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Esta aula é curta e vamos discutir casos clínicos, situações de vasculite, protótipos de situações de vasculites e enfartes. 


Um homem de 17 anos que tem astenia, febre, perda de peso e uma dor abdominal com diarreia, se não tivéssemos mais nada, pensavam que ele tinha o quê? Uma gastroenterite infecciosa. Portanto, quando as pessoas têm dor de barriga, febre e têm diarreias, vocês não pensam que é uma vasculite pois não é a primeira causa de diarreia... Agora, se esta diarreia se prolonga, é uma diarreia grave. Como tem melenas  (sangue nas fezes), começa-se por fazer uma cultura bacteriana das fezes. Como não é detectado nenhum agente, então, vocês têm a obrigação de desconfiar de uma vasculite. Nós discutimos há pouco tempo, acerca das vasculites que, seja qual for o mecanismo, elas são sistémicas. Nós temos o exemplo de uma lesão localizada, a arterite gigante, que afecta a artéria temporal, que é uma excepção. De uma maneira geral, as vasculites afectam os territórios vasculares de uma forma indiferente e aqueles mais importantes são a pele, que se vê, vocês têm obrigação de reparar quando se suspeita de vasculite. Outro órgão que é muito sensível às lesões vasculares é o aparelho digestivo; as mucosas são muito frágeis e é muito frequente haver lesões da mucosa com hemorragia. O terceiro órgão muitas vezes afectado é o rim, que tem como sintomatologia a hematúria. No fundo, o que vocês têm em situações de vasculite são muitas vezes hematúrias ou hemorragias digestivas, hemorragias gengivais ou pequenas petéquias cutâneas sintomas que vos devem fazer pensar em vasculites perante um quadro febril que sem isso não faria lembrar muitas coisas. 

Este rapaz foi estudado e provavelmente não tinha nenhuma infecção bacteriana detectável e, por isso, o clínico muito bem pensou numa situação de vasculite e fez-lhe detecção de anticorpos anti-neutrofílicos que foi positiva  para os anti-mieloperoxidases e, além disso, fez um estudo que mostrou antigénios da hepatite B. Qual será a ligação entre uma hepatite e agora uma potencial vasculite? É ou não é verdade que há muitas doenças imunológicas que se seguem a infecções? Há muitas situações de disfunção imunológica pós-infecciosa por mecanismos que são variáveis. Uma das hipóteses é que a infecção desperte uma reacção imunológica tão forte que ela se perpetue mesmo após a resolução da infecção. Outra hipótese é que durante o processo infeccioso se formem imunocomplexos que depois vão ficar em circulação e perpetuar uma doença imunológica. Uma terceira hipótese é que a infecção desperte respostas cruzadas de anticorpos contra o próprio hospedeiro (ex. febre reumática). Portanto, há muitas situações em que temos uma infecção e, após algum tempo, uma vasculite. Sempre que desconfiem de uma situação de vasculite é importante fazer a história prévia para ver se naquele indivíduo houve uma situação de infecção por algum agente, principalmente o da hepatite B, que perpetua a resposta imunológica pós-infecciosa. No caso da hepatite B não se sabe bem o mecanismo, mas a associação é forte.

A primeira coisa a saber numa situação de vasculite é saber se ela afecta veias ou artérias.

Histologicamente:

Em vários tecidos verificou-se inflamação vascular e peri-vascular. 

Neste caso, afecta arteríolas de pequeno calibre. Numa maior ampliação verifica-se um aspecto de necrose fibrinóide mas, agora, associada a uma inflamação – não é a necrose fibrinóide associada à hipertensão, pois há uma inflamação brutal da parede e do tecido à volta da parede do vaso.

Diagnóstico:

Isto é um aspecto típico de Poliarterite Nodosa. É ‘arterite’ porque só afecta artérias de pequeno e médio calibre, em geral não afecta artérias de grande calibre, é ‘poli’ porque afecta vários sítios e vários segmentos da artéria e é ‘nodosa’ porque dá aquele aspecto nodoso de muitas arterites. Já vimos que uma arterite granulomatosa de células gigantes também tem este aspecto. É muito frequente este endurecimento focal ou multi-focal dos vasos. São estes quadros característicos que queremos que vocês saibam.   

Não quero que saibam a Arterite de Takayasu  nem a de Kawasaki – são exemplos de doenças vasculares muito raras, portanto vocês não têm que saber.


Se este senhor nos aparecer numa consulta, vocês o que é que acham? Acham que podem pensar alguma coisa? Ele queixa-se de há 2 meses andar com tosse, não ter apetite e de andar muito fraco e cansado. Vocês pensam: é uma sintomatologia comum ou incomum? Hãa? É relativamente comum; há muitas pessoas que arrastam com frequência constipações com tosse, durante bastante tempo, e ficam muito fraquinhas mas, não têm nada de especial. O que as pessoas têm, no fundo, são infecções respiratórias, que se prolongam no tempo, ou porque são fumadoras, ou por problemas asmáticos, ou por outra qualquer razão. Se calhar este homem não era um destes casos e, perante esta sintomatologia, nada fariam de especial arrastando a doença por mais alguns meses. Mas, neste caso, ou porque as dores eram muito intensas, ou a perda de apetite era muito marcada, ou realmente ele não costumava andar 2 meses com tosse, fez-se um RX. Este mostrou vários nódulos pulmonares de pequenas dimensões. Agora, se nós parássemos por aqui: um homem com anorexia, tosse há 2 meses, nódulos  nos pulmões, em que é que vocês pensam? Em tuberculose! Portanto, estão a pensar numa tuberculose com disseminação granúlica ou semi-granúlica. Se não for tuberculose que alternativas temos? Poderia ser uma disseminação metastática pulmonar de uma neoplasia oculta. Tudo isto foi excluído, após ter sido feita uma cultura de expectoração em que deu negativa a pesquisa de bacilos. Pensou-se em vasculite e fez-se um estudo dos anticorpos anti-neutrofílicos. Como foi positivo, confirmou-se essa hipótese. Uma vasculite que tem um aspecto nodular é uma vasculite mais provavelmente do tipo granulomatoso. O médico que observou este caso pensou, e muito bem, num tipo particular de vasculite: sabem qual é? Granulomatose de Wegener. Esta é uma história típica. No caso da granulomatose de Wegener, os anticorpos anti-neutrofílicos são do tipo cANCA, não é aqui dito, eventualmente não foi feito. Isto é muito difícil de distinguir de uma broncopneumonia.  No entanto, se vocês virem, em RX ou macroscopicamente, os nódulos são muito redondos e isto não é próprio de uma broncopneumonia. Por outro lado, não podem pensar, com este aspecto, em neoplasia metastática. O que é de facto estranho é ver tão poucas áreas de necrose em relação à extensa área de condensação. 

Histologicamente:

As lesões são tipicamente granulomatosas com infiltrado pouco abundante, com células gigantes multinucleadas, com alguns linfócitos e, no meio com alguma necrose. Reparem que isto, numa biópsia, é extremamente difícil distinguir de uma tuberculose, uma vez que são ambas doenças granulomatosas. Ou temos a sorte de na nossa amostra ter bacilos ou não sabemos se é uma tuberculose ou granulomatose de Wegener. É uma doença que afecta artérias de pequeno calibre, capilares e veias.

Nós não vamos falar praticamente das doenças vasculares destes pequeninos vasos, têm muitos nomes que não interessa muito. As doenças vasculares mais complicadas são as doenças vasculares dos grandes vasos que dão realmente patologia complicada que afecta gravemente o doente. 


Este senhor fuma bastante, tem fenómenos de Raynaud (vasoespasmos induzidos às vezes pelo esforço, outras vezes não, depende, e que dão sintomatologia dolorosa e oscilações de temperatura), muitas dores nas pernas e úlceras nos pés. Um homem com esta história tem uma doença claramente vascular. Neste caso, a patologia mais frequente seria uma aterosclerose. Atendendo à idade do doente, a não ser que existisse uma situação de hipercolesterolemia familiar, este diagnóstico não seria aceitável. Em termos de sintomatologia poderia ser uma aterosclerose? Portanto, fenómenos de Raynaud, poderia ter ou não? Podia ter, embora não seja muito frequente a aterosclerose acompanhar-se de fenómenos de Raynaud por duas razões: primeiro porque a aterosclerose não afecta frequentemente os membros inferiores, mas sim os territórios vasculares cerebrais; segundo porque as artérias com aterosclerose têm pouca espasticidade, são rígidas. Não é característico mas pode haver Raynaud. A dor isquémica pode ser acompanhada por aterosclerose ou não? Isquemia dá sempre dor a não ser no encéfalo; mas, a isquemia em quase todos os locais é dolorosa. Até agora esta sintomatologia encaixa-se num quadro de aterosclerose. Contudo, o contexto clínico é tão típico de outra patologia que, a primeira coisa que vocês devem pensar, é numa vasculite que se chama Doença de Buerger. É uma doença de artérias de pequeno e grande calibre, típica, que afecta os membros inferiores de homens novos fumadores. 

É normal uma pessoa de 70 anos ter perturbações de memória? É!...e até mais cedo. Isto não vos preocupa. E sabem porque é que isto acontece? Devido à morte neuronal, por isquemia, porque as pessoas, com a idade, vão fazendo aterosclerose dos vasos cerebrais. Portanto, isto é secundário à patologia própria do envelhecimento vascular. É encontrado pela família com hemiparésia esquerda e afasia. O que é que este homem teve? Um AVC. Ele tinha uma sintomatologia de aterosclerose e, depois, fez um AVC com aspecto típico de uma necrose isquémica do encéfalo com liquefacção. 

Nós vimos que a diabetes está inserida nos factores de risco para aterosclerose. Basta o agravamento da sua aterosclerose para ter um risco muito grande de fazer isquemia dos membros. As isquemias começam, muitas vezes por alterações da cor da pele, temperatura, evoluindo depois para gangrena (necrose de áreas da pele, úlceras e cianose dos dedos). Existem gangrenas só por aterosclerose mas, a sua incidência, aumenta exponencialmente quando associada à diabetes. Hoje em dia, a maioria das pessoas que tem risco de desenvolver gangrenas por aterosclerose aorto-ilíaco tem uma solução cirúrgica, que consiste em fazer um bypass aorto-ilíaco. Como vocês sabem, os diabéticos têm problemas de resposta imunológica, tendo, por isso, uma possibilidade muito grande de fazer infecções. 

Este doente acumula os seguintes factores de risco: sexo, fumador e hipercolesterolemia familiar. Portanto, este homem está em risco de fazer acidentes isquémicos. Se este homem aparece com uma dor abdominal aguda vocês pensam que ele pode estar a fazer o quê? Podia estar a fazer uma lesão aneurismática abdominal ou uma isquemia de órgãos abdominais. O que ele tinha era uma necrose isquémica do intestino delgado. 

Nesta história todos os sintomas são muito frequentes excepto as petéquias que são difíceis de fazer, excepto nas crianças. Em geral, quando os doentes têm petéquias devem pensar em vasculite. Esta história, para quem souber que esta patologia existe, é típica. Muitas vezes, devido a desconhecimento médico, os doentes arrastam este mal-estar durante meses, acabando por fazer biópsias das vias aéreas superiores, que demonstram uma lesão inflamatória granulomatosa. O diagnóstico feito pelo patologista foi Síndrome de Churg-Strauss. Há associação entre este síndrome e história de asma com uso de broncodilatadores, embora seja ignorada a causa. 

	Patologia
	Vasos Afectados

	Angeite Cutânea Leucocitoclástica
	Arteríola

Capilar

Vénula 

	Púrpura de Schönlein-Henoch

Crioglobulinemia Essencial
	Artérias de pequeno calibre

Arteríola

Capilar

Vénula

	Poliangeite Microscópica
	Artérias de grande/médio calibre

Artérias de pequeno calibre

Arteríola

Capilar

Vénula

	Granulomatose de Wegener

Síndrome de Churg-Strauss
	Artérias de grande/médio calibre

Artérias de pequeno calibre

Arteríola

Capilar

Vénula

Veia

	Arterite de Células Gigantes

Arterite de Takayasu
	Aorta

Artérias de grande/médio calibre

	Doença de Buerger
	Artérias de grande/médio calibre

Artérias de pequeno calibre

	Poliarterite Nodosa

Doença de Kawasaki
	Artérias de grande/médio calibre

Artérias de pequeno calibre


Bom Natal e Feliz 2003!!

Boa sorte para aquilo que sabemos... (  

História Clínica I





Homem de 17 anos com astenia, febre, perda de peso, dor abdominal, diarreia e melenas.





Antigénio da hepatite B +


P-ANCAs + (anti-neutrofilicos)











História Clínica II





Homem de 42 anos com anorexia, astenia e tosse seca há 2 meses. O raio-X torácico mostra vários nódulos pulmonares de pequenas dimensões. A pesquisa no soro de ANCAs foi positiva.    





História Clínica III





Homem de 40 anos, fumador (40 cigarros/dia) com fenómenos de Raynaud  nos membros inferiores, dores intensas nas pernas e úlceras nos pés. 





História Clínica IV





Homem de 70 anos com perturbações de memória há 1 ano. É encontrado pela família com hemiparésia esquerda e afasia.





História Clínica V





Mulher de 75 anos, diabética, com alterações da cor e temperatura dos membros inferiores há vários anos. Recentemente com úlceras cutâneas que não cicatrizam e cianose do pé direito.





História Clínica VI





Homem de 50 anos, fumador (40 cigarros/dia) história de hipercolesterolemia familiar e dor abdominal aguda. 





História Clínica VII





Mulher de 57 anos, com síndrome gripal há 2 semanas, mal estar, febre, vómitos e petéquias no tronco. Tinha história de asma com uso frequente de broncodilatadores.
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