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A vasculite necrotizante, constitui uma das formas de vasculite de pequenos vasos e caracteriza-se por areas segmentares de infiltracao transmural por
neutroéfilos, ruptura da arquitetura da parede do vaso e necrose fibrindide associada.! A expressao histopatologica usada para esse conjunto de alteragdes é
vasculite leucocitoclastica.? Encontra-se com frequéncia associada a outras entidades clinicas entre as quais as neoplasias malignas, nomeadamente
disturbios mieloproliferativos e mielodisplasicos.3
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Homem de 60 anos, com:
v’ Hipertens3o,

v Dislipidemia,

v’ Diabetes Mellitus tipo I,
v’ Cardiopatia Isquémica

Recorreu ao Servico de Urgéncia com quadro com 3 semanas de evolucao de::
» Manchas pruriginosas, de agravamento progressivo com atingimento inicial no membro
superior direito e progressao para o esquerdo, membros inferiores e tronco

» Astenia

» Adinamia

» Mialgias

» Perda ponderal de 3Kg

» Tosse seca

» Dispneia para pequenos esforgos

» Temperatura subfebril

» Hipersudorese nocturna

+» Referiu contactos sexuais de risco ha mais de 15 anos
+* Sem consumo de drogas

Objectivamente:

- Subfebril (Taur 37,82C), )
- Méculas vinosas dispersas, sem atingimento das mucosas =) Sindrome de
- Sem organomegalias palpaveis Sweet ??

Exames Complementares de diagndstico:

= Analiticamente: anemia macrocitica hipercromica(Hb 9.2g/dL), trombocitopenia(36.000),leucocitose (16.600/uL) com monocitose e 5% células blasticas
no sangue periférico, PCR 159mg/L

= Sedimento urinario: eritroproteinuria

= Raio X de torax e Ecografia abdominal: sem alteracdes de relevo. u u

Internamento para estudo

—{_Nointernamento_|

> Analiticamente: pico monoclonal do tipo IgG/kappa; ratio cadeias leves normal no sangue periférico, mas aumentado na urina 24h (predominio de cadeias
kappa com quociente k/I: 15.46); sem défice de acido félico, vitamina B12 ou ferro

> Imunologia: ANA 1/80, sem outras alteracdes no estudo

» Serologias viricas: sem alteracdes

» Hemoculturas: negativas

» Histologia de lesGes cutaneas biopsadas: “Vasculite leucocitoclastica com necrose fibrindide da parede vascular”

» Mielograma: "Medula déssea hipocelular. Os elementos celulares da série eritréide e mieldide, apresentam sinais de desvio da maturacdao a esquerda e
caracteristicas a favor de mielodisplasia. Observados blastos, com variedade morfoldgica”

> Biopsia 6ssea: “Aspectos sugestivos de Sindrome mielodisplasico/mieloproliferativo com acentuada expansdo e diminui¢do da maturacdo da linha mieléide”

Plano =) Iniciou corticoterapia m=) Regressdo das leses cutaneas, diminui¢do dos parametros inflamatérios
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Orientado para Consulta de Hemato-Oncologia

—{__Conclusio_|

O Sindrome de Sweet tem sido com frequéncia associado a neoplasias hematoldgicas, no entanto a necrose fibrindide da parede vascular contraria esta hipotese.
As formas clinicas de vasculite leucocitoclastica tém sido descritas em associacao a diversas entidades clinicas, como é o caso do sindrome mielodisplasico descrito.
As lesdes vasculiticas apresentam habitualmente um curso auto-limitado, podendo no entanto tornar-se cronicas ou intermitentes. Em cerca d e10% dos casos
recorrem apds meses a anos.
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