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Resumo

Introducao

Os autores apresentam o caso clinico de um doen-
te do sexo masculino, 54 anos de idade com o diag-
néstico de Dermatomiosite estabelecido dois me-
ses antes. Apresentou-se, ap0s uma resposta par-
cial aimunossupressao, com um quadro de Sindro-
me Febril Indeterminado. Apés extensa avaliacdao
diagnéstica foi estabelecido o diagnéstico de tu-
berculose pulmonar resistente.

Os autores apresentam o caso clinico salientan-
do os diferentes diagnésticos diferenciais perante
um caso de Sindrome febril indeterminado num
doente com Dermatomiosite.
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Abstract

The authors present a clinical case of a male, 54
year-old with the diagnosis of Dermatomyositis has
2 months ago. The patient, after a partial response
to immunosuppressive therapy, presents with Fe-
ver of unknown origin. After a deep clinical evalua-
tion it was established the diagnosis of resistant
pulmonary tuberculosis.

The differential diagnosis of fever of unknown
origin in patients with dermatomyositis is discus-
sed.

Keywords: Dermatomyositis; Fever of Unknown
Origin; Infection; Tuberculosis.
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A Dermatomiosite é uma miopatia inflamatéria cro-
nica associada a alteracdes cutaneas caracteristicas
que requer terapéutica imunossupressora adequa-
da. O Sindrome Febril Indeterminado pode surgir
como manifestacdo de doencas do tecido conjun-
tivo, mas outras causas podem estar associadas.!
Infecgdes, incluindo oportunistas, sdo a causa mais
frequente de Sindrome Febril indeterminado.!

Diversas doencas autoimunes, entre as quais a
Dermatomiosite, tém sido associadas a um maior
risco de infeccoes devido a terapéutica imunossu-
pressora, frequentemente necessaria ao controlo
da doenca e por alteracdes do sistema imunitério.?

Apresenca de um Sindrome Febril Indetermina-
do num doente com uma doenca autoimune cons-
titui um desafio, implicando uma abordagem mul-
tidisciplinar do doente.

Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 54 anos, raca branca,
sem antecedentes relevantes e previamente sau-
davel, transferido do Hospital da drea de residén-
cia com o diagndstico de Dermatomiosite estabe-
lecido 2 meses antes, com base na presenca de rash
fotossensivel localizado ao decote e regiao proximal
dos bracos, mialgias proximais associadas a sensa-
¢ao de défice de forca muscular proximal, disfagia
alta para liquidos e s6lidos, elevacdo de CK e de
marcadores de fase aguda (VS e PCR), anticorpos
antinucleares (ANAs) positivos, anti-mitose positi-
vos, EMG com alteracdes compativeis com lesdo da
fibra muscular e biopsia muscular compativel com
o diagnéstico de Dermatomiosite. Foi medicado
com metilprednisolona (3 pulsos de 1 g/dia ev), se-
guido de prednisolona 1 mg/kg/dia em esquema de
reducado e azatioprina (2mg/kg/dia) com boa evo-
lugdo clinica e laboratorial. Posteriormente apre-
sentou elevacdo de transaminases, motivo pelo
qual a azatioprina foi suspensa e iniciou terapéu-
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tica com Igev (400 mg/kg/dia, 5 dias /mensal). Dois
meses ap6s o diagndstico o doente inicia quadro fe-
bril, motivo pelo qual é transferido para o nosso
Servico para esclarecimento diagndstico.

A entrada no Servico de Reumatologia o doente
referia febre (38-39°) de predominio vespertino, su-
dacao intensa e emagrecimento (11Kg/3meses),
sem qualquer sintoma ORL, respirat6rio, gastroin-
testinal ou genitourindrio associado. Referia défi-
ce de forca muscular de predominio proximal mais
intenso na coxa direita. Melhoria das queixas cuta-
neas e da disfagia referida no inicio do quadro.

No contexto epidemiolégico apenas a referir tra-
tar-se de um guarda prisional, sem viagens recen-
tes, negava transfusdes sanguineas ou comporta-
mentos de risco.

Ao exame objectivo, a entrada no servico, apre-
senta-se consciente, orientado, colaborante, Tax:
38.5°,TA: 130/80 mmHg, LesOes eritematosas nare-
gido lateral do tronco e pescoco. Sem adenopatias
periféricas palpaveis. Auscultacao cardiopulmonar
sem alteracdes. Abdémen: mole, depressivel e in-
dolor, sem organomegélias. Edema dos membros
inferiores com sinal de Godet. Forca muscular pro-
ximal grau 3/5 nos membros inferiores, grau 4/5
nos membros superiores, sem défices de forca
muscular distal.

Dos Exames Complementares do diagnéstico
realizados destaca-se: anemia normocrémica nor-
mocitica (Hb: 9g/dL), sem leucocitose, neutrofilia
ou alteragdes plaquetares. Sem elevacdo de CK ou
aldolase, provas hepéticas normais. PCR: 8.27 mg/
/dL,VS: 73 mm, Ferritina: 1460, Ferro sérico 45 e Sa-
turacdo de Transferrina: 31%. Sumaéria de Urina:
sem alteracdes. Proteinograma electroforético: hi-
pergamaglobulinémia policlonal. Hemoculturas,
Uroculturas e cultura de expectoracdo negativas.
Serologias viricas (HIV1 e 2; CMV, EBV, HSV) sem
sinais de infec¢cdo aguda. ANA’s: positivos (++++),
padrdo granular fino denso, ENA s negativos. RX do
Torax: sem alteragdes pleuroparenquimatosas.
Ecocardiograma: derrame pericérdico ligeiro, sem
outras alteracoes. Ecografia abdominal: sem alte-
ragdes. TAC tordcica: sem imagens em vidro despo-
lido, sem outras altera¢des pleuroparenquimato-
sas, sem adenopatias mediastinicas.

Cintigrama Osteoarticular: sem sinais de locali-
zacoes secundarias, sem alteracdes. Cintigrama
com Leucécitos marcados: hipercaptacdo a nivel da
regido inguinal e coxa direita (Figura 1). Cintigra-
ma com Octreétido: «Hipercaptacdo a nivel de di-
ferentes grupos musculares, mais intenso no mem-

Figura I. Cintigrama com leucécitos marcados:
hipercaptacio a nivel da regido inguinal e coxa direita.

bro inferior direito, estendendo-se desde a raiz da
coxa até a porcao média e externa da perna. Hiper-
captacdo sugerindo adenopatias mediastinicas,
bronco-hilares e inguinais. Sem alteragdes suges-
tivas de tumor neuroendo6crino» (Figura 2).

Tomografia com emissao de positroes (PET):
«marcado envolvimento hipermetabdlico em di-
versos grupos musculares, adenopatias mediasti-
nicas, bronco-hilares, axilares e mediastinicas e
ba(;o».

Ao longo do internamento o doente manteve-
-se febril, com picos de temperatura axilar de 38-
-39° de predominio vespertino, acompanhados de
arrepios e tremores das extremidades. Apresentou
ainda durante o internamento quadro de tume-
faccao difusa da coxa direita acompanhado de si-
nais inflamatérios. Apesar de ndo se ter identifica-
do nenhum agente infeccioso, foram feitas varias
antibioterapias empiricas (Ciprofloxacina, Linezo-
lide, Vancomicina) sem qualquer melhoria clinica
ou laboratorial. Realizou RMN da coxa que eviden-
ciou infiltracdo e edema difuso de todos os grupos
musculares da coxa direita em relacdo com miosi-
te (Figura 3). A biopsia muscular da coxa mostrou
sinais de miosite inflamatéria inespecifica. Cultu-
ras de musculo (bacteriologia, micologia e parasi-
tologia) negativas.

Ap6s 1 més de internamento € identificado no
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Figura 2. Cintigrama com octredtido: hipercaptagio no
membro inferior direito, estendendo-se desde a raiz da
coxa até a por¢do média e externa da perna.

lavado broncoalveolar, realizado a entrada, Myco-
bacterium tuberculosis complex. Ap6s discussdo
do caso com o consultor de Infecciologia, o doen-
te iniciou terapéutica com tuberculostaticos (pira-
zinamida, etambutol, izoniazida e rifampicina).
Apesar da terapéutica com tuberculostéticos o
doente manteve quadro clinico, sem resolucdo da
sindrome febril. Por provavel resisténcia do Myco-
bacterium a rifampicina, a qual se veio posterior-
mente a confirmar no antibiograma, foi associada
Levofloxacina 500 mg id. Ap6s 3 dias o doente en-
contrava-se apirético, com reducdo progressiva da
tumefaccao da coxa direita. Teve alta para o domi-
cilio medicado com tuberculostédticos mantendo a
realizacdo de pulsos mensais de Ig ev (total de 6)
com boa evolugao clinica.

Discussao

A Dermatomiosite é uma miopatia inflamatdria
crénica associada a alteracGes cutaneas caracteris-
ticas. O seu diagnéstico baseia-se na presenca de
4 dos seguintes critérios definidos por Bohan e Pe-
ter em 1975:3 1) fraqueza muscular proximal e si-
métrica; 2) miopatia inflamatéria demonstrada
por biopsia; 3) elevacdo dos niveis séricos de enzi-

Figura 3.RMN da coxa direita: infiltragdo e edema de
forma difusa de todos os grupos musculares da coxa
direita em relagdo com miosite

mas musculares; 4) evidéncia electromiografica de
miopatia e 5) achados cutdneos caracteristicos.
Mais recentemente, com um melhor conhecimen-
to de autoanticorpos associados as doengas autoi-
munes, novos critérios de classificagdo tém sido
propostos.>® O doente apresentado neste caso cli-
nico cumpria, a data de diagnéstico, os critérios de
Bohan e Peter.

A presenca de uma Sindrome Febril Indetermi-
nado, definido como a persisténcia documentada
de febre >38,3°C (101°F) por mais de trés semanas
e sem diagnostico estabelecido apesar de investi-
gacdo complementar adequada por uma semana,’
continua a constituir um desafio clinico, apesar de
todos os avancos em meios complementares e te-
rapéutica. As causas de Sindrome Febril Indeter-
minado sdo miltiplas, contudo podem ser inclui-
das nas trés principais categorias definidas por Pe-
tersdorf and Beeson:” 1) Infec¢des; 2) Doencas do
colagéneo e granulamoatosas; 3) Neoplasias.

O doente apresentado neste caso clinico tem o
diagnéstico de Dermatomiosite baseado em crité-
rios clinicos, laboratoriais, electromiogréficos e
histolégicos. Iniciou terapéutica imunossupresso-
ra com boa resposta clinica e laboratorial. Iniciou
ja sob terapéutica imunossupressora, um quadro
de Sindroma Febril Indeterminado. De acordo com
oreferido anteriormente, varios diagnésticos dife-
renciais poderiam ser considerados perante este
caso clinico. As hipéteses de actividade da Derma-
tomiosite, infeccdo e neoplasia foram colocadas
ab initio.
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A actividade da doenca é muitas vezes acompa-
nhada de uma sindrome febril. Algumas revisoes
tém identificado as doengas do colagéneo como
uma das causas mais frequentes de Sindrome Fe-
bril Indeterminado.?® A melhoria progressiva da
forca muscular e mialgias, apresentando neste mo-
mento assimetria dos sintomas musculares, nor-
malizacdo de enzimas musculares, biopsia de
musculo sem sinais especificos de Dermatomiosi-
te/Polimiosite sdo achados ndo favordveis a esta
hipétese.

Asneoplasias constituem uma causa frequente-
mente de Sindrome Febril Indeterminado (7-31%),
sendo as neoplasias hematolégicas, em particular
os linfomas, as mais frequentes.! Entre os tumores
sélidos, a neoplasia de células renais é a que mais
comummente se associa a Sindrome Febril Inde-
terminado.! A Dermatomiosite tem sido frequen-
temente associada a neoplasias. O diagnéstico de
neoplasias em doentes com Dermatomiosite com
mais de 50 anos ocorre em cerca de 25%' dos ca-
sos, atestando a sua forte associacdo com maligni-
dade. Alguns estudos sugerem que o risco de ma-
lignidade é superior na Dermatomiosite que na
Polimiosite, especialmente nos primeiros anos de
doenca.!®!! As neoplasias podem ocorrer antes,
concomitantemente ou apés o aparecimento da
miosite.”?Uma série de neoplasias tém sido referi-
das em doentes com Dermatomiosite. Neoplasias
ginecolégicas, nomeadamente neoplasia do ova-
rio, tem sido frequentemente associada.'*'* Contu-
do, outras, incluindo do pulmao, estdmago, color-
rectal e Linfomas nao Hodgkin tém sido associa-
das.’® A Dermatomiosite/Polimiosite associada a
neoplasia surge particularmente numa idade mais
tardia, no sexo masculino,'>'¢ os anticorpos sdo fre-
quentemente negativos!” e resistente a terapéuti-
ca imunossupressora habitualmente utilizada.'s*
Uma avaliagao dirigida a neoplasias deveria ser
considerada em todos os doentes adultos com Der-
matomiosite.?*?' A pesquisa exaustiva de neoplasia
estd indicada nos 2-3 primeiros anos ap6s o diag-
nastico, teoricamente o periodo de maior risco, ou
se novos sintomas/sinais surgirem,'?devendo a in-
vestigacdo ser orientada pela histéria clinica e exa-
me objectivo completo.?

A existéncia de uma neoplasia oculta foi sempre
um dos diagnésticos diferenciais colocado e que
orientou a estratégia diagnostica. O facto de ser
um doente do sexo masculino, com mais de 50
anos, com Dermatomiosite recém diagnosticada,
com resposta parcial a terapéutica imunossupres-

sora convencional constituiam potenciais facto-
res de risco.

A presenca de um Sindrome Febril Indetermi-
nado num doente imunodeprimido, associado a
sintomas constitucionais e elevagao de marcado-
res inflamatoérios de fase aguda eram achados fa-
vordveis a existéncia de uma infec¢do, nomeada-
mente oportunista. As infeccdes sdo a causa mais
frequente de Sindrome Febril Indeterminado.?24%
As infec¢des mais comuns sao a tuberculose, en-
docardite, abcessos e infec¢coes por CMV.! A Tuber-
culose, sobretudo nas suas formas miliar ou extra-
pulmonar, deve ser sempre considerada num
doente com Sindrome Febril.?

Infecgdes tém sido associadas a Dermatomiosi-
te/ Polimiosite,?>?**" entre as quais infec¢des opor-
tunistas.>?3° Alguns estudos tém evidenciado um
risco superior de infec¢cdes por micobatérias, entre
as quais por Mycobacterium tuberculosis.*"* Va-
rios factores como a imunossupressao, disfun¢ao
do sistema imunitario, envolvimento da muscula-
tura tordcica, risco de aspiragdo por envolvimen-
to esoféagico, tém sido associados a este maior ris-
co de infeccoes nestes doentes.?s%

Miofasceite tuberculosa, uma situagao clinica
grave e rara, caracterizada por uma infeccdo de
musculos e fascia por Mycobacterium tuberculosis,
poderia ter sido o caso deste doente. A presencga de
um processo de miosite localizado a coxa direita
com sinais inflamatérios e a resolucdo do quadro
clinico com a terapéutica tuberculostética adequa-
da fazem-nos pensar nesta possibilidade. Contu-
do a auséncia de granulomas na biopsia muscular,
assim como a pesquisa de Mycobacterium tuber-
culosisnegativa tornam esta possibilidade mais re-
mota. Contudo, segundo alguns autores,* a ausén-
cia de granulomas na biopsia e cultura negativa
ndo excluem o diagnéstico devendo proceder-se a
outras técnicas como polimerase chain reaction.
A auséncia de resposta clinica a terapéutica ini-
cial com tuberculostéaticos é justificada pela re-
sisténcia do microrganismo a rifampicina. Nestes
casos estd descrito o uso de quinolonas, no-
meadamente de levofloxacina. Contudo, o uso nes-
tes doentes e sua eficdcia mantém-se contro-
verso.®»

A apresentacao deste caso clinico evidencia a
complexidade da abordagem de um doente com
Dermatomiosite que se apresenta com um quadro
de Sindrome Febril Indeterminado, salientando a
importancia de uma avaliacdo clinica e comple-
mentar adequada e multidisciplinar.
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