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RESUMO

A pneumonia intersticial com achados autoimunes foi definida em 2015 por uma forca
tarefa internacional, para caracterizar a doenca pulmonar intersticial associada a
manifestacdes sistémicas limitadas a sutis anormalidades soroldgicas e clinicas, de
carater autoimune, e que nao preenchem critérios diagnosticos de uma doenca do
tecido conjuntivo definitiva. Dados recentes relatam o ndo conhecimento de incidéncia
e prevaléncia da doenca no mundo. Objetiva-se relatar um caso de pneumonia
intersticial com achados autoimunes, descrever as condutas adotadas e relaciona-las
com as descritas na literatura; descrever o uso de dermatoscopia periungueal no
fendmeno de Raynaud; descrever o achado de “pés de mecanico” e introduzir critérios
diagnésticos para pneumonia intersticial com achados autoimunes na literatura
nacional. Este é um estudo descritivo do tipo relato de caso, em que utilizaram-se
informacdes retrospectivas por meio de analise de prontuéario e reviséo de literatura.
D.B.R, género feminino, 30 anos, diagnosticada com pneumonia intersticial com
achados autoimunes apos nao satisfazer hipéteses aventadas inicialmente. Discute-
se acerca da apresentacdo clinica, processo investigativo, diagndéstico, melhor
terapéutica e utilizacdo de métodos alternativos no processo investigativo-diagnéstico.
Conclui-se que este é o primeiro estudo a relatar um caso de pneumonia intersticial
com achados autoimunes, associado a “pés de mecanico” e utilizacdo de

dermatoscopia peringueal, no Brasil.

Palavras-chave: Pneumonia intersticial. Autoimune. Dermatoscopia. Pés de

mecanico. Relato de caso.



ABSTRACT

Interstitial pneumonia with autoimmune features were defined in 2015 by an
international taskforce, to characterize interstitial lung disease associated with
systemic manifestations limited to subtle autoimmune serologic and clinical
abnormalities, and which do not meet diagnostic criteria for a definite connective tissue
disease. Recent data report the lack of knownledge of the incidence and prevalence
disease worldwide. The objective of this study is to report a case of interstitial
pneumonia with autoimmune features, describe the adopted management and relate
them to those described in the literature; describe the use of periungual dermatoscopy
in Raynaud's phenomenon; describe the finding of "mechanic feet"; and introduce
diagnostic criteria for Interstitial pneumonia with autoimmune features in the national
literature. This is a descriptive study of the case report type, where was used
retrospective information by means of medical records analysis and literature review.
D.B.S, female, 30 years old, diagnosed with interstitial pneumonia with autoimmune
features after not satisfying hypotheses initially proposed. Discusses the clinical
presentation, investigative process, diagnosis, better therapy and use of alternative
methods in the investigative-diagnostic process. We conclude that this is the first study
to report a case of interstitial pneumonia with autoimmune features associated with

"mechanic feet" and to use peringual dermatoscopy, in Brazil.

Key-words: Interstitial pneumonia. Autoimmune. Dermatoscopy. Mechanic's feet.

Case report.
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1 INTRODUCAO

A Doenca Pulmonar Intersticial (DPI), segundo a American Thoracic
Society (2010), é um termo que descreve amplamente conjunto diversificado de
mais de 200 disturbios pulmonares e que séo classificadas em grupos, visto que
todas afetam o tecido que compde o intersticio do parénquima pulmonar.
Dependendo da doenca especifica, outros compartimentos do pulméo, incluindo
0s préprios alvéolos, as vias aéreas (traqueia, bronquios e bronquiolos), os
vasos sanguineos e a pleura também podem ser afetados.

Em geral, a maioria das DPI é caracterizada por quatro manifestacoes: 1)
sintomas respiratorios, como falta de ar e tosse; 2) anormalidades radiograficas
especificas do térax; 3) alteracdes tipicas nos testes de funcédo pulmonar, nos
quais o volume pulmonar estd diminuido e 4) padrées microscépicos
caracteristicos de inflamacdo e fibrose. (AMERICAN THORACIC SOCIETY,
2010, p. 99).

“As DPI sdo um grupo de desordens pulmonares parenquimatosas difusas
associadas a uma morbidade e mortalidade substanciais para a populacdo em
questao” (ANTONIOU et al.,, 2014, p. 40). As causas de DPI podem ser
classificadas em uma das quatro categorias a seguir: 1) doencas associadas a
uma condicdo que afeta outras partes do corpo (por exemplo, doenca vascular
autoimune ou colageno); 2) doencas associadas a uma exposicao especifica a
um agente conhecido por danificar os pulmdes (por exemplo, medicamentos
como bleomicina, exposi¢cbes ocupacionais ao amianto, fumaca de tabaco ou
agentes no ambiente que causam pneumonite de hipersensibilidade); 3)
doencas associadas a anormalidades genéticas conhecidas (por exemplo,
sindrome de Hermansky-Pudlak); e 4) doencas idiopéticas (doencas de causa
desconhecida), sendo as idiopaticas as DPI mais comuns. (AMERICAN
THORACIC SOCIETY, 2010, p. 101).

As Pneumonias Intersticiais ldiopaticas (Pll) sdo distlrbios pulmonares
inflamatorios e/ou fibréticos difusos que sdo agrupados com base em
caracteristicas clinicas, radioldgicas e histopatoldgicas semelhantes (FISCHER
et al, 2015, p. 977). Segundo FISCHER et al, (2015), o diagnéstico de PII requer
a exclusdo de causas conhecidas de pneumonia intersticial, a exemplo do

encontrado em exposi¢gdes ambientais, toxicidade medicamentosa ou Doenca
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do Tecido Conjuntivo (DTC). As DTC compdem um espectro de distarbios
autoimunes sistémicos que incluem artrite reumatoide sistémica, LUpus
Eritematoso (LES), Miopatias idiopaticas inflamatérias, Sindrome de Sjogren,
Esclerose Sistémica (ES) e Doenca Mista do Tecido Conjuntivo (DMTC), de
modo que, apesar de possuirem caracteristicas Unicas e diferenciadas, elas
compartilham mecanismos subjacentes comuns de autoimunidade sistémica e
danos imunomediados aos orgéos. (FISCHER et al., 2015, p. 977).

Uma manifestacdo clinica bem reconhecida da DTC, de acordo com
Fischer et al. (2015), € a pneumonia intersticial, a qual se apresenta, na maioria
das vezes, dentro do contexto de uma DTC estabelecida, ndo sendo incomum
que a mesma seja a primeira e possivelmente a Unica manifestacdo de uma DTC
oculta. Estudos recentes apontam que muitos pacientes diagnosticados com
uma PII tém certas caracteristicas clinicas muitas vezes sutis que sugerem um
processo autoimune subjacente e, ainda, ndo atendem a critérios diagnésticos
para qualquer DTC caracterizavel. Em alguns casos, essas caracteristicas
podem ocorrer ha auséncia de anormalidades sorolégicas, enquanto em outros,
um autoanticorpo sérico de elevada especificidade pode estar presente na
auséncia de achados sistémicos ou extrapulmonares tipicos. Em outros
cenarios, caracteristicas radiolégicas ou histopatolégicas sugerem uma DTC
subjacente, mas a auséncia de achados clinicos ou soroldgicos extratoracicos
impede a classificacdo confiavel desses pacientes como algo distinto do
espectro de PII, sendo descritos como tendo um componente autoimune ou
reumatolégico. (FISCHER et al., 2015, p. 977).

“‘Muitos pacientes com PIl apresentam caracteristicas clinicas que
sugerem um processo autoimune subjacente, mas ndo satisfazem os critérios
estabelecidos para DTC” (ITO et al., 2017, p. 2). Nesse contexto, a pneumonia
intersticial com achados autoimunes (PIAI) é um termo proposto para a condicdo
desses pacientes.

Evidéncias de Dai et al. (2018) indicam gue os pacientes com PIAIl tendem
a ser jovens, do sexo feminino e ter menor percentual de tabagismo do que a
Fibrose Pulmonar Idiopatica (FPI). “A real prevaléncia da PIAI é de dificlil
mensuracao dada a variabilidade na forma como os critérios séo aplicados e as
populacbes de pacientes em que sédo aplicados” (LEE; OLDHAM, 2017, p. 5).

Além disso, conforme citado por Dai et al. (2018), ndo ha literatura académica
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gue aponte a prevaléncia, caracteristicas clinicas e resultados em pacientes com
PIAL.

1.1 OBJETIVOS

1.1.1 Objetivo geral

Relatar um caso de Doenca Pulmonar Intersticial com achados

autoimunes.

1.1.2 Objetivos especificos

a) Realizar revisdo de literatura;

b) Descrever as condutas estabelecidas e relaciona-las com as descritas
na literatura;

c) Introduzir Critérios Diagnosticos para a Doenca Pulmonar Intersticial

com achados autoimunes.

1.2 JUSTIFICATIVA

O relato de caso é uma forma de ordenar cientificamente uma experiéncia,
contribuindo para o progresso do conhecimento cientifico. Deve conter a
descricdo detalhada de caracteristicas importantes sobre os sinais, sintomas e
outras caracteristicas do paciente, relatando os procedimentos terapéuticos
utilizados. Com este relato, introduz-se na literatura nacional os critérios

diagndsticos para doenca pulmonar intersticial com achados autoimunes.

1.3 REFERENCIAL TEORICO

Pneumonia intersticial com achados autoimunes (PIAlI - do inglés
Interstitial Pneumonia with Autoimmune Features), segundo Dai et al. (2018), é
um novo termo que foi proposto pela declaragdo conjunta da European
Respiratory Society e American Thoracic Society, em 2015. “Ele é baseado em

uma combinacgéo de dominios clinicos, sorolégicos e morfolégicos que retratam
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pacientes que tém DPI com caracteristicas autoimunes, mas que nao atendem
aos critérios especificos para DTC”. (DAl et al., 2018, p. 1).

Os critérios (ANEXO A) estabelecem varios requisitos, a priori, para a
classificacéo da PIAI: segundo FISCHER et al., (2015), os individuos devem ter
evidéncia de pneumonia intersticial por Tomografia Computadorizada de Alta
Resolucdo (TCAR) e/ou por bidpsia pulmonar cirargica, deve ser feita uma
avaliacdo clinica completa durante a qual causas conhecidas de pneumonia
intersticial foram excluidas e ndo atender aos critérios para uma DTC definida.
Os critérios de classificacdo estdo organizados em torno de 3 (trés) dominios
centrais: um dominio clinico que consiste em caracteristicas extratoracicas
especificas, um dominio sorol6gico que consiste em autoanticorpos circulantes
especificos e um dominio morfolégico que consiste em caracteristicas
especificas de imagem de torax, caracteristicas histopatolégicas ou
caracteristicas fisiolégicas pulmonares (FISCHER et al., 2015, p. 978).

Para ser diagnosticado com PIAI sob esses critérios, o paciente deve ter
doenca pulmonar intersticial, ndo atender aos critérios de classificacdo para uma
doenca do tecido conjuntivo definida e ter, pelo menos, uma caracteristica de 2
dos 3 dominios (clinico, sorol6gico, morfolégico). Por conseguinte, pacientes
com Pneumonia Intersticial Nao-Especifica (PINE) ou Pneumonia em
Organizacdo (PO) requerem apenas uma sorologia positiva ou caracteristica
clinica para serem diagnosticados com PIAIL. (WILFONG et al., 2018, p. 9).

A Capilaroscopia Periungueal (CPU) tem papel importante na avaliagao
das Doencas Reuméticas Autoimunes (DRAI) que apresentam alteractes
estruturais vasculares. “Sua facil execucéo e aplicabilidade, o fato de nédo ser
traumatica e o baixo custo, fazem desse método uma opcdo no auxilio
diagndstico e no acompanhamento dessas doencgas” (PIOTTO et al., 2012, p.
727). A CPU também € usada para distinguir o fenbmeno de Raynaud primario
do secundario, como preditora de prognostico para as DRAI (como na
esclerodermia sistémica) e para avaliar atividade de doenga (como na
dermatomiosite) (PIOTTO et al., 2012). A microangiopatia periférica pode ser
detectada por CPU nos estagios iniciais da doenca. Entre as DTC, os achados
da CPU fornecem informacdes tipicas, especialmente em esclerodermia,
dermatomiosite, doenga mista do tecido conjuntivo e doenga do tecido conjuntivo

indiferenciada — todos sdo chamados de padrdo semelhante a esclerodermia
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(CAKMAKCI et al., 2015, p. 27). Ahmad et al. (2017) sugeriram que a CPU
poderia contribuir para o diagnostico de DTC em pacientes com caracteristicas
sutis dessa Ultima e sob investigagao de PIAL.

“Estudos subsequentes que aplicaram o conceito da PIAlI mostraram que
esses pacientes eram mais frequentemente femininos e tendiam a possuir idade
mais avancada do que aqueles com DTC-DPI” (NASCIMENTO et al., 2018, p.
1082). No dominio sorolégico, o anticorpo antinuclear foi 0 achado mais comum,
e o fendmeno de Raynaud o mais frequente, além de que Pneumonia Intersticial
N&o-Especifica e Pneumonia Intersticial Usual (PIU) foram os padrdes mais
frequentes detectados no dominio morfolégico (NASCIMENTO et al., 2018).

‘A maioria dos pacientes que preencheram critérios de PIAlI era de
mulheres caucasianas, sem tabagismo prévio ou atual, que se apresentavam em
sua sexta década de vida” (CHARTRAND et al., 2016, p. 152).

As caracteristicas clinicas mais frequentemente identificadas por
Chartrand et al. (2016), foram: fendmeno de Raynaud (39%), fissura digital distal
(29%), sinal de Gottron (18%) e artropatia inflamatoria (16%). As sorologias com
maior frequéncia foram: Fator Antinuclear (FAN) (48%), anti-Ro (SSA) (43%) e
anticorpos anti-tRNA-sintetase (36%). E os padrées mais comuns identificados
na TCAR foram Pneumonia Intersticial N&o-Especifica (PINE) (57,1%), seguida
de PINE com pneumonia em organizacdo (18%); Pneumonia Intersticial Usual
(PIV) foi o padrdao de TCAR em apenas 9% dos casos.

A PIAI, segundo Grasselli et al. (2017), é uma forma autoimune rara de
DPI que pode apresentar quadro agudo de Sindrome de Desconforto
Respiratorio Agudo (SDRA) e faléncia multipla de 6rgaos, exigindo admisséo na
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) e medidas avancadas de suporte de vida,
incluido suporte de oxigenacdo por membrana extracorpérea. Dai et al. (2018)
também concluiram em seu estudo que o0s pacientes que preencheram 0s
critérios da PIAI tiveram uma sobrevida significativamente pior do que aqueles
com nao- PIAL.

Ito et al. (2017) confirmaram em seus estudos que o padrao radioldgico
da PINE e a idade sao fatores prognoésticos desfavoraveis significativos para a
sobrevida de pacientes com PIAI, além de sugerir que 0s autoanticorpos que séo
altamente especificos para certas doencas do tecido conjuntivo podem ser

menos importantes para o prognostico de PIAI em comparagdo com os padrdes
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radiolégico-patologicos. “A proporcéo relativamente alta de pacientes com PIAI
gue desenvolveram a DTC posteriormente, sugere a importancia da observacéao
cuidadosa da evolucéo para a DTC na PIAI" (ITO et al., 2017, p. 8).

“A melhor estratégia de manejo para pacientes com PIAI ainda néo esta
clara, e a tendéncia é recorrer ao uso de corticosteroides e imunossupressores
com base na ‘autoimunidade’ do paciente” (VALENZUELA; COTTIN;
ANCOCHEA, 2018, p. 2). Atualmente, ndo ha estudos controlados randomizados
ou estudos de caso-controle relatando a eficacia ou a seguranca de diferentes
agentes imunossupressores na PIAI, conforme definido pelos critérios de 2015.
Especificamente, para a PIAl, conforme Wilfong et al. (2018), h4 apenas dados
de séries de casos limitados, e assim, o Micofenolato Mofetil e a Azatioprina
configuram-se como provaveis terapéuticas de escolha baseadas na experiéncia
anterior com outras DTC-DPIs. O rituximabe e os inibidores de calcineurina
podem desempenhar um papel na doenca refrataria e, claramente, conforme
citado por Wilfong et al., (2018), grandes estudos prospectivos sdo necessarios
nesses pacientes para verificar se existe um beneficio na imunossupressao e

qual agente € mais eficaz.

2 MATERIAL E METODOS

2.1 DESENHO DO ESTUDO

O presente trabalho caracteriza-se como um estudo descritivo do tipo
relato de caso, utilizando-se informacdes retrospectivas por meio de revisdo de
prontuario e revisdo de literatura. Esta foi feita através do banco de dados
Pubmed, utilizando-se a palavra-chave “Intersticial Pneumonia with Autoimmune

Features”. As publicagdes foram selecionadas de forma aleatoéria.
2.2 POPULACAO DE ESTUDO
Um unico individuo com Doenga Pulmonar Intersticial com achados

autoimunes — diagnostico confirmado ao ser aplicado critério definido

internacionalmente.
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2.3 DELINEAMENTO DO ESTUDO

Esse relato de caso foi escrito a partir das informagdes obtidas no
prontuario do paciente, incluindo-se ficha de admissdo hospitalar, notas da
equipe médica e dos outros profissionais de salde que o acompanharam,

exames laboratoriais e relatérios que se encontram anexados.

2.4 SETOR DE COLETA DE DADOS

Arquivo do Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto (HUJBB).

2.4.1 Coleta de dados

Os dados foram obtidos através de revisédo do prontuario multiprofissional
fisico e virtual do paciente e informacdes contidas em outros bancos de dados

de exames complementares laboratoriais e de imagem diagnadstica.

2.4.2 Andlise de dados

Os dados obtidos com a revisdo do prontuario foram transcritos
integralmente para o programa de computador Microsoft Office Word 2016.

2.5 CRITERIOS ETICOS

O Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Apéndice A)
apresenta as justificativas do estudo e seus objetivos, relatando que foi realizado
somente uma revisao de prontuario, ndo sendo realizado nenhum tipo de exame
ou procedimento invasivo. Quaisquer duvidas poderdo ser esclarecidas com os
responsaveis pelo estudo. O consentimento podera ser retirado a qualquer
momento, sem nenhum prejuizo ao atendimento do paciente. Foram garantidas

a confidencialidade e privacidade do paciente em todas as etapas do estudo.
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3 RELATO DE CASO

3.1 IDENTIFICACAO

D.B.R, género feminino, 30 anos, nascida em 31/07/1988, branca, natural
de Belém do Pard (PA), residente do distrito de Icoaraci/PA, desempregada,

cristd, em uniao estavel.

3.2 QUEIXA PRINCIPAL

“Falta de ar com facilidade”.

3.3 HISTORIA DA DOENCA ATUAL

Paciente previamente higida, referia que ha 14 meses iniciara quadro
intermitente de dores articulares em quadris, ombros, cotovelos, joelhos, méos
e pés, com edema e aumento de temperatura, que comprometiam o movimento,
com fraqueza muscular e episddios de quedas da prépria altura; fazia uso de
sintométicos (relaxante muscular) e obtinha melhora espontanea, por isso nao
procurava auxilio médico. Ap6s 7 meses, teve inicio quadro de dispneia,
primeiramente aos grandes e médios esfor¢os, evoluindo aos minimos esforgcos
(Grau V na Escala de Dispneia Modificada — Medical Research Council),
acompanhada de tosse ndo produtiva. Foi internada, com diagnostico e
tratamento para pneumonia. Seguiu em fisioterapia respiratoria pds-alta, com
breve periodo de melhora. Passados 7 meses da internacdo, houve exacerbacao
da dispneia, acompanhada de astenia, febre (ndo aferida) e piora das dores
articulares; também relatava surgimento de lesdes descamativas em maos e pés
(Figuras 1 a 3), acompanhada de eventual cianose e palidez de extremidades,
associado a rubor facial noturno e apos exposi¢do solar. Referia perda de 20

guilos em 10 meses.



19

Figura 1 - AlteracGes em extremidades apresentadas pela paciente: Papulas de
Gottron e “maos de mecanico”.

Fonte: Préprio autor (2018.

Figura 2 - Alterac6es em extremidades apresentadas pela paciente: “méaos de
mecanico”.

Fonte: Proprio autor (2018).



Figura 3 - Alteracdes em extremidades apresentadas pela paciente: “pés de
mecanico”.

Fonte: Préri aljiaf (2018).

Figura 4 - Altera¢des em extremidades apresentadas pela paciente: “pés de
mecanico”.

Fonte: Préprio autor (2018).

20
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3.4 ANTECEDENTES MORBIDOS PESSOAIS

Nega comorbidades. Refere alergia a Penicilina. Foi internada aos 2 (dois)
anos de idade por provavel derrame parapneuménico, tratada apenas com

antibiético. Trabalhou como auxiliar administrativo.

3.5 ANTECEDENTES GINECOLOGICOS

GOPOAO; numero de parceiros sexuais: 1 (em uso de camisinha). Nega
infeccdo sexualmente transmissivel; ciclo menstrual regular, nega uso de

anticoncepcional oral ou injetavel.

3.6 ANTECEDENTES MORBIDOS FAMILIARES

Méae diagnosticada com cancer de Utero aos 46 anos de idade, atualmente
em seguimento. Avé materna faleceu de Lupus Eritematoso Sistémico aos 39
anos de idade e irmds da avé possuiam artrite reumatoide!. Nega casos de

infarto agudo do miocérdio ou acidente vascular encefalico na familia.
3.7 HABITOS DE VIDA

Sedentaria; nega tabagismo ou contato com tabagistas, nega etilismo ou
uso de drogas ilicitas. Nega exposicéo a queima de biomassa; nega exposicao
a aves ou outros animais.
3.8 EXAME FiSICO

3.8.1 Exame fisico geral

e Regular estado geral, consciente, orientada no tempo e espaco,

marcha eubdsica, taquidispneia em repouso;

1 Segundo Informacéo Colhida (SIC).



3.8.2

3.8.3

3.8.4
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e [Facies atipica;

e Mucosas conjuntivas normocoradas;

e Lesado macular eritematosa em regido malar bilateral,

e Pulso radial presente, ritmico, medianamente célere, amplo, cheio;
e Saturacao periférica de oxigénio de 85% em ar ambiente;

e Temperatura axilar 37,8° graus;

e Presséo arterial 120 x 80 mmHg.

Exame fisico do térax

e Torax globoso, expansibilidade toracica reduzida, sem abaulamentos
ou retracoes;

e Tipo de respiragao toracoabdominal, taquipneica;

e Frequéncia respiratéria de 36 incursdes por minuto;

e Murmurio vesicular presente, diminuido em bases bilateralmente, com
estertores crepitantes difusos. Ciclo respiratorio encurtado.

e Frémito toracovocal com diminuicdo generalizada bilateralmente.

Exame fisico do precérdio

e Auséncia de deformidades, abaulamentos ou retracoes;

e Ritmo cardiaco regular em dois tempos, bulhas cardiacas
normofonéticas, sem sopros e/ou desdobramentos;

e Frequéncia cardiaca de 145 batimentos por minuto.

Exame fisico do abdome

Abdome plano, flacido;

Indolor & palpacao superficial e profunda;

Auséncia de visceromegalias;

Ruidos hidroaéreos presentes.
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3.8.5 Exame fisico dos membros

e Membros presentes, simétricos e proporcionais;

e Maos com lesdes maculopapulares eritematosas em face extensora
de interfalangianas proximais (sinal de Gottron);

e Descamacao lamelar de maos e pés;

e Fendbmeno de Raynaud presente;

e Duvidosa sinovite em punhos;

e Forga muscular preservada;

e Sem edemas.

3.9 CONDUTA NA ADMISSAO

e Internacao hospitalar;

e Exames laboratoriais (hemograma, ureia, creatinina, ASTYALT?,
Bilirrubina total e fracdes, dosagem de sbodio e potassio, Fator
Reumatoide, C3, C4, CPK?, DHL?*, PCR®, VHS®) (Tabela 1);

e Gasometria arterial;

e Teste rapido para HIV7;

e Teste rapido molecular para Tuberculose;

e Exames de imagem do térax (Radiografia e Tomografia

computadorizada de alta resolucao).

1 Aspartato Aminotransferase.

2 Alanina Aminotransferase.

3 Creatinofosfoquinase.

4 Desidrogenase Latica.

5 Proteina C Reativa.

6 Velocidade de Hemossedimentacao.
7 Human Immunodeficiency Virus.



Tabela 1 — Exames laboratoriais realizados na admissao (14/08/2018).

EXAME/UNID RESULTADO
HEMOGLOBINA (g/dL) 12,4
HEMATOCRITO (%) 37,9
LEUCOCITOS (mm?3) 22500
BASTOES (mm3) 15% 3375
NEUTROFILOS (mm3) 15760
PLAQUETAS (mm?) 468000
AST (U/L) 88
ALT (U/L) 75
BILIRRUBINA TOTAL BT 0,7
E FRACOES (mg/dL) BD 0,3

BI 0,4
UREIA (mg/dL) 36
CREATININA (mg/dL) 0,7
SODIO (mmol/L) 136
POTASSIO (mmol/L) 4,0
GLICEMIA (mg/dL) 98
VHS 0 mm
PROTEINA C REATIVA (mg/dL) 2,6
CREATINOFOSFOQUINASE (U/L) 1257
CKMB (U/L) 35
DESIDROGENASE LATICA (U/L) 744
COMPLEMENTO C3 E C4 (mg/dL) 143 e 20
FATOR REUMATOIDE (Ul/mL) 5
ANTI ESTREPTOLISINA O (UI/mL) 136
pH 7,39
pCo2 39,8
Po2 78,5
GASOMETRIA ARTERIAL HCO3 - 24,1
TotCo2 21,6
BE -0,1
Sat 02 95,6%
Lactato 1,4
HIV (Teste rapido) N&o reator
TRM-TB N&o reator
HEMOCULTURA Negativo

Fonte: Sistema de Dados Laboratoriais do Hospital Universitario Jodo de Barros
Barreto (2018).
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Figura 5 — Radiografia de Térax (Posteroanterior e Pefrfil).
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Fonte: Sistema de Dados de Imagem do Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto
(2018).

Na figura acima apresenta-se uma radiografia mostrando térax pouco
inspirado, sinais de hipertransparéncia em 4pice bilateral e padrdo

intersticioreticular, principalmente a direita e terco inferior.



Figura 6 — Tomografia Computadorizada (TC) de Térax.

Im: 161

Se: 3 320231
31/07/1988 F

HOSP. JOAO B. BARRETO

o 11880

: WW: 1600 : 238mA 120kV
: 2.0mm 1793.5mm A 20/08/2018 15:53:11

Fonte: Sistema de Dados gem do Hospital
Universitario Jodo de Barros Barreto (2018).

Figura 7 — Tomografia Computadorizada (TC) de Térax.

320231
31/07/1988 F
HOSP JOAQ B. BARRETO

> 1 206mA 120kV
2.0mm L: 1829.5mm 3 20/08/2018 15:53:11

Fonte: Sistema de 7 agem do Hospital
Universitario Jodao de Barros Barreto (2018).
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Figura 8 — Tomografia Computadorizada (TC) de Térax.

320231

31/07/1988 F

HOSP JOAO B. BARRETO
11880

600 233mA 120kV
809.5mm " 20/08/2018 15:53:11

Fonte: Sistema d Iagem do Hospital
Universitario Jodo de Barros Barreto (2018).

Figura 9 — Tomografia Computadorizada (TC) de Térax.

320231

31/07/1988 F

HOSP JOAO B. BARRETO
11880

0 199mA 120kV
mm 834.5mm 20/08/2018 15:53:11

Fonte: Sistema de Dados de magem do Hospital
Universitario Jodo de Barros Barreto (2018).
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Figura 10 — Tomografia Computadorizada (TC) de Térax.

Fonte: Sistema de Dados de Imagem do Hospital
Universitario Jo&o de Barros Barreto (2018).

Nas figuras de 7 a 10 apresentam-se cortes de Tomografia Computadorizada.

Descricdo do laudo: AlteracGes intersticiais difusas, caracterizadas por
multiplas areas de infiltrado com atenuacdo em vidro fosco, associadas a
espessamento dos septos inter e intralobulares, bronquiectasias de tracao,
predominando nos lobos superiores bilateralmente. O aspecto tomogréfico é

sugestivo de pneumonia intersticial ndo especifica (PINE).

Traqueia, carina e bronquios fonte sem alteragdes.
N&o ha derrame pleural.

Auséncia de linfonodomegalias no mediastino.
Vasos da base com didametro preservado.

Arcabouco costal integro.
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3.10 EVOLUCAO DO CASO

Paciente admitida no setor de internacdo hospitalar de Pneumologia do
Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto no dia 14/08/2018. Devido a
leucocitose detectada no laboratdrio admissional, foi iniciado antibioticoterapia
endovenosa de amplo espectro com Ceftriaxona e Claritromicina. Os exames
radiolégicos do térax revelaram infiltrado intersticial difuso bilateral a radiografia
(Figura 5) e Tomografia Computadorizada de Alta Resolucdo (TCAR) com
multiplas areas de vidro fosco, associada a espessamento dos septos inter e
intralobulares, bronquiectasias e bronquioloectasias de tracdo, com aspecto
sugestivo de Pneumonia Intersticial Nao-Especifica (PINE) (Figuras 6 a 10). Foi
solicitado um Teste de Funcdo Pulmonar, que mostrou: disturbio ventilatério
restritivo grave, CVF: 1,23 (29%), VEF12%: 1,00 (29%) e tempo expiratorio
méaximo de 5 segundos; e 0 ecocardiograma, com medida de pressdo da artéria
pulmonar, apresentou-se dentro da normalidade. A broncoscopia evidenciou
sangue em via area, com cultura para Streptococcus sp (alfa hemolitico) positiva.
Devido ao fendmeno de Raynaud, foi realizada dermatoscopia do leito
periungueal que evidenciou vasos ectasicos tortuosos (Figuras 11 e 12).

A impressao diagndstica inicial foi:

a) Dermatomiosite;
b) Sindrome antissintetase;
c) Luapus Eritematoso Sistémico;

d) Doenca Mista do Tecido Conjuntivo.

Foram solicitados sorologias e pesquisa de autoanticorpos com base nas
hipoteses diagndsticas (Tabela 2):

1 Capacidade Vital Forcada.
2 Volume Expiratério Forgado no Primeiro Segundo.
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Tabela 2 - Resultados de sorologias e autoanticorpos (31/08/2018).

EXAME/UNID RESULTADO
ALDOLASE (U/L) 22,7
FATOR ANTINUCLEAR Reagente padrdo nuclear pontilhado
centromérico (Titulo 1:80)

COMPLEMENTO TOTAL 151
(CH50) (U/CAE)
ANTI-SSA/RO (U/mL) 31
ANTI-DNA NATIVO N&ao reagente
ANTI-RNP (U/mL) N&o reagente
ANTI-SM (U/mL) N&o reagente
ANTI-JO-1 N&o reagente

Fonte: Sistema de Dados Laboratoriais do Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto

(2018).

Tais achados ndo permitiram preencher diagnostico para uma doenca do
tecido conectivo especifica. Com essa historia e a presenca de PINE a TC, Fator
Antinuclear (FAN) padrdo centromérico, lesbes cutaneas do tipo “maos de
mecanico” e sinal de Gottron, enquadrou-se no diagndstico de pneumonia
intersticial com achados autoimunes. Introduziu-se corticoterapia oral, com
aumento de dose apés 48h de antibidtico.

A paciente evoluiu com insuficiéncia respiratéria aguda, recebendo
oxigénio por ventilacdo ndo invasiva. Devido a exacerbacdo do desconforto
respiratorio, foi iniciado Pulsoterapia com Metilprednisolona 1000mg, por 3 dias.
Apés o fim dessa, foi mantida corticoterapia oral e iniciado Azatioprina. Evoluiu
com melhora do desconforto respiratorio agudo. Recebeu alta com necessidade
de oxigénio domiciliar diuturnamente, por apresentar, a Gasometria Arterial,
saturacao de oxigénio de 87% apds teste de caminhada em ar ambiente. Seguiu
em acompanhamento ambulatorial especializado e fisioterapia respiratoria.

Foi sugerida a alteracédo de imunossupresséao para o Micofenolato mofetil,
medicagcdo que ainda ndo havia sido iniciada até o fim deste trabalho. Houve
desaparecimento da descamacdo em extremidades e dos vasos ectasicos

tortuosos em dermatoscopia periungueal posterior. A paciente mantinha sem
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alteracbes o padrao radiol6gico pulmonar e seguia em tratamento, com boa

evolucao, até o fim desta pesquisa.

Figura 11 — Dermatoscopia periungueal (22/08/2018).

Fonte: Servigo de Dermatologia da UFPA (2018).

A andlise foi realizada durante internacdo mostrando vasos ectasicos
tortuosos.

\
Fonte: Servico de Dermatologia da UFPA (2018).

Reanalise em consulta ambulatorial posterior, mostrando melhoria do

padrdo vascular, 3 meses ap0s inicio do tratamento, sem ectasias.
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4 DISCUSSAO

A existéncia de pacientes com DPI idiopatica, associada a caracteristicas
sugestivas de autoimunidade e auséncia de critérios diagnosticos para uma
etiologia especifica, apontou a eminente necessidade de definicdo de uma nova
sindrome clinica, a pneumonia intersticial com achados autoimunes. Esse novo
termo, proposto pela declaracédo conjunta da European Respiratory Society e
American Thoracic Society em 2015, é baseado, segundo Wilfong et al. (2018),
em uma combinacdo de dominios clinicos, soroldgicos e morfolégicos para
descrever pacientes com DPI que ndo preenchem os critérios de classificacdo
para uma doenca do tecido conjuntivo j& estabelecida, mas que apresentam
caracteristicas de autoimunidade e podem se beneficiar de terapia
imunossupressora A escassez de estudos na literatura nacional e internacional
gue abordem a epidemiologia da PIAI dificulta o estabelecimento de um perfil
epidemiologico para a mesma, de modo que Dai et al. (2018) mostraram néo
haver dados que apontem prevaléncia e incidéncia dessa entidade nosoldgica,
assim como desfechos clinicos dos pacientes portadores da doenca.

O presente relato de caso obteve diagnéstico de PIAI utilizando-se de
exames clinicos, sorolégicos e radioldgicos conforme os critérios propostos para
a doenca. A paciente apresentava no dominio clinico um quadro de poliartralgia
com acometimento de quadris, ombros, cotovelos, joelhos, maos e pés, fissuras
digitais, classicamente intituladas “mé&os de mecénico”, fendmeno de Raynaud e
papulas de Gottron. Esses achados clinicos mostram-se frequentes em outros
estudos, de modo que Dai et al. (2018) apontaram que, dos 177 pacientes que
preenchiam os critérios de PIAI, as manifestacGes clinicas mais comuns foram
fenbmeno de Raynaud (12,9%) e poliartralgia inflamatoria (4,5%), assim como
Chartrand (2016) descreveu como mais frequentes os achados de fendmeno de
Raynaud (39%), fissuras digitais (29%), papulas de Gottron (18%) e artropatia
inflamatoria (16%).

Embora importantes para definicdo de diversas patologias autoimunes,
achados clinicos especificos isoladamente ndo permitem o diagnoéstico de uma
DTC. Fendbmeno de Raynaud, ulceracdo da ponta digital distal e edema digital
sdo achados do exame fisico frequentemente vistos na esclerose sistémica, mas

raramente observados na Pneumonia Intersticial Idiopatica. (FISCHER et al.,
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2015, p. 979). Da mesma forma, as caracteristicas de ‘maos de mecanico’ e o
sinal de Gottron sdo marcas da sindrome antissintetase ou overlap syndrome de
esclerose sistémica e miosite. A artropatia inflamatéria € incluida como um
critério da PIAl e é caracterizada por sintomas ou sinais de sinovite articular
periférica, mas a dor articular isolada ndo é incluida devido a sua falta de
especificidade. (FISCHER et al., 2015, p. 980).

Outras caracteristicas ndo especificas apresentadas pela paciente como
fragilidade capilar, fotossensibilidade, perda ponderal, mialgia e artralgia, nao
estdo incluidas nos critérios de Fischer et al. (2015). Apesar de a paciente
apresentar pneumopatia intersticial, alteragéo capilar periungueal e fendbmeno de
Raynaud, ndo preencheu completamente os critérios de classificacdo para
Esclerose Sistémica segundo o American College of Rheumatology/European
League Against Rheumatism (VAN DEN HOOGEN et al., 2013).

A paciente apresentava histérico de fraqueza muscular, elevacdo de
enzimas musculares séricas e lesdes cutaneas como papulas de Gottron,
indicativos de Dermatomiosite, segundo os critérios diagndsticos de Bohan e
Peter (1975). Contudo, isso permitia apenas inferir como diagndstico provavel.
Para o diagndstico definitivo, seria necessario evidéncia de miosite a biopsia
muscular ou exame de eletromiografia compativel com miopatia, integrantes dos
critérios de Bohan e Peter (1975), métodos complementares, porém de dificil
acesso no sistema publico de saude, e que ndo se encontravam disponiveis para
investigacdo pela equipe médica.

A hipétese de LES, doenca que se fazia presente em seu histérico familiar,
nao foi corroborada devido a paciente ndo preencher critérios clinicos e
laboratoriais definidos internacionalmente para o diagndstico da doenca. O
Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC), publicado por Petri
et al. (2012) para o diagndstico de LES, requer o cumprimento de quatro critérios,
incluindo pelo menos um critério clinico e um imunoldgico: a paciente apresentou
apenas trés, como FAN positivo, alteracéo cutanea aguda e dor articular.

Nos critérios do American College of Rheumatology, a classificacdo é
baseada em 11 critérios (TAN et al., 1982). Uma pessoa deve ter LES se 4 ou
mais dos 11 critérios estiverem presentes. A paciente apenas apresentou FAN
positivo, fotossensibilidade e artrite ndo erosiva. Outros critérios presentes nas

duas classificacbes como Ulcera oral, alopecia, serosite, alteracbes renais,
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hematolégicas, neuroldégicas e autoanticorpos especificos, nao eram
manifestados pela paciente.

A negatividade de diversos autoanticorpos também ndo possibilitou o
diagnostico, do qual se destaca a auséncia de Anti-DNA nativo e de Anti-SM
para LES. Conforme Fu et al. (2015), os anticorpos anti-DNA sao os mais bem
estudados de todos os autoanticorpos encontrados no LES e ainda sé&o
amplamente utilizados para ajudar no diagndstico e no manejo dessa doenca.
“‘Devido a sua alta especificidade, os anticorpos anti-SM estdo incluidos nos
critérios sorologicos para o diagnostico de LES” (MIGLIORINI et al., 2005, p. 1).

Da mesma maneira, a presenga de anticorpos anti-RNP permanece
condicao essencial para o diagnostico de DMTC, segundo Ahsan et al. (2018), e
sua auséncia ndo possibilitou o diagndéstico dessa patologia. A negatividade do
anticorpo Anti-Jo-1 inviabilizou estabelecer o diagnéstico de sindrome
antissintetase, visto que Solomon, Swigris e Brown (2011) citaram que ele é o
autoanticorpo mais comumente encontrado nessa patologia. Outros anticorpos
sdo bem menos comuns, dos quais: anti-PL-7 ou anti-PL-12 sdo detectados em
2-5% dos pacientes, e os demais (anti-OJ, anti-EJ, anti-KS, anti-ZO e antitirosil)
e, em concordancia com Solomon, Swigris e Brown (2011), séao identificados em
< 2% dos pacientes. A impossibilidade de dosagem de todos os anticorpos
necessarios € 0 acesso a exames mais especificos, inviabilizou prosseguir a
investigacdo de patologias especificas, problema citado por Cavagna et al.
(2018), que evidenciou como a realidade local pode impossibilitar a realizacéo
de todo o espectro de anticorpos para investigacdo dessas doencas.

Deste modo, a positividade de Anti-Ro e FAN padrdo centromérico em
titulacdo 1:80, contribuiram para o diagnostico sorolégico da doenca em questéao,
a medida que “o anticorpo Anti-Ro positivo pode ser visto em até 50% dos casos
de PIAI” (CAVAGNA et al., 2018, p. 2), o que é reforcado por Dai et al. (2018) e
Chartrand et al. (2016), em que os achados sorolégicos mais prevalentes em
seus estudos foram o FAN (49,2%) e Anti-Ro/SSA (36,1%) e FAN (48%), Anti-
RoO/SSA (43%) e Anti-RNP (36%), respectivamente. Segundo Fischer et al.
(2015), independentemente do titulo, a positividade do FAN com padréo
nucleolar ou centromérico é incluida como um critério de PIAL.

A paciente em estudo apresentava quadro respiratorio de dispneia

progressiva e incapacitante, que a Tomografia Computadorizada de Alta
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Resolucao (TCAR) revelou multiplos infiltrados em vidro fosco, bronquiectasias
e aspecto de Pneumonia Intersticial Ndo-Especifica (PINE). Esses padrées de
acometimento radiologico sdo compativeis com o que ja foi relatado na literatura,
de modo que foram descritas prevaléncias de 57%, 61,6% e 64,3% de PINE ao
exame tomografico de pacientes portadores de PIAI (CHARTRAND et al., 2016;
DAl et al., 2018; ITO et al., 2017), além do fato de que, conforme citado por Dai
et al. (2018) a presenca de consolidacdes e de lesdo parenquimatosa em vidro
fosco é indicada como sinal de atividade inflamatdria da doenca e ocorréncia de
lesé@o alveolar. Por conseguinte, segundo Wilfong et al. (2018), na classificacado
de PIAI, pacientes com PINE ou Pneumonia Organizante (PO) requerem apenas
uma sorologia positiva de autoimunidade ou caracteristica clinica para serem
diagnosticados com a doenca.

Segundo Ito et al. (2017), padrdes radioldgicos e idade sdo fatores
prognosticos e de sobrevida fracos para Doenca Pulmonar Intersticial com
achados autoimunes. A paciente era jovem, do sexo feminino e sem histéria de
tabagismo, o que é reforcado pelos resultados encontrados por Dai et al. (2018),
em que os pacientes portadores de PIAI eram mais comumente mulheres jovens,
com baixa percentagem de fumo ou nunca tabagistas, o que também foi
observado por Adegunsoye et al. (2017), em que 0s pacientes com critérios para
PIAl eram predominantemente jovens e do sexo feminino. “Embora
caracteristicas autoimunes possam se apresentar em qualquer idade, o padrao
de predominéancia feminina se alinha com a distribuicdo esperada de género em
individuos com caracteristicas subjacentes de DTC” (ADEGUNSOYE et al.,
2017, p. 7).

Deve-se ressaltar que a paciente apresentava descamacao em pés, algo
que néo é descrito nos critérios de PIAl, sinal que podemos chamar, assim como
as maos, de “pés de mecanico”. Em 2003, Shibuya et al. (2003) foram os
primeiros a relatar a associagcédo de “méos de mecanico” com “pés de mecanico’;
trés de seus pacientes apresentavam esses achados, sendo que um
apresentava miopatia inflamatéria associada e dois possuiam pneumonia
intersticial sem miopatia.

Euwer e Sontheimer (1996) discutiram brevemente “maos de mecénico”
na auséncia de anticorpos antissintetase, assim como a paciente do caso em

questdo. Cox et al. (2017) sugeriram a terminologia “pés de andarilho” para o
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achado. A incidéncia e a prevaléncia exatas desse sinal sdo desconhecidas.
Dadas as muitas semelhancas entre os “pés de andarilho” e as “méos de
mecanico” e o fato de que 89% dos pacientes no estudo de Cox et al. (2017)
apresentavam maos de mecanico concomitantes, suspeita-se de que eles
possam compartilhar caracteristicas fisiopatoldégicas comuns. No entanto, mais
pesquisas sobre a epidemiologia, histologia e associa¢fes clinicas desse sinal
séo necessarias para uma melhor caracterizagao.

‘O uso de microscopia periungueal na avaliacdo de individuos com
fendbmeno de Raynaud é encorajado, pois anormalidades na alca capilar podem
ser preditivas do desenvolvimento de uma DTC” (FISCHER et al., 2015, p. 980).
Porém, o acesso ao exame pode ser dificil. Uma alternativa eficaz é a
dermatoscopia. “O método € uma ferramenta pratica e acessivel utilizada na
dermatologia, especialmente para o estudo de lesGes pigmentares, porém, que
também oferece uma visibilidade muito boa da microcirculagdo periungueal”
(MOREAU et al., 2017, p. 334). A vantagem reside principalmente em seu
aspecto pratico, facilmente acessivel em consultas. No estudo francés de
Moreau et al. (2017), em que comparou-se 0 uso de dermatoscopia e
capilaroscopia periungueal no fenémeno de Raynaud, a dermatoscopia foi capaz
de detectar 95% das distrofias capilares vistas na capilaroscopia. Houve boa
concordancia (> 70%) entre os dois exames para a deteccdo de distrofias
capilares e megacapilares, fundamental para o diagnéstico de doencas
sistémicas. Apesar de ndo substituir a capilaroscopia, a dermatoscopia permite
complementar e, portanto, aumentar o poder do exame clinico, enquanto
aguarda-se a realizacdo de capilaroscopia e a determinacao de autoanticorpos,
testes essenciais a serem realizados frente ao fendbmeno de Raynaud, segundo
Moreau et al. (2017). Diante das precariedades de insumos vigentes no servi¢co
médico publico brasileiro, o uso da dermatoscopia visa otimizar 0 processo
investigativo e estabelecer condutas ao paciente com maior seguranca, em
locais onde ndo haja acesso a microscopia periungueal.

Na dermatoscopia periungueal da paciente foram encontrados vasos
ectasicos e tortuosos, o que contribuiu para a hipétese de uma doenca sistémica.
O padrao escleroderma, caracterizado por ectasia de alcas capilares e regides
avasculares (delegdo vascular), o que resulta em diminuicdo do numero de

7

capilares, € encontrado em cerca de 80% dos pacientes com esclerose
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sistémica, mas também pode ser visto em pacientes com dermatomiosite e
doenca mista do tecido conjuntivo. (PIOTTO et al., 2012, p. 727). A remissédo das
alteracdes em exame realizado 3 meses apds inicio do tratamento, mostra que
a avaliacdo periungueal pode ser usada como alternativa para analisar o controle
de doenca. Ahmad et al. (2017) concluiram que apesar de esta estratégia nao
ter sido incluida nos critérios da PIAl, ela pode contribuir para o diagnéstico de
DTC em pacientes com caracteristicas sutis dessa ultima. De fato, o exame
demonstrou achados diagnosticos em quase metade dos casos pesquisados
qguando foi realizada avaliacao peringueal no estudo de Ahmad et al. (2017).

Na auséncia de estudos controlados randomizados ou estudos de caso-
controle relatando a eficacia ou a seguranca de diferentes agentes
imunossupressores na PIAI, ha apenas dados de séries de casos limitados,
conforme definido pelos critérios de 2015. (WILFONG et al., 2018, p. 15). A
melhor estratégia de manejo para pacientes com PIAl ainda ndo esté clara, e a
tendéncia, segundo Valenzuela, Cottin e Ancochea (2018), é recorrer ao uso de
corticosteroides e imunossupressores com base na “autoimunidade” do
paciente. De acordo com Wilfong et al. (2018), Azatioprina esta entre os agentes
de primeira linha. A paciente relatada neste estudo fez uso de pulsoterapia com
glicocorticoide endovenoso seguido de terapia imunossupressora com
Azatioprina, obtendo alta hospitalar em uso do esquema terapéutico com
corticoterapia vira oral e programacdo de reducdo gradual da dosagem,
associada ao imunossupressor, mantendo-se em uso continuo de
oxigenoterapia domiciliar por evidéncia de saturacdo de oxigénio de 87%, a
gasometria arterial, colhida ap6s a paciente ficar em ar ambiente. Segundo
relatorio do Ministério da Saude (2012), Saturacdo de oxigénio menor que 88%
€ uma indicacdo de oxigenoterapia domiciliar “A oxigenoterapia domiciliar
prolongada aumenta a sobrevida dos pacientes por melhorar as variaveis
fisiolégicas e sintomas clinicos; incrementa a qualidade de vida pelo aumento da
tolerancia ao exercicio, diminuindo a necessidade de internacdes hospitalares,
assim como melhora os sintomas neuropsiquiatricos decorrentes da hipoxemia
cronica” (SOCIEDADE BRASILEIRA DE PNEUMOLOGIA E TISIOLOGIA, 2000,
p. 341).

Posteriormente, foi sugerido alterar a imunossupresséao para Micofenolato
Mofetil (MMF). No estudo de Mccoy et al. (2018), a terapia com MMF pode
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atenuar a progressédo da DPI em pacientes com PIAI, e os resultados sugerem
que poderia ser mais benéfico em pacientes com mais vidro fosco e menos
padrao reticular na TCAR, situacao do caso relatado. Outra razdo importante
para considerar o MMF como alternativa € em pacientes onde a preservacao da
funcdo reprodutiva seja esperada, conforme citado por Saketkoo e Espinoza
(2009), apesar de que a concepcgao durante o uso de MMF deve ser evitada
devido risco elevado de perdas fetais e malformacgdes, conforme citado no

estudo. A paciente ainda nao havia iniciado o uso de MMF até o fim deste artigo.

5 CONCLUSAO

Mesmo com dificuldades no processo de investigacao, seja por resultados
negativos ou falta de recursos (caracteristica imperativa no sistema de salde
brasileiro), € possivel dar um diagnostico ao paciente e estabelecer uma conduta
baseada em evidéncias, apesar da raridade do caso. A utilizacdo de métodos
alternativos, disponiveis e baratos no processo de investigacdo, também é
importante para ajudar a construir o raciocinio clinico, uma vez que 0 acesso a
exames mais sofisticados € dificil. Neste contexto, cabe a utilizacdo dos critérios
para PIAI com maior frequéncia, evitando retardos no processo terapéutico e
diminuindo a morbimortalidade dessa entidade.

A utilizacdo da dermatoscopia periungueal € importante por agilizar o
processo invesgativo do fenébmeno de Raynaud em locais onde n&o haja acesso
a capilaroscopia peringueal, método de dificil acesso tanto na esfera publica
guanto privada.

Dada a raridade do achado de “pé de mecanico”, estudos multicéntricos
devem ser conduzidos afim de melhor categorizar e entender gatilhos e
desfechos do fendbmeno, além de sua correlacdo com demais achados
autoimunes.

Pacientes com PIAI devem ser cuidadosamente observados e conduzidos
por uma equipe multiprofissional, devido a alta propor¢cdo de pacientes que

podem vir a desenvolver uma DTC futuramente.
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APENDICE A — Termo de Consentimento Livre Esclarecido / Relato de

Caso

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECIDO / RELATO DE CASO
| - TITULO DO ESTUDO: Doenca Pulmonar Intersticial com Caracteristicas
Autoimunes: Relato de Caso
Pesquisador responsavel: Leonardo Teixeira de Mendonca
O (A) Senhor (a) esta sendo convidado (a) a participar, de forma voluntaria, de

um estudo do tipo Relato de Caso. Por favor, leia este documento com bastante atencao

antes de assina-lo. Caso haja alguma palavra ou frase que o (a) senhor (a) ndo consiga
entender, converse com o pesquisador responsavel pelo estudo ou com um membro da
equipe para esclarecé-los. A proposta do presente documento é explicar-lhe sobre a
necessidade do estudo e solicitar a sua permisséo para participar do mesmo.

Il - REGISTRO DAS EXPLICACOES DO PESQUISADOR AO PACIENTE OU SEU
REPRESENTANTE LEGAL SOBRE A PESQUISA CONSIGNANDO:

1. Objetivos do estudo: Relatar o caso clinico de um paciente com diagndstico de
Doenca Pulmonar Intersticial com Caracteristicas Autoimunes.

2. Procedimentos Realizados: Seréo utilizados para o protocolo de pesquisa os dados
referentes a investigacdo diagnostica do caso clinico em questdo, complicagoes,
tratamento e progndstico. Sera realizado uma revisédo de literatura sobre o tema e a
abordagem sobre atualizagbes. Apos o término da realizagdo do trabalho, os dados
coletados serdo arquivados por cinco anos e eliminados em seguida.

3. Desconfortos e Riscos Esperados: O paciente podera ter seus dados clinicos
expostos, além de ter acesso as informacdes cientificas obtidas a partir da pesquisa, a
respeito de sua condicéo clinica. Sera assegurado o sigilo de identidade do paciente em
qguestdo, com exposicado apenas da idade e sexo. O paciente serd acompanhado por
uma equipe multiprofissional em todo o tempo.

4. Beneficios Obtidos: A pesquisa apresentard analise que servira para que
profissionais de salde possam se atualizar acerca do assunto abordado nesse relato
de caso. Além disso, a pesquisa proporcionara satisfacdo aos pesquisadores em
disponibilizar informagfes que possam ajudar a melhorar a qualidade do atendimento
aos pacientes com Doenca Pulmonar Intersticial com caracteristicas autoimunes.

[l - ESCLARECIMENTOS DADOS PELOS PESQUISADORES SOBRE GARANTIAS
DO SUJEITO DA PESQUISA CONSIGNANDO:

1. O voluntario ter4 acesso, a qualqguer momento, aos resultados e podera esclarecer

davidas sempre que achar necessario.
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2. O voluntério tem liberdade para retirar seu consentimento e deixar de participar do
estudo a qualquer momento, sem que isto traga prejuizo a continuidade da assisténcia.
Além disso, em qualquer momento do estudo, ter& acesso aos profissionais
responsaveis pela pesquisa, para esclarecimento de duvidas. Desta forma, os
pesquisadores sado: Ewerton Arruda Tavares, Dr. Matheus Rocha Maia (CRM-PA
14215), Dra. Mércia Cristina Correa Vasconcelos (CRM-PA 5458) e Dra. Lucia Helena
Messias Sales (CRM-PA 5129), os quais séo orientados pelo Dr. Leonardo Teixeira de
Mendonca (CRM-PA 10613), e que podem ser encontrados no Hospital Universitario
Jodo de Barros Barreto, R. dos Mundurucus, 4487, Guama, Belém/PA, FONE: (91)
3201-6600. Se vocé tiver alguma consideracdo ou duvida sobre a ética da pesquisa,
entre em contato com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — Rua dos Mundurucus,
4487 FONE: (91) 3201-6754 — E-mail: cephujbb@yahoo.com.br.

3. Nao ha despesas pessoais para o voluntario em qualquer fase do estudo.

4. Nao havera indenizacdo por essa pesquisa.
IV - CONSENTIMENTO POS-ESCLARECIMENTO.

Declaro que, apds conveniente esclarecimento pelos pesquisadores sobre 0s
procedimentos do relato do caso clinico, ter entendido o que me foi explicado, consinto
em participar do presente Protocolo de Pesquisa e permito que as informagdes contidas
e relatadas no documento fisico do hospital, possam ser compartilhadas a comunidade
cientifica. Foi-me ressaltado que minha identificacédo sera preservada.

Belém, de de

Belém, PA [

Assinatura do sujeito da pesquisa

Belém, PA [

Assinatura do sujeito que colheu o TCLE

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o Consentimento Livre e

Esclarecido deste paciente ou representante legal para a participagéo neste estudo.

Assinatura do orientador da pesquisa
Leonardo Teixeira de Mendonga. CRM/PA: 10613
Hospital Universitario Jodo de Barros Barreto, R. dos Mundurucus, 4487, Guama,
Belém/PA. Contato: (91) 3201-6600.
Belém, PA /]
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APENDICE B - ARTIGO

DOENCA PULMONAR INTERSTICIAL COM ACHADOS AUTOIMUNES:

relato de caso

Interstitial Pulmonary Disease with Autoimune Features: case report

Leonardo Teixeira de Mendongat

Ewerton Arruda Tavares?

RESUMO

A pneumonia intersticial com achados autoimunes foi definida em 2015 por uma
forca tarefa internacional, para caracterizar a doenca pulmonar intersticial
associada a manifestacoes sistémicas limitadas a sutis anormalidades
sorologicas e clinicas, de carater autoimune, e que ndo preenchem critérios
diagnésticos de uma doenca do tecido conjuntivo definitiva. Dados recentes
relatam o n&o conhecimento de incidéncia e prevaléncia da doenga no mundo.
Objetiva-se relatar um caso de pneumonia intersticial com achados autoimunes,
descrever as condutas adotadas e relaciona-las com as descritas na literatura;
descrever o uso de dermatoscopia periungueal no fenbmeno de Raynaud;
descrever o achado de “pés de mecanico” e introduzir critérios diagnosticos para
pneumonia intersticial com achados autoimunes na literatura nacional. Este é um
estudo descritivo do tipo relato de caso, em que utilizaram-se informacdes
retrospectivas por meio de analise de prontuério e revisdo de literatura. D.B.R,
género feminino, 30 anos, diagnosticada com pneumonia intersticial com
achados autoimunes apds nao satisfazer hipoteses aventadas inicialmente.
Discute-se acerca da apresentacédo clinica, processo investigativo, diagnostico,
melhor terapéutica e utilizacdo de métodos alternativos no processo
investigativo-diagnostico. Conclui-se que este € o primeiro estudo a relatar um
caso de pneumonia intersticial com achados autoimunes, associado a “pés de

mecanico” e utilizagdo de dermatoscopia peringueal, no Brasil.

1 Médico Reumatologista, Mestre, Hospital Universitdrio Jodo de Barros Barreto (HUJBB) — EBSERH
2 Graduando de Medicina da Universidade Federal do Par3
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Palavras-chave: Pneumonia intersticial. Autoimune. Dermatoscopia. Pés de

mecéanico. Relato de caso.

INTRODUCAO

Pneumonia intersticial com
achados autoimunes (PIAlI - do
inglés Interstitial Pneumonia with
Autoimmune Features), segundo Dai
et al. (2018), € um novo termo que foi
proposto pela declaracdo conjunta
da European Respiratory Society e
American Thoracic Society, em
2015. “Ele é baseado em uma
combinacdo de dominios clinicos,
sorologicos e morfolégicos que
retratam pacientes que tém DPI com
caracteristicas autoimunes, mas que
nao atendem aos critérios
especificos para DTC”. (DAI et al.,
2018, p. 1).

Os critérios estabelecem
varios requisitos, a priori, para a
classificacdo da PIAI: segundo
FISCHER et al., (2015), os
individuos devem ter evidéncia de
pneumonia intersticial por
Tomografia Computadorizada de
Alta Resolugcdo (TCAR) e/ou por
bidpsia pulmonar cirdrgica, deve ser
feita uma avaliacéo clinica completa
durante a qual causas conhecidas de

pneumonia intersticial foram

excluidas e ndo atender aos critérios
para uma DTC definida. Os critérios
de classificagdo estdo organizados
em torno de 3 (trés) dominios
centrais: um dominio clinico que
consiste em caracteristicas
extratoracicas  especificas, um
dominio sorolégico que consiste em
autoanticorpos circulantes
especificos e um dominio
morfolégico que consiste em
caracteristicas especificas de
imagem de tdérax, caracteristicas
histopatoloégicas ou caracteristicas
fisiologicas pulmonares (FISCHER
et al., 2015, p. 978).

A Capilaroscopia Periungueal
(CPU) tem papel importante na
avaliacdo das Doencas Reumaticas
Autoimunes (DRAI) gque apresentam
alteracbes estruturais vasculares.
“Sua facil execucao e aplicabilidade,
o fato de ndo ser traumatica e o baixo
custo, fazem desse método uma
opcdo no auxilio diagnostico e no
acompanhamento dessas doencgas”
(PIOTTO et al., 2012, p. 727). ACPU
também é usada para distinguir o
fenbmeno de Raynaud primario do

secundario, como preditora de



prognéstico para as DRAI (como na
esclerodermia sistémica) e para
avaliar atividade de doenca (como
na dermatomiosite) (PIOTTO et al.,
2012). A microangiopatia periférica
pode ser detectada por CPU nos
estagios iniciais da doenca. Entre as
DTC, os achados da CPU fornecem
informacdes tipicas, especialmente
em esclerodermia, dermatomiosite,
doenca mista do tecido conjuntivo e
doenca do tecido conjuntivo
indiferenciada -  todos  séo
chamados de padrdo semelhante a
esclerodermia (CAKMAKCI et al.,
2015, p. 27). Ahmad et al. (2017)
sugeriram que a CPU poderia
contribuir para o diagndstico de DTC
em pacientes com caracteristicas
sutis dessa Ultima e sob investigacao
de PIAL.

“Estudos subsequentes que
aplicaram o conceito da PIAI
mostraram que esses pacientes
eram mais frequentemente
femininos e tendiam a possuir idade
mais avancada do que aqueles com
DTC-DPI” (NASCIMENTO et al,
2018, p. 1082).

A PIAIl, segundo Grasselli et
al. (2017), € uma forma autoimune
rara de DPI que pode apresentar
quadro agudo de Sindrome de

Desconforto  Respiratério Agudo
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(SDRA) e faléncia mudltipla de
orgdos, exigindo admissdo na
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) e
medidas avancadas de suporte de
vida, incluido suporte de oxigenacéao
por membrana extracorpérea. Dai et
al. (2018) também concluiram em
seu estudo que os pacientes que
preencheram os critérios da PIAI
tiveram uma sobrevida
significativamente pior do que
aqueles com nao- PIAI.

‘A melhor estratégia de
manejo para pacientes com PIAI
ainda néo esté clara, e a tendéncia é
recorrer ao uso de corticosteroides e
imunossupressores com base na
‘autoimunidade’ do
(VALENZUELA;
ANCOCHEA, 2018, p. 2).

paciente”
COTTIN;

RELATO DE CASO

Mulher, 30 anos de idade,
branca, previamente higida, referia
que ha 14 meses iniciara quadro
intermitente de dores articulares em
guadris, ombros, cotovelos, joelhos,
mMAaos e pés, com edema e aumento
de temperatura, que comprometiam
0 movimento, com fraqueza
muscular e episddios de quedas da

prépria altura; fazia uso de



sintomaticos (relaxante muscular) e
obtinha melhora espontanea, por
isso ndo procurava auxilio médico.
ApOs 7 meses, teve inicio quadro de
dispneia, primeiramente aos

grandes e meédios esforgos,
evoluindo aos minimos esforgos
(Grau V na Escala de Dispneia
Modificada - Medical Research
Council), acompanhada de tosse
nao produtiva. Foi internada, com
diagnéstico e tratamento para
pneumonia. Seguiu em fisioterapia
respiratoria poés-alta, com breve
periodo de melhora. Passados 7
meses da internacdo, houve
exacerbacéao da dispneia,
acompanhada de astenia, febre (ndo
aferida) e piora das dores articulares;
também relatava surgimento de
lesbes descamativas em maos e pés
(Figuras 1 a 3), acompanhada de
eventual cianose e palidez de
extremidades, associado a rubor
facial noturno e apo0s exposicdo
solar. Referia perda de 20 quilos em

10 meses.
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Figura 1 - Alteracdes em extremidades
apresentadas pela paciente: Papulas de
Gottron e “méos de mecanico”.

Figura 2 - Altera¢des em extremidades
apresentadas pela paciente: “Maos de

mecanico”’

Figura 3 - Alteracdes em extremidades
apresentadas pela paciente: “pés de
mecanico”.

Admitida no setor de Pneumologia
do Hospital Universitario Jodo de

Barros Barreto no dia 14/08/2018.
Devido a leucocitose detectada no



laboratério admissional, foi iniciado
antibioticoterapia endovenosa de
amplo espectro com Ceftriaxona e
Claritromicina. Os exames
radiolégicos do torax revelaram
infiltrado intersticial difuso bilateral &
radiografia e Tomografia
Computadorizada de Alta Resolucao

(TCAR) (Figura 4).

320231
31/07/1988 F
HOSP JOAQ B. BARRETO

WL: - 00 p 199mA 120kV
T: 2.0mm 1834.5mm i 20/08/2018 15:53:11

Figura 4 — Tomografia Computadorizada
(TC) de Térax. Mdltiplas areas de vidro
fosco, associada a espessamento dos
septos inter e intralobulares,
bronquiectasias e bronquioloectasias de
tracdo, com aspecto sugestivo de
Pneumonia Intersticial  N&o-Especifica
(PINE)

Foi solicitado um Teste de Funcgéo
Pulmonar, que mostrou: distarbio
ventilatério restritivo grave, CVF:
1,23 (29%), VEF114: 1,00 (29%) e
tempo expiratorio maximo de 5
segundos; e o ecocardiograma, com

medida de pressdao da artéria

13 Capacidade Vital Forcada.
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pulmonar, apresentou-se dentro da
normalidade. A broncoscopia
evidenciou sangue em via area, com
cultura para Streptococcus sp (alfa
hemolitico) positiva. Devido ao
fendmeno de Raynaud, foi realizada
dermatoscopia do leito periungueal
gue evidenciou vasos ectasicos
tortuosos  Solicitadas sorologias

(Tabela 1).

EXAME/UNID RESULTADO

ALDOLASE (U/L) 22,7
FATOR ANTINUCLEAR

pontilhado centromérico

(Titulo 1:80)
COMPLEMENTO TOTAL 151
(CH50) (U/CAE)
ANTI-SSA/RO (U/mL) 31

ANTI-DNA NATIVO
ANTI-RNP (U/mL)
ANTI-SM (U/mL)
ANTI-JO-1

N&o reagente
N&o reagente
Nao reagente

N&o reagente

Reagente padréo nuclear

Tabela 1. Resultado de sorologias. Fonte: Sistema de
Dados Laboratoriais do Hospital Universitario Jodo de
Barros Barreto (2018).

Tais achados ndo permitiram
preencher diagnostico para uma
doenca do tecido conectivo
especifica. Com essa historia e a
presenca de PINE a TC, Fator
Antinuclear (FAN)

centromérico, lesdes cutaneas do

padrao

tipo “maos de mecanico” e sinal de

14 Volume Expiratorio Forcado no Primeiro
Segundo.



Gottron, enquadrou-se no
diagndstico de pneumonia intersticial
com achados autoimunes.
Introduziu-se corticoterapia oral,
com aumento de dose apos 48h de
antibidtico.

A paciente evoluiu com
insuficiéncia respiratéria aguda,
recebendo oxigénio por ventilacdo
ndo invasiva. Devido & exacerbacgéo
do desconforto respiratorio, foi
iniciado Pulsoterapia Apés o fim
dessa, foi mantida corticoterapia oral
e iniciado Azatioprina. Evoluiu com
melhora do desconforto respiratério
agudo. Recebeu alta com

necessidade de oxigénio domiciliar

diuturnamente. Seguiu em
acompanhamento ambulatorial
especializado e fisioterapia

respiratoria.

Posteriormente foi sugerida a
alteracdo de imunossupressao para
o Micofenolato mofetil, medicacéo
gue ainda nédo havia sido iniciada até
o fim deste trabalho. Houve
desaparecimento da descamacao
em extremidades e dos vasos
ectasicos tortuosos em
dermatoscopia periungueal
posterior. A paciente mantinha sem
alteragcbes o0 padrdao radiologico

pulmonar e seguia em tratamento,
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com boa evolucédo, até o fim desta

pesquisa.

DISCUSSAO

A existéncia de pacientes com
DPI idiopéatica, associada a
caracteristicas sugestivas de
autoimunidade e auséncia de
critérios diagnoésticos para uma
etiologia especifica, apontou a
eminente necessidade de definicdo
de uma nova sindrome clinica, a
pneumonia intersticial com achados
autoimunes. Esse novo termo,
proposto pela declaracdo conjunta
da European Respiratory Society e
American Thoracic Society em 2015,
€ baseado, segundo Wilfong et al.
(2018), em uma combinacdo de
dominios clinicos, sorologicos e
morfologicos para descrever
pacientes com DPI que nao
preenchem 0s critérios de
classificacdo para uma doenca do
tecido conjuntivo ja estabelecida,
mas que apresentam caracteristicas
de autoimunidade e podem se
beneficiar de terapia
Imunossupressora A escassez de
estudos na literatura nacional e
internacional que abordem a
epidemiologia da PIAI dificulta o

estabelecimento de um perfil



epidemioldgico para a mesma, de
modo que Dai et al. (2018)
mostraram nao haver dados que
apontem prevaléncia e incidéncia
dessa entidade nosologica, assim
como desfechos clinicos dos
pacientes portadores da doenca.

O presente relato de caso
obteve  diagnodstico de  PIAI
utilizando-se de exames clinicos,
sorolégicos e radiolégicos conforme
0s critérios propostos para a doenca.
A paciente apresentava no dominio
clinico um quadro de poliartralgia
com acometimento de quadris,
ombros, cotovelos, joelhos, maos e
pés, fissuras digitais, classicamente
intituladas  “mé&os de mecanico”,
fenbmeno de Raynaud e pépulas de
Gottron. Esses achados clinicos
mostram-se frequentes em outros
estudos, de modo que Dai et al.
(2018) apontaram que, dos 177
pacientes que preenchiam o0s
critérios de PIAI, as manifestacfes
clinicas mais comuns foram
fendbmeno de Raynaud (12,9%) e
poliartralgia inflamatéria  (4,5%),
assim como Chartrand (2016)
descreveu como mais frequentes os
achados de fenbmeno de Raynaud
(39%), fissuras digitais (29%),
papulas de Gottron (18%) e

artropatia inflamatéria (16%).
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Embora importantes para
definicho de diversas patologias
clinicos

autoimunes, achados

especificos isoladamente nao
permitem o diagnéstico de uma DTC.
Fendbmeno de Raynaud, ulceragao
da ponta digital distal e edema digital
sdo achados do exame fisico
frequentemente vistos na esclerose
sistémica, mas raramente
observados na Pneumonia
Intersticial Idiopatica. (FISCHER et
al., 2015, p. 979). Da mesma forma,
as caracteristicas de ‘maos de
mecanico’ e o sinal de Gottron séo
marcas da sindrome antissintetase
ou overlap syndrome de esclerose
sistémica e miosite. A artropatia
inflamatéria é incluida como um
critério da PIAI e é caracterizada por
sintomas ou sinais de sinovite
articular periférica, mas a dor
articular isolada ndo é incluida
devido a sua falta de especificidade.
(FISCHER et al., 2015, p. 980).
Outras caracteristicas nao
especificas  apresentadas  pela
paciente como fragilidade capilar,
fotossensibilidade, perda ponderal,
mialgia e artralgia, ndo estao
incluidas nos critérios de Fischer et
al. (2015). Apesar de a paciente
apresentar pneumopatia intersticial,

alteracdo capilar periungueal e



fendbmeno de Raynaud, néo

preencheu completamente  os
criterios de classificacdo para
Esclerose Sistémica segundo o
American College of
Rheumatology/European
Against Rheumatism (VAN DEN
HOOGEN et al., 2013).

A  paciente

League

apresentava
histérico de fraqueza muscular,
elevacdo de enzimas musculares
séricas e lesBes cutdneas como
papulas de Gottron, indicativos de
Dermatomiosite, segundo 0S
critérios diagnésticos de Bohan e
Peter (1975). Contudo, isso permitia
apenas inferir como diagndstico
provavel. Para o diagnostico
definitivo, seria necessario evidéncia
de miosite a biépsia muscular ou
exame de eletromiografia compativel
com miopatia, integrantes dos
critérios de Bohan e Peter (1975),
métodos complementares, porém de
dificil acesso no sistema publico de
saude, e que ndo se encontravam
disponiveis para investigacdo pela
equipe médica.

A hipotese de LES, doenca
gue se fazia presente em seu
historico familiar, ndo foi corroborada
devido a paciente ndo preencher
critérios clinicos e laboratoriais

definidos internacionalmente para o
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diagndstico da doenca. O Systemic
Lupus International Collaborating
Clinics (SLICC), publicado por Petri
et al. (2012) para o diagnéstico de
LES, requer o cumprimento de
quatro critérios, incluindo pelo
menos um critério clinico e um
imunoldgico: a paciente apresentou
apenas trés, como FAN positivo,
alteracdo cutanea aguda e dor
articular.

Nos critérios do American

College of Rheumatology, a

classificacdo é baseada em 11
critérios (TAN et al.,, 1982). Uma
pessoa deve ter LES se 4 ou mais
dos 11 critérios estiverem presentes.
A paciente apenas apresentou FAN
positivo, fotossensibilidade e artrite
ndo erosiva. Outros critérios
presentes nas duas classificacdes
como Ulcera oral, alopecia, serosite,
alteracbes renais, hematolégicas,
neurolégicas e  autoanticorpos
especificos, ndo eram manifestados
pela paciente.

A negatividade de diversos
autoanticorpos também nao
possibilitou o diagnéstico, do qual se
destaca a auséncia de Anti-DNA
nativo e de Ant-SM para LES.
Conforme Fu et al. (2015), os
anticorpos anti-DNA sdo os mais

bem estudados de todos os



autoanticorpos encontrados no LES
e ainda sao amplamente utilizados
para ajudar no diagndstico e no
manejo dessa doenca. “Devido a sua
alta especificidade, os anticorpos
anti-SM estéo incluidos nos critérios
sorolégicos para o diagnéstico de
LES” (MIGLIORINI et al., 2005, p. 1).

Da mesma maneira, a
presenca de anticorpos anti-RNP
permanece condicdo essencial para
o diagnéstico de DMTC, segundo
Ahsan et al. (2018), e sua auséncia
ndo possibilitou o diagndstico dessa
patologia. A
Anti-Jo-1

estabelecer o

negatividade do
anticorpo inviabilizou
diagnéstico  de
sindrome antissintetase, visto que
Solomon, Swigris e Brown (2011)
citaram que ele é o autoanticorpo
mais comumente encontrado nessa
patologia. Outros anticorpos sao
bem menos comuns, dos quais: anti-
PL-7 ou anti-PL-12 sdo detectados
em 2-5% dos pacientes, e os demais
(anti-OJ, anti-EJ, anti-KS, anti-ZO e
antitirosil) e, em concordancia com
Solomon, Swigris e Brown (2011),
sao identificados em < 2% dos
pacientes. A impossibilidade de
dosagem de todos os anticorpos
necessarios e 0 acesso a exames
mais especificos, inviabilizou

prosseguir a investigacao de
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patologias especificas, problema
citado por Cavagna et al. (2018), que
evidenciou como a realidade local
pode impossibilitar a realizacdo de
todo o espectro de anticorpos para
investigacdo dessas doencas.

Deste modo, a positividade de
Anti-Ro e FAN padréo centromérico
em titulacdo 1:80, contribuiram para
o diagndstico sorolégico da doenca
em questdo, a medida que ‘o
anticorpo Anti-Ro positivo pode ser
visto em até 50% dos casos de PIAI”
(CAVAGNA et al., 2018, p. 2), o que
€ reforcado por Dai et al. (2018) e
Chartrand et al. (2016), em que 0s
achados sorolégicos mais
prevalentes em seus estudos foram
o FAN (49,2%) e Anti-Ro/SSA
(36,1%) e FAN (48%), Anti-Ro/SSA
(43%) e Anti-RNP (36%),
respectivamente. Segundo Fischer
et al. (2015), independentemente do
titulo, a positividade do FAN com
padrdo nucleolar ou centromérico é
incluida como um critério de PIAL.

A paciente em estudo
apresentava quadro respiratério de
dispneia progressiva e
incapacitante, que a Tomografia
Computadorizada de Alta Resolugao
(TCAR) revelou mudltiplos infiltrados
em vidro fosco, bronquiectasias e

aspecto de Pneumonia Intersticial



N&o-Especifica  (PINE). Esses

padrdes de acometimento
radiolégico sdo compativeis com o
que ja foi relatado na literatura, de
modo gque  foram descritas
prevaléncias de 57%, 61,6% e
64,3% de PINE ao exame
tomografico de pacientes portadores
de PIAI (CHARTRAND et al., 2016;
DAI et al., 2018; ITO et al., 2017),
além do fato de que, conforme citado
por Dai et al. (2018) a presenca de
consolidacbes e de leséo
parenquimatosa em vidro fosco é
indicada como sinal de atividade
inflamatoria da doenca e ocorréncia
de lesdo alveolar. Por conseguinte,
segundo Wilfong et al. (2018), na
classificacao de PIAI, pacientes com
PINE ou Pneumonia Organizante
(PO) requerem apenas uma
sorologia positiva de autoimunidade
ou caracteristica clinica para serem
diagnosticados com a doenca.
Segundo Ito et al. (2017),
padrées radiologicos e idade sao
fatores prognésticos e de sobrevida
fracos para Doenca Pulmonar
Intersticial com achados
autoimunes. A paciente era jovem,
do sexo feminino e sem histéria de
tabagismo, o que é reforcado pelos
resultados encontrados por Dai et al.

(2018), em que o0s pacientes
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portadores de PIAlI eram mais
comumente mulheres jovens, com
baixa percentagem de fumo ou
nunca tabagistas, o que também foi
observado por Adegunsoye et al.
(2017), em que os pacientes com
critérios para PIAI eram
predominantemente jovens e do
sexo feminino. “‘Embora
caracteristicas autoimunes possam
se apresentar em qualquer idade, o
padrdao de predominancia feminina
se alinha com a distribuicdo
esperada de género em individuos
com caracteristicas subjacentes de
DTC” (ADEGUNSOYE et al., 2017,
p. 7).

Deve-se ressaltar que a
paciente apresentava descamacgao
em pés, algo que nao é descrito nos
critérios de PIAI, sinal que podemos
chamar, assim como as méaos, de
‘pés de mecanico”. Em 2003,
Shibuya et al. (2003) foram os
primeiros a relatar a associacdo de
‘maos de mecanico” com “pés de
mecanico”; trés de seus pacientes
apresentavam  esses  achados,
sendo que um apresentava miopatia
inflamatoria associada e dois
possuiam pneumonia intersticial
sem miopatia.

Euwer e Sontheimer (1996)

discutiram brevemente “maos de



mecanico” na auséncia de
anticorpos  antissintetase, assim
como a paciente do caso em
questéo. Cox et al. (2017) sugeriram
a terminologia “pés de andarilho”
para o achado. A incidéncia e a
prevaléncia exatas desse sinal séo
desconhecidas. Dadas as muitas
semelhangas entre os “pés de
andarilho” e as “maos de mecanico”
e o fato de que 89% dos pacientes
no estudo de Cox et al. (2017)
apresentavam maos de mecanico
concomitantes, suspeita-se de que
eles possam compartilhar
caracteristicas fisiopatoldgicas
comuns. No entanto, mais pesquisas
sobre a epidemiologia, histologia e
associacgodes clinicas desse sinal sao
necessarias para uma melhor
caracterizacao.

‘O wuso de microscopia
periungueal na avaliacdo de
individuos com fenbmeno de
Raynaud € encorajado, pois
anormalidades na algca capilar
podem ser preditivas do
desenvolvimento de wuma DTC”
(FISCHER et al.,, 2015, p. 980).
Porém, 0 acesso ao exame pode ser
dificil. Uma alternativa eficaz é a
dermatoscopia. “O método é uma
ferramenta pratica e acessivel

utilizada na dermatologia,
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especialmente para o estudo de
lesbes pigmentares, porém, que
também oferece uma Vvisibilidade
muito boa da microcirculacéo
periungueal” (MOREAU et al., 2017,
p. 334). A vantagem reside
principalmente em seu aspecto
pratico, facilmente acessivel em
consultas. No estudo francés de
Moreau et al. (2017), em que
comparou-se 0 uso de
dermatoscopia e capilaroscopia
periungueal no fenbmeno de
Raynaud, a dermatoscopia foi capaz
de detectar 95% das distrofias
capilares vistas na capilaroscopia.
Houve boa concordancia (> 70%)
entre 0s dois exames para a
deteccdo de distrofias capilares e
megacapilares, fundamental para o
diagndstico de doencas sistémicas.
Apesar de né@o substituir a
capilaroscopia, a dermatoscopia
permite complementar e, portanto,
aumentar o poder do exame clinico,
enquanto aguarda-se a realizacao
de capilaroscopia e a determinacao
de autoanticorpos, testes essenciais
a serem realizados frente ao
fenbmeno de Raynaud, segundo
Moreau et al. (2017). Diante das
precariedades de insumos vigentes
no servico médico publico brasileiro,

0 uso da dermatoscopia visa otimizar



0 processo investigativo e
estabelecer condutas ao paciente
com maior seguranga, em locais
onde ndo haja acesso a microscopia
periungueal.

Na dermatoscopia
periungueal da paciente foram
encontrados vasos ectasicos e
tortuosos, o que contribuiu para a
hip6tese de uma doenga sistémica.
O padrao escleroderma,
caracterizado por ectasia de alcas
capilares e regidbes avasculares
(delec&o vascular), o que resulta em
diminuicdo do numero de capilares,
€ encontrado em cerca de 80% dos
pacientes com esclerose sistémica,
mas também pode ser visto em
pacientes com dermatomiosite e
doenca mista do tecido conjuntivo.
(PIOTTO et al.,, 2012, p. 727). A
remissao das alteracdes em exame
realizado 3 meses apls inicio do
tratamento, mostra que a avaliacéo
periungueal pode ser usada como
alternativa para analisar o controle
de doenca. Ahmad et al. (2017)
concluiram que apesar de esta
estratégia nao ter sido incluida nos
critérios da PIAI, ela pode contribuir
para o diagnostico de DTC em
pacientes com caracteristicas sutis
dessa dUltima. De fato, o exame

demonstrou achados diagnosticos
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em quase metade dos casos
pesquisados quando foi realizada
avaliagdo peringueal no estudo de
Ahmad et al. (2017).

Na auséncia de estudos
controlados randomizados ou
estudos de caso-controle relatando a
eficacia ou a seguranca de
diferentes agentes
imunossupressores na PIAI, h&
apenas dados de séries de casos
limitados, conforme definido pelos
critérios de 2015. (WILFONG et al.,
2018, p. 15). A melhor estratégia de
manejo para pacientes com PIAI
ainda nao esta clara, e a tendéncia,
segundo Valenzuela, Cottin e
Ancochea (2018), é recorrer ao uso
de corticosteroides e
imunossupressores com base na
“autoimunidade” do paciente. De
acordo com Wilfong et al. (2018),
Azatioprina esté entre os agentes de
primeira linha. A paciente relatada
neste estudo fez uso de pulsoterapia
com glicocorticoide endovenoso
seguido de terapia
imunossupressora com Azatioprina,
obtendo alta hospitalar em uso do
esquema terapéutico com
corticoterapia vira oral e
programacao de reducao gradual da
dosagem, associada ao

Imunossupressor, mantendo-se em



uso continuo de oxigenoterapia
domiciliar por evidéncia de saturagéo
de oxigénio de 87%, a gasometria
arterial, colhida apos a paciente ficar
em ar ambiente. Segundo relatorio
do Ministério da Saude (2012),
Saturagdo de oxigénio menor que
88% € uma indicacdo de
oxigenoterapia domiciliar ‘A
oxigenoterapia domiciliar prolongada
aumenta a sobrevida dos pacientes
por melhorar as variaveis fisiolégicas
e sintomas clinicos; incrementa a
qualidade de vida pelo aumento da
tolerancia ao exercicio, diminuindo a
necessidade de internacdes
hospitalares, assim como melhora os
sintomas neuropsiquiatricos
decorrentes da hipoxemia crbnica”
(SOCIEDADE BRASILEIRA DE
PNEUMOLOGIA E TISIOLOGIA,
2000, p. 341).

Posteriormente, foi sugerido
alterar a imunossupressao para
Micofenolato Mofetil (MMF). No
estudo de Mccoy et al. (2018), a
terapia com MMF pode atenuar a
progressdo da DPlI em pacientes
com PIAI, e os resultados sugerem
gue poderia ser mais benéfico em
pacientes com mais vidro fosco e
menos padrdo reticular na TCAR,
situagcdo do caso relatado. Outra

razao importante para considerar o
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MMF como alternativa €é em
pacientes onde a preservacao da
funcdo reprodutiva seja esperada,
conforme citado por Saketkoo e
Espinoza (2009), apesar de que a
concepcgao durante o uso de MMF
deve ser evitada devido risco
elevado de perdas fetais e
malformacgdes, conforme citado no
estudo. A paciente ainda ndo havia
iniciado o uso de MMF até o fim

deste artigo.

CONCLUSAO

Mesmo com dificuldades no
processo de investigacdo, seja por
resultados negativos ou falta de
recursos, € possivel dar um
diagndstico ao paciente e
estabelecer conduta baseada em
evidéncias, apesar da raridade do
caso. A utilizacdo de métodos
alternativos, disponiveis e baratos no
processo de investigagcdo, como a
dermatoscopia  periungueal, e
importante por agilizar o processo
invesgativo do fenbmeno de
Raynaud em locais onde n&o haja
acesso a capilaroscopia peringueal,
método de dificil acesso tanto na
esfera publica quanto privada.

Ajuda a construir o raciocinio

clinico, uma vez que o acesso a



exames mais sofisticados é dificil.
Neste contexto, cabe a utilizagdo dos
criterios para PIAl com maior
frequéncia, evitando retardos no
processo terapéutico e diminuindo a
morbimortalidade dessa entidade.
Dada a raridade do achado de
‘pé de  mecanico”, estudos
multicéntricos devem conduzidos

afim de melhor categorizar e
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fendbmeno, além e sua correlacéo
com demais achados autoimunes.
Pacientes com PIAlI devem
ser cuidadosamente observados e
conduzidos por uma equipe
multiprofissional, devido a alta
proporcdo de pacientes que podem
vir a desenvolver uma DTC

futuramente.

entender gatilhos e desfechos do
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ANEXO A — Critérios de classificagdo para “pneumonia intersticial com achados

autoimunes” de acordo com a ATS/ERS 2015

Critérios de classificacdo para “pneumonia intersticial com achados autoimunes” de acordo com a

ATS/ERS 2015

A WDN R

. Presenca de pneumonia intersticial (por TCAR ou bidpsia pulmonar cirargica) E,
. Excluséo de etiologias alternativas E,
. N&o atende aos critérios de doenca do tecido conjuntivo definida E,

. Pelo menos uma caracteristica de pelo menos dois desses dominios:

A. Dominio Clinico
B. Dominio Soroldgico

C. Dominio Morfolégico

N o o M w PR

. Dominio Clinico

Fissura digital distal (isto &, “m&os de mecanico”)

Ulceragdo da ponta digital distal

Artrite inflamatéria ou rigidez articular poliarticular matinal > 60 min
Telangiectasia palmar

Fenémeno de Raynaud

Edema digital inexplicavel

Erupcéo fixa inexplicavel nas superficies extensoras digitais (sinal de Gottron).

© ©®© N o gk w DN

el
N PO

B. Dominio Soroldgico

FAN titulo > 1:320, padrdes difusos, pontilhados, homogéneos ou
a. FAN padréo nucleolar (qualquer titulo) ou

b. FAN padréo centromérico (qualquer titulo)

Fator Reumatoide >2 x limite superior do normal

Anti-CCP

Anti-dsDNA

Anti-Ro (SS-A)

Anti-La (SS-B)

Anti-ribonucleoproteina

Anti-Smith

Anti-topoisomerase (Scl-70)

Anti-tRNA sintetase (ex., Jo-1, PL-7, PL-12; outros sdo: EJ, OJ, KS, Zo, tRS)
Anti-PM-Scl

Anti-MDA-5

1.

C. Dominio Morfolégico

Padrdes sugestivos de radiologia por TCAR (ver texto para descri¢des):
a. PINE
b. PO




c. PINE com sobreposi¢éo de PO

d. PIL
2. Padrdes ou caracteristicas histopatoldgicas por biépsia pulmonar cirdrgica:
a. PINE
b. PO
c. PINE com sobreposi¢cdo de PO
d. PIL
e. Agregados linfoides intersticiais com centros germinativos
f. Infiltrac&o linfoplasmocitaria difusa (com ou sem foliculos linfoides)

3. Envolvimento de multiplos compartimentos (além da pneumonia intersticial):
a. Derrame pleural inexplicavel ou espessamento
b. Derrame pericardico inexplicavel ou espessamento
c. Doencga inexplicada intrinseca das vias aéreas* (por TFP, imagem ou patologia)

d. Vasculopatia pulmonar inexplicada.

TCAR: tomografia computadorizada de alta resolucdo; FAN: fator antinuclear; PINE: pneumonia
intersticial ndo-especifica; PO: pneumonia em organizacao; PIL: pneumonia intersticial linfoide; TFP:
teste de funcdo pulmonar.

*: inclui obstrucéo do fluxo de ar, bronquiolite ou bronquiectasia.

Traduzido de FISCHER, A. et al. An official European Respiratory Society/American Thoracic
Society research statement: Interstitial pneumonia with autoimmune features. Eur Respir J.,
v. 46, p. 976-987, 2015.
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