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Relatamos um caso de diagnéstico de Doenca de Still do Adulto (DSA) em paciente feminina
com febre, mialgia, rash cutaneo fugaz e linfonodomegalia inguinal bilateral, apés extensa
investigacao para exclusd@o de outras doengas reumatolégicas, infecciosas e neopldsicas. A
paciente inicialmente apresentou resposta ao tratamento com prednisona, porém evoluiu

Palavras-chave:

Doenca de Still de inicio tardio
Neoplasias ovarianas
Sindromes paraneoplasicas

com aumento de volume de linfonodos inguinais, cuja bidépsia revelou adenocarcinoma
seroso de ovario. De acordo com nosso conhecimento, esse é o primeiro relato de neoplasia
ovariana associada ao diagnéstico de DSA.
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Adult still’s disease associated with ovarian cancer - case report

ABSTRACT

Keywords: We report a case of adult-onset Still’'s disease in a female patient with fever, myalgia, van-

Late-onset Still’s disease ishing rash and bilateral inguinal lymphadenopathy, diagnosed after extensive workup to
Ovarian neoplasms exclude other rheumatic, infectious and neoplastic diseases. The patient initially respond-
ed to corticosteroid therapy, but progressed to increased lymph nodes size that when biop-

sied, revealed serous ovarian adenocarcinoma. To our knowledge, this is the first report of

Paraneoplastic syndromes

ovarian neoplasm associated with adult-onset Still’s disease.
© 2013 Elsevier Editora Ltda. All rights reserved.

vical (anatomopatolégico compativel com pdélipo, sem mais
especificagdes). Na investigacdo, apresentava discreta anemia
normocitica e normocrémica, sem sinais de hemolise, 13.240

Relato de caso

Paciente feminina, 37 anos, acometida durante dois meses
por febre, mialgia, rash cutdneo fugaz e linfonodomegalia
inguinal bilateral (2-3cm). Histéria de hipotireocidismo em
tratamento com levotiroxina e resseccdo de pdlipo endocer-
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leucécitos, 1.390 linfécitos, 483.000 plaquetas, CPK normal,
VHS = 67mmm em 1h, proteina C-reativa = 7,74 (VR < 0,5), fer-
ritina = 353ng/ml (VR = 4,63-204), FAN 1:320 nuclear pontilha-
do fino denso, anti-Ro positivo, anti-SM, anti-RNP e anti-DNA
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negativos, C3 e C4 normais, duas hemoculturas e urocultura
negativas, sorologias para HIV, citomegalovirus, Epstein Barr
virus, toxoplasmose, leptospirose e hepatites negativas, VDRL
negativo. O ecocardiograma evidenciou derrame pericardi-
co pequeno, sem vegetacdes. Tomografia de térax, abdome,
endoscopia digestiva alta e ecografia de tireoide tiveram re-
sultados normais. Utero aumentado de volume & tomografia
pélvica e ecografia transvaginal (provéavel miomatose uterina).
Rx de maos sem erosdes. O diagnéstico de Doenga de Still do
Adulto foi feito, sendo iniciado prednisona 0,5mg/kg/d. A pa-
ciente evoluiu com melhora clinica. As tentativas de reducao
da dose do corticoide nédo obtiveram sucesso devido ao re-
aparecimento da febre, mesmo na vigéncia de metotrexate
15mg/semana. Na evolucao, paciente apresentou aumento de
volume dos linfonodos inguinais bilateralmente (aproxima-
damente 9cm), que se tornaram dolorosos, aderidos e endu-
recidos. Foi aumentada a dose de prednisona novamente para
0,5mg/kg/d e associado anti-inflamatério ndo hormonal, sem
sucesso. Realizou-se biépsia de linfonodo inguinal direito,
com laudo histolégico e imunoistoquimico compativel com
adenocarcinoma seroso de ovario (figs. 1 e 2). Foi realizada
uma nova ecografia pélvica, que evidenciou ovério esquerdo
aumentado (46 x 34mm), com caracteristicas sugestivas de in-
filtragdo neoplasica. Optou-se por iniciar quimioterapia com
carboplatina e paclitaxel. Paciente realizou seis ciclos e apre-
sentou boa resposta, evidenciada por redugao do CA 125 de
7312 para 34 e reducgdo de volume dos linfonodos inguinais.
H4 plano de cirurgia citorredutora.

Introducao

A Doenca de Still do Adulto (DSA) é uma inflamagéo sistémi-
ca rara, de etiologia desconhecida, relacionada a hiperativa-
¢do dos linfécitos Thl. Caracterizam-se por febre, rash fugaz
e artrite. Outras manifestagoes frequentemente encontradas
sdo linfonodomegalia, esplenomegalia, mialgia, odinofagia e
leucocitose neutrofilica.! O diagnéstico é clinico e requer ex-

clusdao de doencgas infecciosas, neoplasias e outras doencas
autoimunes, e ndo hé achados laboratoriais ou histolégicos
especificos. As provas de atividade inflamatéria sdo elevadas,
e os fatores reumatoide e antinuclear sdo frequentemente
negativos.! Uma dosagem elevada de ferritina sérica pode ser
util para o diagnéstico e funcionar como marcador de ativi-
dade de doenca.'* Diferentes critérios diagnoésticos foram
propostos, mas nenhum foi aceito.’* O curso clinico pode ser
dividido em autolimitado ou monofésico, intermitente ou po-
liciclico sistémico e crénico articular.*? O tratamento consiste
em anti-inflamatérios nao esteroidais, corticoscorticoide e
drogas poupadoras, como o metotrexate.»**

Discussido

Entre os muitos diagnésticos diferenciais de DSA, as neopla-
sias estdo entre os principais a serem excluidos. Vérias neo-
plasias mimetizando a DAS foram descritas. O linfoma é um
dos principais diagnésticos diferenciais, pois linfonodomega-
lia e esplenomegalia sdo manifestagées comuns da das, e os
achados histolégicos podem ser semelhantes.®” DSA também
foi descrita no curso de leucemia mieloide,® como sindrome
paraneopldsica em cancer de mama®*! e associa¢do com can-
cer esofdgico,”? carcinoma papilar de tireoide?® e angiosarco-
ma hepatico.* A diferenciagdo entre concomitancia de diag-
nésticos e sindrome paraneoplasica ndo é simples. A resposta
terapéutica ao corticosteroide ou ao tratamento especifico da
neoplasia pode auxiliar na diferenciacdo, porém o curso clini-
co varigvel da DSA, assim como o progndstico terapéutico da
neoplasia, pode dificultar essa interpretacao.

Relatamos um caso de diagnéstico de DSA em paciente
com sintomas sugestivos da doenga, apés extensa investiga-
gdo para exclusdo de outras enfermidades reumatoldgicas,
infecciosas e neoplésicas. A paciente apresentou resposta ini-
cial ao tratamento com 0,5mg/kg/d de prednisona, mas evo-
luiu com aumento de volume de linfonodos inguinais, cuja
biépsia revelou adenocarcinoma seroso de ovario. De acordo

Figura 1 - Biopsia linfonodal, H&E, 100x. Tecido
fibroconjuntivo infiltrado por carcinoma pouco diferenciado
com corpos psamomatosos (setas).

Figura 2 - Biopsia linfonodal, Imunohistoquimica para CA
125, 400x. Células tumorais demonstrando positividade
membranosa e citoplasmatica (setas).
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com nosso conhecimento, esse é o primeiro relato de neopla-
sia ovariana associada ao diagnéstico de DSA. As sindromes
paraneopldsicas associadas as neoplasias epiteliais de ovario
descritas até o momento sdo desordens de sistema nervoso
(degeneracdo cerebelar, polineurite), colageno (dermatomio-
site), hematoldgicas (anemia hemolitica, coagulacéo intravas-
cular disseminada), cuténea (acantose) e sindrome nefrética.
A autoimunidade é um dos mecanismos fisiopatolégicos pro-
postos para sindrome paraneoplasica relacionada a neoplasia
de ovario, pela evidéncia de complexos imunes circulantes, au-
toanticorpos contra células de Purkinje cerebelares e respos-
ta terapéutica a plasmaferese, em alguns casos.'® Avaliando o
caso acima, quanto a se tratar de sindrome paraneoplésica ou
concomitancia de diagnéstico de DSA e neoplasia de ovario,
a excelente resposta terapéutica ao corticosteroide, aos sinto-
mas de febre, a rash e a mialgia faz pensar em diagnésticos
concomitantes. Porém, o fato de a paciente ja apresentar linfo-
nodomegalia inguinal no inicio do quadro, embora com carac-
teristicas inflamatérias, seguida de um aumento de volume na
vigéncia de corticoterapia, vai de encontro a possibilidade de
diagnésticos concomitantes e a favor de sindrome paraneopla-
sica, o que acreditamos ser o mais provavel.

Existe a necessidade de ampla investigacdo de diagnds-
ticos diferenciais na suspeita de Doenga de Still do Adulto,
assim como monitorizar a evolugdo clinica dos pacientes
quanto a resposta ao tratamento e ao aparecimento de novos
achados que possam levantar suspeita de outro diagnéstico,
incluindo neoplasia.
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