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Caso Clinico

Poliarterite nodosa cutinea — relato de caso
Cutaneous polyarteritis nodosa — case report

Izelda Maria Carvalho Costa'

Lucas Souza-Carmo Nogueira®

Resumo: Poliarterite nodosa cutianea € vasculite que acomete vasos de médio calibre na derme
profunda e paniculo adiposo. E caracterizada por nédulos dolorosos que podem ulcerar, ante-
cedidos, acompanhados ou seguidos de livedo reticular, sendo seu diagnostico clinico e histo-
patolégico. Descreve-se caso de paciente com evolucao arrastada da enfermidade.
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Abstract: Cutaneous polyarteritis nodosa is the vasculitis affecting medium-sized vessels in
the deep dermis and panniculus. It is characterized by tender nodules which may ulcerate,
preceded, accompanied or followed by livedo reticularis. Its diagnosis is confirmed by cli-
nical and bistopathological findings. A case of a patient presenting a chronic form of the ill-

ness is described.

Keywords: History; Polyarteritis nodosa; Vasculitis/therapy

INTRODUCAO

A poliarterite nodosa cutinea é doenga rara e
de evolucao arrastada, sem o mesmo progndstico
ominoso da forma sistémica da vasculite.

Atualmente, é classificada como uma forma de
paniculite septal com vasculite, acometendo artérias e
arteriolas, as vezes associada com queixas sistémicas,
embora o envolvimento generalizado pela vasculite
seja raro. E hipotese diagnoéstica que deve ser lembra-
da em doentes com nodulos inflamatérios e livedo
reticular, apesar de sua raridade.

Sua etiologia ainda ¢ desconhecida, havendo
relatos esporadicos de associagio com infecgoes bac-
terianas ou virais, e seu tratamento representa grande
dificuldade para clinicos, reumatologistas e dermato-
logistas em geral.

Recebido em 26.06.2003.

Aprovado pelo Conselho Consultivo e aceito para publicacio em 13.07.2006.
* Trabalho realizado no Hospital Universitirio de Brasilia - Brasilia (DF), Brasil.

Conflito de interesse declarado: Nenhum
.

Universidade Cat6lica de Brasilia - Brasilia (DF), Brasil.
2

©2006 by Anais Brasileiros de Dermatologia

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, de 55 anos, referia
ha cinco anos inicio de fendbmeno de Raynaud, livedo
reticular, astenia e artralgia nos membros inferiores.
Ha quatro anos, refere surgimento de nédulos erite-
matosos e dolorosos nos membros inferiores.
Procurou auxilio médico, realizando dosagens de p-
Anca e FAN, que foram negativos. A biépsia dos nédu-
los mostrava vasculite com necrose de vasos, sugesti-
va de poliarterite. Nao possuia critérios suficientes do
Colégio Americano de Reumatologia para se firmar o
diagnoéstico de poliarterite nodosa sistémica.
Sorologias para hepatites negativas. Hemograma,
sumario de urina e bioquimica sangiiinea normais.
Restante do exame fisico normal.
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Desde entao, foi tratada com: prednisona, col-
chicina, cloroquina, talidomida, ciclofosfamida oral,
azatioprina e cloroquina, metotrexato e cloroquina e
prednisona, e sulfassalazina, a critério do servico de
reumatologia, sem que houvesse remissao das lesoes,
com as quais persistia intensamente incomodada.

Ha um ano, evoluiu com ulceracao das lesoes
nodulares nas MMII, com dor local, sendo submetida
a nova biépsia, que demonstrou paniculite septal
neutrofilica. Concomitantemente, apresentou neuro-
patia sensitiva distal e simétrica (Figuras 1 e 2). O
diagnéstico para o referido caso foi de poliarterite
nodosa, essencialmente cutinea.

Dessa forma, iniciou terapia com ciclofosfami-
da endovenosa e antibioticoterapia prolongada com
ciprofloxacina e clindamicina, havendo cura das ulce-
racoes. Desde entido, evolui sem surgimento de novas
lesoes (Figuras 3 e 4).

DISCUSSAO

A poliarterite nodosa (PAN), primeira forma de
vasculite descrita, ¢ exemplo classico de vasculite de
vasos de médio calibre, que poupa arteriolas, vénulas
e capilares, e nao se associa com glomerulonefrite.'

As alteracoes fisiopatologicas limitam-se ao
leito arterial, e cortes histolégicos revelam destruicao
dos vasos, com necrose fibrindide, e infiltracao de
neutroéfilos e polimorfonucleares. As lesdes sao seg-
mentares e ocorrem de preferéncia em locais de
bifurcacio de vasos.'

Geralmente, a doenca sistémica inicia-se com
fadiga, astenia, febre, mialgias e artralgias, as quais se
seguem acometimentos de oOrgaos especificos, dos
quais os preferidos sdo pele, nervos periféricos, trato
digestivo e rins (vasos de médio calibre).

Anemia, trombocitose, elevacio de VHS e
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Ficura 1: Intenso livedo reticular
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hematuiria sem glomerulonefrite sao alguns achados
comuns. Para o diagnoéstico de PAN sistémica, o
paciente deve ter ao menos trés dos seguintes crité-
rios do Colégio Americano de Reumatologia, simulta-
neamente: perda ponderal superior a 4kg, livedo, dor
testicular, mialgias, mononeuropatia, pressao diast6li-
ca superior a 90mmhg, elevacio de uréia ou creatini-
na, hepatite B, arteriografia anormal ou alteragoes
histolégicas compativeis."”

A poliarterite nodosa cutinea parece ser uma
forma da PAN limitada a pele. Clinicamente, as lesoes
da forma cutinea podem apresentar-se como nédulos
eritematosos, os quais podem ulcerar, e livedo reticu-
lar, principalmente nos membros inferiores.
Usualmente, até 50% dos pacientes apresentam sinto-
mas variados, sendo febre baixa, artralgias, mialgias,
fadiga e astenia os mais comuns. A auséncia de lesoes
sistémicas € a regra, e o curso da doenca é prolonga-
do. Tal descri¢ao se assemelha muito ao quadro clini-
co apresentado pela paciente.”*

Em doentes com a forma ulcerada da poliarte-
rite nodosa cutinea, é mais comum curso ainda mais
arrastado e com envolvimento neurolégico. Até 59%
dos doentes com ulceragoes também apresentam
nodulacoes concomitantemente. Esse fato repetiu-se
na paciente em questao.’

Contrastando com a doenga sistémica, na
poliarterite cutanea nao ha evidéncias de anormalida-
des imunoldgicas detectaveis pelo FAN, ANCA, fator
reumatoide, crioglobulinas e decréscimo dos niveis
de complemento. Contudo, a solicitagio desses exa-
mes se faz necessaria para exclusao de outras formas
de vasculite ou enfermidades reumatolégicas de
maior gravidade.’

Ao exame histopatolégico, a doencga cutinea
revela vasculite de artérias médias e arteriolas. Os
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FIGURA 2: Ulceras nos membros inferiores
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FIGURA 3: Mao ap0s tratamento com antibioticoterapia
e ciclofosfamida

vasos afetados tém parede espessada e com infiltragao
neutrofilica. Caracteristicamente, a tanica intima arte-
rial demonstra um anel eosinofilico de necrose fibri-
noéide, dando aparéncia semelhante a um alvo.

Nao ha trombos intraluminais na maioria dos
casos de poliarterite nodosa cutinea, embora o
estreitamento de vasos seja comum. As lesoes tam-
bém costumam ser segmentares, mas, a0 contrario da
doenga sistémica, nio apresentam a mesma predile-
¢do por bifurcacoes.”**

A imunofluorescéncia direta na poliarterite
nodosa cutinea demonstra depdsitos de IgM e com-
plemento nos vasos afetados.®’

O tratamento das diferentes formas de poliar-
terite ainda representa uma dificuldade para o clini-
co. As formas sistémicas da doenca podem evoluir
bem quando tratadas com corticéides e ciclofosfami-
da, drogas que exigem monitorizagao frequente dos
pacientes. Ja a forma cutinea tem curso flutuante, o
qual dificulta a avaliacao das diferentes terapias. Nas
formas leves, pode-se tentar o uso de baixas dose de
prednisona (20mg/dia) em associacio com antiinfla-
matoérios. Em pacientes com doenca arrastada, um
curso prolongado de antibi6ticos pode ser ttil. Ja em

FIGURA 4: Aspecto das cicatrizes atréficas apos tratamento

pacientes com doenga grave ou extremamente inco-
modados com a patologia, os mais diversos imunos-
supressores ja foram utilizados, com respostas con-
troversas. A avaliacao da enfermidade também ¢ difi-
cultada por seu préprio curso, sendo que muitos
casos descritos ainda apresentam sintomas ap6s 20
anos de evolugio."”’

O seguimento dos pacientes com poliarterite
nodosa cutinea é importante, uma vez que ja foi des-
crita em alguns casos a evolucio para a forma sistémi-
ca da doenga.

Conclui-se que a poliarterite nodosa cutinea é
um processo de vasculite distinto e localizado, envol-
vendo vasos de médio e pequeno calibre na derme
profunda e paniculo adiposo. Ulceracao pode indicar
um processo mais intenso, muitas vezes associado
com neuropatia. Ao contririo da forma sistémica, nao
ha evidéncias que sustentem uma correlacao com os
virus das hepatites.” Elevacio moderada da velocida-
de de hemossedimentagio e anemia discreta sio os
poucos achados laboratoriais compativeis, ja que 0s
testes imunolégicos estao negativos. O diagnodstico é
clinico e histopatolégico, sendo a evolucao flutuante,
e a resposta aos tratamentos varidvel e dificil.*** QO
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