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Resumo

Introducao

As doengas reumadticas apresentam, com frequén-
cia, manifestacoes extra-articulares que podem, ou
nao, estar relacionadas com a actividade da doen-
¢a. O linfedema é uma dessas manifestacoes clini-
cas, e caracteriza-se pela acumulacao de liquido
nos tecidos e que, dada a sua raridade, tem torna-
do dificil a compreensdo do mecanismo fisiopato-
légico subjacente.

Os autores apresentam o caso clinico de um
doente com artrite idiopéatica juvenil sistémica, que
surge na consulta com edema unilateral do mem-
bro superior esquerdo, sem factor desencadeante
aparente prévio e sem sinais ou sintomas locais ou
sistémicos associados.
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Abstract

Extraarticular features are usually found in rheu-
matological diseases sometimes with no correla-
tion with the disease’s activity in that moment.
Lymphoedema is one of these manifestations and
it's defined as a tissue fluid accumulation with gra-
dual onset of swelling of a limb. Because it is an
unusual finding, the physiopatological explanation
of this feature is still difficult to understand.

We describe a case report of lymphoedema on
left upper arm, in a patient with systemic juvenile
arthritis, with no identified cause and with no as-
sociated systemic signs or symptoms.

Keywords: Lymphoedema; Rheumatoid Arthritis;
Juvenile Idiopathic Arthritis; Linfocintigraphy.
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O termo linfedema significa acumulacao de liquido
nos tecidos, por deficiente drenagem linfética.! Ca-
racteriza-se pela presenca de edema das extremi-
dades, sem godet, que alivia parcialmente com a
sua elevacdo.?Pode classificar-se como primario ou
hereditério e secundério. O primdrio resulta de
aneuploidias (Sindrome de Turner, Sindrome de
Klinefelter, trissomias 13, 18 e 21) ou disttirbios ge-
néticos dismorfogénicos (Sindrome de Noonan,
Linfedema de Meig, Doenca de Milroy). O secun-
dario, mais frequente, deve-se a um bloqueio na
drenagem linfatica a nivel dos nddulos linfaticos
(por dissecc¢do regional dos n6édulos ou doenca
neopldsica) ou a obliteracdo dos canais linfaticos
(fibrose pés-radiacdo, trauma, infecgoes recorren-
tes, filariase, infiltracao neoplésica).?

Trata-se de uma manifestacao rara das doencas
reumdticas, com 34 casos publicados em doentes
com artrite reumatoéide, 8 em doentes com artrite
psoridtica e 16 em doentes com Artrite Idiopdtica
Juvenil (AIJ)."?

Os autores apresentam um caso de linfedema
num doente de 25 anos de idade, com o diagndsti-
co de AlJ sistémica com 13 anos de evolucao.

Caso clinico

Homem, 25 anos de idade, com o diagnéstico de AlJ
sistémica, iniciada aos 12 anos, que vem a consul-
ta com edema difuso do membro superior esquer-
do com dois meses de evolucio.

No inicio da doenca apresentava febre, exante-
ma macular evanescente nos picos febris e poliar-
trite envolvendo as articulacdes interfalangicas
proximais, punhos e tibiotarsicas.

De realcar, do ponto de vista analitico, elevacao
davelocidade de sedimentacao (70 mm/12h) e pro-
teina Creactiva (8 mg/dL), leucocitose com neutro-
filia, provas de funcao renal normais, elevacao dis-
creta das transaminases, ANA negativo, frac¢des do
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Figura |.Imagem mostrando edema unilateral do
membro superior esquerdo

Figura 2. Imagem mostrando edema unilateral do
membro superior esquerdo

complemento normais e factor reumatéide <10
UI/mL. Estabelecido o diagndstico de AlJ sistémi-
ca, foi medicado com glucocortic6ides (actual-
mente com 5mg id), AINEs e posteriormente me-
totrexato (actualmente na dose de 25mg/semana).
Ao longo dos anos ocorreram trés recidivas do
quadro clinico, estando desde hé trés anos assin-
tomaético.

Dois meses antes da consulta iniciou, de forma
insidiosa, edema difuso do membro superior es-
querdo, indolor.

Ao exame objectivo apresentava tumefaccao di-
fusa do antebraco esquerdo, sem sinais inflamat6-
rios, sem godet ou alteracdes cutaneas, com pulsos
periféricos presentes e simétricos. Sem adeno-
patias periféricas palpaveis. No exame osteo-ar-

Figura 3. Ecografia do membro superior esquerdo revela
espessamento do tecido celular subcutidneo

Figura 4. Linfocintigrafia mostra lentiddo da drenagem
linfatica do membro afectado

ticular ndo apresentava articulacdes tumefactas ou
dolorosas. Restante exame fisico normal (Figura 1
e?2).

Analiticamente apresentava VS de 3 mm/12 h,
proteina C reactiva 0,3 mg/dL, hemograma com
leucograma e plaquetas, fun¢des renal e hepdtica,
ferritina e urina tipo Il normais. Realizou ecografia
dos tecidos moles do antebraco que revelou espes-
samento do tecido celular subcutaneo do antebra-
co (Figura 3) elinfocintigrafia que mostroulentidao
dadrenagem linfética do membro superior esquer-
do (Figura 4). A TAC tordcica foi normal. Iniciou
programa de medicina fisica e reabilitacdo, sem
qualquer resposta clinica apds 2 meses.

Discussao

A primeira descricdo de linfedema num doente
com artrite reumatéide data de 1968 por Kallio-
maki e Vastamakis, tendo posteriormente sido des-
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critos novos casos em diferentes doengas reuma-
ticas. As teorias que procuram explicar a sua etio-
patogenia sdo variadas, no entanto pouco consen-
suais. Nos casos em que ndo existe uma obstrucao
mecanica visivel, alguns autores defendem que o
linfedema podera resultar de fenémenos de lin-
fangiite, aumento da permeabilidade capilar ou fi-
brinélise anormal dos tecidos afectados.*

Nos doentes com AlJ, o linfedema surge mais
frequentemente no sexo feminino (2:1). Aformade
apresentacdo das AlJ ndo parece relacionar-se com
uma maior incidéncia de linfedema e pode surgir
quer em doentes com artrites activas, quer naque-
les com a doenca de base controlada.*® Afecta pre-
ferencialmente os membros inferiores (em 13 dos
16 casos publicados), contrariamente ao que ocor-
re nos doentes com artrite reumatéide, em que
existe um claro predominio do envolvimento dos
membros superiores, e ocorre mais frequentemen-
te em doentes com poliartrite.>® Alids, esta relacdo
entre a localizacdo concomitante da sinovite e lin-
fedema na AR foi defendida por Kiely, em 19947,
tendo sido rebatida por varios autores que defen-
dem independéncia entre oslocais de presenca de
artrite, a sua duracdo e as caracteristicas imunol6-
gicas da mesma e a existéncia de linfedema.®

O diagnéstico de linfedema é essencialmente
clinico sendo suportado por exames complemen-
tares dos quais hé a destacar: ecografia, ressonan-
cia magnética nuclear, tomografia axial computo-
rizada, linfocintigrafia isotdépica, linfografia direc-
ta e indirecta e capilaroscopia linfatica. De todas
as apresentadas, sdo frequentemente usadas as
primeiras quatro, dada a sua facilidade de execu-
¢do e reprodutibilidade.

O tratamento assenta essencialmente em medi-
das de compressdo externa e pneumadtica, elevacao
do membro e uso de roupa compressiva, poden-
do, raramente, ser necessaria cirurgia."*!* No caso
do linfedema ter origem numa obstru¢do mecani-
ca por sinovite/bursite, a resolucdo desta por
optimizacdo da terapéutica sistémica e/ou a sua
infiltracdo com corticosteréides podem levar a re-
solucdo do quadro por eliminacdo da causa da
obstrugao.*

Recentemente foram publicados trés casos de
linfedema em doentes com espondilite anquilo-
sante e artrite reumatéide, que se mostravam re-
sistentes as terapéuticas conservadoras conven-
cionais e que apresentaram resolucdo completa
do quadro apds terapéutica com infliximab e eta-
nercept. *!!

No caso clinico por nés descrito, sublinhamos o
facto de ter surgido linfedema unilateral do mem-
bro superior, num doente uma AlJ sistémica, con-
trolada sob o ponto de vista clinico e laboratorial.
No entanto, num estudo multicéntrico de 12 casos
publicado em 1997, apenas as formas de AlJ poli-
articular e oligoarticular apresentavam linfedema
com atingimento dos membros superiores.

Os casos publicados em que parece existir uma
boa resposta com o uso de agentes biolégicos po-
derdo levar a necessidade de repensar as indicacoes
terapéuticas destes nas manifestacoes extra-arti-
culares das doencgas reumatolégicas.®!!
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