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CASO CLINICO

- Identificacao: T.C.R., 25 anos, sexo feminino, parda, solteira, natural de Campos
dos Goytacazes-RJ.

* QP: “come pouco, febre e sudorese”

HDA: Paciente relata que ha aproximadamente 3 semanas, apos parto cesariana,
iniciou quadro de dor do tipo pontada, de moderada intensidade em flanco
esquerdo, associada a sensacao de plenitude pés-prandial e a pirose. A mesma
refere que neste periodo teve emagrecimento nao quantificado, sudorese noturna
importante e febre intermitente de aproximadamente 39,0° C.

*HPP:

Hipertensao em uso de Captopril 25mg 1x ao dia
G2P2A0 (2 cesarianas)

Pré-eclampsia na primeira gestacao



L
CASO CLINICO

- HS:
Nega etilismo ou tabagismo

° E:
Avo hipertensa e diabética

Nega histéria familiar




L
CASO CLINICO - EXAME FiSICO:

‘Bom estado geral, hipocorada +/4, hidratada, acianética, anictérica,

eupneica em ar ambiente e afebril, sem adenomegalias palpaveis.

Linfonodo de consisténcia firbroelastica, mével e indolor, em regiao

supraclavicular esquerda.
/ACV: RCR, 2T, BNF, SEM SOPRO / PA: 130/90 mmHg / FC:100 bpm
AR: MVUA, SEM RA / Sp02: 99% / FR:16 irpm

«ABD: Atipico, peristalse presente, flacido, indolor a palpacao superficial

e profunda, com baco palpavel a 10 cm abaixo do rebordo costal

esquerdo, espaco de Traube macico.




EXAMES LABORATORIAIS

29/06/2020
HB / HT

VCM / HCM
LEUCO (BAST/ SEG)
PLAQ

UR

CREAT

GLICOSE

PCR

VHS

10,4 /31,4

72,8 /24,1
4.800 (0 / 73)
251.000

10

0,8

92

6,0

35

Valores de referéncia
12,0-17,0 / 37-50 (g/dL /

4.000-11.000 mm?
140.000-400.000 mm?
15-45 mg/dL

0,4-1,2 mg/dL

65-99 mg/dL

< 6,0 mg/L

Atée 10 mm




EXAMES LABORATORIAIS

29/06/2020

CcCMV IgM NR / IgG Reag
EBV IgM NR / IgG Reag
TOXO IgM NR / IgG Reag
VDRL Negativo

*NR = Nao Reagente
* Reag = Reagente
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EXAME DE IMAGEM

« TC TORAX E ABDOME/PELVE (07/07/2020):

» Torax: sem alteragoes.

» Abdome/ pelve:

Trombose completa do tronco da veia porta, dos ramos direito e esquerdo da veia porta, da
veia mesenterica superior e da veia esplénica. Dilatacao varicosa das veias gastricas curtas e
das veias junto ao hilo esplénico e a cauda do pancreas.

Baco bastante aumentado de volume, medindo 18,7 x 15,0 x 9,9 cm nos eixos longitudinal, AP
e transversal respectivamente, com indice esplénico medindo 2776 (normal até 480).
Assinalamos a presenca de area hipoatenuante e hipocaptante do meio de contraste situada
na regiao posterior do terco superior do baco, de aspecto triangular com a base voltada para a
capsula esplénica, medindo 3,7 x 2,6 cm nos maiores eixos axiais, devendo corresponder a
area de infarto esplénico. Pequeno baco acessorio.

Realce pelo meio de contraste e espessamento concéntrico da parede do hepatocolédoco
desde a uniao dos ductos hepaticos direito e esquerdo até a sua terminacao na papila,
determinando reducao de sua luz e discreta dilatacao das vias biliares intra-hepaticas. O ducto
hepatico esquerdo tem calibre medindo 0,5 cm. O aspecto € sugestivo de processo
inflamatorio.

Pancreas difusamente aumentado de volume, sem evidéncia de lesao focal e sem sinais de
infiltragao inflamatdria da gordura peripancreatica.



EXAME DE IMAGEM
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Hipoteses diagnosticas / conduta




Mulher
Jovem
Puérpera

Dor em pontada no QSE,
plenitude pés-prandial e
pirose

Sintomas B
(emagrecimento, febre,
sudorese noturna)

Linfonodo supraclavicular
a esquerda, baco palpavel
a 10 cm do RCE, traube
macico (esplenomeg. de
grande monta)




EX. LABORATORIAIS

Leucocitos

Anemia e plaquetas
hipo/micro normais

Sorologias

Aumento IgG+ para
de VHS CMV, EBYV,
(35mm) Toxo/ VDRL

NR




EX. DE IMAGEM

Trombose de veia
porta e veia
esplénica

Baco bastante
aumentado de
volume, com area
de infarto
esplénico.
Pancreas
aumentado
difusamente

Dilatacao varicosa
das v. gastricas
curtas, v. junto ao
hilo esplénico e a
cauda do
pancreas

Espessamento da
parede do
hepatocolédoco,
discreta dilatacao
das vias biliares
intra-hepaticas




CAUSAS DE ESPLENOMEGALIA DE
GRANDE MONTA

ANEMIA
HEMOLITICA
AUTOIMUNE

DOENGCA DE
GAUCHER SARCOIDOSE

+ )

LEUCEMIAS

POLICITEMIA CRONICASI/LI

VERA

¢

NFOMAS



CAUSAS DE INFARTO
ESPLENICO

EVENTOS
CARDIOEM
BOLICOS

HIPERCOA ATEROSCL
GULABILID EROSE
ADE

NEOPLASIA
S SOLIDAS
DO
PANCREAS
ou
HEMATOLO
GICAS




CAUSAS DE LINFONODOMEGALIA

\a

REUMATOLOG UG

ICAS (LES,
SJOGREN, AR) INFECCIOSAS

\ g

LEISHMANIOS B

E VISCERAL /
CHAGAS GANGLIONAR

DOENCAS
FUNGICAS




CAUSAS TROMBOGENICAS

Trombofilia
adquirida na
gestacao

Hemoglobinuria
paroxistica Budd Chiari
noturna




CAUSAS DE SINTOMAS B




LINFOMA DE HODGKIN

FALA A FAVOR

Possui adenomegalia Nao cursa com trombose
como manifestacao mais generalizada

frequente (cervical e Nao cursa com infarto
SupraCIaViCUIar) esp'énico

Sintomas B presentes em
até 35% dos casos

Esplenomegalia em 20%
2 picos de incidéncia (1°
entre 20 e 30 anos)

Investigacao: biopsia excisional do linfonodo -> célula de Reed-Stemberg




NEOPLASIA DO TGl
(GASTRICA)

FALA A FAVOR

Apresenta sinais de Nao ha historia familiar
alarme: emagrecimento, positiva

anemia Nega outros fatores de
Plenitude pos-prandial e risco (infeccao por H.
pirose pylori, dieta, tabagismo)

Linfonodo de Virshow

AdenoCa tipo difuso
predomina em mulheres
jovens

Diagnostico: EDA + bidpsia; escovado e citologia do lavado gastrico




TROMBOFILIA ADQUIRIDA NA
GESTACAO

Qualquer condicao (adquirida ou hereditaria), do
sistema hemostatico, que aumente o risco de
trombose.

FR (triade de Virchow)

 LESAO ENDOTELIAL |

'

TROMBOSE

| FLUXO
SANGUINEQ HIPERCOAGULABILIDADE
 ANORMAL - :




TROMBOFILIA ADQUIRIDA NA
GESTACAO

FALA A FAVOR

A gravidez aumenta o Nao ha relato de perdas
risco de trombose em até fetais prévias
6x, o puerpério em 10x.

Antecedente de pre-
eclampsia

Presenca de trombos na
veia porta, veia
mesenteérica e veia
esplénica

Investigacao: dosagem de Anticorpos (anticoagulante lupico, anticardiolipina,
antib2 glicoptna-1)




HEMOGLOBINURIA
PAROXISTICA NOTURNA

Disturbio clonal causado por uma mutacao que tem como consequéncia a
susceptibilidade das células ao complemento, levando a hemadlise
Intravascular continua.

Apresenta-se com infecgdes recorrentes, anemia e trombocitopenia
E considerada um tipo de trombofilia adquirida.

Pode ocorrer trombose venosa e arterial, tanto em extremidades como em
locais menos comuns como veias porta e seios venosos cerebrais.

A perda urinaria de hemoglobina pode resultar em deficiéncia de ferro
Diag: citometria de fluxo
TTO: inibidores do complemento (Eculizumabe)




HEMOGLOBINURIA
PAROXISTICA NOTURNA

FALA A FAVOR

O tromboembolismo é o evento Nao ha leucopenia e

inicial em 5% dos casos. trombocitopenia
Pode ocorrer trombose venosa e - , -
Nao ha padrao

arterial, tanto em extremidades
como em locais menos comuns hemolitico, ictericia
como veias porta e seios venosos

cerebrais.

Anemia por deficiéncia de ferro

A crise pode se manifestar com dor
abdominal

Pode cursar com esplenomegalia




DOENCA RELACIONADA A
1GG4

Desordem autoimune sistémica

Acomete mais frequentemente o pancreas, mas pode ter
acometimento extrapancreatico (arvore biliar)

Reacao inflamatoria + fibrose + infiltracao linfoplasmocitaria
rica em plasmaocitos IgG4 positivos

Clinica: dor abdominal, ictericia, perda ponderal

Diag: imagem (aumento difuso do pancreas, estenose do
ducto pancreatico) + sorologia (IgG4)

DDx: AdenoCa pancreatico, CEP
Tto: corticoterapia



DOENCA RELACIONADA A
1GG4

FALA A FAVOR

Aumento difuso do
pancreas, espessamento
dos ductos biliares

Pode se manifestar com
dor abdominal

A forma de apresentacao
mais comum € a ictericia
obstrutiva, nao ha padrao
de colestase

Nao ha relato de
associacao com
trombose

Acomete mais a6°e 7°
décadas




Seguimento do caso




Contato com o Radiologista

(07/07/2020): TC TORAX E ABDOME/PELVE: TORAX SEM ALTERAGOES,
TROMBOSE COMPLETA DO TRONCO DA VEIA PORTA DOS RAMOS DIREITO
E ESQUERDO DA VEIA PORTA, DA VRIA PORTA MESENTERICA SUPERIOR E
DA VEIA ESPLENICA. DILATACAO VARICOSA DAS VEIAS GASTRICAS
CURTAS E DAS VEIAS JUNTO AO HILO ESPLENICO E A CAUDA DO
PANCREAS. BACO BASTANTE AUMENATDO DE VOLUME MEDINDO 18,7 X 15
X 9,9 CM. REGIAO DE ASPECTO TRIANGULAR NO BACO DEVIDENDO
CORRESPONDER A INFARTO ESPLENICO. PEQUENO BAGO ACESSORIO.
REALCE DO MEIO DE CONTRASTE E

DESDE A UNIAO DOS DUCTOS HEPATICOS
DIREITO E ESQUERDO ATE A SUA TERMINAGAO NA PAPILA,
DETERMINANDO REDUGAO DE SUA LUZ E DISCRETA DILATAGCAO DAS VIAS
BILIARES INTRA-HEPATICAS. SUGESTIVO DE ASPECTO INFLAMATOTIO
(COLANGITE AUTOIMUNIE?).




Diagnostico

- (14/07/2020): COLANGIO RM: ESTENOSE SEGMENTAR DO TERGO MEDIO DO
COLEDOCO COM 1,1CM DE EXTENSAO, ASSOCIADA A IRREGULARIDADES
FOCAIS DO TERGO DISTAL E DILATAGAO COM IRREGULARIDADES PARIETAIS
DO DUCTO HEPATICO ESQUERDO. APARENTE AFILAMENTO DIFUSO DO DUCTO
PANCREATICO PRINCIPAL .

IgG4:767 (VR: ATE 86)

DOENGA SISTEMICA RELACIONADA A IgG4 ( FORMA DE
APRESENTAGCAO: TIPO-1 ( PACREATITE AUTO IMUNE + COLANGITE
ESCLEROSANTE)




Revisao

/7

% Definicao:

“ A doenca relacionada a imunoglobulina G4 (IgG4-RD) € uma condicao
fibroinflamatéria imunomediada que pode afetar varios 6rgaos.”

* Epidemiologia:

Sexo masculino, meia idade ou idoso

|[dade média de diagnostico € de 67 anos

v' Excecgado: 6rgaos da cabeca e do pescoco (oOrbitas, glandulas salivares e
seios da face)



Revisao

4

L)

» Manifestacoes clinicas:

L)

o Desenvolvimento subagudo de uma massa no orgao afetado ou
aumento difuso de um 6rgao;

o Alinfadenopatia € comum;

o Sintomas de asma ou alergia estao presentes em
aproximadamente 40% dos pacientes;

o Doenga multiorganica: perda ponderal significativa 9 a 14 kg ao

longo de meses




Revisao

“ Apresentacoes clinicas:

 Pancreatite autoimune (AIP) tipo 1 (relacionada a IgG4)

 Colangite esclerosante relacionada a IgG4

d Aumento importante das glandulas salivares ou sialoadenite
esclerosante

d Doenca orbital, frequentemente com proptose

d Fibrose retroperitoneal, frequentemente com periaortite cronica.




Revisao

\/

“+ Diagnéstico:

Clinico + Radioldgico + Sorologico + Histopatologico

Radiolégico:

Soroloégico:

. Tomografia
computadorizada (TC),
ressonancia magnética (RM)

IgG4 sérico: > 135 mg/dL,> 121 mg/
dLou>86 mg/dL

ou tomografia por emissao
de positrons (PET):
Lesoes difusas ou focais

Concentracoes de plasmoblasto
sérico: elevadas

de orgaos (geralmente
massa / edema) * PIA tipo 1: aumento difuso do pancreas,

descrito como pancreas em "formato de
salsicha"




Revisao

Bidépsia do tecido:

Achados caracteristicos: infiltrado linfoplasmocitario denso, fibrose
estoriforme (aparéncia em estrela ou “roda de carroca” dos
fibroblastos organizados e células inflamatorias) e flebite
obliterativa.

Fonte: UpToDate, Pathogenesis and clinical
manifestations of IgG4-related disease, 2020.



Revisao

«» Tratamento

Terapia inicial: Monoterapia com prednisona —> dose de

0,6 mg / kg (normalmente 30 a 40 mg) uma vez ao dia.

Sem resposta / Nao pode reduzir para <5 mg/dia/ Contra-indicacoes
relativas a terapia com glicocorticoides

Rituximabe: 1 grama por via intravenosa a cada 15 dias para um total
de duas doses.

Terapia de manutencgao (Discutivel):

Reumatologistas: Glicocorticoides em baixas doses (por exemplo,
2,5 a 5 mg/dia) por até trés anos.
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Obrigadal!




