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CASO CLINICO

IDENTIFICACAO

« @, 19 anos, caucasiana, natural de Lisboa
ANTECEDENTES

 Sem antecedentes relevantes ou medicacao
cronica

MOTIVO DE INTERNAMENTO

* |nvestigacao de sindrome febril

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA: UMA CAUSA RARA Miguel Araujo

14/7/2016



HISTORIA DA DOENCA ACTUAL

3 semanas de evolucao de:
— febre diaria, matinal e vespertina (38.5-392C)
— perda ponderal 3-4kg
— cansaco extremo, adinamia e anorexia

* Negava dores articulares/musculares, dispneia,
toracalgia, palpitacoes, queixas Gl (além de
anorexia) ou GU, alteracdes cutaneas ou
adenopatias

* Negava viagens recentes, comportamentos
sexuais de risco, contacto com animais
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EVOLUCAO PREVIA
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Neste periodo foi observada por 3 vezes em SU e 2 em consulta externa noutras instituicoes
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Aumento p. inflamatérios
(VS, PCR, ferritina)

Anemia microcitica
hipocromica (de novo),
sem défice de factores
hematinicos ou hx de
perdas hematicas

Mantoux, Paul Bunnell
neg; serologia positiva
para R. conorii e EBV
(mas carga viral
indetectdvel)

Rx tx, eco abd e ginec
sem alteracOes

Multiplos cursos de ATBtx
(amoxiclav, doxiciclina,
ciprofloxacina)

Internamento HFF

Miguel Araujo
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A ADMISSAO

Exame objectivo:

Vigil, calma e colaborante
TT=38.2°C; TA=104/65 FC=91; s02=98%
Eupneica em repouso

ACP: S14S2 com sopro holossistélico I/VI mais audivel na area
tricuspide; MV mantido simetricamente

Abd: RHA audiveis; discretamente doloroso a palpacao profunda
hipocéndrio esquerdo, mas sem massas ou organomegalias
palpaveis

MI sem sinais de edema ou TVP

Pele e mucosas sem alteracdes; sem adenopatias periféricas
palpaveis

EN sem alteracoes
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA

Causa desconhecida (51%)

Doencas do tecido conjuntivo (22%)

Infeccoes (16%)

Neoplasias (7%)

Bleeker-Rovers CP, Vos FJ, de Kleijn EM, et al. A prospective multicenter study on fever of unknown origin: the yield of a structured diagnostic protocol. Medicine (Baltimore) 2007; 86:26
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INVESTIGACAO INICIAL

e Analises:

Hb=9g/dL VGM=71fL HGM=22pg RDW=14.4% EHbA2=2.2% retic=0.9%; esfregaco sanguineo
com anisocitose

Leu=13.4x103/uL (70% neut) VS=96mm/h PCR=16.6mg/dL

plg=577x103/uL INR=1.2 aPTT=26.7seg fibrinogénio=7.7g/L d-dimero=1370ug/L
Fe=22ug/dL CTFF=260ug/dL ferritina=572ng/mL B12=470pg/mL folato=6.1ng/mL
creat=0.8mg/dL U=29mg/dL urato=1.6mg/dL; ionograma e urina |l sem alteracGes
AST=17U/L ALT=25U/L FA=164U/L GGT=103UI/L LDH=139U/L bilT=0.36mg/dL
protT=9.2g/dL alb=3.8g/dL; EProt com padrdo inflamatdério; imunofixacdo neg
TSH=1.52mUI/L fT4=1ng/dL

ANA, FR, anti-CCP/SSA/SSB/dsDNA neg

Estudo complemento sem alteracbes (C3, C4, CH50); imunocomplexos circulantes 23ug/mL
(<18)

HIV/HCV neg; cicatriz imunoldgica HBV; EBV IgM/G+ mas CV neg; CMV IgM- G+;
HSV/Parvovirus B19 neg

VDRL/IGRA/rosa bengala neg; Borreliose/Brucella (Ac e DNA)/Rickettsiae (Ac e
DNA)/Coxiella/Leishmania neg

3HC + UC + HC bactec + HC Brucella neg
ECA neg
Imunofenotipagem sem monoclonalidade
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INVESTIGACAO INICIAL

TC tx-abd-plv: “... Presenca de liquido pericardico em pequena
guantidade mais evidente topografia anterior ... densificacao difusa
da gordura mediastinica ... Sem evidéncia de adenomegalias
mediastinicas, hilares ou axilares ... Parénquima pulmonar
bilateralmente permeavel sem evidéncia de areas de condensacao
parenquimatosa ou lesdes nodulares suspeitas. Ndao ha derrame
pleural. O figado esta ligeiramente aumentado, tem contornos
regulares e impregna de forma homogénea o produto contraste.
Baco, baco acessorio, pancreas, glandulas supra-renais e rins sem
alteracdes TDM significativas. Ndo se observam adenomegalias

abdominopélvicas. Utero e anexos sem alteracdes morfoldgicas ...”

Ecocardiograma transtoracico: sem alteracoes nomeadamente
imagens sugestivas de endocardite
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HIPOTESES DIAGNOSTICAS

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA

Causa desconhecida

Doencas do tecido conjuntivo

In“es
Ne(”ias
‘-
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INVESTIGACAO

18F-FDG PET

“Hipercaptacao no arco aortico com padrao em
relacao com o diagnostico de arterite de
Takayasu. Captacao hilar bilateral com
hepatoesplenomegalia e captacao difusa
medular, muito provavelmente em relacao com
medula reativa”

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA: UMA CAUSA RARA Miguel Araujo

14/7/2016



11-06-2015
Thick MPR

31 9f

Sompressed

&-120,0
WC CT VIR

INVESTIGACAO

01-05-2015
Thitk MPR

01-06-2015
Thick MPR

T:56,0 B19t T:S.Ojlﬂlgl .50 3991
S.5,0 Comprassed £.5,0 Compressed €50 Compressed
PoEZ3T ¥/ 1200 P: 30,9 kv: 1200 P 4349 w1200
1TRACCTWR | T1ACCTNA /71 ACCTWA

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA: UMA CAUSA RARA

01-05-2015
Thick MPR

r.sg P19
g 5 Comoressed

F 3403 (¥ 1700
* ?3 #C CT WD

Miguel Aradjo
14/7/2016



DIAGNOSTICO E TERAPEUTICA

Arterite de Takayasu em fase
precoce (prepulseless)

A |
PDN 1mg/kg/dia + AAS 100mg
A |

Remissao da febre + melhoria
sintomatica e dos parametros
inflamatadrios apds 48h

\J
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EVOLUCAO POS-ALTA

PDN30
AZA125
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CONCLUSAO

e Apesar do desenvolvimento tecnologico actual,
uma grande percentagem de casos de Sind. Febril
Indeterminada permanece sem diagnostico

 Embora o acesso a PET(/TC) seja limitado pelo
seu alto custo/baixa disponibilidade, esta pode
ser um aliado importante nestes casos

* Arterite de Takayasu é uma patologia rara, que
precocemente se pode apresentar desta forma
dificultando o seu diagnostico

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA: UMA CAUSA RARA Miguel Araujo

14/7/2016



REVISAO TEORICA



SINDROME FEBRIL INDETERMINADA

Vé . . V4 . .
Classica Nosocomial Neutropénica Associada ao HIV
[ ] Temp>38,32C [ ] Temp>38,3eC [ ] Temp>38,3eC [ ] Temp>38,3eC
|:| >3 semanas de duragdo Iar:jt;rir;g;;ento >24h, sem febre a |:| <500 neut/mm3 |:| Infecgdo HIV
D :::::rf;gnaqfn(;:m >3 consultas/dias de D Investigagdo em >3 dias de internamento D Investigacdo em >3 dias de internamento D ;ﬁ s;zn;?:saa:;:a::rl‘rzjgiso()ambulatério)

SINDROME FEBRIL INDETERMINADA: UMA CAUSA RARA Victor Espadinha

14/7/2016




SINDROME FEBRIL INDETERMINADA

Causa desconhecida (51%)

Doencas do tecido conjuntivo (22%)

Infeccoes (16%)

Neoplasias (7%)
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ARTERITE DE TAKAYASU (AT)

e Vasculite de grandes vasos, sistémica, idiopatica

* Envolvimento da aorta +/- os seus ramos
principais

* Mais comum em mulheres em idade fértil

* |Incidéncia estimada de 2,6/1.000.000 habitantes

* Pode apresentar-se de forma classica, isolada,
atipica ou catastrofica
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AT — CLASSIFICACAO
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AT — CLASSIFICACAO

* Tipo | —ramos da crossa adrtica
* Tipo lla—aorta ascendente, crossa e respectivos

ramos
* Tipo IIb — Ila mais aorta toracica descendente
* Tipo Ill — aorta toracica descendente, abdominal

e artérias renais (ou combinacao destas)

* Tipo IV —aorta abdominal, artérias renais, ou
ambas

* TipoV —toda a aorta e seus ramos
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AT — APRESENTACAO CLINICA

 Apresentacao heterogénea, dependendente da fase da doenca:

— Sintomas constitucionais: astenia (35-65%), artralgias (28-75%), febre
(9-35%), perda ponderal (10-18%)

— ManifestacOes cardiovasculares: sopros (carotideo é o mais comum —
80%), assimetria valores TA nas extremidades (45%-69%), claudicacao
(38-81%), HTA (28-53%), carotodinia (13-32%), insuficiéncia aodrtica
(20-24%), sindrome de Raynaud (15%), pericardite (<8%), ICC (<7%),
EAM (<3%)

— Manifestacdes neuroldgicas: cefaleia (50-70%), alteracdes visuais (16-
35%), AVC (5-9%), AIT (3-7%), convulsdes (0-20%)

— Manifestacdes dermatoldgicas: eritema nodoso (6-19%), nddulos
subcutaneos ulcerados (<2.5%), pioderma gangrenoso (<1%)

 Normalmente a sintomatologia constitucional precede
envolvimento vascular clinicamente evidente
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AT — ESTADIAMENTO

1. Fase precoce/prevasculite — imperam sintomas
constitucionais

2. Fase inflamatoria — desenvolvimento de lesdes
vasculares com respectiva sintomatologia

3. Fase tardia/inactiva — caracterizada por fibrose,
geralmente associada a remissao da doenca
(nem sempre verificada; pode cursar com
recaida)
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AT — DIAGNOSTICO

 Exame objectivo: manifestacdes da doenca

* Analises: elevacao de parametros inflamatorios,
anemia normocitica normocromica durante a

fase activa — inespecifico
* Imagiologia:
— Angiografia
— TC e RM — podem demonstrar lesdes estenosantes ou

aneurismaticas

— 18F-FDG-PET — permite o diagndstico mais precoce e
monitorizacao da actividade da doenca

Victor Espadinha
14/7/2016
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AT — CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

* Critérios ACR (>3/6):
— Idade <40 anos aquando inicio de sintomas
— Claudicacao das extremidades
— Diminuicao do pulso da artéria braquial
— ATA sistolica em ambos os bracos >10mmHg
— Sopro subclavio ou aorta abdominal

— Evidéncia angiografica de lesao nao atribuivel a
aterosclerose, displasia fibromuscular ou outras
causas
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AT — AVALIACAO DE ACTIVIDADE

* Scores de actividade da doenca ainda nao
validados

e 18F-FDG-PET com papel promissor (nao
invasivo, avaliacao global da aorta)
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AT — TRATAMENTO

e Tratamento dos factores de risco cardiovascular

* Tratamento AT:
— Corticoides
— Em 50% dos casos — doenca resistente a corticoide:

 Metotrexato, Leflunomida, Micofenolato Mofetil,
Azatioprina, Anti-TNF (Infliximab, Etanercept), Tocilizumab

* Ciclofosfamida (se sem resposta a anteriores)

* Abordagem cirurgica para complicacoes
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