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Article / Clinical Case Report
Artigo / Relato de Caso Clinico

Sindrome de Lemierre — A doenga esquecida
Lemierre Syndrome — The forgotten disease

Carlos Eduardo Marcello?, Elisabeth In Myung Kima,
Luciana Andréa Avena Smeili?, Leonardo Bianqui®, Munir Bazzic

Marcello CE, Kim EIM, Smeili LAA, Bianqui L, Bazzi M. Sindrome de Lemierre — A doenga esquecida. Autopsy Case
Rep [Internet]. 2011;1(3):53-8. http://dx.doi.org/10.4322/acr.2011.009

RESUMO

As faringites agudas estao entre as causas mais comuns de procura aos Servigos
de emergéncia. De maneira geral, sdo doengas benignas, na sua grande maioria
de etiologia viral ou bacteriana e cursam sem complicagbes quando instituida
terapéutica apropriada. Raramente o processo infeccioso pode se estender para os
planos profundos do pescoco e gerar complicagdes supurativas graves. Relatamos
0 caso de uma paciente de 20 anos que desenvolveu faringite aguda, logo seguida
de abaulamento cervical a esquerda, além de tosse com laivos de sangue e
infiltrados pulmonares bilaterais a radiografia do térax - achado confirmado a
tomografia de térax que relevou parénquima pulmonar com nddulos cavitados
medindo até 33 mm em lobos inferiores e superiores bilaterais, de localizagao
periférica. A tomografia computadorizada do pescogo com contraste endovenoso
mostrou trombose extensa da veia jugular interna esquerda, desde a base do cranio
até o terco distal do pescogo Através dos procedimentos de imagem o diagnostico
de Sindrome de Lemierre foi feito e a paciente foi tratada com sucesso.

Unitermos: Sindrome de Lemierre; Faringite; Trombose venosa; Abscesso pulmonar.

ABSTRACT

Acute pharyngitis is among the most common causes of demand for emergency
services. In general, they are benign, mostly of viral or bacterial etiology and
evolve without complications with appropriate therapy. Rarely the infection
extends deeply through the neck tissues generating serious suppurative
complications. Herein is reported a case of a 20-year-old young woman who
developed acute pharyngitis followed by left cervical bulging and cough with
bloody sputum. Chest radiography showed bilateral pulmonary infiltrate which
on thoracic computed tomography slices were represented by cavitary nodules
measuring up to 33 mm universally distributed on both lungs, predominantly on
peripheral location. Computed tomography of the neck with intravenous contrast
showed extensive thrombosis of the left internal jugular vein, from the base of
the skull to the distal third of the neck. Diagnosis of Lemierre Syndrome was
made and the patient was treated with a favorable outcome.

Keywords: Lemierre Syndrome; Pharyngitis; Venous thrombosis; Lung abscess.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 20 anos,
previamente higida, procurou servico de saude
com histdria de febre de 38 °C ha 1 dia, odinofagia,
mau halito e discreto abaulamento cervical doloroso
a esquerda. De antecedentes, a paciente referia
apenas tratamento dentario incompleto em segundo
molar superior esquerdo. Na ocasido, foi feito o
diagnostico de faringoamigdalite estreptocécica,
tendo recebido Penicilina G Benzatina 2.400.000 U
por via intramuscular, dose unica. Evoluiu com
persisténcia da febre e com surgimento de tosse
com expectoragdo amarelada e laivos de sangue,
associados a dor em hemitorax direito ventilatorio-
dependente edispnéia. Retornouaomesmoservigode
saude 3 dias depois, quando foi prescrita Amoxicilina
com Acido Clavulanico (875 mg/125 mg), duas vezes
ao dia, por via oral. A paciente persistiu com o mesmo
quadro clinico, tendo recebido, dias depois, um novo
esquema antibiético com Levofloxacina 500 mg por
dia, por mais 3 dias, sem melhora. Dez dias depois
do inicio do quadro, procurou o Pronto Socorro do
Hospital Universitario da Universidade de Sao Paulo
com piora dos sintomas. Ao exame fisico de entrada
apresentava-se em regular estado geral, temperatura
de 38,1 °C, descorada 1+/4+, sudoréica, anictérica,
aciandtica, taquipnéica (frequéncia respiratéria de
30 incursdes por minuto), taquicardica (frequéncia
cardiaca de 108 batimentos por minuto); saturacao
arterial de oxigénio de 92% em ar ambiente. Ao
exame da orofaringe apresentava hiperemia de
tonsilas sem exsudato purulento.

A inspecdo do pescoco notava-se discreto
abaulamento em regido cervical anterior esquerda,
de consisténcia firme e com dor a palpacao desde a
regido submandibular até a base do pescogo.

A propedéutica do coracdo, pulmdes e
abdome nao apresentava alteragoes.

Os exames laboratoriais estao apresentados
na Tabela 1.

Aradiografia do térax evidenciava opacidade
em base pulmonar direita, sugestivo de processo
broncopneumédnico, bem como imagens cavitadas
bilaterais com diametro de cerca de 2-3 cm.

A paciente foi internada pela nao resposta ao
tratamento prévio e pelasimagens radioldgicas, com
hipétese diagndstica de pneumonia da comunidade
e linfadenite cervical a esquerda, sendo introduzida
antibioticoterapia intravenosa com ceftriaxone 2 g

Tabela 1 — Exames laboratoriais

VR
Hemoglobina g.dL’ 12,2 12,3-15,3
Hematdcrito % 37 36,0-45,0
Leucécitos mm? 14000 4,4-11,3.10°
Bastonetes % 6
Segmantados % 77 46-75
Eosinofilos % 1 1-4
Basofilos % 1 0-2,5
Linfécitos % 14 18-40
Mondcito % 1 2-9
Plaquetas mm? 193000 150-400.10°
PCR ng.mL"" 217 <5
Creatinina mg.dL™"! 0,9 0,4-1,3
Uréia mg.dL™" 42 10-50

VR = valor de referéncia.

dose unica diaria associada a claritromicina 500 mg
duas vezes ao dia. Foram realizadas trés pesquisas
de bacilo alcool-acido resistente, pela coloracéo de
Ziehl-Neelsen, todas negativas.

Para melhor caracterizacdo do infiltrado
pulmonar e das cavitagdes, evidenciados a
radiografia simples, foi solicitada a tomografia
computadorizada de térax que mostrou parénquima
pulmonar com nodulos cavitados medindo até
33 mm em lobos inferiores e superiores bilaterais,
de localizagdo periférica (Figura 1), que foram
considerados como possiveis focos de embolizagao
séptica. Essa possibilidade, a histéria prévia de
faringite purulenta e o abaulamento cervical doloroso
sugeriram o diagnoéstico de sindrome de Lemierre,
decorrente de infecgdo orofaringea com extensao
para espacos parafaringeos causando trombose
séptica de veia jugular interna com embolizagbes
sépticas dirigidas para o coracao direito e pulmdes.
Para confirmagéo, foi solicitada tomografia
computadorizada do pescogo com contraste
endovenoso, que mostrou trombose extensa da veia
jugular interna esquerda, desde a base do cranio
até o tergo distal do pescogo (Figura 2). Apds esta
confirmagéo foi adicionada clindamicina 600 mg de
6/6 horas ao esquema terapéutico, com suspensao
da claritromicina. A antibioticoterapia intravenosa foi
mantida por 14 dias. A paciente evoluiu com melhora
progressiva da febre e dos sintomas respiratérios,
bem como do abaulamento em regido cervical.
No momento da alta estava assintomatica e com
programacgao de completar a antibioticoterapia de
6 semanas em carater ambulatorial.
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Figura 1 — Tomografia Computadorizada de Térax. A - corte axial, janela pulmonar. Notar ndédulos cavitados
em regido periférica do parénquima pulmonar, bilateral (setas); B - corte axial evidenciando areas de
consolidacao com cavitagao em lobo inferior direito; C - reconstrugao coronal. Notar pequeno nédulo em
lobo inferior esquerdo (seta), além das consolidagdes na base direita.

Figura 2 — Tomografia Computadorizada de Pescoco. A - corte axial ap6ds injecao de contraste endovenoso.
Notar auséncia de contrastacdo da veia jugular interna esquerda (seta); B - reconstrucao coronal. A veia
jugular interna esquerda nao é visualizada (setas) desde a base do cranio até terco distal do pescoco,
achado compativel com trombose extensa; C - reconstrucao tridimensional. Notar contrastacao retrograda
do tergo proximal da veia jugular interna esquerda decorrente da injegdo do meio de contraste no membro

superior esquerdo (seta).

DISCUSSAO

Em 1936, o microbiologista francés Dr. André
Alfred Lemierre descreveu e publicou no The
Lancet, a partir de 20 casos por ele observados,
uma sindrome caracterizada por faringite causada
por bactéria anaerdbia com acometimento de
espaco faringeo lateral incluindo uma tromboflebite
de veia jugular interna que da origem a infecgoes
metastaticas especialmente para os pulmdes, mas
também para outros 6rgéos.’

Antes do aparecimento dos antibidticos a
Sindrome de Lemierre era comum, mas passou a
ser menos observada a partir dos anos 60, talvez
pelo uso disseminado de antimicrobianos para o
tratamento de faringite. A época da descricdo da
doencga, antes da disponibilidade dos antibidticos,
a letalidade se aproximava de 90%."2 A partir dos
anos 90 houve um reaparecimento de relatos e
alguns atribuem esta mudanca ao uso cada vez
mais judicioso dos antibidticos. A familiaridade com
os sinais e sintomas dessa sindrome diminuiu, em

55



Marcello CE, Kim EIM, Smeili LAA, Bianqui L, Bazzi M.

decorréncia da incidéncia diminuida e, por isso,
a sindrome passou a ser denominada como “a
doenga esquecida” (“the forgotten disease”).?

O agente etioldgico mais comum da
Sindrome de Lemierre é o Fusobacterium
necrophorum, um comensal normalmente existente
na cavidade oral, no trato genital feminino e no
trato gastrointestinal. O F£. necrophorum é um coco
gram negativo anaerébio encontrado como agente
causal em cerca de 80% dos casos de sindrome
de Lemierre. Outros microorganismos tém sido
implicados isolada ou concomitantemente com
o F. necrophorum na etiologia desta sindrome,
como espécies de Bacteroides, estreptococos dos
grupos B e C, Streptococcus oralis, Staphylococcus
epidermidis, espécies de enterococos, Proteus
mirabilis, espécies de Eubacterium, Eikenella
corrodens, lactobacilos e espécies de Candida.
As culturas sdo negativas em cerca de 10% dos
casos.?

O F necrophorum, diferentemente de
outras bactérias anaerdbias, tem uma capacidade
incomum de causar doenga grave em pessoas
saudaveis com barreiras anatdmicas intactas. A
doenga progride em diversas fases. O primeiro
estagio é a infeccdo primaria que geralmente se
trata de faringite, mas que pode ser mastoidite ou
infeccdo odontogénica. Esta é seguida de invasao
local do espaco faringeo lateral e de tromboflebite
séptica da veia jugular interna e, finalmente, a
ocorréncia de complicagdes a distancia.?

A maioria dos casos de Sindrome de
Lemierre ocorre em adolescentes e adultos jovens.

Os pacientes apresentam faringite aguda,
com febre em 82% das ocasides, e, em menos de 1
semana,inicia-se asegundafase,comdoreaumento
de volume do pescoco, que sdo as manifestacoes
do acometimento infeccioso do espago faringeo
lateral, que conduzem ao envolvimento da veia
jugular interna e desenvolvimento de trombose
infecciosa.

Raramente, a artéria carotida pode ser
acometida; Sindrome de Horner pode ocorrer
se houver envolvimento do tronco simpatico.® A
palpacdo da veia jugular interna trombosada é
incomum.

O quadro clinico nessa fase caracteriza-
se por dor e aumento de volume da face lateral

do pescoco, podendo haver disfagia, presencga de
trismo, dor a movimentagcdo do pescog¢o ou dor a
palpacdo do musculo esternocleidomastoideo. E
preciso ter em mente que os achados locais podem
ser sutis ou ausentes, particularmente se a infeccao
predomina no compartimento posterior do espaco
faringeo lateral. O aumento do volume do pescoco
ocorre em somente 50% dos casos.?

Quando um quadro de faringite aguda
supostamente estreptococica nao apresenta
remissdo, deve-se considerar a possibilidade de
condicdes clinicas como mononucleose infecciosa,
complicacao supurativa como linfadenite cervical
ou a presenga de um abscesso peritonsilar ou
retrofaringeo. Sintomas sugestivos de infeccao
faringea profunda, como a que ocorre na Sindrome
de Lemierre, incluem dor cervical, diminuicdo da
mobilidade da mandibula, do pescogo ou da lingua
ou trismo.?

Aterceira fase se caracteriza por bacteremia
comdisseminacao hematogénica para outros locais.
Podem ocorrer infeccbes a distancia em diversos
orgaos. Os pulmdes séo os 6rgaos mais acometidos
(79,8%) seguidos das articulagdes (16%). Ha
descricao de diversas possiveis manifestacoes
de infeccdo a distdncia como (i) artrite séptica
afetando Umero, quadril, clavicula tibia e fibula (em
16%); (ii) manifestagbes intracranianas, incluindo
meningite, abscessos epidurais/subdurais,
trombose de seios venosos e acidente vascular
cerebral; (iii) manifestagbes intratoracicas incluindo
mediastinite, embolia pulmonar, empiema, hidro-
pneumotdrax e pneumonia (cavitagdes sao descritas
em cerca de 30% dos casos, sendo a metade
visivel somente a tomografia computadorizada
do torax), radiografias normais ocorrem em 12%;
manifestacdes oculares como uveite, hemorragia
vitrea, massa retrobulbar e paralisia do VI par
craniano; manifestagcbes em figado e baco,
incluindo infartos e abscessos; (iv) manifestacdes
renais como infartos e abscessos e (v) paralisia de
nervos cranianos inferiores como as dos Xl e Xl
pares.* Em decorréncia da septicemia o paciente
pode apresentar também coagulagao intravascular
disseminada com trombocitopenia.

Faringite acompanhada de dor ou aumento
do volume do pescogo deve ser avaliada com
meticulosidade. E importante que se faca a coleta
de hemoculturas e a administragao precoce de
metronidazol ou clindamicina. Deve-se procurar
diagnosticar o estado da veia jugular do lado
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acometido com ultrassonografia, tomografia
computadorizada ou ressonancia magnética.
Estudo radioldgico do torax deve ser feito se
houver manifestagdes respiratérias, como tosse,
expectoracdo ou dispnéia. Eventualmente,
poderdo ser encontrados infiltrados pulmonares
ou cavitagbes sugestivas de abscessos, como
nesta paciente ou, ainda, a presenca de derrame
pleural que deve ser investigado no que concerne
a sua natureza — transudato ou exsudato (neste
ultimo caso, eventualmente pode ser necessaria
drenagem do toérax). Outras investigagdes de
imagem podem ser necessarias na dependéncia
de sintomas que possam sugerir 0 acometimento
de outros 6rgaos. O papel da anticoagulagdo na
Sindrome de Lemierre é controverso.® Finalmente,
em pacientes com sepse incontrolavel e com
evidéncias de embolias sépticas de repeticao pode
ser necessaria a ligadura ou excisdo da veia jugular
acometida. Necessidade deste procedimento é rara
na atualidade. A duragao total da antibioticoterapia
deve ser de 4 a 6 semanas.

Dados recentes sugerem que em
adolescentes e adultos jovens (pessoas de 15 a
24 anos), o Fusobacterium necrophorum tem
causado faringite endémica numa frequéncia
semelhante a dos estreptococos beta-hemolitico
do grupo A. As estimativas sugerem também que
o risco de Sindrome de Lemierre, uma doenca
potencialmente fatal, excede em muito o risco
de febre reumatica depois de uma faringite por
estreptococo beta-hemolitico do grupo A. Dai
a grande importancia em se ter em conta a
possibilidade de uma infecg¢ao faringea causada por
esse microorganismo anaerdbio nessa populagéo.®

Diretrizes e artigos de revisdo recentes
sobre faringite®’ dao énfase ao diagndstico e
tratamento da faringite causada pelos estreptococos
beta-hemoliticos do grupo A, por causa da
importdncia das complicagbes supurativas e
das nao supurativas, como a febre reumatica.
Entretanto, recentes evidéncias®® sugerem que
o Fusobacterium necrophorum é tao frequente
quanto o estreptococo como agente etiolégico da
faringite aguda e sua complicacdo — Sindrome
de Lemierre — € mais provavel numa faringite por
Fusobacterium do que o risco de desenvolver febre
reumatica pos faringite estreptocécica, de tal forma
que é possivel dizer que de todas as complicacoes
mais sérias de uma faringite em adolescentes ou
adultos jovens, a Sindrome de Lemierre é a mais
frequente e a mais grave.®
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