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RESUMO

A exposicdo do caso clinico refere-se ao manejonda paciente portadora da Sindrome de Superposigé® Polimiosite e Lapus Eritematoso
Sistémico, a qual teve apresentacao rara e evoliréatica, apresentando uma resposta inflamattigasa, efeitos colaterais da imunossupressao e
6bito. Também envolvendo dilemas sociais, de acgsdcatamento e sobre decisbes médicas. O casorigem em uma pequena cidade do oeste
paranaense e foi conduzido em Cascavel, tambératadoedo Parana, no periodo compreendido entreb@udie 2012 e Fevereiro de 2013. Foram
levantadas informag8es com familiares da paciemte@estdo e através de prontuarios em diversososeté salde, tanto centros diagndsticos de
imagem quanto hospitais e pronto atendimento. Begeiconcluido o levantamento de dados e reunifaldcumentos, criou-se o caso clinico
descrito a seguir.

PALAVRAS-CHAVE : Superposigdo, Lupus, Polimiosite.
POLYMYOSITIS: CASE REPORT
ABSTRACT

The exposure of the clinical case refers to the agament of a case about Superposition Syndromé&afmyositis and Systemic Lupus
Erythematosus, which had rare presentation andideslution, with intense inflammatory responsiele effects of immunosuppression and death.
It also involves social dilemmas, access to treatraed hard medical decisions. The case is origthat a small town in western Parana and was
conducted in Cascavel, also in the state of Pararthe period between October 2012 and Februaty2Bformation was raised with relatives of
the patient in question and through medical chiartgarious health centers, as diagnostic imagingers, hospitals and emergency care. Upon
completion of the data collection and gatherindauments, clinical case described below was ateate
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1 INTRODUCAO

A apresentacdo de um caso geralmente é compostanmordoenca rara, porém a raridade ndo € condicéo
sinequa non para expor casos clinicos. Muitas doencas de eqiggsio frequente podem evoluir ou apresentar @spec
clinicos incomuns, com dilemas éticos ou implicagi@gais inclusive. Estes também podem ser relgtadouito bem
aproveitados pela comunidade académica.

Em algumas situagBes encontramos essas condighaliasieamente, casos raros com evolugdo peculiar po
exemplo. Estes merecem um manejo especializad@erierte, ja que mesmo tendo conhecimento da gdo®
sabedoria tedrica quanto ao manejo, muitos mégd&osurpreendidos pela evolucdo inesperada daaloencg

O objetivo do presente relato é ressaltar a imporédos aspectos relativos ao manejo de casomdm8ie de
Superposicao.

2 DESENVOLVIMENTO

2.1. METODOLOGIA

Ser& exposto em forma de artigo um relato de casoa paciente adolescente do sexo feminino, enbadi
para investigacdo de fraqueza proximal em membrasiteos sintomas associados que tiveram desfechm co
Polimiosite associada a Lupus Eritematoso Sistén@looaso tem consentimento livre e esclarecidedpansavel pela
paciente, sera descrito a partir da historia coéeteom familiares, de dados que estdo presentesrnos/os do
Hospital S&o Lucas FAG, no Consorcio IntermunicighalSadde do Oeste Paranaense (CISOP), Hospitansitério
do Oeste do Parana (HUOP), todos situados na cidad@ascavel — Parana, com o auxilio do corpocdique
conduziu a situacdo e também pelas palavras dawigadgr, que acompanhou a paciente, a doencaeveligdo. O
hospital e outros centros de salde consultadosriEfizam os prontuarios sob o consentimento feamié também
com a condigdo de que o pesquisador os mantens&ione exponha o caso somente para fins cieosificde criagao
do artigo, evitando assim qualquer constrangimpate todas as partes envolvidas.

Durante a criagéo do trabalho podera haver a nideegsda busca de informagdes contidas em oufrasad de
salde, as quais podem estar situadas também emCviezado Oeste — Parana (cidade onde morou a pegien
também de laudos de exames em clinicas tercidmégte caso 0 pesquisador compromete-se em maatarase o
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sigilo, fazendo uso de todos os documentos de ps#imiao acesso a estes dados.

O desenvolvimento do trabalho néo ir4 gerar cysana a familia responsavel pela paciente relatadsaso, da
mesma forma que o trabalho ndo ira gerar lucronhumea das partes. Qualquer gasto em relacdo do delecaso e
reunido de dados sera custeado pelo autor. Naciigéle qualquer circunstancia prejudicial & pesgais que possa
colocar em risco o desenvolvimento do trabalhajtorese responsabiliza em cancelar o desenvolvordattividade.

Apés o desenvolvimento do trabalho, com o auxiloodientadora e coorientadores sera feita a teatae
publicacdo do caso em periédicos de expressadfianeconhecida. E se necessario for concluié-seesforco com a
apresentacéo do caso para a banca de avaliacdat@ia ser determinada.

Quanto ao cronograma sobre o desenvolvimento dallva, posso cita-lo da seguinte forma: A pacielge
entrada com sintomas iniciais no Hospital Sao Luc&AG em Outubro de 2012, tendo a partir de enté&dcio da
criacdo dos dados, que se concluem com o 6bito elamm em Fevereiro de 2013 em outro servigo de s&lide
pesquisador deu inicio a este projeto em Janeir20d8 e antes mesmo de este ter sua aprovacaoew@relo, ja
conseguiu liberagdo da responsavel pela paciestea o caso. A coleta e organizacdo de dadost(@on) teve seu
inicio em Marc¢o de 2013, dando inicio entdo a édage um artigo cientifico. A descricdo do case ®va concluséo
em Julho do mesmo ano, sendo entdo finalizado loellva de Concluséo de Curso. Apés isto restaradgusomente,
caso haja necessidade, a apresentacdo para batiad@a em data a ser definida.

Os modelos dos documentos citados anteriormenta (paacesso aos prontuarios que constam a histori
caso), assim como coépias do termo de consentintigree esclarecido, estdo devidamente apresentamoapéndices
A e B deste projeto (paginas 37 a 39), para quégngssar possa.

2.2. RELATO DE CASO

Setembro/2012

R.M.B. 19 anos, feminino, solteira, parda, evamgeldo lar, natural de Diamante d’Oeste — PR egulente de
Vera Cruz do Oeste — PR.

Paciente apresentou-se com queixas de cansac¢aiercesliminuicao de forca nas pernas.

A histéria da moléstia era: fadiga excessiva, peddaforca em membros, principalmente os inferiores,
apresentando dificuldade para deambular e pararefegmbros superiores acima dos ombros. Com ewldea25
dias, relata também quadro de artrite em joelhaersip e episédios de febre esporadica ndo afeéMi@a.ha relato de
outros sinais ou sintomas.

Quanto a histdria patoldgica pregressa, € nuligestgou vicios, uso de medicamentos ou presencgatiro
semelhante na familia. Ndo havia histéria méditman

Tinha como habitos de vida o estudo e ajudar matagdiarias de casa. Negou pratica de exeradciasitros
lazeres especificamente. Moradora de casa de al@enam saneamento basico. Porém, localizada endioreg
desfavorecida da cidade.

O exame fisico naquele dia nos apresentava umemacpouco dispneica a ectoscopia. Os achados
confirmaram fraqueza muscular proximal em membrgesores e inferiores. Exames de cabeca e pestirey, e
abdome sem particularidades.

A conduta adotada foi a solicitacdo de exames canmghtares (descritos a seguir e ja& com os ressitao
avaliacao com neurologista.

« Hemograma: Leucocitos: 3700 (S 74% - L 15%) - Hh11: Ht: 29,4 — VCM: 73,1 — RDW: 19,9% - Plaquetas
120000.

* TGO: 575,4 - TGP: 167,1

» CPK: 1005,3

* Mucoproteinas: 3,6

*FR:5

* PCR: 27,2

* VHS: 80 na 12h

e Células LE: (-)

* ASLO: Normal

* FAN: reagente superior a 1/640 (nuclear pontilhiaum) —

« Anti ENA: reagente

* USG abdominal: sem alteracdes

» Radiografia de joelho esquerdo: Estruturas dsseasecvadas, aumento de partes moles (derramelarfre
sugere-se realizagdo de Ressonancia Nuclear Megmttiecografia.
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Outubro/2012

Vinte dias ap6s o Ultimo atendimento a pacienternai, continua com queixa de astenia generalizaatzom
sem conseguir deambular sozinha. O neurologisteitasoluma eletroneuromiografia que apresenta unltesto
compativel com polimiosite. Foi iniciado corticoiderednisona 20mg/dia), mantendo-se acompanhamnmastalias
seguintes. Paciente apresentou melhora parcialsibid@mas rapidamente, porém evoluiu nos dias stgiicom
retorno do quadro inicial de forma mais agressivan episédios de hemopstise inclusive. Recebeueotratio de
hemacias e foi encaminhada para consulta com relogéata, disponivel em outra cidade, com maiogesinsos.

Enquanto aguardava consulta com o especialistaciermie desenvolve quadro respiratério infeccissmdo
tratada basicamente com corticoides (prednisonag2®xfdia), antibidtico (cefalotina), O2 e albendaZds exames
neste momento mostram:

» Hemograma: Leucdcitos: 5800 (S 77% - L 13%) — Hb:—7Ht: 23 — VCM: 79 — Plaquetas: 410000.

* TGO: 105,9 - TGP: 57,7.

« EAS: densidade 1030, tracos de Hb, alta quantidadelulas epiteliais, leucocitiria, cilindros grisos, bactérias
G+ (cultura negativa).

Paciente foi mantida sob o mesmo tratamento ndgstséguintes, apresentando o0s seguintes resuttad@xames:

« Hemograma: Leucdcitos: 13300 (S 80% - L 10%) Hh2 13Ht: 40 — Plaquetas 280000.

« Hemograma: Leucdcitos: 4080 (S 68% - L 20%) Hbi 2Ht: 38,3 — Plaquetas 221000

* Ureia: 21

* Creatinina: 0,57

« Sédio: 136,2

« Potassio: 4,45

* VHS: 80 na 12h

* PCR: 2,072

Avaliada pelo reumatologista em centro maior, aprspiora do estado geral e novos dados, coma pergeso
desde o inicio dos sintomas (10Kg) e dispneia ae€lat, além dos ja conhecidos: fadiga, artrite, ipdis® febre alta e
impossibilidade de deambular (com piora dos doisnok). Avaliando o quadro até o momento direcieseuo
diagnostico de colagenose para hipéteses maisiispecalém de Polimiosite, como Lupus Eritemat8ssiémico e
Doenca Mista do Tecido Conjuntivo. Com a gravidddequadro, a conduta neste momento foi de iniaiésoperapia
com corticoide e seguir internamento em centroadieles com mais recursos.

Outubro e Novembro/2012

Internada em um servico de maior porte e com metheondi¢des, € admitida com diagndstico prévio de
polimiosite associado a um quadro pulmonar infemiofebril, com artrite em joelho esquerdo, taquica e
taquipneica, apresentando no raio x da instituigdtrado brénquico, aumento da area cardiacaaueno derrame
pleural. Manteve-se o tratamento principal combédtiico e corticoterapia, associado a sintomaticos.

Figura 1. Raio-X PA com infiltrado brénquico, aurteeda area cardiaca e pequeno derrame pleural

This image is not for diagnostic purposes
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Figura 2. Raio-X Perfil com infiltrado brénquico.
This image is not for diagnostic purposes
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Em uma nova anamnese e exame fisico durante asiinos achados adicionais foram: alopecia genadaliz
sem lUpus discoide, presenga de terceira bulhas@etia esplenomegalia. Acrescentada a historiastesomente
fotossensibilidade. Para confirmacéo do diagnostiévio foi realizada bidpsia muscular proximal eoxa direita, na
qual se evidenciou um quadro histolégico compatteeh miopatia atrofica inflamatéria, possivelmeptdimiosite. O
gue confirmou uma das hipéteses diagnésticas.

A dose da prednisona foi aumentadapara 60mg/di&@srexames investigatdrios no servico evidenciaram

« Hemograma: Leucopenia e bastdes aumentados, canicalese.
« Creatinina de 0,89 e taxa de filtracdo glomeru&28.

« Complemento C3 e C4 diminuidos.

* TGO: 60,8 e TGP: 44,4.

« Bilirrubinas normais.

» CPK 258.

* PCR 1,226.

* VHS: 52.

* Aldolase 10,3.

* BNP: 423,9.

« Coombs direto ndo reagente.

 Anti HIV ndo reagente.

 Anti-JO1 nao reagente.

* Anti-RNP: 41,17.

* Anti-SM: 50,98.

« Anti-DNA dupla hélice reagente.

* Anti-SS-B (RO): ndo reagente. Anti-SS-A (LA): n&agente.

« Anti coagulantellpico ndo reagente.

* EAS: densidade 1010, hb (1+), aumento da quantidadelulas epiteliais, bactérias G-(2+).
* Microalbumindria 24h: 115,9

Com esse quadro a suspeicdo de outra colagenoseiadlss € praticamente confirmada, neste caso: lupus
eritematoso sistémico, sendo encontrado 7 dositEtias diagndsticos do ACR (American College oERmatology),
ou 10 dos 17 critérios do SLICC (Systemic Lupugrmational Collaborating Clinics - 2012). Interrada-se entao
sindrome de superposicdo ou doenga mista do teocidjontivo, sendo a segunda menos provavel devidadbaixos
titulos de Anti-RNP.

Como conduta foi mantido a dose de prednisona 6fleng? sugerido o inicio de imunossupressiao com
ciclofosfamida e azatioprina.

Foi solicitada tomografia de térax para avaliar metmento cardiopulmonar, os achados positivosnfora
aumento das dimensdes cardiacas, espessament pksal bilateral e bandas parenquimatosas nos iakeriores e
porcdes posteriores do lobo superior esquerdojais godem ser vistos nas imagens a seguir:
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Figura 3. Tomografia computadorizadacoronal com#@nha visualiza¢cdo do mediastino
o HOSPITAL SAO LUCAS

[]

DOB 16/08/1993
Acc. #86769
03/11/2012
St.ID 3957

PS:

VOI: WINDOW1
WC: 60,00
WW: 374,00

DOB 16/08/1993
Acc. #86769
03/11/2012
St.ID 3957

Zoom: 116%

PS:

VOI: WINDOW1 - Sle.Loc.
WC: -535,00 Sle.Thk. 1
WW: 1370,00 Lat.

Figura 5. Tomografia computadorizadacom corte trarssl com énfase na visualizagdo do aumento damedldo
mediastino.
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A paciente evoluiu com melhora importante do estgatal, da forca muscular, do apetite, do quadhmqoar e
da artrite. Teve alta hospitalar nos dias seguiséas iniciar o tratamento com ciclofosfamida e iapaina e com
orientacdo para manter corticoterapia e realizampanhamento ambulatorial semanal.

Novembro/2012
Em uma das consultas durante 0 acompanhamento atoniail precoce, a paciente apresentou-se taquigisp

e com visivel descompensacédo do quadro inflamatddaser informada sobre a necessidade de intemamemnesma
evadiu-se do local, indo embora para sua cidaddeRdo assim contato com o servico de saude.
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Dezembro/2012, Janeiro e Fevereiro/2013

Nos dias seguintes, na cidade onde residia, a maci®i admitida no pronto atendimento, dispneica,
taquicéardica, febril, fadigada, com quadro inflabnat exacerbado e séptica. Ndo dispondo de UTlidade, foi
encaminhada novamente para centro maior, ondesgendia de tratamento intensivo.

No quadro presente a paciente manteve-se sem ragll@uando discutido com reumatologista daquelécser
sobre a possibilidade de iniciar imunossupressdo ciclofosfamida o mesmo acreditava que haveriefigns a
longo prazo pricipalmente em inicid-los, porém &tmfa com o plano dos intensivistas, que questiama a
associacdo da medicagdo com os esteroides na gaadeste quadro séptico. A evolugdo foi drastiom exacerbacéo
dos acometimentos que antes ndo eram clinicameagemqes, os principais foram a glomerulonefritgicil (ndo
avaliada com bidpsia), pericardite, miocarditeupte e derrame pleural. Em choque séptico e afmims dias de
cuidados intensivos a paciente foi a 6bito. Tendma causas no atestado de 6bito: “choque séptiwayrponia
bacteriana, miocardite, insuficiéncia respiratdpiajmiosite e lipus eritematoso sistémico”.

3 CONSIDERACOES FINAIS

Poucos especialistas na area se depararam comomasosesse, de rapida evolugdo e desfecho ruirénpér
evidenciado na literatura que em alguns casos poslemcontrar “pistas” que estes terdo evolugadidaa€omo agir
entéo diante de um paciente com essa apresent@f@ithente estes terdo um primeiro atendimentoeesalizado, e
quando chegarem até este, como fazer para obtatasnento secundario, quando em grande parte das wete &
indisponivel em nosso meio para inicio imediato?

E mesmo quando disponivel, ha a questdo: sera guataomento mais agressivo desde o inicio teria nos
presenteado com um desfecho melhor? A condutadsefpiia mais efetiva?

Ressalte-se que a maioria dos estudos clinicos ionmossupressédo agressiva foi feita em pacientes qu
apresentavam nefrite ldpica. Existem poucas evidéncientificas de qualidade quanto ao real bepeffla
imunossupressdo agressiva em outras formas graveg®, sendo as recomendacdes terapéuticas, echegoante,
oriundas de extrapolacdes com base naqueles estuosxperiéncia de experts no assunto.

Ainda sobre os questionamentos que podem surdgr,citar: Qual a responsabilidade dos servicosadees na
busca dos pacientes relutantes ao tratamento?

Podemos levantar varias questdes sobre o casoipalimente sobre o manejo, se este foi 0 mais adieqau
néo. Sob as circunsténcias que dentre tantas dateam expostas aqui, 0 que mais poderia ser féitliteratura cita a
deficiéncia médica no tratamento dos casos grawe€®. Onde existe pouca evidéncia sobre o metatamiento em
cada situacdo, além do corticoesteroidal.

A patologia que abriu o0 quadro é carente em estuglodomizados e controlados, deixando-nos livrea pa
praticar o tratamento empirico diante da suspeid@iosua apresentacdo, que é rara. Porém seriavelaessa
explicacdo para que aceitemos a falha do tratardento

Como se nado bastasse uma doenca rara, a assodegiiencas reumatolégicas ainda é carente em alguns
pontos no seu manejo, talvez nao sé pela faltastiel@s, como ja citado, mas pela dificuldade desica alguns
medicamentos, pela precariedade de alguns sisterpas varias outras adversidades, desde o desomsongmental
com a salde até a falta de conhecimento e colémrdg paciente. Tudo isto impossibilita a busca poros
tratamentos e certamente deixa os profissionaisetadesempolgados na tentativa de ajudar da nfelimaa possivel.
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