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avanco na Medicina, com seus

métodos diagnasticos, terapia

biolégica e genética trouxe, ao
dia-a-dia do médico, a necessidade cada
vez maior de contar com outras especia-
lidades, transformando o ato médico em
uma abordagem multidisciplinar. Na
Reumatologia n&o poderia ser diferente:
hoje contamos com analises de imagem
gue permitem estudos anatémicos
altamente conclusivos, deteccdo de
autoanticorpos que complementam muitos
diagnosticos de modo ndo invasivo,
técnicas de microscopia para aquelas
situagdes em que so a bidpsia define um
diagnostico e, finalmente, tratamentos
cada vez mais sofisticados, que permitem
tratar uma determinada parte do sistema
imunoldgico, sem os riscos de toxicidade
e infecc8o que as medicagdes mais antigas
acarretavam. E é nesse processo que o
intercambio do reumatologista com outros
especialistas traz cada vez mais beneficios
ao principal interessado: o ser humano
gue se encontra doente e precisa de nossa
ajuda. Outro fator de convergéncia é a
preocupacéo cada vez maior por parte do
reumatologista com a doenca cardio-
vascular. Isso se torna especialmente grave
na Artrite Reumatdide e no LlUpus
Eritematoso Sistémico!. Nessas duas
condi¢cBes, um estado inflamatério
persistente que envolve lesdo endotelial

produgéo de citocinas pro-inflamatorias,
aliado ao uso prolongado dos corticos-
teroides, acarreta um aumento significativo
de mortalidade nesses pacientes, quando
comparados a populacdo geral. Medidas
agressivas, outrora inimaginaveis para um
reumatologista, como uso precoce de
estatinas, vigilancia sobre habitos de vida
(especialmente dieta, atividade fisica e
tabagismo), investigacdo de doenca
coronariana e cérebro-vascular, tornaram-
se rotineiras na pratica ambulatorial e
hospitalar, aproximando ainda mais as
duas especialidades. A seguir, as principais
doencas reumaticas de envolvimento
sistémico serdo discutidas, com o objetivo
de auxiliar a busca, sempre, de um
diagnéstico precoce.

O LES é uma doenca inflamatdria de
origem auto-imune, com envolvimento
multissistémico. Suas causas ainda s&o
desconhecidas, apesar da presenca de
marcadores genéticos do sistema HLA e
da evidéncia de infecgéo viral em alguns
pacientes. E mais comum em mulheres
em fase sexualmente ativa, principalmente
mesticas, mas atinge também individuos
nos extremos da vida, embora em menor
freqliéncia?.

A doenca cursa com periodos de
exacerbacdo e remissdo, mas seus
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intervalos e evolugdo séo imprevisiveis. Os
achados mais comuns sdo: rash malar
com fotossensibilidade, febre, linfoade-
nomegalia, alopecia fronto-temporal, aftas
orais, pleuro-pericardite e poliartrite ndo-
deformante simétrica de grandes e
pequenas articulagdes. O envolvimento
sistémico pode sinalizar doenga com maior
gravidade: cardite (arritmias, valvulopatia,
miocardite e insuficiéncia cardiaca), nefrite
(variando de alteracao assintomatica do
sedimento urinério a sindromes nefritica/
nefrética e insuficiéncia renal) e alteragdes
neuroldgicas (psicose, meningite assépti-
ca, mielopatia, sinais focais e coma).

O diagnéstico costuma ser guiado
pelos critérios atualizados do American
College of Rheumatology (ACR)3, que so:

eritema malar, Ulceras orais,
leséo discoide e fotossensibilidade;
artrite ndo erosiva em duas
ou mais articulagdes periféricas;
pleurite ou pericardite;
proteinlria persistente
(>500mg/24h ou > 3+) ou cilindros
celulares;
crise convulsi-
va ou psicose sem outra causa evidente;
plaquetopenia
(<100.000/mm?3) ou leucopenia
(<4000/mm?) com linfopenia (<1500/
mm?) em duas ou mais ocasides, ou
anemia hemolitica com reticulocitose;



anticorpo
anti-DNA ou anti-Sm ou anticorpo
anticardiolipina (IgG e IgM) ou
anticoagulante lUpico;

Os pacientes que preenchem quatro
ou mais critérios podem ser classi-
ficadas como tendo LES.

As vasculites também podem ocorrer
e, no LES, podem comprometer qualquer
calibre vascular. Quando ela compromete
vasos de méedio e grande calibre, as
manifestacBes clinicas sdo isquémicas,
com mononeurite matipla, Glceras
cuténeas, gangrenas digitais, claudicacéo
dos membros, ou decorrentes da formacéo
de aneurismas.

O tratamento € variavel: para as lesdes
cuténeas, deve-se evitar a exposicdo solar
excessiva associada com o uso de filtro
solar de amplo espectro; casos mais graves
necessitam corticosterdides topicos ou orais
em baixas doses (prednisona 5-20mg/
dia). A artrite, serosite e alteragdes
hematolégicas também respondem bem ao
esterdide em baixas doses. Deve-se evitar
0 uso de antiinflamatérios ndo-hormonais
(AINH) em pacientes lupicos, uma vez que
seu uso pode agravar uma nefrite em
curso. Pelos seus efeitos imunomo-
duladores e anti-aterogénicos, os anti-
malaricos tém indicacdo na maioria dos
pacientes. O envolvimento sistémico
requer doses imunossupressoras de
glicocorticdides (prednisona 1-2mg/kg/dia
ou em pulsoterapia) associadas a um
imunossupressor. No caso das vasculites
secundarias ao LES, o tratamento inicial
sempre clinico, com corticosteréides em
altas doses e imunossupressores. A
abordagem cirdrgica, quando indicada,
deve ser realizada preferencialmente ap6s
ainstalag&o da corticoterapia.

Também conhecida como Sindrome de
Hughes*, é caracterizada por eventos
tromboembodlicos, arteriais ou venosos, na
presenca de anticorpos anticardiolipina e
lGpus anticoagulante. Ela é dividida em
primaria ou secundéria a outras doencas
reumatolégicas (como o LES), infecciosas
(hanseniase) e neoplasicas. Atualmente
sabemos que a SAF ndo é uma
exclusividade dos pacientes com LES, o
que faz com que a doenca entre no
diagnostico diferencial de qualquer
especialidade clinica, em especial do
cirurgido vascular.

As manifestagdes clinicas podem afetar
qualquer 6rgao ou sistema, mas devem
fazer parte sobretudo do diagndstico
diferencial das tromboses arteriais e/ou
venosas, principalmente em pacientes sem
historia familiar de trombofilia. A manifes-
tacdo mais comum da SAF € a trombose
venosa profunda, mas o sistema arterial
periférico também pode ser acometido, o
gue auxilia na diferenciacdo com outras
causas de trombofilia adquirida. Entre os
demais eventos trombéticos, podemos
destacar: trombose da veia renal uni ou
bilateral, sindrome de Budd-Chiari,
infartos enteromesentéricos, ataque
isqguémico transitorio ou infarto cerebral,
enxaqueca, oclusdo de vasos da retina,
osteonecrose, sindrome coronariana
aguda, nefro e valvulopatias (desde
degeneragao leve até rapida destruigao
das valvulas mitral e adrtica). Durante a
gestacao, a oclusdo dos vasos placentarios
pode acarretar abortos ou perdas fetais
de repeticéo, especialmente no 2° ou 3°
trimestres, DHEG com eclampsia,
prematuridade, insuficiéncia placentaria,
oligodramnia e sindrome HELLP
(Hemolysis, Elevated Liver enzymes, Low
Platelet count syndrome).

As manifestacfes cutaneas podem ser
motivo de consulta ao cirurgido vascular.
Entre elas, destacamos o livedo reticularis,
gue tende exacerbar em ambientes com
baixas temperaturas e € encontrado
principalmente nos membros inferiores. Os
de nddulos subcuténeos, Ulceras doloro-
sas, purpura necrosante e atrofia alba de
Millian s&o outras manifestacdes cutaneas.
Esta Ultima, também conhecida como
vasculite livedoide, é uma Ulcera cicatri-
zada das extremidades inferiores, com
bordos bem definidos, centro atréfico e
esbranqui¢cado. Uma vez que sua tradu-
¢ao histopatoldgica é decorrente de feno-
menos tromboticos e ndo inflamatdrios,
sua resposta aos corticosteroides é nula.

Raramente alguns pacientes com SAF
podem desenvolver a chamada sindrome
catastréfica (SAFC), onde a doenca se
apresenta de forma aguda, com tromboses
arteriais e venosas generalizadas, em
vasos de pequeno e grande calibre, e que
resultam em faléncia de multiplos érgéos
e sistemas. Nestes pacientes a mortalidade
¢ alta (cerca de 50%), e um achado
comum €é a anemia hemolitica micro-
angiopética. O quadro clinico pode ser
desencadeado por infec¢do, cirurgias,
gravidez ou uso de drogas.

Os critérios diagndsticos para a SAF
sdo trombose arterial ou venosa,
morbidade gestacional, microangiopatia
e trombocitopenia, associados a presenca
de anticoagulante IUpico ou anticorpo
anticardiolipina (IgG ou IgM, com titulos
moderados ou altos), em duas ocasides
diferentes com interval
semanas. Para o diagnos|
a presenga de um crité
laboratorial®. Outros t¢
presenca do anticoagulal
de tromboplastina parc
relacdo maior que o con
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corrige com a adi¢do de plasma normal)
e 0 anticorpo anti-a 2 glicoproteina 1. O
FAN é um teste (til para afastar o
diagndstico de LES.

Como orientagdo geral do tratamento,
€ recomendavel a interrupgdo do fumo e
do uso de estrdgenos como contraceptivos
orais ou terapia de reposi¢cdo hormonal,
além de controle dos fatores de risco como
diabetes, obesidade, hiperlipidemia e
hipertensdo arterial. A anticoagulagdo por
tempo indeterminado € a base do trata-
mento. O uso de anticoagulante oral deve
manter o INR (International Normalization
Ratio) entre 2 e 3 vezes o basal para
pacientes com tromboses venosas e entre
3 e 4 vezes para pacientes com tromboses
arteriais. O acido acetilsalicilico (AAS,
100mg/dia) ou outro antiagregante
plaquetario esta indicado para uso continuo
nos portadores assintomaticos, ou nas
pacientes que apresentaram apenas eventos
obstétricos. Para eventos tromboticos
agudos o tratamento deve ser o mesmo das
outras tromboses agudas, com a instituicdo
da heparinizacdo plena. Nas gestantes
com SAF deve-se suspender o uso do
warfarin, por seus efeitos teratogénicos no
inicio da gestacéo. Nestas pacientes ha a
opgao de usar heparina subcutanea em
baixas doses, sempre associada ao AAS
100mg/dia. A heparina de baixo peso
molecular é uma alternativa que traz como
vantagens a dose Unica diaria e a menor
incidéncia de efeitos colaterais. Nos casos
de trombocitopenia resistente ao AAS e
anticoagulacdo, o uso de corticoterapia,
danazol ou imunoglobulina endovenosa
pode ser Util. A esplenectomia ndo esta
indicada nestes casos. Nos pacientes com
SAF que ainda ndo se encontram em
anticoagulacdo plena, a manipulacéo
vascular, como coleta de sangue arterial
para gasometria ou escleroterapia de

varizes, pode desencadear eventos
trombaticos isolados e até mesmo, a SAFC.
Umavez instalada, a SAFC pode ser tratada
com ciclofosfamida em pulsoterapia,
imunoglobulina endovenosa, plasmaférese,
além da heparinizagéo plena.

A AR é a mais comum doenca articular
inflamatdria, afetando cerca de 1% da
populacéo mundial®. Afeta principalmente
mulheres entre a 42 e 52 décadas, mas
pode ocorrer em qualquer faixa etaria. A
maior parte dos casos é esporadica. Sua
fisiopatologia envolve susceptibilidade
genética, agentes infecciosos e disfuncéo
imune.

Embora o comprometimento articular
acarrete deformidades e grande inca-
pacidade funcional, as manifestac6es
sisttmicas apresentam maior gravidade
clinica. A poliartrite simétrica, cumulativa,
com rigidez matinal e envolvimento das
maos e punhos costuma ser acompanhada
de sintomas constitucionais. Além do
envolvimento das grandes e pequenas
articulagdes dos membros inferiores causar
limitagdo e imobilidade, condicdes
predisponentes a trombose venosa
profunda (TVP), essa entidade muitas vezes
faz diagnostico diferencial com cisto de
Baker roto, consequiéncia de artrite cronica
do joelho. Entre as manifestagdes extra-
articulares, destacam-se os nédulos
subcutaneos, envolvimento oftalmolégico,
pulmonar, cardiaco e vasculite de
pequenos ou médios vasos.

os critérios da ACR de
1987 séo:
- Artrite de 3 ou mais articulacdes;
- Envolvimento das méos;
- Carater simétrico;
- Rigidez matinal com duracgéo
maior que 1h;
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(todos os itens anteriores devem ser
continuos por no minimo seis semanas);
- Nédulos subcutaneos;

- Fator reumatéide positivo;

- Eroséo ou osteopenia periarticular
ao Raio X.

Para o diagndstico, séo necessarios 4
dos 7 critérios. Entretanto, esta classificagdo
ndo contempla adequadamente o0s casos
de AR inicial, onde a eroséo articular ainda
nado se instalou’.

O seu tratamento sempre inclui a
presenca de drogas imunossupressoras ou
moduladoras, como o0 metotrexate e
antimaldricos, respectivamente. O uso de
AINH e corticosterdides dependera do
comprometimento articular. Para as
manifestacdes sistémicas sdo usados
imunossupressores mais potentes, como a
ciclofosfamida e ciclosporina, e mais
recentemente, as chamadas drogas biol6-
gicas (bloqueadores do fator de necrose
tumoral ou do 2° sinal de ativacéo linfoci-
taria e depletores de linfocitos B). O trata-
mento da doenga vascular, assim como
no LES, envolve uma equipe multidisci-
plinar. Embora os procedimentos cirdrgi-
cos devam, preferencialmente, seguir o
medicamentoso, muitas vezes sdo feitos
simultaneamente, como no caso de
amputacdo para alivio da dor intratavel e
interrupcdo da liberagdo de citocinas a
partir da lesdo concomitante ao inicio das
drogas.

E uma doenga definida por fibrose
cutanea e é dividida em duas formas:
localizada e sistémica (ES). Esta Ultima
cursa com fibrose de outros 6rgédos que
contém tecido conjuntivo e € subdividida
em limitada (CREST) e difusa, de acordo
com a extensdo do dano cutaneo. Sua
incidéncia é maior em mulheres negras,



entre 20-40 anos. A ES decorre da
interacdo entre o sistema vascular, o
sistema imunologico e os fibroblastos, com
a consequente producdo maior de
coldgeno e o estreitamento arteriolar
gerando isquemia e fibrose. S&o esses dois
fendbmenos que explicam todas suas
manifestacGes clinicas®.

O envolvimento cutaneo pode ser
dividido em trés fases: edematosa (pele
espessada, inflamada), esclerética
(endurecimento da pele com aderéncia
aos planos profundos) e atrofica
(adelgacamento da pele com ulceragdes,
telangiectasias etc). Na fase edematosa,
as extremidades superiores e inferiores
adquirem um aspecto “suculento”, o que
pode causar dificuldade no diagnéstico
diferencial com artrite e linfangite. A CREST
€ a associacdo de calcinose, fendbmeno
de Raynaud, dismotilidade esofagiana,
esclerodactilia e telangiectasias, estando
relacionada ao anticorpo anti-centrémero;
pode haver hipertensao pulmonar (HAP)
tardia e o envolvimento cuténeo é facial e
de extremidades, sendo raras as manifes-
tacOes renais e fibrose pulmonar. Na forma
difusa, h& esclerodermia difusa, com
envolvimento potencialmente grave do
pulmao (fibrose intersticial), renal (insufi-
ciéncia renal cronica e crise renal esclero-
dérmica), trato gastrointestinal (megaes6-
fago e diverticulos intestinais) e ocluséo
vascular das extremidades. Esses casos
estdo relacionados ao anticorpo anti-
topoisomerase. Uma caracteristica comum
as duas formas é o fenbmeno de Raynaud
trifasico, que pode preceder em até 10 anos
o inicio dos sintomas sistémicos. A
esclerodactilia tem como principal compli-
cacgdo, além da limitacdo funcional
articular, o desenvolvimento de Ulceras
digitais de dificil cicatrizagdo. Algumas
evoluem para reabsor¢cdo da polpa e

falange distal e nelas, sempre hé o risco
de infeccdo das partes moles com
osteomielite por contiguidade.

O diagnéstico envolve as manifes-
tac@es clinicas, exames complementares
laboratoriais e de imagem, além de,
guando indicada, analise histopatoldgica.
Merecem especial men¢do o fendmeno de
Raynaud, as Ulceras digitais e a HAP. A
capilaroscopia € um exame ndo invasivo
gue determina o estado da microcirculagéo
distal nos pacientes com Raynaud, o que
permite uma abordagem precoce,
evitando-se deste modo, o surgimento das
Ulceras digitais®. No caso da HAR uma
vez detectada por ecocardiograma, devem
ser afastadas as causas secundarias,
através de radiografia de térax, tomografia
computadorizada de pulméo de alta
resolucéo e espirometria com difuséo de
monoxido de carbono. A partir deste
momento, o0 paciente deve ser estadiado
com teste de caminhada de seis minutos
e, se possivel, cateterismo da artéria
pulmonar com teste de resposta ao
blogueador dos canais de calcio, sildenafil
ou 6xido nitrico.

Embora a ES tenha permanecido
durante muitos anos como uma doenca
quase “intratavel” e de progndstico muito
sombrio, nos Ultimos anos esse panorama
sofreu algumas mudancas favoraveis. Os
corticosterdides tém papel irrelevante, além
do risco potencial de desencadear uma
crise renal, com hipertenséo arterial
acelerada e insuficiéncia renal aguda. Sua
indicacdo se restringe a fase edematosa
da pele, ao manejo de artrite e miosite, e
eventualmente, na fase inflamatdria da
doenca intersticial pulmonar. Os demais
imunossupressores e imunomoduladores
também tém indica¢do parcimoniosa. Na
abordagem da hipertenséo arterial, o uso
precoce e agressivo dos inibidores da

enzima de conversdo de angiotensina
(IECA) tem a propriedade de melhorar o
progndstico e aumentar a sobrevida renal.
Para a HAP ndo responsiva aos
bloqueadores de canais de célcio, ha trés
categorias de drogas usadas com
resultados promissores: inibidores da
endotelina-1 (bosentan e outros),
analogos da prostaciclina (epoprostenol,
iloprost) e inibidores da fosfodiesterase
(sildenafil)*°. Apesar de ainda néo contar
com nivel de evidéncia 1, o uso dessas
drogas no controle da isquemia digital
mostrou-se eficaz em algumas séries ndo
controladas. O advento de novas drogas
ndo deve ofuscar a importancia das
medidas de suporte nesses pacientes:
tratamento do refluxo gastro-esofagiano
para evitar infeccdo respiratoria, uso de
antiagregantes plaquetéarios, aquecimento
mecanico e interrupgao do tabagismo na
vigéncia de Raynaud e cuidados com a
pele. Entretanto, pode ser necessario o
diagnéstico arteriogréafico, bloqueio
guimico ou tratamento cirurgico
(simpatectomia e amputa¢éo) naqueles
pacientes com necrose de extremidades.

Poucas desordens na pratica médica
tém manifestacdes clinicas mais variadas,
envolvendo inlmeras especialidades, que
as vasculites. A diversidade dos quadros
clinicos é reproduzida na sua classificacao:
ha indmeros critérios de classificacéo.
Dentre eles, um dos mais utilizados em
todo o mundo, é o que divide as doencas
de acordo com o calibrt
envolvido!*. Deste modo
grupos de vasculites: 0
médios e grandes vasc
constitucionais como f¢
mento, astenia, e queix
articulares sdo comur
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primeiro grupo, as manifestacdes clinicas
caracteristicas sao: puarpura palpavel,
lesGes cutaneas vesiculo-bolhosas,
granulomatosas, hemorragias em splinter,
urticaria, glomerulonefrite, hemorragia
alveolar e envolvimento oftalmoldgico
(episclerite e uveite, por exemplo). Sao
exemplos: pirpura de Henoch-Schénlein,
vasculite hipocomplementémica, crioglo-
bulinemia, angiite de hipersensibilidade e
sindrome de Goodpasture (doenca anti-
membrana basal).

Os demais grupos interessam espe-
cialmente ao cirurgido vascular, uma vez
gue este profissional pode ser o primeiro
a abordar esses pacientes. Entre as
vasculites de médios vasos, destacam-se
a poliarterite nodosa (PAN), PAN cutanea,
doenca de Kawasaki, doenca de Buerger,
vasculite priméaria do sistema nervoso
central. Suas manifestacdes clinicas
incluem nddulos cutaneos, Ulceras, livedo
reticular, gangrena digital, mononeurite
mdultipla e microaneurismas. Os exames
laboratoriais em geral ndo séo suficientes
para um diagndstico preciso: aqui, a
analise das artérias através de exames de
imagem e bidpsia é fundamental, permi-
tindo néo s6 a deteccéo de micro-aneuris-
mas, mas também da presenca de necrose
fibrindide, como na PAN, ou microabsces-
s0s, como na doenga de Buerger.

No grupo das vasculites de grandes vasos
estao a arterite de Takayasu, arterite de células
gigantes (arterite temporal), sindrome de
Cogan, peraortite e doenca de Behcet. Os
sintomas nesse grupo de doencas podem ser
tardios, apds longos periodos de inflamagéo
da parede vascular, ocorrendo quando graus
variados de estenose ou formacdo de
aneurismas ja estao presentes: claudicacéo
dos membros, medidas de presséo arterial
assimétricas nos membros superiores e
inferiores, auséncia de pulsos, sopros e

DoENGCAS REUMATICAS E A CIRURGIA VASCULAR

frémitos vasculares e dilatacdo adrtica. O
diagndstico vai depender ndo s6 dos exames
laboratorias, mas principlamente, de exames
vasculares de imagem: angiotomografia ou
ressonancia e arteriografia. A excecao é a
biépsia da artéria temporal que, apesar de
invasiva, tém técnica simples e baixa
morbidade. Um cuidade fundamental € a
retirada de cerca de 4 a 5 cm da artéria, de
modo que seja possivel ao anatomo-
patologista, o exame seqliencial da artéria.
As indicacbes para correcdo cirdrgica de
estenoses e aneurismas séo as mesmas das
de pacientes com doencas néo inflamatorias.
Entretanto, como ja foi citado no LES, os
procedimentos s6 devem ser realizados apds
inicio de tratamento imunossupressor.

Um grupo especial de vasculites séo aquelas
relacionadas ao anticorpo anticitoplasma dos
neutréfilos (ANCA). Este anticorpo, segundo
Conferéncia de Chapel Hill, é capaz de auxiliar
omedico na diferenciacdo de vérias formas de
vasculite, especialmente entre poliangiite
microscopica e PAN classica’?. Sao elas:
granulomatose de Wegener, poliangiite
microscopica, vasculite de Churg-Srtauss e
glomerulonefrite pauci-imune isolada.

As drogas mais usadas em qualquer tipo
de vasculite sAo os corticosteroides, ciclospo-
rina, metotrexate, ciclofosfamida, azatioprina
€, mais recentemente, agentes anti-TNF

ConcLusio

Nas doencas reumaticas sistémicas, a
diversidade de sintomas pode levar o
paciente num primeiro momento, a
procurar qualquer especialista médico, e
nao o reumatologista. A compreensao das
suas manifestac@es clinicas pode auxiliar
o médico a realizar um diagnéstico
precoce, além do enorme beneficio obtido
guando um paciente de alta complexidade
€ manejado por uma equipe composta
por multiplos profissionais.
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