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Resumo do caso

Paciente, 53 anos, com diagndstico ha 6 meses de Mieloma Multiplo e suspeita diagnéstica de
Esclerose Sistémica. Realizava ha 4 meses tratamento medicamentoso com glicocorticoéides para
artralgia, provavelmente secundaria a Esclerose Sistémica. Foi admitido em Unidade de Pronto
Atendimento em crise hipertensiva e com piora importante da fungdo renal, sugerindo-se Crise Renal
Esclerodérmica, a qual apresentou necessidade de dialise e outras complicacdes devido ao descontrole

pressorico.

Abstract

Patient, 53 years old, diagnosed 6 months ago with Multiple Myeloma and suspected Systemic
Sclerosis. She had been undergoing drug treatment with glucocorticoids for 4 months for arthralgia,
probably secondary to Systemic Sclerosis. He was admitted to the Emergency Care Unit in a
hypertensive crisis and with significant worsening of renal function, suggesting Sclerodermic Renal

Crisis, which required dialysis and other complications due to uncontrolled blood pressure.



Introducao

A crise renal esclerodérmica ¢ definida como insuficiéncia renal rapidamente progressiva
acompanhada ou ndo de hipertensdo maligna de inicio recente durante o curso da Esclerose Sistémica,
ocorrendo em 15 a 20% dos pacientes com a forma cutanea difusa da doenga, sobretudo nos primeiros
cinco anos do diagnéstico '*. A CRE é uma complica¢do incomum, mas entre 20 e 30% dos pacientes
ndo recuperam a fung¢do renal. **°. Além disso, a Esclerose Sistémica pode ocorrer em superposi¢io a
outras doengas reumaticas tais como Artrite Reumatoide, Sindrome de Sjogren e Lupus Eritematoso
Sistémico®. Além disso, associa-se a tumores sélidos como pulmio, mama e reto, porém poucos casos
relatados na literatura correlacionaram-se a coexisténcia com Mieloma Multiplo. Apresentamos,
portanto, um relato de caso de paciente, 53 anos, previamente acometido de Mieloma Multiplo e que

evoluiu 6 meses ap6s esse diagnostico com crise renal esclerodérmica.

Relato do Caso

Paciente do sexo masculino, 53 anos, em acompanhamento ambulatorial de Hematologia do Hospital
Universitario de Brasilia (HUB) devido a Mieloma Multiplo, diagnosticado em Junho de 2021 na forma
assintomatica da doenca. Iniciou dois meses apds o diagndstico de Mieloma, quadro de
espessamento cutdneo difuso, mais proeminente em regido das mdos, bracos, pernas e pés,
estendendo-se proximalmente as metacarpofalangianas, associado mancha hipocrémica em sal e
pimenta presentes em regido dorsal de brago, antebrago, tronco e coxas, além de artralgia difusa de
moderada intensidade. Negava telangiectasias ou Fendmeno de Raynaud. Foi aventada a hipétese em
consulta ambulatorial com reumatologista particular de Esclerose Sistémica e solicitada, na ocasido, o
fator anti nucleotideo (FAN), reagente 1/160, padrdo nucleolar pontilhado, além dos anticorpos anti
CCP, anti DNA, anti RO, anti LA, anti SM e anti Centrdmero, todos nao reagentes. Sorologias virais com
anti HCV, HBsAg, Anti HBs, Anti HIV também estavam ndo reagentes. Iniciado tratamento para as
queixas de artralgia Metotrexato na dose de 15mg/dia, associado a Acido Félico 5mg/dia e
Prednisona 15mg/dia. Paciente evoluiu com melhora dos sintomas articulares, porém sem resposta
clinica para as queixas dermatoldgicas. Apds 4 meses com esse esquema terapéutico, o paciente foi
admitido no Centro de Pronto Atendimento (CPA) do HUB com quadro de Insuficiéncia Renal Aguda e

Hipertensdo Arterial Sistémica. Na avaliagdo inicial, o paciente queixava-se de cefaléia em regido
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nucal, nduseas e vomitos, reducdo da acuidade visual bilateralmente e diminui¢do da diurese. Ao
exame fisico apresentava pressdo arterial de 190x130 mmhg, demais sinais vitais estaveis; exame dos
aparelhos cardiaco, respiratorio e abdominal sem alteracGes; presenca alteragées dermatoldgicas
conforme descrito acima, porém com piora progressiva, mais proeminentemente, da esclerodactilia.
Nos exames laboratoriais, a funcdo renal admissional apresentava Ureia de 163, Creatinina de 7.0,
valor basal em outubro de 2015 de 0.8, sem disturbios hidroeletroliticos e hemograma sem
alteracgdes. Iniciou-se o tratamento com Captopril por via oral na dose de 200mg/dia e, em conjunto
com a Nefrologia, 3 dias apds a admissao, iniciou-se sessdes de hemodialise em razdo de piora das
escdrias nitrogenadas e anuria. O paciente ndo apresentou melhora dos niveis presséricos com a
monoterapia com Captopril, mesmo com aumentos progressivos de dose. Houve necessidade de
associacdo de outros anti-hipertensivos para se atingir a normotensdo, o que aconteceu apds 9 dias
da admissdo, momento em que utilizava Captopril em dose maxima, 450 mg/dia, associado a
Hidralazina 150mg/dia e Anlodipino 10mg/dia. Para as queixas visuais foi realizada fundoscopia cujos
achados revelavam exsudatos algodonosos e edema macular bilateral, com programacdo para
infiltracdo de prednisolona intra vitrea e posterior fotocoagulacdo com laser argbnio em ambos os
olhos, em conjunto com a Oftalmologia do HUB. Realizou ainda ultrassonografia renal, que revelou
aumento difuso da ecogenicidade da camada cortical renal bilateral, inferindo-se nefropatia
parenquimatosa. Manteve-se internado em leito de enfermaria da Nefrologia em sessGes de
hemodidlise com programacdo de realizar bidpsia renal. Seria submetido a quimioterapia por
Ciclofosfamida em conjunto com o servico de Reumatologia apds a bidpsia renal, porém no dia

15/01/22 paciente veio a dbito devido a choque séptico de foco pulmonar.

Discussao do Caso

A associacdo de Mieloma Multiplo e Esclerose Sistémica (ES) é rara, Gupta R et al. 7 cita 13
casos relatados na literatura médica. Quando observamos o percentual de casos de ES que evoluem
para Crise Renal Esclerodérmica, cerca de 10% dos casos presentes na forma cutanea difusa da
doencga, que é de aproximadamente 15 a 20% dos casos totais de ES, essa associag¢do fica ainda mais

rara de ser observada na pratica didria. O paciente em questdo apresentava portanto ambos os
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critérios diagndsticos atendidos, tanto para Mieloma Multiplo, quanto para Crise Renal

Esclerodérmica.

Dentre os critérios diagndsticos de Mieloma Mudltiplo, o paciente apresentava hipercalcemia
de 13.9 g/dl, 2.9g/dl acima do valor de referéncia e insuficiéncia renal aguda com necessidade
dialitica por uremia e anuria, ausentes no momento do diagndstico, mas presentes durante a
evolucdo clinica na interna¢do no Centro de Pronto Atendimento (CPA) do Hospital Universitario de
Brasilia (HUB). Na investigacdo laboratorial, havia presenca de pico monoclonal de proteinas Gama de
3.0g/dl em eletroforese de proteinas, além de presenca de proteinas monoclonais IgG/Lambda em
imunofixa¢do sérica e presenca de proteinas de cadeias leve lambda em imunofixa¢do de proteinas
urindrias. Por fim, Free Light Chain apresentava resultados de pico de proteinas kappa de 26,8,
Lambda 52,2 e relagdo kappa/lambda de 0,513. Ao Mielograma havia presenca de 10,8 % de
plasmdcitos. Portanto, ndo ha duvidas de que havia o diagndstico de mieloma multiplo, por mais que
no momento do diagndstico ndo houvesse as apresentacdes tipicas da doenga tais como
hipercalcemia, anemia e insuficiéncia renal aguda, as quais vieram a surgir durante a internagdo por
crise renal esclerodérmica. Ndo havia documentacdo de presenca de lesdes osteoliticas. No quesito
da insuficiéncia renal, temos dois possiveis diagndsticos que poderiam explicad-la, o Mieloma Multiplo

e também a Crise Renal Esclerodérmica (CRE).

No que diz respeito aos critérios diagndsticos de Esclerose Sistémica (ES), o paciente
apresentava alteracGes cutaneas compativeis com os achados clinicos da doenca, além de queixas
articulares. A epidemiologia também é favordvel para ES, adulto de meia idade, entre 30 e 50 anos.
Os exames laboratoriais corroboram com essa hipdtese, em que o Fator Anti Nucleotideo (FAN)
reagente em 1/160 com padrdo nucleolar pontilhado fino possa sugerir a presenca da ES, sobretudo
se houvesse o refinamento com positividade para anti RNA Polimerase I, que ao nosso ver, falaria
ainda mais a favor da associacdo com a possibilidade da CRE, no entanto esse exame nao foi realizado
durante a internagdo até a data do 6bito. Os demais exames laboratoriais com os anticorpos nao
reagentes e as sorologias virais negativas corroboram para afastar possiveis causas secundarias para

as alteracgdes clinicas presentes no caso.

O tratamento instituido para as queixas articulares apresentou resposta clinica satisfatéria
para o paciente. No entanto, contando que o padrdao de FAN nucleolar pontilhado fino aventa a
possibilidade da presenca do auto anticorpo anti Polimerase |, que por sua vez aumenta a chance da
associacdo da ES com CRE, poderia-se ter evitado o uso prolongado da corticoterapia com

prednisona, em que doses acima de 15mg por dia podem ser causa para CRE. Ao nosso ver, essa foi a
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principal hipdtese etioldgica para evolugao da CRE. Quanto ao tratamento da CRE, evidencia-se que
os inibidores da conversdo da angiotensina |l de a¢do rapida, como o captopril, sdo a primeira linha
de tratamento para a hipertensdo arterial sistémica caracteristica desse quadro clinico. Em relatos de
casos anteriores, a exemplo do Jaeger et. al?, a normotens3o foi atingida com trés dias de tratamento
na dose usual de captopril, 200mg/dia, porém neste presente estudo, isso somente ocorreu no nono
dia de tratamento e com a dose maxima dessa medicacgdo e em associacdo a outros
anti-hipertensivos, o que evidenciou progndstico desfavoravel da CRE neste caso em especifico. O
descontrole pressérico, ainda, é a principal razdo para as alteracGes presentes na fundoscopia, as
guais sugerem lesdes isquémicas cronicas. A programacado da Ciclofosfamida estaria respaldada na
literatura médica, porém a infusdo ndo foi possivel devido ao ébito por choque séptico de foco

pulmonar, possivel em pacientes internados em ambiente hospitalar.

Conclusao

Apresentamos um relato de caso em que houve a concomitancia entre os diagndsticos de Mieloma
Mudltiplo e Crise Renal Esclerodérmica, associacdo infrequente na pratica clinica. Essa raridade pode

ter contribuido para evolugdo clinica desfavoravel do quadro.
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