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RESUMO

Caso relatado na Reuniio de Discussao de Casos Clinicos do Hospital Universitirio Prof. Polydoro Ernani de Sao Thiago,
miciada pelos Profs. Jorge Dias de Matos, Marisa Helena César Coral e Rosemeri Maurici da Silva, em julho de 2017.
No dia 13 de junho de 2019, no bloco do curso de medicina, realizou-se a apresentagcao e discussio do caso cujo registro
¢ apresentado a seguir: um paciente de 38 anos é acompanhado no ambulatorio de reumatologia, com uma doenca
destrutiva das vias acreas superiores, pansinusopatia, ANCA e anti-proteinase 3 positivos. E usudrio cronico de cocaina
malivel e de corticostercides. Um dia, dd entrada na emergéncia com cefaleia aguda e meningismo. Qual € o diagnostico?
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Céline Schweri (residente em reumatologia): Boa noite. Um

paciente do sexo masculino, com 38 anos de idade, pedreiro,
casado, consultou pela primeira vez a reumatologia no ambulatério
do HU em setembro de 2015, encaminhado do ambulatorio de
otorrinolaringologia. Relatava episodios de epistaxe havia 2 anos,
com obstrugdo nasal recorrente e eliminagdo de crostas nasais,
disfagia e disfonia progressivas, além de mal-estar generalizado e
dores difusas. Relatava uso prévio de cocaina inalavel de forma
continuada durante cerca de 20 anos (tendo cessado havia cerca
de 2 anos, coincidindo com o inicio dos sintomas - todavia admitindo
ter recaidas no uso deste tdxico). Também era tabagista e usuario
didrio de maconha. A histéria mérbida pregressa revelava doenga
ulcerosa péptica e episddio de hemorragia digestiva alta

Ao exame fisico encontrava-se licido, orientado, afebril, anictérico,

acianotico, hipocorado +++/4+. Os sinais vitais estavam dentro da
normalidade, as auscultas cardiaca e pulmonar nédo revelaram
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anormalidades, bem como a palpagao abdominal. A ectoscopia da
face percebia-se o desabamento da ponte nasal (nariz em sela), e
a rinoscopia revelava destrui¢éo do septo nasal.

Trazia consigo exames laboratoriais de maio de 2015. Ao
hemograma: hemoglobina de 5,6 g/dl, hemacias hipocrémicas e
microciticas, com RDW de 15%; leucograma com discreta
eosinofilia (510 eosindfilos/mm3) e plaquetose (503 mil plaquetas /
mmg3). Creatinina, fransaminases, enzimas canaliculares e glicemia
de jejum normais. VDRL e FTA-ABS negativos, FAN negativo.
ANCA (anticorpo anti-citoplasma de neutréfilos) positivo com titulo
1:40 e padrdo citoplasmatico. O exame de urina mostrava 4.000
cilindros granulosos por mm?3 Uma radiografia de torax foi normal.

Também ja trazia o resultado anatomopatoldgico de bidpsia nasal
realizada em janeiro de 2015 pelo colega otorrinolaringologista:
“fibrose encimada por denso infiltrado de neutréfilos com
mononucleares. PAS negativo para fungos. BAAR negativo. Ndo ha
granuloma. Processo inflamatdrio supurado.”
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Figura 1. Ectoscopia da face com desabamento da
ponte nasal (nariz em sela)

Uma endoscopia digestiva alta realizada no més anterior mostrava
moniliase esofagica, gastrite e Ulcera duodenal. Uma ressonancia
magnética de seios da face mostrava extensa destruicdo do septo
nasal, dos cormnetos nasais médios e inferiores, do trabeculado
etmoidal inferiormente e pansinusopatia (maxilar e etmoidal
bilaterais e frontal, & esquerda).

Nesta consulta foram prescritas infusdes de ferro intravenoso,
omeprazol, fluconazol, albendazol, sulfametoxazol-trimetoprim e
prednisona na dose de 60 mg/dia. Também foi orientado a manter
a abstinéncia de cocaina.

Na consulta de retorno o paciente apresentava-se em melhor
estado geral e os exames complementares mostravam: ao
hemograma, melhora da anemia (hemoglobina 10,2 g/dl),
normaliza¢o da contagem de eosindfilos e de plaquetas; o exame
de urina ndo mostrava mais cilindriria. HBsAg, anti-HCV e anti-HIV
negativos; anti-HBs era negativo mas anti-HBc IgG positivo. VHS
era 38 mm/h e a concentragdo da proteina C reativa era 12,4 mg/.
ANCA permanecia positivo, com titulo 1:80, mas desta vez descrito
como tendo padréo perinuclear.

Fabricio Neves (reumatologista): N&s tinhamos entdo um
paciente adulto, masculino, com um processo destrutivo do septo
nasal, sendo ele usuario de cocaina inalatéria, mas com uma
doenca que ndo se limita ao septo nasal: evolui com a presenca de
achados inflamatorios difusos na face com pansinusopatia, tem o
ANCA positivo repetidamente e, a0 menos na apresentagao, tinha
cilindros granulosos no exame de urina.

O dilema diagnostico que tinhamos inicialmente era entender se ele
tinha uma granulomatose com poliangeite (GPA) ou se ele tinha
uma doengca destrutiva da face secundaria ao uso de cocaina, sem
uma doenga autoimune crdnica concomitante a isso. Com esta
davida diagndstica inicial, a conduta de tratamento foi também
intermediaria, ndo ao extremo de iniciar a imunossupressao potente
do tratamento da GPA, mas também ndo ao outro extremo de
unicamente indicar a abstinéncia do uso de cocaina. A melhora da
anemia e o tratamento das intercorréncias infecciosas certamente
contribuiu, mas tive a impressao clara de que a corticoterapia fazia
com que ele se sentisse melhor, com redugéo da produgédo de
crostas e secregdo nasal, da dor facial e do mal-estar sistémico,
porque ao reduzir a dose de prednisona tive de aumentar uma ou
outra vez por alguma exacerbagéo destes sintomas, sempre com
melhora. Porém, as exacerbagdes estavam associadas a recaida
no uso de cocaina, relatadas pelo paciente. Por isso, apos alguns
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meses de acompanhamento, fiquei com a seguinte impress&o:
“acho que ndo é GPA, acho que as exacerbagbes sdo sempre
causadas pelo uso de cocaina e melhoram muito rapidamente com
a corticoterapia”.

Céline Schweri (residente em reumatologia): Mas alguém pensa
em alguma outra hipétese diagnostica? No diagnéstico diferencial
da granulomatose com poliangeite, existem varias doengas
granulomatosas e ndo-granulomatosas que podem afetar nariz e
seios paranasais. Dentre elas, temos causas infecciosas
(micobacterioses, dentre elas a tuberculose; hanseniase; sffilis;
infecgdes flngicas, como a paracoccidioidomicose e a
histoplasmose; protozoarios, como a leishmaniose; bacterianas,
como o rinoescleroma por Klebsiella); causas neoplasicas (0
linfoma nasal mais frequentemente, antigamente chamado de
granuloma letal da linha média; e também o carcinoma nasal); e
outras doengas autoimunes (a granulomatose com poliangeite
eosinofilica, a sarcoidose e a rosacea granulomatosa). E, por fim, a
lesdo induzida por cocaina.

Plateia: A biopsia realizada neste caso dizia que n&o havia
granuloma.

Fabricio Neves (reumatologista): E, ndo houve achado de
granuloma na bidpsia realizada. Algumas das doengas listadas no
diagnostico diferencial pela Dra Céline ndo sdo mesmo
granulomatosas, entre elas a les@o induzida pela cocaina. No
entanto, vale ressaltar que a repeti¢do da biopsia € muito Util para
o diagnostico diferencial. Essa primeira bidpsia ndo mostrou
granuloma ou neoplasia, e foi negativa para micobactérias e para
fungos. Todavia, isso ndo descarta essas etiologias
completamente, pois em uma é&rea grosseiramente inflamada
eventualmente uma primeira bidpsia ndo define o diagnostico.
Principalmente quando a evolugao clinica néo for compativel com
o diagnéstico suspeito, fazer segunda ou terceira biopsia é
necessario. Esse paciente néo fez, pois inicialmente ele evoluiu
bem ao tratamento, com melhora dos sintomas.

Céline Schweri (residente em reumatologia): Ao longo das
consultas com a reumatologia foi feita a reducdo gradual da
corticoterapia. Também foi acompanhado pela gastrenterologia,
para 0 manejo da doenga péptica. Em dezembro de 2016, apds um
ano de acompanhamento, foi repetido o0 ANCA, que dessa vez foi
n&o reagente.

Fabricio Neves (reumatologista): A partir dai 0 acompanhamento
passou a ser erratico. Eu acredito que o paciente aprendeu que
conseguia manejar os sintomas de exacerbagbes aumentando a
dose de prednisona em uso. Entdo passou a tratar a si mesmo e
assim conviveu com o uso eventual de cocaina novamente. Ele
retornou ao atendimento médico quando uma complicagdo mais
séria ocorreu.

Céline Schweri (residente em reumatologia): Em outubro de
2017, ele procurou o atendimento em emergéncia com quadro de
astenia, anorexia, febre ndo aferida, sonoléncia, tosse pouco
produtiva com piora da secreg¢do purulenta nasal, com odor fétido.
Tinha cefaleia importante e relatava fezes enegrecidas, sugestivas
de melena. Se queixava ainda de dor cervical que irradiava para
membros superiores com limitagdo da movimentag&o dos mesmos.
Foi internado, recebendo antibioticoterapia para sinusite e durante
a internag&o evoluiu com tetraparesia, pior a direita. Diante disso,
foram solicitadas tomografia computadorizada de cranio (que ndo
revelou anormalidades cerebrais — havia pansinusopatia e
destruicdo de septo nasal, assoalho etmoidal e ossos proprios do
nariz) e tomografia computadorizada de coluna cervical. Esta
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revelou erosdes dsseas no arco anterior € processo odontdide de
C1, associada a pequena colegao com focos aéreos, posterior, que
promovia endentagéo na transi¢do bulbo-medular. Foi avaliado pelo
servico de neurocirurgia, que concluiu por ndo haver indicagao
cirlirgica imediata e indicou associar dexametasona ao tratamento
de longa duragdo com antibiéticos. Gradualmente, o paciente
evoluiu com uma melhora neurolégica e recuperagao total da forga
nos quatro membros, vindo a ter alta semanas depois.

Ele retornou ao ambulatério de reumatologia em maio de 2018,
quando ANCA foi novamente positivo, com o titulo de 1:80 e o
padréo citoplasmatico. Na oportunidade, a pesquisa do anticorpo
anti-proteinase 3 foi positiva (anti-mieloperoxidase foi negativa).

Plateia: A positividade destes anticorpos ndo reforca a
possibilidade diagnéstica da doenga autoimune?

Fabricio Neves (reumatologista): Achar esse anticorpo indica que
0 paciente esta desenvolvendo auto-imunidade, e em principio
realmente nos inclina a de novo considerar a possibilidade da
presenga da GPA. Esses anticorpos tém mais especificidade para
as vasculites sistémicas do que o ANCA isoladamente. Mas ainda
assim ndo possuem especificidade de 100% e podem aparecer em
outras condigdes. Isso foi um aprendizado para mim também com
€sSe Caso.

Céline Schweri (residente em reumatologia): A revisdo da
literatura mostra que as lesdes causadas por cocaina muitas vezes
podem cursar com padrées mistos do ANCA, com ANCA atipico, e
com anti-mieloperoxidase e anti-proteinase 3 positivos.

Mayara Moraes (residente em neurologia): Recordando, ele teve
essa internagdo em 2017 com quadro de compressdo medular por
um processo infeccioso e/ou inflamatério em C1 e novamente se
perdeu o seguimento deste paciente. Chegou a ter apenas uma ou
duas consultas ambulatoriais neste periodo de 2017 a 2019, e
mantinha o uso de cocaina. Agora em abril de 2019 ele retornou
com uma hova queixa.

Ele deu entrada no servigo de emergéncia do hospital. Ele havia
percebido que a cervicalgia vinha piorando, com diminuigdo da
forca em hemicorpo direito de instalagao gradual, o que o motivou
a procurar o servigo de emergéncia, além do apresentar nauseas e
hiporexia. No dia em que ele procurou a emergéncia também tinha
uma hipoestesia em membro inferior esquerdo. Apresentava tosse
com secrecdo purulenta, apesar de negar febre. Relatava o suposto
diagnostico de vasculite que estava em acompanhamento, e
também relatava o uso de drogas, dentre elas a cocaina. Estava em
uso de prednisona 40mg por dia, omeprazol e tramadol quando
tinha dor.

O exame fisico da chegada mostrava os sinais vitais normais, sem
hipertermia, hidratado, um pouco emagrecido. Na ausculta
cardiopulmonar ndo havia alteragdes, nem no exame abdominal. No
exame neuroldgico ele estava alerta, colaborativo, com hemiparesia
em hemicorpo direito e com diminuigdo de sensibilidade tatil
(hipoestesia) em hemicorpo a direita € membro inferior esquerdo,
sem alteragdes cerebelares e sem irritagdo meningea.

No servico de emergéncia foram realizados exames laboratoriais e
raio-X de térax. Ele ndo tinha anemia, tinha uma leucocitose
discreta sem presenga de desvio a esquerda e plaquetas dentro no
valor de referéncia. A proteina C reativa estava aumentada, em 50
mg/l, com funco renal e transaminases dentro da normalidade. As
sorologias de hepatite B, C, HIV e VDRL continuavam negativas e
0 ANCA, que foi solicitado também na entrada da emergéncia, tinha
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o titulo de 1:80 e o padré&o citoplasmatico. A radiografia de térax ndo
evidenciava nodulos ou consolidagdes.

Levando em consideragdo sua histéria prévia pensou-se
inicialmente em uma possivel nova compressao medular, ou entao
uma infecgdo direta do sistema nervoso central por contiguidade,
originada das lesdes de cavidade oral e vias aéreas superiores. O
plano inicial no dia da chegada foi iniciar piperacilina/tazobactam e
metilprednisolona 40 mg/dia, medicagbes sintomaticas para
controle de nauseas e dor, e solicitar ressonéncia magnética de
cranio e regido cervical, para reavaliagdo da lesdo antiga e
verificagdo de novas alteragdes.

Nos primeiros dias teve melhora da tosse e da expectoragéo, da
aceitagéo alimentar e os sinais vitais se mantiveram estaveis como
na chegada, porém manteve déficit sensitivo.

Os exames de ressonancia magnética revelaram uma lesdo com
impregnacdo anelar, apresentando conteldo com restrigdo a
difusdo, de 17x11x15mm, intra-axial na porgao central do bulbo,
compativel com abscesso do tronco cerebral. Existia um importante
edema de parénquima cerebral circunjacente, e que se estendia
caudalmente pela medula até atingir C4. Além disso um importante
edema e impregnagdo comprometendo a articulagdo atlanto-axial,
inclusive com sinais de fusdo, sugerindo processo
inflamatorio/infeccioso nesta topografia. Ele tinha destruicdo de
cavidade oral e de regido retrofaringea também.

Novamente foi discutido o caso com equipe de neurocirurgia, com
decis&o por conduta conservadora. Ele ja estava completando dez
dias de piperacilina/tazobactam e entdo, por recomendagio do
servigo de infectologia, foi optado por iniciar ceftriaxona com dose
para sistema nervoso central (2g de 12 em 12 horas). Foi
substituida a metilprednisolona pela dexametasona 2 mg de 8 em 8
horas e solicitada uma avaliagéo da equipe de otorrinolaringologia.
Foi realizada entdo nasofibroscopia, que constatou destruicdo
septal ampla com multiplas crostas, inclusive em rinofaringe, porém
nao foi identificada nenhuma fistula em que pudesse ser feito reparo
cirtrgico direto.

O abscesso cerebral € uma infeccdo que pode ocorrer por
contiguidade, e geralmente quando ela ocorre por esse motivo sdo
abscessos Unicos e adjacentes a leso inicial, podendo ela ser uma
cirurgia prévia, um processo infeccioso dentério, otologico ou do
seio paranasal. Também pode ocorrer por via hematogénica,
geralmente de origem cardiaca, principalmente em casos de
endocardite, havendo entdo mdltiplos abscessos que surgem nos
limites dos territdrios vasculares cerebrais, na area entre a
substancia branca e a cinzenta. E o principal fator de risco é a
imunossupressdo. Neste caso havia mais de um fator de
imunossupressao: tanto o uso de drogas, quanto a desnutri¢éo, e o
uso crdnico de corticoides.

No manejo dos abscessos pode ser necessaria uma abordagem
cirlrgica, geralmente quando ele atinge tamanho maior ou igual a
2,5 cm. Pode ser feita abordagem cirirgica com uma aspiragao
guiada ou uma excisdo cirrgica, que tem sido cada vez menos
indicada por ter mais complicagbes para o pacientes, sendo
reservada para abscessos de fossa superior, que geralmente sao
Unicos, bem superficiais € bem circunscritos ou para abscessos
multiloculados em que poderia se necessitar miltiplas aspiragdes
para atingir o objetivo da cirurgia. Para abscessos de tronco
cerebral, como era 0 caso do paciente, 0 manejo preferencial é a
aspiragdo seguida por terapia antimicrobiana ou, em abscessos
menores, 0 tratamento conservador exclusivo, que inclui s6 a
antibioticoterapia e demais medicagdes conforme necessarias. A
terapia antimicrobiana é tipicamente bem prolongada e um
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tratamento de quatro a oito semanas pode ser necessario. Em
casos de abordagem cirlrgica ha relatos de terapia um pouco
menor, de trés a quatro semanas.

Em todas as causas, 0s agentes mais comuns s&o Streptococcus e
Staphylococcus, e ha necessidade de pensar também em
anaerdbios, principalmente em lesdo de cavidade oral.
Empiricamente, a escolha inicial de antibioticoterapia para o
tratamento & a cefalosporina de 3% geragcdo associada ao
metronidazol, e & vancomicina quando ha suspeita de uma infec¢éo
estafilocécica. Os corticosterdides e os anticonvulsivantes ndo séo
feitos rotineiramente, mas podem ajudar em alguns casos,
principalmente quando hd muito edema (como no caso deste
paciente) e no caso do foco dessa lesdo estar causando crises
epilépticas, respectivamente. !

Apesar da melhora inicial deste paciente (que com antibioticoterapia
estava tendo boa resposta, se alimentando um pouco mais e
ganhando um pouco de peso), passados dez dias houve uma piora
importante da cervicalgia, de forma subita, evoluindo em algumas
horas com irradiagdo da dor para a regido frontal, associada a
fotofobia, nduseas e inapeténcia. Naquele momento ele estava
restrito ao leito por conta da dor, ndo conseguindo erguer sequer o
segmento cefalico. Em mobilizag&o o paciente referia bastante dor,
havendo rigidez de nuca ao exame fisico. Apesar da piora
importante da dor, ele mantinha os sinais vitais estaveis, estava
alerta e bem orientado, sem nova alteragéo de forga e com reflexos
preservados, mantendo a hemiparesia e hipoestesia que ja tinha.
Tinha pupilas isocéricas e fotorreagentes, com motricidade ocular
preservada, mimica facial sem alteragdes. Mas houve entdo o
surgimento da rigidez de nuca que, até entdo, ndo havia ocorrido.
Alguma suspeita neste momento?

Plateia: Meningite ou sangramento?

Fabricio Neves (reumatologista): Meningite, possivelmente
bacteriana. Ele ja tinha um abscesso cerebral, estava tratando de
forma conservadora, o processo infeccioso poderia se disseminar,
ndo é verdade? Pensaria nisso, em primeiro lugar. Pode também
ser uma hemorragia subaracnéidea, com irritagdo meningea e
cefaleia. Pensaria nisso em segundo lugar.

Mayara Moraes (residente em neurologia): Com essa piora
clinica foi solicitada uma nova tomografia de cranio, que nos
surpreendeu com o0 seguinte achado: um  volumoso
pneumoenceéfalo difuso, com maior bolséo localizado nas regides
frontais, determinando uma leve compressdo sobre parénquima
encefalico adjacente. Havia também volumosa quantidade de gas
no interior do sistema ventricular supra e infratentorial,
caracterizando pneumoventriculo, formando nivel hidroaéreo, bem
como nas cisternas de base e no interior do saco dural ao nivel da
regido bulbar. Apareceram novamente ulceragdes Osseas
acometendo a totalidade do septo nasal, o arco anterior do atlas,
extremidade do processo odontdide do axis, com possivel solugdo
de continuidade entre a nasofaringe e o canal medular ao nivel da
transigao cranio-vertebral. O parénquima cerebral tinha atenuagéo
dentro da normalidade, a linha média estava centrada, e néo havia
focos de impregnagao pelo meio de contraste.

Entdo, nesse momento, foi realizada uma nova discussdo com a
equipe da neurocirurgia e foi mantido a conduta de tratamento
conservador, com a orientagdo principal de atentar para o
rebaixamento de consciéncia, que seria o principal motivador para
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uma abordagem cirlirgica para 0 pneumoencéfalo. Apesar dos
sinais de meningismo, foi optado por ndo realizagdo de pungéo
lombar, porque poderia haver complicagdes devido a hipertensdo
intracraniana. A antibioticoterapia foi alterada para meropenem
associado & vancomicina, e também decidiu-se realizar
pulsoterapia de metilprednisolona intravenosa 1g/dia por trés dias,
para depois retornar para dexametasona em dose de 4 mg de 12
em 12h.

O pneumoencéfalo &, por definicdo, uma colegdo de ar ou gas na
cavidade intracraniana. Pode ter uma evolugéo aguda, como foi 0
caso de paciente, de menos de 72h, ou em alguns casos uma
evolugdo mais tardia, dependendo da causa basica. Pode ser focal
ou difuso e na maioria dos casos ele é benigno, assintomatico e
com resolugdo espontdnea. Em alguns casos (com maior
gravidade) ele pode ter a caracteristica de ser hipertensivo, sendo
volumoso, com efeito de massa sobre o encéfalo, levando a sinais
e sintomas de hipertenséo intracraniana.

H& duas teorias para sua fisiopatogenia. A primeira delas é o
mecanismo de valvula; por pequenas fissuras, em lesdes de
cavidade oral, nasal e da base de crénio, ocorre a entrada do ar
quando hd um aumento da pressdo extracraniana em relagéo a
intracraniana. Ent&o, no caso de tosse ou de Valsalva o ar entra, e
logo em seguida ha o fechamento dessa fistula. O ar que entra fica
represado, acumulando-se a cada repeticdo deste processo. Pode
ser o caso deste paciente. A outra teoria € chamada de “garrafa
invertida”, que ocorre quando existe uma presséo intracraniana
negativa em relagdo a atmosférica, devido a diminuigéo excessiva
do liquido cefalorraquidiano. Pode surgir quando h& fistulas
liquéricas, ou quando se faz uma drenagem iatrogénica. Nesse
caso, a entrada de ar compensa a diferenca de pressao, e, portanto,
n&o deveria acontecer hipertenséo intracraniana.

O sintoma mais comum € a cefaleia, € nos casos mais graves ocorre
alteracdo dos niveis de consciéncia, com intensidade e duragdo que
vai depender do volume do ar e da localizagdo, podendo seguir com
herniagdo de tronco cerebral, com parada cardiaca e 6bito.

O tratamento vai ser definido conforme a etiologia, a forma do
quadro neurolégico, a extensdo e o volume e a progressao da
colegdo de ar, podendo ser realizada a conduta conservadora nos
pacientes assintomaticos sem o efeito de massa, e o tratamento
cirrgico, principalmente quando ha efeito de massa e hipertensao
intracraniana, quando ha uma laceragao corrigivel de dura-mater,
ou quando é a possivel corregao de outro defeito de base de cranio.

No tratamento conservador, como o que foi instituido para este
paciente, deve ocorrer: repouso absoluto em decubito dorsal e
evitar manobras que aumentem a pressao intracraniana (uma das
medidas € o uso de laxativos como a lactulose, para evitar esforgo
a evacuacdo). Analgesia adequada é fundamental.
Antibioticoterapia sistémica, na suspeita de meningite ou quando ha
lesdo de cavidade oral ou vias aéreas, de forma profilatica.
Anticonvulsivantes, quando necessario. E importante evitar
hipertermia e fazer adequado balango hidro-eletrolitico.2-3

Na evolugdo, nosso paciente ainda apresentou aumento do
pneumoencéfalo nos primeiros quatro dias, mas sempre mantendo
inalterado o nivel de consciéncia e 0 exame neurologico. Vale dizer
que o uso de altas doses de morfina foi necessario ao longo de toda
a internagdo do paciente, principalmente neste periodo.
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Figura 2. Tomografia computadorizada de crénio evidenciando extensa destruigdo das estruturas
6sseas da face, comprometendo a parede posterior da orofaringe (no alto, a esquerda), € o
consequente pneumoencéfalo. O aspecto na imagem abaixo, a direita, é conhecido como “sinal do
Monte Fuji”, devido & semelhanga com o perfil desta montanha.

A partir dai, gradualmente houve diminuigdo da dor que se
acompanhou por redugéo do pneumeonecéfalo até seu completo
desaparecimento, que pudemos acompanhar em tomografias do
cranio seriadas. Ao longo dos dias o paciente foi melhorando a
aceitagdo de dieta e ganhando peso, passou a elevar a cabeceira
da cama e caminhar com o auxilio da esposa no corredor. O ultimo
exame de imagem nesta internagéo, novamente uma ressonancia
magnética, apds 42 dias de antibioticoterapia com meropenem e
vancomicina, revela completo desaparecimento tanto do
pneumoencéfalo quanto do abscesso no bulbo, e a reconstituigao
dos tecidos da parede posterior da rinofaringe. Sua proteina C
reativa sérica & normal neste momento (1,2 mg/l).

Céline Schweri (residente em reumatologia): E agora
retornamos ao diagnéstico diferencial da doenga de base: a grande
dificuldade que temos neste caso de uma lesdo destrutiva de face,
principalmente de nariz e de seios da face, é fazer a diferenciagéo
entre a lesdo destrutiva induzida por cocaina e por uma vasculite
primaria.

A nomenclatura mais usada na literatura para a primeira hipétese é
“Les&o Destrutiva da Linha Média Induzida por Cocaina” (CIMDL).
Os quadros clinicos de lesdo por cocaina € da GPA sao
semelhantes, mas a lesao por cocaina costuma fazer um quadro
proporcionalmente mais localizado, enquanto na GPA se espera
com mais frequéncia alteragbes em outros sistemas, com
comprometimento pulmonar e renal também. Muitos artigos
relataram que a presenca de perfuragdo do palato deveria indicar o
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diagnéstico de lesdo induzida por cocaina, porque isso n&o
ocorreria na GPA. E as lesdes destrutivas da linha média que séo
geradas por cocaina geralmente sdo localmente mais graves que
as causadas pela vasculite. Por outro lado, embora a GPA
geralmente seja mais rica em manifestacdes sistémicas, existem
formas limitadas da doenga que podem se confinar ao trato
respiratério superior (geralmente comprometendo também as
orbitas e o olho, menos afetados na CIMDL).# Mas, por outro lado,
os pacientes com a doencga induzida por cocaina podem ter o
aparecimento de sinais de vasculite sistémica, inclusive com
purpura e glomerulonefrite. Esses casos com exuberantes
manifestacdes tém sido atribuidos & presenca de levamisol (um
agente imuno-estimulante) como adulterante adicionado a
cocaina.®

No anatomopatol6gico ha muitos achados que s&o similares entre
as duas doengas, como inflitrados inflamatorios mistos, ou até a
presenga de microabscessos nas paredes vasculares, vasculite e
necrose fibrindide. Na les@o induzida por cocaina, ndo haveria
achados especificos. Ja a presenca de alteragdes vasculares com
granulomas e com células gigantes indica a presenca de GPA.

Além da clinica e da patologia, temos a sorologia para contribuir ao
diagnostico. O problema é que 0 ANCA pode estar positivo na GPA,
mas também pode estar positivo na lesao induzida por cocaina. E
ai respondendo a questdo anterior: estudos mostram que os
anticorpos anti-mieloperoxidase e anti-proteinase 3 estdo presentes
nas lesdes induzidas por cocaina em muitos casos, chegando a
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100% dos pacientes em uma das séries. O que nos da uma chance
de diferenciar as duas entidades sorologicamente seria um
anticorpo especifico chamado anti-elastase, ndo pesquisado ainda
em laboratorios de analise clinica rotineiramente.®

A importancia de fazer esse diagnostico diferencial é permitir a
terapéutica adequada, porque na les@o por cocaina interromper o
uso vai ser a base do tratamento; mas diante de um quadro de
vasculite & necessario instituir uma terapia imunossupressora
agressiva. Esta terapia é composta de duas fases. Primeiro, uma
fase de indugéo, em que o objetivo é levar rapidamente a remisséo
da doenga. Geralmente dura 3 a 6 meses, dependendo da resposta
clinica, mas ndo raramente é preciso estender até 12 meses de
tratamento. Ela é composta por corticoides em altas doses e um
agente imunossupressor, sendo a primeira escolha a ciclofosfamida
ou o rituximabe. Depois ha a fase de manuteng&o, com intuito de
evitar recidiva, geralmente com 0 uso em longo prazo da azatioprina
ou metotrexate, podendos ser associada a prednisona em baixa
dose.”

Plateia: Em nenhum momento neste caso se repetiu a biopsia, ou
o0 paciente foi abordado cirurgicamente, o que eu consideraria
importante. E o diagnéstico dele é ou ndo de vasculite? Isso
mudaria o tratamento.

Céline Schweri (residente em reumatologia): O diagnostico dele
no momento é de lesdo destrutiva induzida por cocaina. A melhora
clinica, radiologica e laboratorial, com a normalizagdo da PCR e a
reconstituicdo de tecidos se deu basicamente com o tratamento
antimicrobiano e a abstinéncia de cocaina, e ndo ocorreria se ele
tivesse uma vasculite priméria.
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doenca agressiva como esta, em que ha manifestagdes de
autoimunidade, clinicas e soroldgicas. Isso nos sugere que ndo se
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ser prevenidos evitando a exposigao ao agente desencadeante, que
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vez da imunossupressao continua que fazemos hoje.

Nosso paciente esta tendo alta hoje, com encaminhamento para o
tratamento de dependéncia quimica, e estd em abstinéncia durante
todo o periodo de internagdo. Os tecidos de sua orofaringe e de
seus seios paranasais estdo, provavelmente, cicatrizando. Se este
paciente inalar cocaina novamente, o fenémeno vai se repetir e
talvez seja a Ultima vez para ele. Por isso, a medida mais
importante para preservar sua vida, mais do que uma cirurgia
corretiva da suposta fistula que levou bactérias ao seu encéfalo ou
0 uso de corticoides em sua proxima exacerbagao, seria manté-lo
definitivamente afastado das drogas.
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