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O QUE SAO AS VASCULITES?

Vasculite significa inflamac¢ado dos vasos sanguineos. Assim como
chamamos Apendicite a inflamacdo do apéndice ou Artrite a
inflamacao das articula¢des, também pode haver inflamacéo dos
vasos sanguineos.

E nos vasos sanguineos que circula 0 sangue No Nosso Corpo.
Existem trés tipos de vasos sanguineos: as artérias, que levam o
sangue do coragdo para os varios 6rgaos e tecidos (como o rim,
figado ou a pele); as veias, que levam o sangue destes 6rgdos
para o coracao, e 0s capilares que sdo vasos sanguineos muito
pequenos, entre as artérias e as veias, onde se dao as trocas de
oxigénio e outros materiais do sangue para os tecidos.

Para funcionarem de forma correcta, os 6rgdos do nosso corpo
necessitam do fornecimento regular de sangue. Se ha infla-
macao dos vasos sanguineos pode ocorrer reducdo ou bloqueio
da circulacdo de sangue dentro destes vasos ou a parede destes
pode tornar-se mais fina, provocando dilatac@es localizadas (0s
chamados aneurismas). Por outro lado, os aneurismas podem
romper, dando origem a varios problemas.

As lesBes causadas pela vasculite dependem, por um lado, do
tamanho do vaso afectado, por outro, do 6rgdo ou érgaos atin-
gidos, dando origem a varios tipos de vasculite. Por exemplo, a
lesdo de pequenos vasos da pele podera causar manchas cuta-
neas e pequenas zonas de pele desvitalizada, a qual recuperara
com a melhoria da vasculite. Se os vasos atingidos forem os dos
rins, podera haver comprometimento do bom funcionamento
destes 6rgaos, com repercussdo grave no organismo € necessi-
dade de intervencéo terapéutica urgente.

As vasculites podem ser primarias, se aparecem subitamente
numa pessoa previamente saudavel, ou secundarias, se surgem
numa pessoa com doenca ja conhecida, por exemplo com LUpus
ou Artrite Reumatéide.
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SAO DOENCAS FREQUENTES?

N&o existem numeros relativamente a realidade portuguesa. As Vascu-
lites sdo doengas, em geral, raras. As mais frequentes em Portugal sdo
a Arterite Temporal, as Vasculites Leucocitoclasticas Cutaneas e as Vas-
culites Secundarias ao LUpus ou a Artrite Reumatdide.

QUAL A CAUSA DAS VASCULITES?

Nao existe uma Unica causa e, na maior parte dos casos, é desconheci-
da. Algumas vasculites de pequenos vasos, por exemplo, sdo causadas
por medicamentos ou infec¢Bes, como as hepatites.

Sabe-se que ndo sdo doencas herdadas directamente, embora haja
algum componente hereditario, uma vez que acontece serem afectadas
vérias pessoas da mesma familia.

As vasculites sdo doencgas auto-imunes. Isto quer dizer que 0s mecanis-
mos do Nosso organismo, que nos deviam proteger de agressdes exter-
nas, nomeadamente infeccdes, perdem a capacidade de distinguir
entre o que é um agente estranho e um tecido que pertence ao préprio
organismo, e comegcam a atacar 6rgaos saudaveis do nosso corpo
(neste caso 0s vasos sanguineos), causando-lhes lesdes.

QUAIS SAO OS SINTOMAS DAS VASCULITES?

As vasculites, para além de poderem assumir tipos muito diferentes (ver
os tipos de vasculite, mais a frente), podem afectar diferentes 6rgéos e
sistemas, dando origem a formas muito diferentes da mesma doenca
(i-e., os sintomas variam de doente para doente e até, no mesmo doen-
te, de periodo para periodo).
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Muitas pessoas com vasculites sentem sintomas gerais como mal-estar,
febre, fadiga, perda de apetite e perda de peso. Os outros sintomas
variam de acordo com a parte do corpo que é afectada:

* Pele: manchas na pele. As mais frequentes sdo arroxeadas e peque
nas, aparecendo em grupos (pUrpura). Podem também aparecer
Ulceras.

* Pulmao: tosse, falta de ar ou expulsdo de sangue pela boca através
da tosse.

e Nervos dos membros: fraqueza muscular e alteragdes da sensibili
dade (sensac@es de “formigueiro™ ou “entorpecimento™).

= Rim: presenca de proteinas e/ou de sangue na urina (que pode tor
nar ou ndo a urina escura), hipertensdo arterial (“tensdo alta”),
membros e face inchados, podendo originar por vezes insuficiéncia
renal (faléncia do funcionamento do rim), com necessidade de tra
tamento por hemodidlise (em que uma méaquina funciona pelo rim,
limpando o sangue).

* Intestino: dor abdominal, sobretudo depois das refeicdes ou o apa
recimento de sangue nas fezes.

® ArticulacBes: dores articulares ou artrite (inflamacdo das articu-
lagBes que se manifesta por inchago, calor, vermelhidao e dificuldade
em movimentar a articulagéo).

e Nariz e ouvidos: sinusites recorrentes (inflamagéo dos seios perina-
sais que se manifestam por exsudado nasal, hemorragias nasais e
crostas nasais), Ulceras nasais ou otites recorrentes (inflamagédo dos
ouvidos).

® Olhos: dificuldade na viséo, visdo dupla ou turva, dor no olho ou
olho vermelho.
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QUAIS OS EXAMES HABITUALMENTE
REALIZADOS?

EXAMES LABORATORIAIS

As analises sanguineas podem mostrar se 0s vasos sanguineos estdo
inflamados. Ao repetirmos estes testes também podemos avaliar a evo-
lucdo da vasculite. Para isto, usa-se:

O hemograma, que conta o niumero total e diferencial dos globu-
los do sangue (vermelhos, brancos e plaquetas). Pode avaliar o
namero de glébulos vermelhos do sangue (uma diminuicdo do
n° de glébulos vermelhos é uma anemia), o0 nimero de glébulos
brancos (que sdo importantes na luta contra as infecgdes) e o
namero de plaquetas (que sdo as principais responsaveis pela coa-
gulagao do sangue.

A velocidade de sedimentacédo (VS), que mede a velocidade com
que as células suspensas no sangue sedimentam, quando sdo dei-
xadas num tubo de ensaio. Isto pode dar-nos, indirectamente, uma
ideia do grau da inflamacao/infeccao.

A Proteina C Reactiva (PCR) também nos da uma indicacdo-
indrecta do grau de inflamacao/infeccéo.

Os anticorpos anti-citoplasma de neutréfilo (ANCA) séo tabém
importantes no diagnostico de alguns tipos de vasculites, particular-
mente na Granulomatose de Wegener, na Sindrome de Churg
Strauss e na Poliangeite Microscépica.

Outros exames/analises podem ser executados para avaliar o funciona-
mento dos orgaos afectados, tal como:

O rim: andlises (creatinina, ureia e electrolitos, urina Il, urina de 24
horas).

O figado: provas de funcao hepatica (como as transaminases: AST
e ALT).

O coragdo: analise as enzimas cardiacas (como a Troponina ou a
CK-MB).
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BIOPSIAS

Por vezes € necessario realizar uma bidpsia (retirar uma parte mindscu-
la de determinado tecido/6rgdo para observar ao microscopio) para se
obter a confirmagéo diagndstica (por ex. ao rim, a artéria temporal, ao
nariz, a pele, a um determinado nervo,...).

ARTERIOGRAFIA

Pode ainda haver necessidade de fazer uma arteriografia, que é um
exame que tem como objectivo visualizar as artérias de determinado
tecido/6rgéo. Consiste na injeccao intravenosa (i.e. dentro da veia: que
geralmente é uma veia da virilha) de um contraste que se vé ao Rx.

OUTROS EXAMES

Dependendo dos orgéos afectados assim podera haver necessidade de
fazer exames dirigidos, como € o caso de Rx ao torax, de TAC torécica
no caso do pulmé&o, ou do ECG ou Ecocardiograma no caso do coragao.

QUAIS SAO OS DIFERENTES TIPOS
DE VASCULITE?

Habitualmente, as Vasculites sdo classificadas consoante o calibre dos
vasos maioritariamente afectados. Assim, existem:

Vasculites de grandes vasos:
- Arterite de células gigantes ou temporal,

- Arterite de Takayasu.
Vasculites de médios vasos:

- Poliarterite nodosa (PAN);

- Doenca de Kawasaki.

VASCULITES



Vasculites de pequenos vasos:
- Poliangeite microscépica (PAM);
- Granulomatose de Wegener;
- Sindrome de Churg-Stauss;
- Parpura de Henoch-Schonlein;
- Angeites Leucocitoclésticas Cutaneas;
- Crioglobulinémia mista essencial.

As vasculites podem também ser secundarias (i.e. ser consequéncia de
outras doencas ) ao Lupus Eritematoso Sistémico, Artrite Reumatoide,
Sindrome de Sjégren, Hepatite, Leucemia e Linfoma.

ARTERITE TEMPORAL (OU ARTERITE DE
CELULAS GIGANTES OU DOENCA DE HORTON)

Esta vasculite afecta as grandes artérias que fornecem irrigagdo a
cabeca e ao pescoco, especialmente a artéria temporal (sobre a regido
temporal, nos lados da testa). E das vasculites mais frequentes em Por-
tugal, embora seja ainda uma doenca rara. E mais comum na Europa
do Norte e nas pessoas entre os 50 e 0s 60 anos.

O sintoma mais frequente é a dor de cabega. Causa também frequen-
temente dor nos musculos, nos ombros e ancas (esta parte dos sinto-
mas é conhecida como Polimialgia Reumatica) e dores articulares.

Estes doentes devem informar o seu médico imediatamente ao nota-
rem qualquer problema de vis&o, tal como visdo dupla ou turva porque
a Arterite Temporal pode afectar o fluxo de sangue para o olho, poden-
do causar cegueira. Este risco é muito eficazmente combatido pela
terapéutica com corticoides e pode ser ainda necessario juntar aspirina
infantil.

O diagnostico implica muitas vezes a realizagdo de uma bidpsia da arté-
ria temporal (retirar uma parte minascula da artéria para observar ao
microscopio).
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ARTERITE DE TAKAYASU (OU DOENCA
SEM PULSO)

Esta doenca afecta essencialmente a principal artéria que sai do
coragdo (a aorta) e as suas grandes ramificacdes. E mais frequente em
mulheres jovens (até aos 40 anos). E extremamente rara em Portugal.
mas é mais frequente na Europa Oriental, no Extremo Oriente e em
Africa.

As grandes artérias “estreitam” e isto reduz o fluxo de sangue para as
suas ramificacdes e, portanto, para as outras partes do corpo (que
ficam ““sem pulso™ palpavel). Como o estreitamento se desenvolve len-
tamente, as artérias geralmente néo “entopem” completamente, pelo
que raramente ha uma perda total de irrigacdo de sangue aos bragos
ou as pernas ou qualquer 6rgao importante (havendo por ex. apenas
dores nas extremidades desencadeadas pelo esforco por mé irrigacéo).

O diagnostico é feito por Ressonancia Magnética (RM) ou Arteriografia.
Os tratamentos com corticdides sdo normalmente eficazes para esta
situagao.

POLIARTERITE NODOSA (PAN)

Esta Vasculite é agora reconhecida como Poliarterite Nodosa classica
para distingui-la da Poliangeite Microscopica, que antes era considerada
como parte da Poliarterite Nodosa. E uma doenga rara que, no inicio,
provoca sobretudo febre, cansago, dores articulares e dores musculares.

Nesta Vasculite as artérias de médio calibre estdo inflamadas, particu-
larmente as que irrigam 0s intestinos e os rins, podendo provocar sin-
tomas nesses 6rgaos (dores abdominais, presenga de proteina e/ou de
sangue na urina, hipertensdo arterial (“‘tenséo alta”).

Esta inflamagdo pode sé afectar parte da parede da artéria, que se
torna fraca e portanto mais distensivel nessa parte, formando dila-
tacBes que se chamam aneurismas (que por vezes sdo palpaveis através
da pele, o que justifica a designacdo “nodosa”). Se um aneurisma
rompe pode causar uma hemorragia interna grave.

Alternativamente, pode envolver toda a parede da artéria num ponto
particular, causando um “entupimento”. Esta Vasculite pode estar
associada a infecgdes virais (como a hepatite B ou C).

Para o diagnostico, pode ser necessario a realizagcdo de uma Arteriogra-
fia (injeccdo de um liquido de contraste numa veia geralmente da viril-
ha, e obtenc¢éo de varias radiografias).
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DOENCA DE KAWASAKI (OU SINDROME
GANGLIONAR MUCOCUTANEA)

A Doenca de Kawasaki foi descrita no Japdo na década de 60 e é muito
rara em Portugal.

Afecta artérias de médio calibre em criangcas muito pequenas. Também
é chamada Sindrome Ganglionar Mucocuténea (porque envolve as
mucosas e a pele a volta). As criangas sentem geralmente mal estar,
febre alta, ganglios inchados no pescoco, garganta avermelhada, infla-
macao das areas ao redor dos olhos (conjuntivites) e da boca (erupcao
de pele que é semelhante a sarampo).

Embora seja relativamente rara, esta Vasculite pode ser grave se existir
inflamacéo das artérias que irrigam o coracdo. Os aneurismas podem
ser detectados por Ecocardiograma ou por Angiografia.

POLIANGEITE MICROSCOPICA (PAM)

E uma Vasculite maioritariamente de pequenos vasos, que quase sem-
pre envolve os vasos do rim (podendo originar insuficiéncia renal) e por
vezes 0s vasos do pulmao (podendo provocar hemorragias no pulmao).

A principal queixa é geralmente o cansaco (geralmente como conse-
quéncia de anemia). O atingimento dos pulm®&es também pode provo-
car dificuldade em respirar.

As analises detectam inflamag&o do rim mostrando presenca de prote-
ina e/ou de sangue na urina.

GRANULOMATOSE DE WEGENER

Esta Vasculite é relativamente rara e é ligeiramente mais frequente em
homens do que em mulheres. A inflamacdo dos vasos sanguineos é
causada por “inchacos” na parede dos vasos (chamados granulomas,
0 nome Granulomatose).

Geralmente apresenta-se, para além do cansaco e da perda de peso,
como sinusites (inflamagéo dos seios perinasais que se manifestam por
exsudado nasal, hemorragias nasais e crostas nasais recorrentes, Ulce-
ras nasais ou orais e otites recorrentes (inflamacg@o dos ouvidos). Estes
sintomas podem aparecer um ano ou dois antes do processo de Vascu-
lite mais generalizada comecar.
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Esta vasculite generalizada (sistémica) pode envolver muitos 6rgaos
como a pele, os pulmdes, os olhos e os rins. Os problemas de rim sdo
muito frequentes e devem ser precocemente detectados para evitar
(com o tratamento apropriado) a progressdo para insuficiéncia renal
terminal e necessidade de hemodialise. A hemorragia dos pulmdes (que
se manifesta por hemoptises, i.e. expulsdo de sangue através da tosse)
€ também uma das situagdes mais graves que necessitam de tratamen-
to mais agressivo.

Antigamente, nessas situacdes mais graves a Granulomatose do Wege-
ner era uma doenga fatal, mas hoje em dia o tratamento (com imunos-
supressores e corticoides) ja é eficaz no controlo da Vasculite, embora
sem a “curar” definitivamente. Na maioria dos casos consegue-se indu-
zir uma remissdo a longo prazo que pode durar muitos anos. O diagnés-
tico é geralmente obtido por TAC e por bidpsias dos tecidos afectados.

SINDROME DE CHURG-STRAUSS

A inflamagdo dos vasos sanguineos também é causada por “inchacos”
na parede dos vasos (chamados granulomas), como na Granulomatose
de Wegener, mas neste sindrome existe geralmente uma marcada infil-
tragdo por um determinado tipo de glébulos brancos do sangue (0s
eosinofilos).

O quadro clinico é diferente do da Granulomatose de Wegener, na
medida em que se apresenta como asma que se desenvolve na vida
adulta e raramente existem problemas de nariz ou de ouvidos.

Frequentemente afecta os nervos dos membros (neuropatia) causando
fraqueza e alteracdes da sensibilidade.

O diagndstico é muitas vezes obtido por bidpsias. HA também um risco
mais elevado de afectar o coracdo, pelo que é importante a realizacao
de exames (electrocardiograma e ecocardiograma).

PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN
Esta Vasculite € uma doenca inflamat6ria rara dos mais pequenos vasos
sanguineos (capilares).

Afecta sobretudo criangas dos 2-10 anos, embora possam ser afecta-
das pessoas de qualquer idade. Os rapazes sdo mais atingidos do que
as raparigas, e quanto mais velha € a crianca (ou o adulto) mais alto é
o risco de afectar 6rgdos internos, para além da pele.
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Frequentemente surge ap0s uma infecgdo respiratéria aguda. A doencga
pode comegar bruscamente ou pode aparecer gradualmente ao longo
de varias semanas. Todas as criancas com esta Vasculite desenvolvem
uma erupgdo de pele (purpura), em que as manchas sdo inicialmente
vermelhas e posteriormente arroxeadas. Estas manchas desaparecem
ao fim de uma semana mas, frequentemente, aparecem em grupos, ao
longo de um periodo de varios dias ou semanas.

Esta vasculite também provoca geralmente dores articulares e artrite
(inflamacdo das articulagdes que se manifesta por inchago, calor, ver-
melhiddo e dificuldade em movimentar a articulagédo), especialmente
das grandes articulagdes. Estas alteragdes geralmente resolvem ao fim
de alguns dias sem qualquer deformidade.

Algumas criancas poderdo também ter dores abdominais e/ou vémitos
e podem ter fezes com sangue. Outros sintomas frequentes incluem
febre, dores de cabeca, perda de apetite ou a existéncia de sangue na
urina. O atingimento dos rins (que se manifesta pelo aparecimento de
urina escura pela existéncia de sangue na urina) é bastante frequente,
mas raramente deixam sequelas graves.

Mais raramente outros vasos sanguineos podem ser envolvidos, com
complicacBes graves que incluem a perfuragédo de intestino, a hemorra-
gia, convulsdes e “tromboses cerebrais”.

O diagnostico pode envolver a realizacdo de bidpsia de pele ou de rim.
A maioria de criangas recupera plenamente, embora recaidas possam
ocorrer depois de um periodo livre de doenca de varias semanas. As
recaidas sdo possiveis até um ano depois do quadro inicial.

N&o ha tratamento especifico para esta vasculite e ha maioria dos casos
a resolucdo das queixas € espontanea. No entanto, por vezes, é necessa-
rio usar medicamentos anti-inflamatdrios, quando os sintomas persistem.

ANGEITES LEUCOCITOCLASTICAS CUTANEAS

Este tipo de vasculite é talvez a mais frequente. Pode aparecer em qual-
quer idade, embora com um discreto predominio das mulheres em
relacdo aos homens.

A inflamacéo dos vasos de pequeno calibre ocorre sobretudo na pele e
manifesta-se como mudltiplas e pequenas manchas roxas na pele, que
se salientam da restante pele saudavel (parpura).

Este tipo de vasculite pode ser desencadeada por um alimento,
infeccdo ou medicamento especifico, cuja eviccdo é muitas vezes sufi-
ciente para controlar o processo vasculitico.
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CRIOGLOBULINEMIA MISTA ESSENCIAL

Nesta doenga, a vasculite de pequenos vasos € associada com a existén-
cia de crioglobulinas (proteinas do sangue que se agrupam ou se
“colam” umas as outras quando a temperatura baixa, i.e. com o frio).

E importante reconhecer a existéncia das crioglobulinas porque a sua
agregacdo pode causar '‘depositos’ nos vasos, originando uma
reducdo do fluxo de sangue ou mesmo um bloqueio dos vasos sanguli-
neos, causando danos aos 6rgaos ou tecidos do corpo que sao irriga-
dos por esses vasos.

A Crioglobulinémia causa, geralmente, problemas de rim e/ou proble-
mas de pele (manchas arroxeadas ou purpura).

Esta vasculite pode estar associada a infecgdes virais (como a hepatite
C). As crioglobulinas podem ser retiradas do sangue por um tratamen-
to que se chama plasmaferese.

QUAIS OS TIPOS DE TERAPEUTICA INDICADOS
PARA AS VASCULITES?

No passado, alguns tipos de vasculite eram doencas muito graves,
especialmente se afectavam artérias de pequeno e médio calibre, por-
que se dispunha de poucas armas terapéuticas.

O tratamento nas Ultimas duas décadas alterou-se completamente — a
maioria das vasculites podem agora ser controladas e as vezes podem
até ser curadas. A questdo actualmente concentra-se nos efeitos secun-
dérios de alguns tratamentos.

O plano terapéutico, actualmente, inclui os farmacos, o exercicio e o
repouso adequados, a dieta e a evic¢do do stress, do tabagismo, do frio
e de determinados medicamentos/alimentos que possam ter causado a
vasculite.

Os farmacos constituem ainda a forma mais eficaz de tratar as formas
graves das vasculites.

E muito importante n&o esquecer que as vasculites podem afectar mui-
tos 6érgdos e sistemas diferentes e que, portanto, podem existir formas
muito diferentes da doenga.
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O seu médico assistente deve ser sempre informado quando os sinto-
mas se alterem ou surjam sintomas novos, pois geralmente, nestes
casos, € necessaria terapéutica especifica (dependendo do tipo de sin-
toma), que geralmente é diferente da que o doente habitualmente tem,
ou em doses maiores.

As alteragdes aos tratamentos prescritos pelo médico (doses, horarios
ou farmacos) devem ser apenas efectuadas com o acordo do médico
assistente. O ndo cumprimento desta recomenda¢do pode agravar a
doenga e torna dificil a avaliagdo da evolucéo da doenca.

Também € importante assegurar-se que o tratamento néo é interrompi-
do por falta de medicamentos, i.e. deve sempre pensar com antecedén-
cia em pedir receitas e comprar os medicamentos antes destes acabarem.

TERAPEUTICA DE ACORDO COM O NIVEL
DE ATINGIMENTO

O tipo de tratamento depende:

e dos vasos sanguineos envolvidos

« do tecido afectado

e dos 6rgdos afectados

Quando um 6rgédo importante (tal como o rim) € envolvido sera neces-
sario um tratamento diferente do quando se tem uma vasculite que s6
afecta a pele.

Os tipos de vasculite mais graves sdo as que envolvem as artérias de
médio e pequeno calibre.

No caso de uma vasculite de pequenos vasos, podem apenas ser
necessarios corticéides em baixa dose ou até nem ter indicagéo para tal.
Outros medicamentos, tal como as sulfamidas, também podem ser
indicados.

No caso de uma vasculite de pequenos vasos que so afecta a pele, fre-

guentemente é apenas necessario tratar a infec¢do subjacente e/ou
retirar a droga ou alimento que desencadeou a vasculite.
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No caso de uma vasculite com atingimento do rim (especialmente se
envolve vasos sanguineos de pequeno e médio calibre), entdo, prova-
velmente, serd necessario uma combinagdo de varios medicamentos
incluindo:

e um agente imunossupressor (geralmente a ciclofosfamida), que
“suprimird” o sistema imune que ataca 0s vasos,

e corticoides, que podem ser tomados em comprimidos (por via oral)
ou por injec¢Bes (por via intravenosa).

No caso de uma Vasculite de artérias de médio calibre, outros tra-
tamentos podem estar indicados, dependendo da doenga:

e A Doenca de Kawasaki pode ser tratada eficazmente com injeccGes
de imunoglobulina (uma proteina do sangue que interage com o
sistema imunitario),

* A hepatite associada a Poliarterite Nodosa pode ser tratada com um
medicamento anti-viral (interferdo, ribavirina,...) e plasmaferese
(tratamento que “limpa’ o sangue).

No caso de uma Vasculite de grandes vasos, o tratamento mais efi-
caz consistira em geral no uso corticoides.

Estes sdo muito eficazes na Arterite Temporal e na Arterite do Takayasu.

FARMACOS MAIS UTILIZADOS:

Em alguns tipos de Vasculite (ex. Granulomatose de Wegener), as
infecgdes podem desencadear recaidas pelo que sdo, por vezes, prescri-
tos antibidticos como o cotrimoxazol (ou Bactrim* forte) para pro-
teccdo contra as recaidas. Estes medicamentos também podem prote-
ger contra as infeccBes que podem surgir como complicagdes dos imu-
NOSSUPressores.

Os corticoides (Rosilan®, Meticorten®, Lepicortinolo®, Medrol®, Solu-
Dacortina®,...) sdo farmacos frequentemente usados no tratamento das
formas graves das Vasculites. Sdo formas sintéticas de hormonas que as
glandulas supra-renais do nosso corpo naturalmente produzem para
fornecerem forca e poténcia extras ao corpo nos momentos de neces-
sidade. Sdo potentes anti-inflamatorios.
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O seu uso prolongado pode provocar efeitos secundarios, tais como
aumento de peso, inchago da face, maos, aumento dos pélos, pele fina
e fragil, feridas ou nédoas negras faceis, dores musculares, psicoses
(doencas psiquitricas), alteracdes do humor (depressao,...), aumento
da pressdo arterial, cataratas, diabetes, aumento do risco de infec¢des
ou hemorragias do estdbmago (por Ulceras no estbmago), aterosclerose
e osteoporose (fragilicdo dos 0ssos). Por isso, geralmente prescrevem-
se bisfosfonatos (para prevenir a osteoporose) e “protectores gastricos”
(para prevenir as Ulceras gastricas) associados aos corticoides (sobretu-
do em tratamentos prolongados e em doses altas).

Qualquer tipo de cirurgia ou traumatismo pode implicar a necessidade
de aumentar as doses de corticoides, quando o doente ja estava sob
esta terapéutica.

As doses de corticoides s6 devem ser estabelecidas, alteradas ou sus-
pensas com o acordo do médico assistente. A suspensao de um trata-
mento prolongado com corticdides implica sempre um desmame
(reducéo gradual das doses).

Os imunossupressores sao medicamentos que enfraguecem o sistema
imunitario, diminuindo o seu funcionamento e, portanto, a resposta
inflamatodria auto-imune que existe nas vasculites (como o Imuran®* ou
azatioprina, Endoxan® ““ ou ciclofosfamida, Cellcept® “ ou micofenola-
to,...).

S8o usados apenas nalgumas formas graves de vasculites, porque apre-
sentam efeitos secundarios que podem ser graves: falta de células no
sangue (porgque diminuem o funcionamento da medula 6ssea onde se
formam as células do sangue o que pode resultar em anemia e aumen-
to do risco de infeccdes e hemorragias), perda de cabelo, Ulceras na
boca e no estdmago, diarreia, problemas de figado (semelhante a
hepatite), diminuico da fertilidade (por vezes irreversivel) e aumento
do risco de cancro.

A Ciclofosfamida, por exemplo, pode ainda causar hemorragia na bexi-
ga. Por causa deste risco, a ciclofosfamida é geralmente usada sé ap6s
abundante hidratacao (com agua e soros) e é substituida por um outro
imunossupressor (geralmente a Azatioprina) logo que a vasculite é con-
trolada.
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Alguns destes efeitos secundarios sdo pouco frequentes e podem ser
evitados quando determinadas precaucdes sdo tomadas. O uso de imu-
nossupressores implica, portanto, uma vigilancia médica mais apertada
gue o habitual. No entanto, em determinadas situacdes, estes medica-
mentos sdo imprescindiveis e podem salvar a vida (ou um 6rgdo) ao
doente.

As imunoglobulinas (Sandoglobulina®, Octagam®,...) sdo cada vez
mais usadas em situagbes graves que nao responderam a outras
terapéuticas. Tem relativamente poucos efeitos secundarios e estes séo
essencialmente precoces e reversiveis, mas tém sido descritos casos
raros de tromboses, reacgdes alérgicas graves e insuficiéncia renal,
entre outros.

Existe uma nova classe de medicamentos, cujo uso nas vasculites esta
ainda em fase experimental mas que, em breve, promete ser uma das
opgdes. Trata-se das terapéuticas bioldgicas (Remicade® ou Inflixi-
mab, Enbrel® ou Etanercept, Humira® ou Adalimumab). Estes medica-
mentos talvez possam ajudar os doentes com certos tipos de vasculite,
incluindo a Granulomatose de Wegener, a Arterite de Takayasu e a
Doenca de Behcet.

TERAPEUTICA NAO FARMACOLOGICA:

Um adequado equilibrio entre exercicio e repouso € imprescindivel para
um bom controlo da doenga.

As vasculites podem provocar cansaco, portanto o repouso (fisico e inte-
lectual) deve ser privilegiado. Deve ser assegurado um bom repouso/sono
nocturno e periodos de repouso/sono/relaxamento durante o dia.

Embora ndo seja habitualmente necessario abdicar das suas actividades
habituais (& excepcdo de actividades muito cansativas), por vezes é
necessario diminuir o nimero de horas de trabalho e é aconselhavel
pedir maior ajuda a familia nas tarefas domésticas.

E, no entanto, importante manter algum tipo de actividade fisica ade-
quada (suave), para evitar a rigidez articular, a osteoporose, a fraqueza
muscular e a fadiga (e para melhorar a fungdo do sistema imunitario e
0 bem estar mental!). A fisioterapia e o exercicio aerébico adequa-
do (sobretudo em agua, mas também a marcha lenta) ajudam a relaxar
e a manter a funcédo dos musculos e articulacdes. Pe¢a conselhos ao seu
médico assistente.
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A dieta pode ser um factor determinante, sobretudo quando existe
atingimento do rim. Nessas situagdes € importante diminuir o conteu-
do de proteinas (presentes na carne, peixe, clara de ovo, leite e deriva-
dos) e de sal (sobretudo quando existe pressdo arterial elevada e/ou
retencdo de liquidos).

Os doentes tratados por longos periodos com corticoides também
devem ter uma aten¢do especial em relagcdo ao calcio e a vitamina D
(isto é, devem privilegiar alimentos com leite ou derivados) para evitar
a osteoporose e devem tomar cuidado com o peso, tentando evitar
comer demais (pelo aumento de apetite). Deve-se comer mais fruta
fresca e legumes e deve-se fazer uma dieta polifraccionada (comer fre-
quentemente, i.e. de 2h-2h, em pequenas quantidades). A fruta e a
sopa do almoco e do jantar ndo devem ser comidos na mesma hora
destes, mas cerca de 1-2h antes ou depois.

Todos os doentes com vasculites devem seguir as normas dietéticas que
existem para a populacdo em geral, isto &, uma dieta variada, equilibra-
da e saudavel, com abundantes vegetais, poucas gorduras, a menos
que a Vasculite tenha sido desencadeada por um alimento especifico.

Como as infecgdes, medicamentos ou alimentos podem ser a causa da
vasculite, é importante tentar relembrar se comeu ou tomou algo que
nao era habitual nas semanas prévias e comunicar isso ao médico, que
pode dar indicacio de evitar tal alimento/medicamento.

Evitar o stress tem também um papel primordial na terapéutica das
vasculites. E importante ajustar o horario laboral de modo a ser o
menos “stressante” possivel. Nos periodos da vida em que o stress é
impossivel de evitar devem tomar cuidados especiais como repousar
mais e melhor, adquirir habitos de relaxamento, etc.

VASCULITES



Mais que qualquer medicamento, evitar o tabagismo é de extrema
importancia na terapéutica das Vasculites. O tabaco provoca vasocons-
trido, que faz com que o limen dos vasos sanguineos diminua (i.e. faz
com que os vasos fiquem mais estreitos), pelo que agrava ainda mais
0s sintomas das vasculites.

Deve ainda ter-se cuidado em evitar o frio, nos periodos de tempo
frio, agasalhando-se bem (usando luvas, meias quentes,...) para man-
ter o corpo quente. O frio também provoca vasoconstricao que faz com
gue o limen dos vasos sanguineos diminua.

No caso do Fenémeno de Raynaud ou da Crioglobulinémia isto é ainda
mais importante (podendo mesmo ser necessario outro tipo de
terapéutica).

A QUEM DEVE RECORRER?

As Vasculites exigem a colabora¢do de uma equipe multidisciplinar.
Deve haver uma estreita ligacdo entre o0 Médico de Medicina Geral e
Familiar e os Especialistas neste tipo de doenca, sendo frequente haver
necessidade da intervencao de outras Especialidades, assim como a de
outros Técnicos como sejam Enfermeiros, Psicélogos, Fisioterapeutas,
Assistentes Sociais e outros.

Os Especialistas de Medicina Interna sdo os médicos do adulto que
abordam e tratam os doentes como um todo, recorrendo aos especia-
listas de determinados orgdos, para a execucdo de técnicas ou para
apoio no tratamento de doencas mais raras desses 6rgdos ou sistemas.
Essa capacidade torna-os particularmente vocacionados para este tipo
de patologias que tém um caracter sistémico, ou seja, podem atingir
varios orgdos sucessivamente ou a0 mesmo tempo.

Em grande parte dos hospitais, 0s internistas criaram consultas especia-
lizadas para atenderem este tipo de doentes, chamadas Consultas de
Doencas Auto-imunes ou de Imunologia Clinica.

Em alguns hospitais estas consultas ainda nao estédo oficializadas, mas
existem consultas de Medicina Interna com médicos vocacionados para
estas patologias.

A lista destas consultas, nos hospitais do servico nacional de saude é
apresentada no verso.
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Hospitais com Consultas de Doencgas Auto-imunes
(Dependentes da Medicina Interna)

Regido Norte:
* Hospital de Sdo Marcos — Braga
« Hospital Senhora da Oliveira — Guimaraes
* Hospital de S&o Pedro — Vila Real
* Hospital Padre Américo — Penafiel *
* Hospital de Santo Anténio — Porto
* Hospital de Sdo Jodo — Porto
= Hospital Distrital Pedro Hispano — Matosinhos *
* Hospital de Sao Sebastido — Feira

Regido Centro:
* Hospital de Sédo Teotdnio — Viseu
* Hospital Infante D. Pedro — Aveiro
« Hospital Distrital da Figueira da Foz — Figueira da Foz
* Hospital dos Covdes / C. H. de Coimbra - Covdes
= Hospitais da Universidade de Coimbra — Coimbra *
« Centro Hospitalar Rainha D. Leonor — Caldas da Rainha
* Hospital Sousa Martins - Guarda
* Hospital da Covilhda / C. H. da Cova da Beira — Covilha
* Hospital Nossa Senhora da Assuncgéo — Seia
* Hospital Amato Lusitano — Castelo Branco *
* Hospital Distrital de Pombal — Pombal *
* Hospital de Santo André — Leiria

Regido Lisboa:
* Hospital Dr. Manoel Constancio — Abrantes *
* Hospital Jesus Cristo - Santarém
= Hospital Curry Cabral - Lisboa
* Hospital de Santa Maria - Lisboa
= Hospital Egas Moniz / C. H. Lisboa Ocidental - Lisboa
* Hospital de S&o Francisco Xavier / C. H. Lisboa Ocidental - Lisboa
= Hospital dos Capuchos / C. H. de Lisboa - Lisboa
* Hospital Pulido Valente — Lisboa
* Hospital de Santa Marta - Lisboa *
* Hospital Fernando da Fonseca - Amadora
* Centro Hospitalar de Cascais — Cascais *
* Hospital Nossa Senhora do Rosério — Barreiro
= Hospital Sdo Bernardo - Settbal

Regido Sul
* Hospital de Santa Luzia — Elvas
= Hospital do Espirito Santo — Evora
» Hospital Distrital de Faro — Faro
* Hospital do Barlavento Algarvio — Portimdo *

Madeira
* Centro Hospitalar do Funchal — Funchal

Acores
= Hospital de Espirito Santo de Angra do Heroismo — Angra do Heroismo
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