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RESUMO

A poliarterite nodosa (PAN) é uma doenca rara
caracterizada por ser uma vasculite primaria necrosante
ndo granulomatosa que envolve principalmente os
pequenos vasos e alguns vasos de médio porte da pele,
musculos e articulagBes. Embora a sua causa nao seja
conhecida tém sido implicados a autoimunidade e varios
agentes etiologicos, entre eles virus, bactérias e parasitas.
Relata-se o caso de um paciente, sexo masculino, de 18
anos, com diagnostico de poliarterite nodosa desde os 7
anos de idade, apresentando recidiva de doenga em
vigéncia de tratamento regular ha 5 anos com infliximabe.
Na ocasido, com vasculite de musculos, principalmente
dos gastrocnémicos bilaterais, com resolucdo satisfatdria
do quadro apds imunossupressdo com corticoterapia.
Evidencia-se a importancia da manutencdo e controle
adequado do tratamento, devido ser uma doenca de
carater benigno, cronico e recidivante.

PALAVRAS-CHAVE: Poliarterite  Nodosa; Vasculite
Sistémica; Mialgia.

ABSTRACT

Polyarteritis nodosa (PAN) is a rare disease characterized by
being a non-granulomatous necrotizing primary vasculitis
that mainly involves small vessels and some medium-sized
vessels of the skin, muscles, and joints. Although their cause
is not known, they have been implicated in autoimmunity and
in various etiologic agents, including viruses, bacteria, and
parasites. We report the case of an 18-year-old male patient
diagnosed with polyarteritis nodosa since he was 7 years old,
presenting with disease recurrence while on regular treatment
for 5 years with infliximab. At the time, with muscle
vasculitis, mainly bilateral gastrocnemius, with satisfactory
resolution of the condition after immunosuppression with
corticotherapy. The importance of maintenance and adequate
control of the treatment is evident, since it is a benign,
infectious, and recurrent disease.

KEYWORDS: Polyarteritis Nodosa; Systemic Vasculitis;
Myalgia.
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1. INTRODUCAO

A Poliarterite Nodosa (PAN) foi descrita em 1866
por Kussmaul & Maier, e é frequentemente
considerada como a primeira forma de vasculite
sistémica relatada. Tem um curso benigno, crénico e
recidivante. A doenca é rara abaixo dos 20 anos e com
mais de 65 anos de idade, e com predominio no sexo
masculino, com incidéncia na populacdo geral
oscilando entre 4,6 e 9/100.000%2.

Caracteriza-se por ser uma vasculite que afeta
predominantemente artérias de médio calibre, que
vascularizam o tecido cutaneo, gastrointestinal, o
sistema nervoso periférico e o sistema renal,
geralmente poupando o0s pulmdes, as lesdes
necrotizantes comecam na intima e se estende da média
para a adventicia, com deposicdo de fibrindide,
destruicdo da lamina interna elastica e fibrose®.

Os achados laboratoriais sdo relativamente
inespecificos e ndo ha teste ou marcador especifico
para o diagnostico, sendo ele realizado através da
sintomatologia e epidemiologia. Pode-se realizar
biopsia para confirmacdo diagnostica preferivelmente
em oOrgdo acometido pela doenga (Ex: pele, rim,
musculo)*.

O tratamento da PAN requer corticoterapia e
imunossupressdo. O corticoide de escolha é prednisona
e o imunossupressor é a ciclofosfamida. Lembrando
que se possivel e indicada deve-se realizar terapia
antiviral para o HBV (virus da hepatite B), visto que a
associacdo da PAN com o tal virus esta fortemente
associada®.

2. CASO CLINICO

E.F.C.M, 18 anos, sexo masculino, raca caucasiana,
natural e procedente de Guarai- TO, estudante.

Consultou no Hospital Infantil de Palmas, em 2013
por apresentar ha 3 semanas quadro de orquite, eritema
nodoso, lesBes purpdricas, Ulceras orais e cutaneas,
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mialgia e fadiga em membros inferiores, necrose do 5°
quirodéctilo da méo direita e de calcaneo (Figura 1 e 2)
e multiplas lesdes ulceradas. Evoluindo com
amputacdo de falange distal do quinto quirodactilo
direito e debridamento de calcéneo.

A bidpsia das lesdes cutaneas de joelhos, tornozelo
esquerdo e calcaneo esquerdo mostraram dermatite
crbnica perivascular. Realizado autoanticorpos para
diversas doencas autoimunes negativos, inferindo-se ao
diagnostico de poliarterite nodosa. Paciente foi
submetido a pulsoterapia com metil-prednisona por 3
dias e ciclofosfamida 1 dose mensal por 6 meses, com
melhoras significativa dos sintomas, recebendo alta
com metotrexato, corticoterapia e acompanhamento
ambulatorial.

Tabela 1. Exames laboratoriais (ano 2022).

Admisséo 5 dias da Alta

(04/11/22) admissdo (16/11/22)
Hemoglobina 13,7 12,9 15,1
Leucocitos 25.200 36.200 16.000
Neutrofilos 20.412 31.132 13.696
Linfécitos 2.722 2.896 1.632
Plaquetas 439.000 541.000 703.000
PCR 257 277 9,8
VHS 175 96 90
Procalcitonina <0,05
Creatinina 1,05 0,92 0,74
Ureia 30 34 49
TGO 37 45 21
TGP 49 121 107
CPK 155 66 52
HBsAg Negativo
VDRL Negativo
HIV I/11 Negativo

Figura 1. Lesdes isquémicas (ano 2013).

Fez uso em 2017 de infliximabe, permanecendo
durante todo o periodo em remissdo de doenca com
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dose baixa de corticoterapia associada. Em 01/2022
realizado espacamento da dose para a cada 3 meses,
Gltima dose realizada em 08/2022.

Figura 2. lesdes isquémicas (ano 2013).

Figura 3. RNM membros inferiores (2022).

Em 04/11/2022 foi admitido no Hospital Geral de
Palmas com relato de inicio hd 2 semanas de mialgia
em membros inferiores, principalmente em
panturrilhas,  impossibilitando a  deambulacéo,
parestesia assimétrica de membro superior, artralgia de
punho direito e ombro direito, associado a quadro febril
recorrente hd 1 semana, leucocitose com predominio de
neutrofilos, trombocitose, aumento de PCR, VHS, e
transaminases, com CPK normal.

Realizado Ressonancia magnética de membros
inferiores (Figuras 3 e 4) com sinais de miosite no
ventre muscular do vasto medial esquerdo associado a
anomalia do sinal (edema) da medula 6ssea da diafise
distal do fémur, e eletroneuromiografia evidenciando
comprometimento das fibras musculares proximais e
distais, com auséncia de atividade nos midtomos
examinados. Sem lesfes cutdneas aparentes, sem
comprometimento de sistema nervoso central,
respiratorio, gastrointestinal e urinario. Os resultados
das hemoculturas, da urocultura e das sorologias foram
negativos.

Realizado pulsoterapia com metil-prednisona
250mg por 6 dias e manutencdo de dose de prednisona
0,5mg/kg e o respectivo desmame do corticoide,
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paciente evolui com melhora clinica (sintomas
musculoesqueléticos e quadro febril) e laboratorial
(normalizacéo dos leucdcitos, plaquetas e marcadores
inflamatdrios), conforme Tabela 1.

Figura 4. RNM coxa esquerda (2022).

3. DISCUSSAO

Segundo a classificagdo de Chapell Hill, realizada
em 1992, a PAN foi considerada no grupo das
vasculites de pequenos e médios vasos, com
acometimento sisttmico com uma diversidade de sinais
e sintomas clinicos. Portanto, esse conceito foi
estabelecido para a forma sistémica da doenga (6).

As formas consideradas localizadas sdo as que
acometem um 6&rgdo isolado, sem as manifestacbes
sistémicas observadas na PAN, ou quando apenas pele,
tecido subcutaneo, nervos periféricos ou aparelho
musculoesquelético sdo comprometidos (7), assim
como descrito no caso.

O caso relatado constitui uma forma rara de
apresentacdo da PAN, comprometendo principalmente
tecido muscular das panturrilhas. Sem acometimento
visceral ou neuroldgico. Apesar dos casos relatados na
literatura da PAN com acometimento muscular serem
escassos, em 2020, Ganeshanadan e McLean-Tooke,
relataram um homem de 42 anos que apresentou
histéria de 4 semanas de pirexia recorrente e mialgia
bilateral na panturrilha. Sendo realizado diagndstico
clinico e iniciado tratamento com prednisolona oral (1
mg/kg) com resposta clinica significativa horas apés a
administracdo. O metotrexato foi iniciado no
diagndstico como um agente poupador de esteroides. O
paciente desmamou e cessou a prednisolona ao longo
de 12 meses sem retorno dos sintomas. O metotrexato
foi interrompido 12 meses depois e 0 paciente
permaneceu assintomatico desde entéo.

Por outro lado, outras formas de acometimento da
PAN encontram-se na literatura com evidéncias mais
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robustas, como por exemplo a PAN cutdnea descrita
por lkeda Takaharu (11) em que os sintomas iniciais na
infancia podem incluir livedo racemoso e vasculite
sistémica grave. Acidentes vasculares cerebrais podem
ocorrer durante a infancia a medida que os pacientes se
desenvolvem. Outras manifestacbes como ndédulos
subcutaneos, parpura, livedo, fendmeno de Raynaud e
ulcerac@es cutaneas também podem ser observadas.

O diagnostico da PAN ¢ histopatolégico e baseia-
se na demonstracdo das lesdes vasculares
caracteristicas em bidpsias de, por exemplo, pele ou
musculo e conforme com Ricardo Bixio et al (10),
paciente com PAN apresentando quadro muscular
como mialgia ou fraqueza muscular pode-se inferir o
diagnostico através da ultrassonografia, que mostrou
imagens em concordancia com achados da ressonancia
magnética (principalmente a miosite no ventre
muscular), assim como o evidenciado no caso descrito.

Apresentamos um paciente em tratamento regular

com infliximabe que é um anticorpo monoclonal
quimérico que atua contra o TNF-a (medicamento
biolégico que bloqueiam especificamente uma
substéncia chamada Fator de Necrose Tumoral).
As primeiras exposi¢fes na literatura do uso do
infliximabe nas vasculites foram relatados por Gary
Hoffman et al. em pacientes com arterite de Takayasu
(8). A eficdicia do infliximabe nas doengas
granulomatosas, como a Takayasu pode explicar, em
parte, seu efeito. A PAN tem uma fisiopatologia
diferente, mas varias vertentes de evidéncias podem
servir para elucidar a eficacia do infliximabe nas
vasculites em geral e na PAN em especial.

Shira Ginsberg et al (9) relataram uma experiéncia
com infliximabe em PAN refrataria grave, e inferiram
que agentes anti-TNF, em particular o infliximabe,
pode ser uma op¢do de tratamento relativamente
seguras e eficazes na PAN refrataria, e que pode ser
usada com seguranca a longo prazo.

4. CONCLUSAO

E importante notar que a vasculite de mésculos na
PAN, quando diagnosticada precocemente e tratada de
forma efetiva, apresenta-se como um evento de bom
prognéstico, podendo permanecer em remissdo por
longos periodos. Ressalta-se a importancia do
acompanhamento ambulatorial regular.
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