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Bl Resumo

Os autores descrevem o caso clinico de um homem de 47 anos de idade
internado no servico de Medicina através da Urgéncia onde recorreu por
queixas de parestesias e diminuicio da forca muscular no membro supe-
rior esquerdo de inicio insidioso e agravamento progressivo, associado a
hipoestesia na face direita. Apresentava dedos em charuto e fendmeno de
Raynaud. Analiticamente a realcar: VS>80mm/h e ANA positivo forte (ti-
tulo >1280, padriio mosqueado, antiSSA/antiSSB, antiRNP). Apés vérios
exames complementares foi feito o diagnéstico final de doenca mista do
tecido conjuntivo com atingimento neurolégico e institvida terapéutica
com corticoterapia e azatioprina com melhoria do quadro dlinico.

B Abstract

The authors describe a case of a man 47 years old, admitted in the
Internal Medicine Department through the Emergency Department due fo
paresthesias and decresead muscle strength in the left upper limb with a
progressive onset and worsening associated with hypoesthesia in the right
face. He had fingers in cigar shape and Raynaud’s phenomenon.
Analytically, he had: VS >80 mm/h and ANA strong positive (title >1280,
mottled pattern, antiSSA/antiSSB and RNP antibodies). After several diag-
nostic exams, the final diagnosis of mixed fissue disease with neurological
involvement was established and therapy started with corticosteroids and
azathioprine with improvement of the clinical status.

B INTRODUCAO

A doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC) foi
descrita pela primeira vez por Sharp e colabo-
radores em 1972 " £ caracterizada pela presen-
ca de manifestacdes comuns de diferentes doen-
cas reumdticas auto-imunes (lopus eritematoso
sistémico, esclerodermia e polimiosite) associa-
das d presenca de fitulos elevados de anticorpos
anti UT-RNP. Pode estar associada a outras enti-
dades, como o Sindrome de Sjogren e a tiroidite
de Hashimoto. Os mecanismos etiolégicos e po-
togénicos da DMTC siio desconhecidos ®. A sua
prevaléncia é desconhecida. E comum nas mulhe-
res entre a 2°e 3° década de vida, podendo aco-
meter doentes de qualquer idade ou raca. A hi-
pertenso pulmonar é a principal causa de mor-
te; seguindo-se as infeccdes 1.
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B CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, de 47 anos de idade,
caucasiano, que recorreu ao servico de urgéncia,
apos ter sido observado em consulta externa de
Neurologia, por queixas de parestesias e dimi-
nuicdo da forca muscular no membro superior
esquerdo. As queixas tiveram inicio insidioso,
cerca de 6 meses antes e agravamento progres-
sivo, com aparecimento de hipoestesia na face
direita. Apresentava ainda dedos em charuto e
fenomeno de Raynaud. 0 doente foi internado
no servico de Medicina Interna para continuidade
do estudo.

Dos antecedentes pessoais destacava-se; acom-
panhamento em consulta de neurologia, para
avaliacdo diagnostica das queixas descritas. Ha-
bitos alcodlicos marcados. Era ex-fumador (dei-
xara hd 4 anos). Negou a existéncia de ante-
cedentes familiares patoldgicos relevantes. Tinha
sido medicado pelo médico assistente com cio-
nocobalamina, piridoxina e tiomina inframuscu-
lar, sem alivio sintomdtico.

Realizou, em consulta de Neurologia, electromio-

grafia que demonsirou auséncia de potencial de
accdo do nervo sensifivo, nos neurdnios explo-
rados nos membros, e ondas positivas no deltoide
esquerdo; tomografia axial computorizada (TAC)
e ressondncia magnéfica (RM) cervical e TAC
crdinio-encefdlica que ndo revelaram alteracges.
Ao exame objectivo apresentava-se consciente e
orientado, colaborante, hidratado, pele e muco-
sas coradas. A auscultaciio cardio-pulmonar era
normal e a palpaciio abdominal niio revelava
alteracdes. Ao exame neurologico apresentava
paralisia facial periférica esquerda, hemiparésia
esquerda de predominio braquial, discretas atro-
fias musculares a nivel da cintura escapular, re-
flexos miotdticos abolidos abaixo de C5-C6 (men-
toniano presente), reflexo cutineo-plantar em
flexdo bilateral.

Dos exames complementares realizados para es-
tudo salienta-se: hemoglobina 12.8g/dl normo-
citica e normocromica, leucocitose 11.300 com
neutrofilia 75.7%, plaquetas 323.000, velocidade
de sedimentacdo eritrocitaria (VS) 86mm/1%h;
na bioquimica ureia 5.4mmol/L, creatinina 49.7
mmol/L, Na 141.4mmol/L, K 4.37 mmol/L, pro-
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teinas totais 89g/L, albumina 43g/L, bilirrubina
total 7.9 pmol/L, fosfatase alcalina 162U/1, tran-
saminase glutdmico-oxalacética 53 U/L, transa-
minase glutdmico pirdvica 50U/L, lactato desi-
drogenase 581U/L, CPK 35U/L, proteina C reac-
tiva 4.7mg/dl. Os marcadores tumorais eram
negativos, com excepcdo de ligeiro aumento do
NSE de 36 (normal <12,5ng/mL). Os doseamen-
tos de dicido folico e vitamina B12 eram normais.
A imunoeleciroforese sérica revelou hipoalbumi-
némia e hipergama policlonal e o nivel de protei-
na ( reactiva era 3.6mg/dl (N<0.50mg/dl). As
serologias para hepatite B, C e VIH, CMV, herpes
simplex 1 e 2, Epstein Barr, sifilis eram negati-
vos. Do estudo auto-imunidade a destacar os an-
ticorpos anti-nucleares (ANA) positivo forte com
titulo>1280, padrio mosqueado cromossomas
negativos e ENA positivo forte com anticorpos
anti-SSA/SSB positivo forte e anticorpos anti-RNP
positivo forte. Os anticorpos anti-gangliosideos
GM3, GM2 e GM1 negativos; e os anticorpos anti-
neuronio anti-Hu e anti-Ri negativos e anti-yo
eram positivos. Os anticorpos anti mitocondriais
(AMA), anti-citoplasma de neutréfilo (ANCA), “an-
ti-liver/kidney” microsomal (LKM) eram nego-
fivos.

A radiografia do torax e a radiografia das méos
ndo mostrou alteracdes. Foi submetido a ecocar-
diografia transtordcica que revelou veniriculo
esquerdo (VE) moderadamente dilatado, ligeiro
derrame a nivel das cavidades direitas e apéx. VE
com razodvel funciio sistélica global. 0 estudo
funcional respiratorio realizado mostrou altera-
¢do funcional respiratoria do fipo obstrutivo
ligeiro, com expressiio a nivel bronquiolar nio
reversivel ao broncodilatador inalado. Transfe-
réncia alvéolo-capilar para o monéxido de car-
hono diminuida. Pressdes musculares expirato-
rias maximas diminuidos. Gasometria arterial com
critérios de alcalose metabélica.

Foi realizada capilaroscopia que revelou capi-
lares ndo rarefeitos, com palicada ainda manti-
do, mas apresentando edema pericapilar na
maioria dos capilares, com presenca de alguns
capilares dismorficos - alteracdes presentes em
ambas as méos. Auséncia de hemorragias espon-
tiineas ou fraumdticas. Auséncia de megacapi-

lares. Alteragdes sugestivas de processo vasculiti-
co ainda que incipiente.

0 exame oftalmoldgico era normal. A biopsia da
glindula salivar revelou lesiio de sialoadenite
cronica sem critérios morfoldgicos que permitam
confirmar o diagndstico clinico. A manometria
esofdgica mostrou a presenca de diminuicdo da
pressdo esfinteriana inferior.

Condluiu-se, com base na clinica e exames com-
plementares de diagndstico, por presenca de
doenca mista do tecido conjunfivo com afingi-
mento neuroldgico. Foi instituida terapéutica com
corficoterapia na dose de 1mg/Kg/dia com des-
mame progressivo, penfoxifilina, nifedipina, aza-
tioprina e inibidor da homba de protdes. Foi ori-
entado para consulta externa de Medicina In-
terna — doencas auto-imunes.

B DISCUSSAO

E apresentado um caso dlinico de doenca mista
do tecido conjuntivo que teve como manifestactio
inicial uma neuropatia periférica. Na mononeu-
ropatia miltipla (forma de neuropatia periférica)
ha um comprometimento assimétrico de dois ou
mais nervos pelo mesmo processo patolégico. 0
leque de diagnosticos diferenciais & bastante
alargado, e inclui uma grande variedade de dis-
torbios como a diabetes mellitus, vasculites, ami-
loidose, poliarterite nodosa, artrite reumatdide,
lipus eritematoso sistémico, neoplasias e sindro-
mes paraneopldsicos ™. Se a causa for preco-
cemente diagnosticada e tratada com sucesso, a
recuperacto completa pode ser possivel. Se néo
se verificar recuperaciio completa, o grau de in-
capacidade pode variar de perda parcial a com-
pleta da funcio e movimento.

A DMTC é uma doenca multissistémica, podendo
atingir vdrios 6rgdos e sistemas. As alteracdes
neuroldgicas ocorrem raramente na doenca mis-
ta do tecido conjuntivo. A mais comum & a ne-
vralgia do trigémio . Outras alteracdes sdo as
cefaleias de tipo vascular ou com caracteristicas
de enxaqueca cldssica, o meningite asséptica, a
mielite transversa, e a neuropatia periférica.

Em cerca de 90% dos casos tem um inicio in-
sidioso com artralgias e mialgias *. A nivel vas-

cular e cuttineo pode apresentar-se na forma de
fenomeno de Raynaud (muitas vezes a manifes-
tactio inicial da doenca), dedos em salsicha e
edema das méos. Mais de metade apresentam
alteractes na capilaroscopia. A vasculite de pe-
quenos vasos com porpura palpavel estd pre-
sente em cerca de 25% dos doentes .

As artralgios/artrite ocorrem em aproximado-
mente 60% dos doentes e siio predominante-
mente niio deformantes, podendo afingir qual-
quer articulacdo. As mialgios sdo geralmente
proximais, podendo ocorrer miosite "®. 0 envol-
vimento esofdgico ocorre sobretudo na forma de
disfagia e disfunciio da moilidade esofdgica.
Outras formas de envolvimento incluem: esofagi-
te, obstipacdo, diarreia e malabsorcéio " As ma-
nifestacdes pleuropulmonares sdo comuns com
uma incidéncia que varia entre 20 e 85%, e in-
cluem derrame pleural, fibrose pulmonar, hiper-
tensiio arterial pulmonar, fenémenos tromboem-
holicos, pneumonia de aspiracdo, serosite e fa-
|éncia ventilatoria. Aproximadamente 5% tém afin-
gimento renal; estando a nefrite associada a pior
progndstico "%\

A nivel cardiaco, a incidéncia de manisfestacdes
varia de 11 a 85%, e incluem: pericardite, hiper-
tensiio pulmonar, prolapso da vélvula mitral,
miocardite, distdrbios de conduciio e enchimento
diastolico ventricular esquerdo anormal ™.

0 diagnostico baseia-se na presenca de manifes-
tacdes clinicas de sobreposictio associadas a anti-
corpos anti-UTRNP em titulos elevados. Os cri-
térios de diagnostico de Alarcon-Segovia (1987)
para DMTC incluem critérios serolégicos (anticor-
pos anti-UTRNP por hemoglutinaciio em titulos
>11600) e critérios clinicos: edema das méos, si-
novite, miosite, fenomeno de Raynaud e acroes-
clerose. Para o diagnostico & necessaria a pre-
senca de serologia e pelo menos trés critérios cli-
nicos. A associacio de edema das mdos, feno-
meno de Raynaud e acroesclerose exige a pre-
senca de outro critério clinico. Na fase inicial as
manifestacdes clinicas mais frequentes sdo o ede-
ma difuso das mdos, artrite, fendmeno de Ray-
naud, miosite e esclerodactilia %,

A DMTC pode evoluir ao longo dos anos sem com-
plicacdes, ou evoluir para conectivites bem dife-
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renciadas como o lopus eritematoso sistémico, a
esclerodermia ou a artrite reumatoide.

0 tratamento ¢ dirigido ao controlo da sintoma-
tologia e manutencéo da funcio, e a escolha do
mesmo depende dos drgdos atingidos e da ex-
tensiio da doenca. A medicacdo inclui corticote-
rapia (como prednisolona), antimalaricos (como
hidroxicloroquina) e drogas citotoxicas (como me-
tofrexato, azatioprina, ciclofosfamida). No acom-
panhamento & importante a monitorizacio de
complicacdes como a hipertensio pulmonar e in-
feccoes.

B CONCLUSAO

0 reconhecimento da DMTC em doente com mo-
noneuropatia moltipla é raro. 0 dinico deve es-
tar alerta para esta forma de apresentacdo da
doenca, pois o prognéstico e grau de incapaci-
dade vai depender da rapidez do diagnostico. £
de extrema importiincia a procura de indicios de
um distorbio sistémico na historia e exame fisico;
e perante a suspeita, a realizaciio de marcadores
serologicos ird auxiliar no diagndstico. A electro-
miografia poderd confirmar a neuropatia e do-
cumentar qual o nervo e o tipo de fibra envolvi-
da (motora, sensorial). A clinica e a severidade
da doenga vai ditar o tipo de tratamento a insti-
tuir. Neste doente foi instituida terapéutica com
corficoterapia e azatioprina, com resposta dlinica
favordvel. m
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