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RESUMO - A vasculite é um processo inflamatério dos vasos que conduz ao seu compromisso, ou mesmo & sua
completa destruicéo, podendo originar fenémenos quer hemorrdgicos quer isquémicos. As infecdes representam
uma causa comum de vasculite, que geralmente resulta da deposicéo de imunocomplexos, ativagéo do complemen-
to e libertacdo de endotoxinas. Menos frequentemente, a endocardite e a sépsis, por embolizacdo ou invasdo direta
dos vasos, s@o responsdveis por quadros de vasculite de causa infeciosa. Descrevemos o caso de uma mulher de
35 anos, apresentando lesdes purpUricas e necréticas generalizadas, com evolucdo recidivante durante meses. A
investigagdo complementar revelou vegetacdes cardiacas, sendo consideradas a causa mais provével das manifes-
tagdes cutdneas. No entanto, o tratamento cirdrgico com intuito curativo foi recusado por questdes éticas/religiosas,
e a doente faleceu.

Apresentamos o caso pela sua exuberéncia e raridade, de uma vasculopatia frombética por provével embolizagéo
séptica, com origem em endocardite estafilocécica.

PALAVRAS-CHAVE - Vasculite; Pdrpura; Endocardite bacteriana.

INFECTIOUS THROMBOTIC VASCULOPATHY

ABSTRACT - Vasculitis is characterized by blood vessel inflammation, resulting in their damage or even complete
destruction, and may lead to either ischemic or hemorrhagic presentations. Infection is a common cause of vasculi-
tis, usually by deposition of immune complexes, complement activation and endotoxins. Less often, endocarditis or
sepsis, due to embolization and direct invasion, can cause vasculitis. We present a 35 year-old woman, with purpuric
and necrotic lesions, showing a relapsing course during several months. Complementary workup revealed cardiac ve-
getations, which were considered the most likely etiology for cutaneous manifestations. However, based on ethical/
religious concerns, the patient refused surgical treatment and died. This case represents a rare and exuberant clinical
presentation of a thrombotic vasculopathy, probably caused by septic embolism from staphylococcal endocarditis.
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INTRODUCAO

A vasculite € um processo inflamatério dos vasos
que leva ao seu compromisso, ou mesmo & sua com-
pleta destruicdo. Este processo inflamatério pode
conduzir quer a fenémenos hemorrégicos, quer a fe-
némenos isquémicos, e atingir qualquer 6rgéo, sendo
frequente o atingimento cuténeo.!

O quadro clinico cuténeo é varidvel, consoante o
calibre dos vasos atingidos. Assim, a vasculite pode
manifestar-se por lesées de pUrpura palpével ou equi-
moses, livedo reticular e racemoso, ulceragdes ou
gangrena.?

Estima-se que 50% dos casos de vasculite exclusi-
vamente cutGnea sejam idiopdticos, e que menos de
20% dos casos de vasculite cutdnea tenham conco-
mitante vasculite extracuténea.! Contudo, mesmo sem
atingimento extra-cutGneo, os sintomas sistémicos
como febre, astenia, artrite e artralgia séo comuns.'3

As infe¢des sGo uma causa frequente de vasculite,
geralmente por deposigdo de imunocomplexos, ativa-
¢@o do complemento e libertag@o de endotoxinas. Um
dos exemplos cldssicos é a pUrpura de Henoch-Shén-
lein. Menos frequentemente, a vasculite resulta de
uma causa séptica, por endocardite ou septicemia. No
caso da endocardite, o atingimento dos vasos pode
ocorrer por embolizacdo séptica, e adicionalmente, se
bacteriémia/septicémia, pode ocorrer invaséo direta
dos vasos, formacdo local de frombos ou coagulagéo
intravascular disseminada.’#

CASO CLiNICO

Apresentamos o caso de uma mulher com 35 anos,
que recorreu ao Servigo de Urgéncia por quadro com
6 dias de evolug@o de lesdes purpuricas retiformes,
de bordo geogrdfico, no dorso da méo direita, face
e pavilh@o auricular direito, associadas a febre, tosse
e dispneia (Fig. 1). Ao exame objetivo néo apresen-
tava alteracdes de relevo, & excegé@o das lesdes cuté-
neas descritas, e n&o se evidenciavam hemorragias
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de splinter, nédulos de Osler ou lesées de Janeway.
Tratava-se de doente com antecedentes de hidrocefa-
lia congénita (razéo pela qual era portadora de deri-
vacdo com shunt ventriculoatrial); insuficiéncia renal
crénica terminal em programa de didlise peritoneal;
paresia dos membros superiores e membros inferiores
(sequelar a meningite na infdncia); anemia de doenga
crénica em associacdo com talassémia; e serologias
positivas para infecdo por HCV. Tinha ainda histéria
pessoal de pioderma gangrenoso na perna direita, na
sua forma cldssica ulcerativa, 2 anos antes.

Por apresentar quadro febril e queixas respira-
térias, realizou uma radiografia tordcica, que néo
mostrou alteracdes significativas, e avaliagdo analiti-
ca, que sugeriu a presenca de um quadro infecioso,
mostrando leucocitose (13,8x107/L), com neutrofilia
(82%), e aumento de proteina C-reactiva (24mg/dL).

Realizou ainda o seguinte estudo complementar:
contagem de plaquetas, provas de coagulacdo, do-
seamento da proteina C e S, fatores de coagulacédo V,
VIl, antitrombina e fibrinogénio, todos dentro dos va-
lores normais; D-dimeros que se mostraram elevados
(2497mg/dL) e sumdéria de urina sem alteragdes. Adi-
cionalmente, foram pesquisados os anticorpos ANA,
ANCA e antifosfolipidicos (anticardiolipina e anticoa-
gulante l0pico) e crioglobulinas, mostrando apenas

Fig. 1 - PUrpura retiforme e lesdes necréticas da face e face
dorsal dos dedos da méo direita.
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Fig 2 - Boa evolucdo cicatricial das lesées da face.

positividade fraca para o anticoagulante lUpico. As 3
hemoculturas realizadas revelaram-se positivas para
staphylococcus hominis.

Iniciou terapéutica com linezolide (de acordo com o
antibiograma), com resolugé@o das queixas respiratérias
e boa evolugao cicatricial das lesdes cutdneas (Fig. 2).

O ecocardiograma transtordcico, realizado 2 sema-
nas apds a introdug@o da antibioterapia, evidenciou a

Fig 3 - Ecocardiograma transtordcico (massa pediculada su-
gestiva de vegetacéo).

Caso Clinico

Fig 4 - Trombos oclusivos fibrinoides em praticamente todos
os vasos da derme superficial e profunda, infiltrado neutrofilico
com carioclasia esparso.

presenca de massa pediculada na auricula direita de
2,1x1,2cm, sugestiva de vegetagdes de endocardite
bacteriana (Fig. 3).

A proposta de intervencdo cirtrgica foi recusada
pela doente, por ser Testemunha de Jeovd, face &
eventual necessidade de suporte transfusional durante
o procedimento cirdrgico.

Nas bidépsias cuténeas realizadas, & apds inicio
da antibioterapia, observaram-se trombos oclusivos
fibrinoides em praticamente todos os vasos da derme
superficial e profunda, e a presenga de um infiltrado
neutrofilico esparso. A coloragdo Gram néo revelou
microorganismos no interior dos vasos ou da derme
adjacente (Fig. 4).

Apds 6 semanas de terapéutica antibiética, perante
a melhoria clinica e analitica, e negatividade de he-
moculturas de controlo, optou-se pela suspensdo de

Fig 5 - Ressurgimento de novas lesdes necréticas, a reintrodu-
¢do de antibioterapia evitou o aparecimento de novas lesées.
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Fig. 6 - Outro aspecto do ressurgimento de novas lesdes
necrdticas..

antibioterapia. Porém, surgiram novas lesées purpUri-
cas, pelo que reiniciou antibioterapia, observando-se
novamente uma melhoria clinica parcial (Fig.s 5,6).
Contudo, a situagdo agravou-se com progressiva de-
terioracdo do estado clinico global, e a doente veio a
falecer 2 meses apds o inicio do quadro clinico, por
faléncia multiorgénica.

DISCUSSAO

Na abordagem de um quadro clinico com a hipé-
tese diagnéstica de vasculite é importante avaliar o en-
volvimento sistémico e identificar causas precipitantes
ou doencas associadas que possam fundamentar uma
terapéutica dirigida. Geralmente as lesdes de vasculi-
te surgem nos membros inferiores, sendo importante
salientar que as lesdes no tronco, cabega e pescoco
indiciam um quadro mais severo, e de vasculite extra-
cutdnea.!

No presente caso clinico, a investigagéo incidiu
fundamentalmente na pesquisa de uma causa infecio-
sa, uma vez que os dados clinicos a sugeriam (febre,
dispneia e pardmetros analiticos de inflamagéo eleva-
dos). Foi também pesquisada a patologia autoimune,
gue frequentemente é responsdvel por quadros recidi-
vantes, e a hipétese de crioglobulinémia, que ocorre
em associagdo com a infe¢@o por virus da hepatite C,
do qual a doente era portadora. Uma outra hipétese
menos provavel, uma vez que a clinica sugeria o envol-
vimento de vasos de calibre considerdvel, seria a vascu-
lite secundéria a fdrmacos.?

A relacdo temporal de recidiva das lesdes apds
suspender antibioterapia, a histologia das lesdes
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necréticas, mostrando oclus@o vascular associada um
infilirado mononuclear esparso, e a auséncia de alte-
ragdes nas provas de coagulacdo e fatores de coagu-
lagdo, suportam a etiologia por embolizacdo séptica.

Em contexto de bacteriemia, o quadro clinico pode-
ria também ser resultante de purpura fulminans, con-
tudo a doente nGo apresentava alteracdes das provas
de coagulagdo, tfrombocitopenia ou défice de proteina
C. Além disso, as lesées de purpura fulminas caracteri-
zam-se por ser rapidamente progressivas.®

A maioria dos casos de endocardite sdo causados
por infecdes estafilocécicas e estreptocédcicas, sugerin-
do que o local original da infecdo/porta de entrada é
cuténeo.?® Outros patogéneos menos comuns na endo-
cardite incluem enterococos, pseudomonas, patogé-
neos do grupo HACEK, e fungos.¢’

Nos doentes sem préteses valvulares (endocardite
de vdlvulas nativas), a endocardite surge geralmente
em contexto de malformacgdes cardiacas, ou de uso de
drogas endovenosas, e é predominante de causa esta-
filocécica. Ao contrdrio dos casos de endocardite noso-
comial de vdlvulas nativas, que frequentemente surgem
no contexto de cateteres permanentes, e procedimentos
cirrgicos, predominando as infe¢des estreptocécicas.??
Contudo, os doentes dializados sdo uma excegéo, e o
patogéneo mais comum é o Staphylococcus aureus.

A doente apresentava risco elevado de endocardite
bacteriana por multiplas razées: numerosas comorbili-
dades e consequentemente, era submetida a frequentes
procedimentos médico-cirirgicos, tinha cateter perma-
nente de shunt ventriculoatrial, e estava em programa
de didlise peritoneal. A didlise peritoneal representa um
risco de 3x superior de endocardite em comparagdo
com a hemodidlise, relacionado com a necessidade de
cateter fixo.”

Consideramos como causa mais provével da vascu-
lopatia trombética a embolizagéo séptica, com origem
na endocardite estafilocécica. No entanto néo pode-
mos perentoriamente afirmar que o quadro clinico se
devia a uma vasculopatia embélica, com origem nas
vegetagdes cardiacas, pois a identificacdo das vege-
tacdes valvulares fez-se apenas na auricula direita e
constatou-se a auséncia de bactérias Gram + na histo-
logia (podendo ser justificado pela realizacdo da biop-
sia apés a introducdo de antbioterapia dirigida).

Todavia, consideramos plausivel a presenca de
vegetagdes cardiacas nas cavidades esquerdas do
coragdo, néo identificadas pelo ecocardiograma trans-
torécico, ou a existéncia de outro foco séptico embélico,
em doente portadora de shunt ventriculoatrial, sob dié-
lise peritoneal, com bacteriémia.
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