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DOENCA REUMATICA ATIVA FATAL. ESTUDO DE 13 CASOS DE NECROPSIA

LUIZ GUILHERME CARNEIRO VELLOSO, ALFREDO JOSE MANSUR, MAX GRINBERG,
R. VIOLANTE CAMPOS DE ASSIS
Séo Paulo, SP

Objetivo  Descrever caracteristicas clinicas
de um grupo de portadores de doenga reumati-
ca (DR) ativa fatal.

Casuistica e Métodos  Treze portadores de
DR ativa fatal, de idades entre 4,5 e 25 (média
de 14) anos, oito (61,5%) do sexo masculino,
com diagnostico confirmado pela necropsia.
Constituiram-se: grupo A: idade até 15 anos (8
casos), e grupo B: idade superior a 15 anos (5
€asos).

Resultados O quadro clinico principal foi
febre associada a insuficiéncia cardiaca grave
em todos os casos. No grupo A, foi o primeiro
surto reumdtico em 5 casos e o tempo decorrido
entre o inicio dos sintomas e a hospitaliza¢do va-
riou de 10 a 90 (média de 40) dias, insuficiéncia
mitral ocorreu em todos os casos, em seis a taxa de
leucacitos foi superior a 10000 por mm’ e em sete
a taxa de mucoproteinas foi superior a 8§ mg/dl; blo-
queio atrioventricular de 1° grau ocorreu em um
caso, vegetagoes valvares ao ecocardiograma foram
reconhecidas em 5 casos. Dois casos receberam
antibioticoterapia, cinco prednisona e depois anti-
bioticos, e um antibioticos e depois prednisona, tra-
tamento cirurgico da disfun¢do valvar foi realiza-
do em um paciente. No grupo B, foi o primeiro surto
reumadtico em dois casos, o tempo decorrido entre
o inicio dos sintomas e a hospitalizagdo variou de
4 a 60 (média de 21) dias, em quatro casos a taxa
de leucdcitos foi superior a 10000 por mm’ e a taxa
de mucoproteina foi superior a 8 mp/dl em 2 casos;
blogqueio atrioventricular foi diagnosticado em um
caso; Vegetagoes valvares foram reconhecidas ao
ecocardiograma em dois casos; em dois casos foi
aplicada antibioticoterapia e em trés foi indicado
o tratamento cirurgico.
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FATAL ACUTE RHEUMATIC FEVER. A
STUDY OF 13 NECROPSY CASES

Purpose  To study the clinical features of a
group of patients with fatal acute rheumatic fever
(ARF).

Patients and Methods  Thirteen patients with
ARF, the ages ranged between 4,5 and 25 (mean 14)
years. Eight patients were male. Patients were
studied in two groups: group A of those 14 year-old
or younger (8 cases), and group B of those older
than 15 years (5 cases).

Results  Clinical presentation was fever and
severe heart failure in all patients. In group A, it
was the first attack of ARF in 5 patients. The time
elapsed between beginning of symptoms and hospi-
tal admission ranged between 10 and 90 (mean 40)
days. Mitral insufficiency occurred in all patients.
The blood leukocyte count was greater than 10000
per mm?® in six cases. Atrioventricular block
occurred in one case. Valvular vegetations were
detected on echocardiogram in 4 cases. Two patients
received antibiotic therapy. Surgical treatment of the
valvular heart disease was carried on in one patient.

In group B, it was the first ARF attack in 2 ca-
ses, the time elapsed between beginning of the
symptoms and hospital admission ranged between
4 and 60 (mean 21) days. Leukocyte count
greater than 10000 por mm® occurred in 4 cases.
Atrioventricular block was diagnosed in one case.
Valvular vegetations on echocardiogram were
detected in 2 patients. In two cases, the treatment
was antibiotic therapy. Three patients were operated
on.

Conclusion ARF may still be fatal, even in
the first attack or in patients in the third decade of
life. Other diagnoses are frequently considered, due
to the intense clinical and laboratorial manifes-
tations.

Key words Acute rheumatic fever, rheumatic
heart disease, heart failure.
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Conclusdo A DR ativa pode ter evolugao fa-
tal, mesmo no primeiro surto ou ja na terceira dé-
cada da vida. Outros diagnosticos sdo frequente-
mente cogitados, em fungdo de manifestagoes clini-
cas e laboratoriais muito intensas.

Pdavraschave  Doencga reumatica, cardiopatia reu-
madtica, insuficiéncia cardiaca.
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Admite-se que afregliéncia e agravidade dado-
enca reumética (DR) ativa diminuiram progressiva-
mente desde a década de 50. A maioria dos surtos
de DR ocorre entre 0s 5 e 0s 15 anos, e é passivel
de tratamento clinico; a morbidade tardia decorre do
risco de sequiela valvar®®. Contudo, na praticaclini-
ca, por vezes nos deparamos com portadores de DR
aguda grave e até fatal, situagdes que acarretam difi-
culdades diagndsticas e tergpéuticas. Essa veriffcagdo
condiz com estudos recentes™, e opde-se ao conceito
de menor gravidade em todos os casos de DR ativa.

Com vigtas a contribuir tanto para o diagnéstico
Como para o tratamento desta condi¢cdo em Nosso Meo,
estudamos um grupo de casos fatais de DR aguda

CASUISTICAE METODOS

Foram estudados treze portadores de DR ativa
fatal. A idade variou de 4,5 a 25 (média de 14) anos
e 8 (61,5%) eram do sexo maseulino. O diagndstico
foi confirmado pela necrépsia em todos os casos, de
acordo com critérios que incluiram o encontro de nu-
merosos nédulos de Aschoff em fase exsudativa
ou proliferativa no miocardio®.

Os pacientes foram divididos em grupo A, osde
idade até 15 anos, e em grupo B, os de idade superi-
or a 15 anos. Foram estudados:. a) idade e sexo; b)
manifestacbes clinicas; ¢) dados de exames
laboratoriais; d) dados eletrocardiogréffcos, €) dados
ecocardiograffcos; f) orientaco diagndstica e tera-
péutica; g) causa de morte e duracéo da hospitali-
zagao; e h) achados de necropsia.

RESULTADOS

Idade — grupo A — compreendeu 8 pacientes,
3 dos quais do sexo masculino, com idades entre 4,5
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e 15 (médiade 7) anos; grupo B — compreendeu 5
casos, 4 dos quais do sexo masculino, com idades en-
tre 16 e 25 (média de 20) anos.

ManifestagBes clinicas — grupo A — 3 (37,5%)
doentes haviam apresentado surto reumétieo pregresso
e 7 (87,55%) ndo apresentavam insuficiéncia cardiaca
pregressa. O tempo decorrido entre inicio dos Sntomas
e hospitdizacéo variou entre 10 e 90 (médiade 40) dias.
A febre esteve presente em todos os casos, dispnéiaem
repouso em 6 (75%), edemade membrosinferiores ou
hepatomegdia em todos os casos. Insufciénciamitrd es-
teve presente de modo isolado em 6 (75%) casos e as-
sociado ainsuficiénciaadrticaem 1 (12,5%) e ainsufi-
ciénciatriclispide em outro (12,5%).

Hipertermia de até 38°C ocorreu em todos 0s
casos. Poliartrite ocorreu em um caso, eritema
marginatum em outro. Nenhum doente apresentou
coréia de Sydenham, nodulos subcutaneos,
insufieiéncia adrticaisolada ou atrito pericérdico; gru-
po B—3 (60%) docentes haviam apresentado surto
reumético pregresso e 2 (40%) enfermos ndo apre-
sentavam insuficiéncia cardiaca pregressa. O tempo
decorrido entre inicio dos sintomas e hospitalizacéo
variou entre 4 e 60 (média de 21) dias. Febre e
dispnéia em repouso ocorreram em todos 0s casos.
Trés doentes apresentaram edema de membros ou
hepatomegalia. Um paciente apresentou dupla
disfungdo mitral isolada, dois disfungdo mitral asso-
ciada ainsuficiéncia adrtica, um disfuncéo mitra as-
sociada ainsuficiéncia adrtica e triclispide, e o outro,
dupla disfuncéo adrticaisolada. Atrito pericardico foi
observado em 2 (15%) casos. Hipertermia de até
39°C ocorreu em todos 0s €asos.

Dados de exames laboratoriais — grupo A —
O numero de leucdcitos variou entre 7.000 e 18.500
(média de 13.500) cor mm?, e em seis casos foi su-
perior a10.000 por mm?. A taxa de Anti-estreptolisina
0 foi superior a 500 Unidades Todd em 5 (62,5%)
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doentes. A taxa de mucoproteinas, expressa em
tirosing, variou entre 8,2 a 14,8 (média de 9,2) mg/
dl. A velocidade de eritrossedimentac&o variou entre
33 e 63 (média de 48) mm na 12 h; grupo B — O
numero de leucdcitos variou entre 6.500 e 15.500
(médiade 11.700) por mm?, e em 4 (80%) casos foi
superior a 10.000 por mm®. A taxa de Anti-estrep-
tolisna 0 ndo foi determinada em nenhum caso. A taxa
de mucoproteina sérica variou entre 4,9 e 13,0 (mé-
diade 9,2) mg/dl. A velocidade de eritrossedimentac@o
variou entre 35 e 63 (média de 53) mm na 12 hora.

Bloqueio atrioventricular de 1° grau — grupo A
— Ocorreu em um (12,5%) caso, com PR de 20 ms;
grupo B — Foi reconhecido em um (20%) caso, com
PR de 20 ms.

Dados ecocardiograficos
tacdo do ventriculo esquerdo esteve presente em to-
dos os casos, hipocinesia ventricular esquerdaem seis

casos. VegetacOes valvares foram reconhecidas em
quatro (50%) casos. Em um caso evidenciou-se rup-

do ventriculo esquerdo esteve presente em todos 0s
casos, assim como hipocinesia ventricular esquerda

caso. VegetagOes valvares foram reconhecid asem 2
(40%) casos.

JR— gru_
po A — A hipétese diagndstica primeira foi

foi admini strada antibi oti coterapia empirica enquan-
to o resultado de hemoculturas era esperado, depois

o diagndstico inicial foi de DR ativa, ingtituida tera-
péutica com prednisona, posteriormente substituida

terioracdo hemodindmica. Em um paciente, antibioti-
coterapia inicialmente instituida foi substituida por

rafoi endocardite infecciosa em 2 (40%) casos, que
receberam antibioticoterapia enquanto o resultado de

rante a hospitalizagao.

Tratamento cirirgico
cirdrgica da disfungéo valvar — considerada a causa
dainsuficiéncia cardiaca refrataria— em um doente

de 7 a 30 (média de 16) dias de hospitalizagdo. Em
dois casos foi redlizado implante de bioprétese mitral,

de bioprétese adrtica associado a pléstica da valva
mitral.
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Causa de morte e duracio da hospitalizacio
— Todos os pacientes ndo operados fal eceram por
insuficiéncia cardiaca, entre 1 e 50 (média de 13) dias
depois da hospitalizaggo. Obito antes de 24 horas de
hospitalizagdo ocorreu em um paciente do grupo A e
em dois do grupo B.

Dos quatro pacientes operados, um faleceu na
sala de operagdes por hemorragiaincoercivel asso-
ciada a pericardite fibrinosa. Dois morreram no ato
operatério devido afaléncia cardiaca e um no quinto
dia pés-operatorio, por sindrome de baixo débito.

Dados de necropsia— grupo A — Pericardite
foi detectada em sete casos. Pneumonite reumética
foi diagnosticada em quatro casos. Verrugas reuma-
ticas foram diagnosticadas em valva adrtica (um
caso), mitral e tricispide (dois casos), mitra, adrtica
e tricispide (dois casos), mitral, adrtica, trictspide e
pulmonar (um caso), mitral, tricispide e adrtica (um
caso). Em um caso néo se recuperou a informacéo;
grupo B — Evidéncia morfol 6gica de pericardite foi
detectada em dois casos. Pneumonite reumatica ndo
foi diagnosticada. Verrugas reumédticas foram
diagnosticadas em valvas mitral e adrtica (dois ca
s0s), e triclspide (um caso), ndo sendo identificadas
nos restantes.

DISCUSSAO

DR foi verificada em varios paises®*&9%

sentido, também em nosso meio*

da menor gravidade da DR ativa para um grupo de
doentes.

se atenuou. Publicagtes recentes, relatam o ressur-

gimento daDR , as vezes com cardite grave®

mesmo em adultos*

havia sido considerada praticamente erradicada®’
Olvidar esse dado pode permitir que se atribua o

quadro clinico grave de DR a outras entidades, e con-

tamento e na evolugéo do doente. Portanto, reveste-se
de interesse prético a andlise de nossa casuigtica, ain-

Admite-se que a maior frequéncia de DR em
Nosso meio sejanafaixa etériados 5 aos 15 anos, de

India e Africa®

elevacdo dafaixa etaria de maior ocorréncia de DR?
Em nossa casuistica, predominaram os doentes com
idade até 15 anos. Entretanto, verificamos DR fatal
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em doentes com idade até 25 anos, 0 que con-
corda com a ocorréncia de DR grave, relatada
por outros, nessa faixa etaria™>*

A morbidade da DR aumenta conforme o
numero de surtos®. Contudo em ambos 0s nos-
S0S grupos, percentual relevante apresentou o
primeiro surto — fatal — de DR. Portanto, a
auséncia de histéria reumatica ndo permite afastar
tal diagnéstico, mesmo em doentes com idade
superior a 15 anos, conforme recentemente ob-
servado™.

Ainda com relacéo as manifestagdes clini-
cas, constatamos quadros graves e de rapida evo-
lucdo em ambos os grupos, como por exemplo 10
(grupo A) e 4 (grupo B) dias. Portanto, mesmo
os de evolug&o muito rapida, podem ser quadros
reumaticos graves. E de notar também o predo-
minio da febre e da insuficiéncia cardiaca na apre-
sentacdo clinica e a excepcionalidade de manifes-
tacbes como poliartrite. Para os doentes do gru-
po B € interessante considerar que a poliartrite,
em experiéncia recente, foi mais freglientemente
aditiva e ndo migratoria™. Nesse mesmo estudo,
ahistéria préviade faringite foi informada em ape-
nas 60% dos casos'. Outras manifestacdes
extra-cardiacas, que poderiam contribuir para o
diagndstico diferencial ndo ocorreram. Nesse as-
pecto sdo interessantes os comentérios sobre 0s
critérios de Jones, considerando a possibilidade de
insuficiéncia cardiaca associada a evidéncia de
estreptococcia anterior ser interpretada como evi-
déncia diagnostica de DR%

Predominou a leséo valvar mitral, como de
regra, na cardiopatia reumética®. A distingdo en-
tre insuficiéncia tricluspide por alteracéo
anatémica das cuspides e insuficiéncia trictspide
funcional, secundéria a dilatagcdo do anel pode
ser auxiliada pela ecocardiografia, ja que os
parémetros clinicos e hemodinadmicos ndo permi-
tem a distingao?®.

Admite-se que o hemograma é pouco ex-
pressivo na DR! e a taxa de mucroproteinas ndo
excede em geral 12 mg/dl®. A leucocitose néo €
acentuada e o desvio é pouco evidente; grandes
modificagBes devem sugerir outras entidades'.
Todavia, em nossa casuistica, doentes apresen-
taram taxa de leucécitos superior a 13.000 por
mm3. Com relacéo a taxa de mucoproteinas, ob-
servamos valores superiores a 12 mg/dl; além
disso, ha grande superposicao de valores com 0s
observados em portadores de endocardite infec-
ciosa, fato que atenua sua participagéo nesse diagnds-
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tico diferencial, quando n&o se consegue identificar
0 agente etioldgico #®. Portanto, podemos ter
leucocitose e devacdo acentuada da taxa de mucopro-
teinas em portadores de DR ativa.

O blogueio atrioventricular 1° grau ocorreu em
apenas um caso de cada grupo e portanto este dado
habitual mente relevante do diagndstico de DR repre-
sentou minoria em nossos casos de cardite reumati-
cagrave efatd.

As verrugas reuméticas sao expressdo morfol -
gicada DR aguda®*, e podem atingir dimensdes tais
gue as tornem passiveis de ser identificadas no
ecocardiograma”. De fato, em quatro doentes do gru-
po A e em dois do grupo B verificou-se esse acha-
do. A rotura de cordas do aparelho valvar mitral,
como observada em um de nossos casos, € compli-
cacdo rara de cardite reumética ativa®*®

Aplicagéo indevida do conceito de menor fre-
guéncia e gravidade da DR pode ocorrer perante qua-
dro clinico superponivel entre DR ativa e endocardite
infecciosa’, quando se considera mais prudente op-
tar inicialmente pelo segundo, enquanto se aguarda o
resultado de hemocultura, administrar antibioticos e
evitar 0 uso de corticosterdide. A presente casuistica
mostra que nem sempre essa orientacao é efetivamen-
te amais segura, especialmente pela opgdo de nédo
usar corticoster6ide®. A dificuldade naterapéutica é
demonstrével pelas mudancas de orientacdo em cin-
co casos do grupo A, ingtituidainiciamente paraDR
e subseqientemente modificada para a de endocardite
infecciosa, dificuldade essa compartilhada com outras
experiéncias®. Cabe indagar se a cintilografia
miocardicacom gdlio poderiatrazer contribuicéo adi-
ciond. Estudos iniciais® demonstraram hipercaptacdo
do radiof&rmaco em portadores de DR ativa.
Conjecturamos se casos sel ecionados poderiam
beneficiar-se da bidpsia endomiocardica®. Experién-
ciainicial administrou corticosteréides naforma de
pul soterapia®.

O diagndstico diferencial com DR ativa sequer
foi cogitado no grupo B, provavelmente em decor-
rénciadafaixaetéaria A taxade Anti-estreptolisnao
ndo foi determinada. De fato, o diagnéstico de cardite
reumética ativa é dificil em portador de valvopatia
cronica, particularmente se aplicados com rigor os cri-
térios de Jones?

Nosso resultado cirdrgico foi mau, possivel-
mente, em razéo de a operagdo ter ocorrido tar-
diamente, com os pacientes em condicéo
hemodinamica desfavoravel. Ha experiéncias
publicadas, inclusive de nosso Servigo demons-
trando que intervencgdes cirurgicas cardiacas po-
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DR ativa®3,

A pneumonite reumatica tem sido pouco
mencionada na literatura desde os anos 50%. Nos
casos estudados nao teve expressao clinica pe-
culiar, embora fosse achado freqliente de necrépsia
(50% do grupo A). Os aspectos morfol dgicos, clini-
cos e radiogréficos da agressdo pulmonar reumética
devem ser interpretados com reserva quando coexis-
te insuficiéncia cardiaca grave®. Em alguns casos, 0s
aspectos morfoldgicos interpretados como
pneumonite reumatica se associam a achados
indistingiiveis dos encontrados na fase inicia da
sindrome do desconforto respiratério do adulto®.

Portanto, com base em nossa experiéncia, veri-
ficamos que em nosso meio, a DR ativa com cardite
grave ainda é causa de morte, nao s em criangas,
mas também em adolescentes e adultos jovens. A
apresentacao clinica pode ser quadro febril e insufi-
ciéncia cardiaca grave de rapida evolugdo. Devemos
ser cautel osos em aplicar a esses doentes conceitos
pertinentes a populagbes em diferentes situacfes
epidemioldgicas. Além disso, mesmo em condicoes
soci o-econdmi cas favoraveis, modificagdes epidemio-
I6gicas da infeccdo estreptocicica por cepas mais
invasivas e virulentas, podem ocorrer e contribuir
para a existéncia de quadros mais graves®.
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