DIAGNOSTICOS DIFiCEIS

SARCOIDOSE

Definicao Diagnosticos | Orgaos mais Causa Populacao Forma

diferenciais acometidos (preferéncia)
Doenga Infeccdes 1°pulmao — 95% Desconhecida Populagao noérdica; 20% forma crénica
inflamatéria micobacterianas | Linfonodo (Propionibacter acnes? | Mais em negros
com e fungicas, extratoracico- 15% Proteina (doenca ocular);
presenca de | malignidade e Figado — 12% micobacteriana mulheres (antes dos
granulomas | berilio. Pele — 24% mKatG?) 40 anos).
sem Olhos - 12%
caseacao.
Quadro Pulmao Sintomas Pele Olhos
clinico constitucionais
Assintomatico | Estagio 1 (Rx)- adenopatia hilar Febre, fadiga, perda de | Eritema nodoso; Uveite anterior, retinite;
20%; (paratraqueal D); peso (insidioso) lesoes diminuigao acuidade visual.
Tosse e 2- adenopatia + infiltrados; maculopapulares,
dispneia 2-4 | 3- infiltrados; hiper e
sem; TC de térax: espessamento hipopigmentacao,

peribrénquico e nodulos reticulares, queloide e nédulos

incluindo subpleurais. subcutaneos; lupus

pernio.
Figado e Diagnéstico Se clinica sugestiva Tratamento Macete (2 situacoes)
outros ou bx com
graunoloma

Elevacao Biopsiar érgdo | Enzima conversora de | Sinal de panda Corticoides; 1) Adenopatia hilar, febre,
fosfatase afetado (até angiotensina elevada; | (cintilografia com gdlio | (alternativos): eritema nodoso, ledes




alcalina; broncoscopia)= | linfocitose no lavado + nas paroétidas e gl. metotrexato, maculopapulares,
linfopenia; granulomas nado | broncoalveolar Lacrimais) e sinal azatioprina, uveite.
elevacao caseonso. lambda (sinal infliximabe. 2) Paciente ja chega com
calcio. paratraqueal D e hilar bidpsia mostrando
E) granuloma sem
caseacao.
SINDROME DE BEHCET
Definicao Sintomas gerais Comprometimento especifico

E um disturbio
multissistémico com
ulceracoes orais e genitais
recorrentes, assim como
envolvimento ocular.

Foliculite, eritema nodoso, exantema
semelhante a acne e pouco frequentemente
vasculite.

Reatividade inflamatéria cutanea
inespecifica a arranhdes.

Artrite ndo deformadora, principalmente em
joelhos e tornozelos.

Ulceras aftosas, dolorosas, rasas ou profundas, com base
necrética central amarelada, isoladas ou em grupos,
persistindo por 1 a 2 semanas.

Ulceras genitais sd0 menos comuns, ndo afetando a glande
ou a uretra.

Populacao
(preferéncia)

Complicacao se nao for tratado

Achado anatomopatoldgico

Jovens da regiao do
Mediterraneo, Oriente Médio
e Extremo Oriente. Sexo
masculino tem doenca mais
grave.

Tendéncia a formacao de trombos.

Nos olhos, panuveite bilateral (forma
rapida para cegueira); irite, uveite posterior,
oclusdes de vasos da retina.

Perivasculite sistémica com infiltracao precoce dos
neutréfilos, tumefacao endotelial e necrose fibrinoide.

Exames laboratoriais Diagnéstico Tratamento Macete
Leucocitose; VHS elevados; | Ulceras aftosa podendo ser dolorosas; Corticoterapia. Ulceras aftosas recorrentes, mais dois
elevacao da proteina C Ulceras genitais; Colchicina. dos seguintes:




reativa; Exantema, eritema nodoso; ulceras genitais (nao afetando a glande
Auto-anticorpos podem estar | Acometimento ocular; ou uretr_a);
presentes. Trombose. ngfnet?fggoazcular;
- . oes cutaneas;
Anatomopatolégico compativel. Teste de patergia.
AMILOIDOSE (depésitos macromoleculares de fibrilas de proteinas em tecidos extracelulares)
Definicao Sintomas gerais Comprometimento especifico

Doencas decorrentes da deposicao

Fadiga e perda

80% acometimento renal: proteinuria e hipoalbuminemia;

extracelular de fibrilas de proteinas ponderal; 40% acometimento cardiaco: espessamento ventricular concéntrico e
poliméricas insoluveis nos tecidos e 6rgaos. disfuncao diastdlica;

18% neuropatia sensorial periférica;

Hepatomegalia em 34% (pelo acometimento hepatico?);

Enteropatia inexplicavel.
Complicacao se nao for tratado Populacao Causa e observacao

(preferéncia)

Na amiloidose AL, expansao clonal de
plasmécitos na medula éssea que
secretam uma cadeia leve de Ig clonal
que se deposita na forma de fibrilas
amiloides nos tecidos.

Monitorar acometimento cardiaco, renal,

Geralmente apds os
40 anos;

Ocorre em cerca de
15% dos mielomas.

Os mecanismos de formacéao das fibrilas e da toxicidade tecidual
continuam sendo controversos.

“0O diagnéstico e tratamento das amiloidoses se baseiam no
diagnéstico patoldgico dos depositos de amildide e na
identificacao imunohistoquimica ou bioquimica do tipo de
amildide.”




hepatico e deficiéncia do fator X.

Exemplos de proteina amildide

Exames laboratoriais

Diagnéstico

AL (precursora cadeia leve de
imunoglobulina) - Amiloidose sistémica
primaria ou associada ao mieloma;
Abeta2M (Beta2-microglobulina) —
acometimento renal, articular,
principalmente em pacientes em
hemodialise.

Hemograma normal;
VHS elevado;
Proteinuria de até
30g/dia e
hipoalbuminemia;
Aumento do peptideo
natriurético cerebral e
troponina;
Endocrinopatias.

Bidpsia tecicual (coloracdo vermelho congo da gordura abdominal
ou de outro tecido): pela coloracao imunoistoquimica, verificar
cadeia leve kapa ou lambda, proteina do amiléide A ou transtiretina.
Proteina monoclonal no soro ou urina;

Discrasia dos plasmécitos na medula éssea;

Transtiretina mutante.

Macroglossia e equimoses periorbitarias.

Tratamento

Macete

Semelhante ao do mieloma mudltiplo.

Sempre pensar em pacientes com nefropatia, cardiomiopatia (principalmente disfuncao
diastdlica), neuropatia (tanto periférica quanto autbnoma), enteropatia inexplicavel;
Achados patognoménicos de macroglossia e equimoses periorbitarias.

Identificacao patoldgica das fibrilas amiloides; a coloracao pelo vermelho congo da
gordura abdominal aspirada.




DOENCA DE STILL

Definicao

Sintomas gerais e tempo de doenca

Comprometimento especifico — minimo 4

Rara disordem
autoinflamatéria
multisistémica.

Diminuicdo do CD4 CD25
(dificuldade em diminuir ou
encerrar a inflamacao).

Altos picos febris, rush cutaneo e
poliartralgia.

Monociclico: 2 meses a um ano.

Policiclico: com recorréncias entre as
remissoes.

Croénico: um episodio persistente — maior
que um ano (mais frequente).

“Febre, artrite ou artralgia, rush cutaneo e leucocitose
(>10.000/mms3)”,

Outros que podem surgir: dor de garganta, odinofagia, mialgia,
miosite, linfadenopatia, esplenomegalia, pericardite,
miocardite, pleurite.

Populacao
(preferéncia)

Complicacao se nao for tratado

Fatores predisponentes

Jovens adultos; Média de
idade 36 anos; 70% em
mulheres.

Hipertensao da artéria pulmonar, hepatite
fulminante, coagulacgao intravascular
disseminada, coagulopatia, miocardite e
sindrome respiratéria aguda.

Suscetibilidade genética; infeccdes (ex: rubéola, Epsteins barr,
CMV, parvovirus B19, ..); ativagéo inflamatoria; deficiéncia da
resolucéo da inflamacao.

Exames laboratoriais Diagnéstico Tratamento Macete
Leucocitose, Quadro clinico especifico (febre, artrite Corticoterapia; Maioria por mais de um ano: febre,
hiperferritinemia; ou artralgia, rush cutaneo e leucocitose). | avaliar artrite ou artralgia, rush cutaneo e
Grande aumento da ferritina (obs: este metotrexate e leucocitose.
aumento pode ocorrer em 4 situagoes: outros Rlipenle T

Doenca de Still, sindrome da ativacao
macrofagica, sindrome do anticorpo
antifosfolipede e choque séptico)

medicamentos
como azatioprina.

Fonte: 1) Wang MY, et al. Pathogenesis, disease course, and prognosis of adult-onset Still's disease an update and review. Chin
Med J. 2019, vol 132, pag 2856-2864.

2) Medicina Interna Harrison, 20° edicdo. Volume 2, pagina 2132-2148.




