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Caso Clinico

RESUMO - A fasciite eosinofilica é uma doenca rara, caracterizada por edema simétrico doloroso com um progressivo espessa-
mento da pele e tecidos moles, eosinofilia periférica, hipergamaglobulinemia policlonal e velocidade de hemossedimentacéo ele-
vada. O diagnéstico pode ser feito por biépsia da pele até a fascia ou por ressonéncia magnética. Esta doenca apresenta sinfomas
clinicos especificos, como o sinal do sulco, que facilitam o diagnéstico. Relatamos um caso de fasciite eosinofilica numa mulher de
48 anos de idade, com endurecimento e espessamento da pele com inicio nas pernas e posterior progresséo para os bragos e os
antebragos, e que apresentava o "sinal do sulco". A paciente foi tratada com sucesso com corticoterapia sistémica e metotrexato.
PALAVRAS-CHAVE - Doencas da Pele; Eosinofilia; Fasciite Ressonéncia Magnética.

Skin Thickening: A Diagnostic Challenge

ABSTRACT - Eosinophilic fasciitis is a rare disease characterized by symmetrical and painful swelling with progressive thickening
of the skin and soft tissues, peripheral eosinophilia, polyclonal hypergammaglobulinemia and an elevated erythrocyte sedimenta-
tion rate. The diagnosis can be made by full-thickness skin biopsy down to the fascia or magnetic resonance imaging. This disease
presents specific clinical symptoms such as the groove sign which facilitate diagnosis. We report a case of eosinophilic fasciitis in a
48-year-old woman with induration and thickening of the skin that started in her legs, later progressing to the arms and forearms,

presenting with the “groove sign”. The patient was successfully treated with systemic corticotherapy and methotrexate.
KEY-WORDS - Eosinophilia; Fasciitis; Magnetic Resonance Imaging; Skin Diseases.

CASO CLiNICO

Paciente do sexo feminino, fototipo Ill de Fitzpatrick, 48
anos, previamente sauddvel, iniciou subitamente quadro de
edema doloroso, primeiramente, nas pernas e depois nos bra-
cos e antebracos. Negava trauma ou exercicio fisico violento
e ndo havia toma recente de fadrmacos. Apds cerca de trés
meses, nessas mesmas dreas, notou espessamento e endu-
recimento cut@neo simétrico com limitag@o para realizar mo-
vimentos de extensdo e flexdo. Na face interna dos bracos,
apresentava ainda superficie cuténea irregular, com ondula-
¢des e, nos antebracos, o sinal do sulco (Fig. 1). Os pés, as
maos e a face estavam poupados. Negava queixas compativeis
com fenémeno de Raynaud, queixas respiratérias, disfagia ou
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refluxo gastroesofdgico. Os exames laboratoriais mostravam
eosinofilia periférica (1,03x10%/L; valores de referéncia (VR):
0,05-0,50x107/L), velocidade de hemossedimentacao eleva-
da (81mm/h; VR: 1-20mm/h) e hipergamaglobulinemia po-
liclonal (eletroforese de proteinas — gamaglobulinas: 18,8g/L
(26,9%); VR: 7,5-13,2g/L (10,3-18,2%). Os ANA, anti-DNA
nativo, anti-Sm, anti-RNP. anti-histona e fator reumatéide es-
tavam negativos, assim como as sorologias anti-HIV, HbsAg,
anti- HCV, Toxoplasmose IgM e CMV IgM. Os valores de com-
plemento, CPK e CK-MB estavam dentro da normalidade.
Perante este quadro clinico, foi solicitada ressondncia
magnética de antebraco direito, a qual revelou aumento na
intensidade de sinal na fdscia nas imagens ponderadas em
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Figura 1 - Sinal do sulco (groove sign): sulcos ao longo dos trajetos
das veias superficiais, que se acentuam com a elevacdo do membro
afetado, caracteristicos da FE.

T2. (Fig. 2). Os achados clinicos, analiticos e imagiolégicos
eram compativeis com o diagndstico de fascifte eosinofilica
(FE), néo se justificando bidpsia lesional confirmatéria.

Foi instituida terapia para FE com corticoterapia sistémica
(prednisona 1mg/kg/dia) e metotrexato 15mg por semana
com melhora do quadro clinico apés 12 semanas. A paciente
continua em acompanhamento ambulatorial.

DISCUSSAO

A FE foi descrita em 1974 por Shulman em pacientes com
fascifte difusa, eosinofilia e hipergamaglobulinemia.’ E uma
doenca rara que ocorre igualmente nos dois sexos. A maioria
dos pacientes se encontra entre a terceira e sexta década de
vida, mas o acometimento da populacdo pedidtrica também
tem sido relatado.?

A etiologia da FE é desconhecida. Alguns estudos suge-
rem que doengas auto-imunes, hematolégicas, infecciosas,
fadrmacos, traumatismos, esforco fisico intenso ou picadas de
inseto podem ser fatores associados e desencadeadores da
doenca,® mas néo foi identificado nenhum destes fatores no
presente caso.

O quadro clinico da FE ocorre em trés estdgios: inicio
sUbito com eritema, infiltracdo e dor simétrica nas extremida-
des, seguido por uma fase de edema e pele com aspeto de
casca de laranja. Na fase final ocorre espessamento da pele
e hipopigmentacdo. As regides habitualmente acometidas,
em ordem decrescente de frequéncia, séo: os antebragos,
bracos, pernas, coxas e fronco. Com a elevacdo do membro
afetado, podem ser observados um ou mais sulcos no trajeto
das veias superficiais, caracteristicos da FE e particularmente
visiveis ao longo da face interna das extremidades. A face, as
maos e os pés sdo habitualmente poupados.®*

E observada poliartrite inflamatéria de pequenas e gran-
des articulagées em até 40% dos pacientes. Mialgia, perda
de peso, astenia, rigidez matinal e sindrome do tunel cérpico
também s@o manifestagdes comuns.®® O envolvimento vis-
ceral é raro e deve levar & excluséo de outras doencas; no
entanto, o envolvimento pulmonar, bem como do pericérdio,
renal e hematolégico tem sido relatado em associagdo com
a FE.6

O diagnéstico diferencial principal é a esclerose sistémica
(ES). A fascia muscular é poupada na ES e as caracteristicas
tipicas da ES como microstomia, telangiectasia e esclerodac-
tilia, ndo s@o observados na FE. O fenémeno de Raynaud
e a capilaroscopia anormal vistos na ES estdo geralmente
ausentes na FE.3

O achado laboratorial mais caracteristico na FE é a eo-
sinofilia periférica. Estd presente em 63% a 93% dos pa-
cientes mas néo é obrigatéria para o diagnéstico, ndo se

Figura 2 - Ressondncia Magnética do antebraco direito evidenciando aumento da intensidade em T2 da féscia.
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correlaciona com a gravidade da FE nem ¢é utilizada para o
acompanhamento da atfividade da doenca.?® A velocidade
de hemossedimentacdo estd aumentada em mais de 60%
dos pacientes e a hipergamaglobulinemia, usualmente po-
liclonal, também pode ser encontrada.!® A aldolase pode
estar elevada e ser um marcador da atividade da doenca.”®
A ressondncia magnética é considerada o melhor método de
imagem para o diagnéstico da FE, mostrando nitidamente
o aumento da intensidade de sinal na fascia em T2. Além
disso, pode ser muito Util para a determinacdo da localiza-
¢Go otima para bidpsia, para monitorar a resposta & terapia
ou para avaliar pacientes, quando se suspeita de recidiva
da doencga.?

Os achados histopatolégicos s@o caracteristicos. A fdscia
estd 2 a 15 vezes mais espessa do que o normal e firmemen-
te aderente ao musculo esquelético subjacente. Frequente-
mente, o epimisio (junto da fdscia) e o perimisio (que reveste
os fasciculos musculares) estdo inflamados, uma situag@o co-
nhecida como perimiosite.'® A fascia muscular mostra o acd-
mulo de linfécitos, macréfagos e plasmécitos. Os eosindfilos
nem sempre estdo presentes nos tecidos afetados.?

Pinal-Fernandez et al, em 2014, propuseram critérios
diagnésticos de FE, incluindo critérios principais e secundd-
rios. Dentre os critérios principais enconfram-se: 1) edema,
endurecimento e espessamento da pele e tecido subcutdneo
— estes podem ser simétricos ou assimétricos, difusos (exire-
midades, tronco e abdémen) ou localizados (extremidades);
2) espessamento da féscia com actmulo de linfécitos e ma-
créfagos, com ou sem infiltracdo eosinofilica (determinado
por biépsia de toda a espessura da pele em drea clinica-
mente afetada). Dentre os critérios secunddrios citam-se: 1)
eosinofilia maior que 0,5x107/L; 2) hipergamaglobulinemia
maior que 1,5g/L; 3) fraqueza muscular e/ou niveis eleva-
dos de aldolase; 4) sinal do sulco e/ou peau d'orange; 5)
hiperintensidade de sinal em T2 da fdscia em imagem de
ressondncia magnética. E critério de exclusdo o diagnéstico
de esclerose sistémica. A presenca de dois critérios principais
ou de um critério principal e dois secunddrios estabeleceria
o diagnéstico de FE."

O tratamento de primeira linha é a corticoterapia sisté-
mica e a melhor resposta ocorre com dose de 0,5 a Tmg/
kg/dia, especialmente se iniciada precocemente.! Outros es-
quemas terapéuticos incluem hidroxicloroquina, colchicing,
cimetidinag, ciclosporina, metotrexato e azatioprina.'? Quan-
do é necessdrio tratamento prolongado, a terapia combina-
da com corticosteréide e metotrexato é a mais indicada.'
Alguns pacientes podem melhorar espontaneamente sem
tratamento. O prognéstico é bom e muitos pacientes apre-
sentam recuperagdo completa ou parcial.™

A FE é uma doenca rara. O principal desafio diagnésti-
co consiste em diferencid-la da esclerose sistémica. O sinal
do sulco é Util nessa distingdo. No presente artigo, ressalta-
mos a importéncia do reconhecimento dos achados clinicos,
laboratoriais e de imagem da FE na elucidag@o diagnésti-
ca, possibilitando o tratamento adequado e bem-sucedido
desta doenga.

Caso Clinico
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