL 70 positivo). Foi avaliada por quadro de dor e tu-
mefacdo do hallux esquerdo com cerca de 3 dias de
evolucio, refrataria a terapéutica com anti-inflamatorio
néo esteroide. Negava febre ou quadro infecioso re-
cente. Ao exame objetivo, verificou-se monoartrite da
1* articulagdo metatarsofalangica (MTF) esquerda, mui-
to dolorosa a palpacio. Realizou-se puncéo ecoguiada

com saida de liquido articular turvo, com isolamento
de Staphylococcus aureus multissensivel. Foi enviada ao
Servico de Urgéncia (SU) e medicada para ambulato-
rio com ciprofloxacina. Foi novamente enviada e pos-
teriormente medicada com Amoxicilina-Acido Clavu-
lanico, segundo isolamento microbiolégico. Por ma-
nutencéo das queixas foi reenviada multiplas vezes ao
SU para avaliacdo por Ortopedia, de onde teve repeti-
damente alta para ambulatério, apos realizacio de es-
tudo analitico sem elevacdo de marcadores inflamato-
rios e de radiografia articular revelando osteopenia da
cabeca do 1° metatarsiano e aparente reacdo do pe-
riosteo. Passadas 4 semanas, avaliada novamente em
consulta de Reumatologia, apresentava drenagem pu-
rulenta por fistula plantar no pé esquerdo. Realizou
ecografia de partes moles do pé esquerdo que revelou
derrame articular de aspeto nao simples na 1* MTF e
irregularidade da cortical da vertente medial da cabe-
¢a do 1° metatarso e falange proximal. Apds nova ob-
servacdo no SU, ficou internada no Servico de Ortope-
dia, medicada inicialmente com Vancomicina e poste-
riormente com Flucloxacilina. No internamento reali-
zou Ressonancia Magnética (RMN) que revelou sinais
sugestivos de osteomielite envolvendo primeiro meta-
tarsiano e falange proximal do hallux bem como solu-
cdo de continuidade no tecido celular subcutaneo
subjacente e diminuta lamina de liquido intra-articu-
lar na 1> MTE Foi, entdo, submetida a realizacdo de os-
teotectomia M1/F1 e sesamoidectomia medial, que
decorreu sem intercorréncias. Teve alta com indicacdo
para completar 8 semanas de antibioterapia e cuidados
de penso no Hospital, tendo apresentado boa evolucao
da ferida cirturgica e melhoria franca das queixas
algicas.

Conclusoes: A artrite séptica nem sempre cursa com
subida dos marcadores inflamatérios, que apresentam
sensibilidade diagnostica baixa, em especial em doen-
tes sob terapéutica imunossupressora. O atraso na
orientacdo cirurgica tem importante implicacdo no
prognostico, como foi o caso desta doente, pelo que
uma suspeita clinica forte deve guiar a atitude médica.

CC232 - TRIGEMINAL GANGLIONOPATHY -
CASE REPORT OF A PATIENT WITH LUPUS
AND SECONDARY ANTIPHOSPHOLIPID
SYNDROME

Ana Rita Cruz-Machado' 2, Costa MR?,

Rui Lourenco Teixeira"?, Carla Macieira"?,

Inés Cordeiro*2

1. Servico de Reumatologia e Doencas Osseas Metabolicas,
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Hospital de Santa Maria, CHLN, Centro Académico de
Medicina de Lisboa, Lisboa, Portugal

2. Unidade de Investigacdo em Reumatologia, Instituto de
Medicina Molecular, Faculdade de Medicina, Universidade
de Lisboa, Centro Académico de Medicina de Lisboa,
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3. Departamento de Neurociéncias e Saude Mental,
Hospital de Santa Maria, CHLN, Servico de Neurologia,
Lisboa, Portugal

Introduction: Connective Tissue Diseases may invol-
ve any organ or system of the human body, posing chal-
lenges for the diagnosis and treatment of these condi-
tions.

Clinical case: We present a case of a 50-year-old wo-
man with a diagnosis of systemic lupus erythematosus
(SLE) and secondary obstetric antiphospholipid syn-
drome (APS) since 2005. She has also a diagnosis of
depression and chronic pain syndrome. Her initial lu-
pus manifestations were mucocutaneous, articular and
immunological abnormalities: complement consump-
tion, autoantibodies to double stranded DNA (ds-
DNA) and ribonucleoprotein (RNP), with positivity as
well for anticardiolipin and anti-beta-2 microglobulin.
Her disease remained serologically active but clinical-
ly quiescent (SLEDAI 4) under hydroxychloroquine,
acetylsalicylic acid and low dose prednisolone (5 mg/
/day) until January 2017, when she started experien-
cing biphasic Raynaud phenomenon. Shortly after, she
was admitted to the Emergency Room complaining of
facial numbness involving the inferior lip and progres-
sing over a few days to the upper lip, distal tongue and
both cheeks. She denied fever, headache, dysphagia,
dysarthria, diplopia, vertigo, loss of muscular strength
or other relevant complaints. Her neurologic exam
showed bilateral trigeminal V2 and V3 hypoesthesia.
No further neurologic alterations were observed. Anti-
-dsDNA was present on a stable titer (around 80 Ui/ml)
and complement consumption was unwavering. She
performed a brain magnetic resonance that showed no
acute lesions, followed by a lumbar puncture with no
signs of inflammatory or infectious liquor. She was dis-
charged under gabapentin in increasing doses, a sero-
tonergic antidepressant and prednisolone 10 mg/day.
She was referenced to Neurology and Psychiatric De-
partments for outpatient evaluation. Over the next
months, her complaints got worse, with concomitant
hypoesthesia of V1 trigeminal branch bilaterally as well,
leading to a more comprehensive evaluation - electro-
myogram was unremarkable but the laser evoked po-

tentials and blink reflex test were abnormal, pointing
to the diagnosis of bilateral trigeminal ganglionopathy.
She started hypocoagulation and immunosuppression
with azathioprine and experienced a 3-day methyl-
prednisolone pulses followed by oral prednisolone at
0.5 mg/kg/day. She had to stop taking azathioprine due
to hepatotoxicity and she is currently under mensal cy-
clophosphamide with stabilization of the clinical pic-
ture.

Discussion: Trigeminal ganglionopathy is an infre-
quent form of trigeminal sensory neuropathy, which is
a rare entity that can be either idiopathic or secondary
to connective tissue diseases. Systemic sclerosis is the
rheumatic disease most implicated in trigeminal neu-
ropathy, followed by mixed connective tissue disease.
Few cases of SLE are also reported in literature. Ray-
naud phenomenon and anti-RNP antibodies are com-
monly associated with this condition, although pa-
thophysiology remains unclear. In its secondary form,
it usually has an insidious onset and tends to be bila-
teral, progressive and irreversible, affecting the second
and third divisions more often. Data on immunosup-
pression therapy are lacking to date.

Conclusion: Although trigeminal ganglionopathy se-
condary to connective tissue diseases is uncommon,
we should be aware of this diagnosis when facial sen-
sory loss is recorded. To our knowledge, this is the first
reported case of isolated bilateral trigeminal ganglio-
nopathy in a patient with SLE and secondary APS.

CC257 - INSUFICIENCIA CARDIACA
CONGESTIVA, UM SACO PARA MUITAS
DOENCAS - A PROPOSITO DE UM CASO
CLiNICO

Claudia Santos Melo!, Luis Pereira Leite!,

Filipa Ladeiro!, Cristina Castela', Rui Rodrigues?,
Catarina Ferreira®

1. UCSP de Tarouca, ACeS Douro Sul, Lamego, Portugal,
2. Medicina Interna, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes

e Alto Douro, Lamego, Portugal
3. Cardiologia, Centro Hospitalar de Tras-os-Montes e Alto
Douro, Vila Real, Portugal

Introducao: Com o envelhecimento populacional, a
insuficiéncia cardiaca (IC) atinge proporc¢oes epide-
mioldgicas significativas que comprometem um au-
mento da taxa de mortalidade, assim como da taxa de
admisséo hospitalar'. Estima-se que cerca de 2% da po-
pulacdo adulta dos paises desenvolvidos apresente esta
sindrome, uma prevaléncia que aumenta exponencial-
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mente com o aumento da idade, atingindo um valor
superior a 8% naqueles com idade superior a 75 anos*.
Em termos etioldgicos, embora a grande maioria dos
casos se deva a doenca cardiaca isquémica, existem ou-
tras causas mais raras e que condicionam tratamentos
distintos. Muitos dos doentes continuam sem diag-
nostico etiologico.

Caso Clinico: 77 anos, sexo masculino, autonomo nas
actividades de vida diarias, com antecedentes de hi-
pertensdo arterial, diabetes mellitus tipo 2 sem lesao
de orgaos-alvo, fibrilhacio auricular, IC com fracio de
ejecdo preservada, hipertensio pulmonar moderada e
dor crénica em contexto de doenca osteoarticular di-
fusa nao especificada. Recorre ao Servico de Urgéncia
por dispneia com semanas de evolucio, associada a
edemas, ortopneia e dispneia paroxistica noturna. Apos
investigacdo sumaria o doente foi internado no Servi-
¢o de Medicina Interna por IC agudizada. Neste con-
texto, e apos estabilizacdo clinica, foi iniciado estudo
etiologico que incluiu ecocardiograma e RMN cardia-
ca. Ambos revelaram hipertrofia ventricular esquerda
moderada a severa com alta probabilidade de amiloi-
dose cardiaca. Associadamente foi pedido estudo imu-
nologico que mostrou elevacdo de factor reumatoide,
que em associacdo com a sintomatologia do doente,
confirmaram o diagnéstico de Artrite reumatoide.
O doente fez ainda mielograma e biopsia da gordura

abdominal, ambas negativas para substancia amiloide.
O doseamento de proteina amiloide A sérica foi supe-
rior a 10 pg/mL confirmando amiloidose cardiaca se-
cundaria a um processo inflamatério auto-imune (ar-
trite reumatoide). Decidiu-se inicio de tratamento com
metotrexato.

Discussao: a amiloidose cardiaca, embora uma doen-
ca rara, deve fazer parte do diagnostico diferencial da
IC, principalmente se coexistirem processos auto-imu-
nes concomitantes. Este caso evidencia um doente ti-
picono qual a doenca de base foi subdiagnosticada du-
rante anos, condicionando complicac¢des graves. O tra-
tamento continua a ser pouco consensual nomeada-
mente na utilizacio de DMARDs tipicos como
metotrexato versus novas terapéuticas biologicas. Exis-
te ainda pouco suporte cientifico a favorecer uma tera-
péutica em detrimento de outra. Importa referir que o
doente apresentado, a data da redaccéo deste docu-
mento, se encontra estabilizado do ponto de vista car-
diovascular e imunologico.
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