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EDITORIAL

Vai a nova Direcgdo da Sociedade Portuguesa de Reumatologia iniciar o
seu mandato para o biénio 89/91 e é na qualidade de seu Presidente que vou
dirigir algumas palavras aos colegas reumatologistas.

Constitui para a minha pessoa uma grande honra presidir & S.P.R., suce-
dendo a figuras prestigiadas da Reumatologia Portuguesa a quem dirijo sau-
dagdes de respeito e admiragfio e a quem manifesto a vontade de estar aberto e
atento aos seus conselhos amigos e experientes.

Chefiar um elenco directivo formado por elementos com as qualidades
humanas e cientificas que se reconhecem aos meus colegas de Direcgdo ¢
obviamente um grande prazer e motivo de muita satisfagdo.

E de inteira justica realcar o excelente trabalho realizado pela Direcgdo
anterior, traduzido pela situagdo espectacular das actividades cientificas da
Sociedade e pelo éxito administrativo da sua geréncia. Foi finalmente possivel
conglomerar os reumatologistas portugueses em acgdes comuns e afins, resul-
tando numa aproximag¢io companheira e humana cujos resultados presentes e
futuros serdo certamente positivos.

A continuidade desta metodologia de ac¢ao constitui um dos objectivos que
nos propomos seguir. Temos consciéncia da enorme potencialidade humana e
cientifica da maioria dos membros que formam a S.P.R., constituida por ele-
mentos com grande experiéncia e com provas dadas de muita dedicacdo e
entusiasmo pelos éxitos da Sociedade e por um grupo de jovens com excelente
preparagdo cientifica e grande capacidade de trabalho e da doacgfo.

A Reumatologia portuguesa possui tecido humano muito valioso € com
grande juventude assegurando-lhe perspectivas de grande optimismo e espe-
ranc¢a. No entanto, sera fundamental que nos mantenhamos irmanados e uni-
dos, evitando desajustes, querelas e ciumeiras que poderdo romper o tecido
que a todos interessard que se mantenha intacto e resistente, pois sO assim
defenderemos os interesses da nossa especialidade. Temos que realgar e defen-
der os grandes objectivos que, como tal, serio comuns & todos os reumatolo-
gistas, minimizando as tricas pessoais ou personalizadas que ndo deverdo ser
expostas em praga publica. E dbvio que devem manter-se e até serem estimu-
ladas as idiosincrasias de cada um ou de cada departamento, pois a riqueza
resulta sempre da diversidade quando esta f6r colocada ao servigo de causas €
aspiragGes comuns. '
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Dentro deste contexto, a S.P.R. desempenha um papel, fundamental e
insubstituivel, de tecido conectivo com o qual todas as diferentes estruturas
devem actuar sem conex3o funcionalmente estdvel. Temos que admitir a
S.P.R. como a cupula das organizagdes reumatoldgicas portuguesas, pois € a
unica que engloba todos os especialistas, ¢ a Gnica que é, dirigida por elemen-
tos eleitos, ¢ a Unica que se legitima da representatividade social ao nivel
nacional e internacional. Ndo tem nem deve ter qualquer conotacao personali-
zada, devendo agir de modo tonsensual através de programa tido como o mais
apropriado pela sua Direccdo. Ao elaborarmos o plano de actividades para o
periodo do nosso mandato, tivemos o cuidado de respeitar as datas tradicio-
nais das organizac¢des de informagido postgraduada, habitualmente progama-
das pelas Unidades de Reumatologia de Lisboa e Porto. Seria no entanto,
desejavel que a S.P.R. fosse informada, com antecedéncia razoavel, das datas e
do programa cientifico dessas reunides, permitindo um planeamento nacional
cuja divulgagdo conjunta seria de grande interesse.

Temos programado como pontos altos da actividade da S.P.R. a Abertura
dos Anos Académicos no Outono de 1989 e 1990, com a habitual conferéncia
por personalidade convidada e atribui¢do dos Prémios anuais da Sociedade.

Em Fevereiro de 1990, realizar-se-4 em Lisboa a Reunido de Inverno com a
abordagem do tema “Artrite Reumatoide; perguntas e respostas por fazer”,
preenchida com intervengdes sobre questdes préviamente sugeridas a colegas
convidados.

Em Outubro de 1990, realizar-se-4 no Porto o 8° Congresso Latino de
Reumatologia que tera como Presidente o Prof. A. Lopes Vaz, prestando-se
deste modo homenagem a uma das melhores figuras da reumatologia portu-
guesa.

Em Maio de 1991, o 6° Congresso Portugués de Reumatologia sera reali-
zado provavelmente na Madeira ou nos Agores, marcando mais um avang¢o da
nossa especialidade, com membros seus a trabalhar em hospitais dessas
regides.

A aquisi¢do de instalagdes para Sede propria tem sido uma das aspiragdes
das anteriores Direc¢des da Sociedade. Pensamos comegar a haver condigles
para a sua concretizagdo e por isso estabelecemos como desafio o inicio do seu
processo de arranque. Estaremos abertos e atentos a todas as sugestdes que
possam tornar faceis e suaves as dificuldades materiais e economicas de tal
projecto.

Gostariamos que a S.P.R. fosse renovadamente um organismo activo e sau-
davel e pudesse transmitir a todos essa imagem de bem estar e optimismo.
Para isso estd esta Direc¢do totalmente empenhada, mas a nossa esperanga
assenta fundamentalmente na boa vontade, na dedicagdo, na lealdade e no
entusiasmo de todos os reumatologistas portugueses.

Desunidos... nfo venceremos.

Licinio Pogas
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ARTIGO ORIGINAL

ARTERITE DE CELULAS GIGANTES
E POLIMIALGIA REUMATICA

JAIME C. BRANCO*, VIVIANA TAVARES**
J. CANAS DA SILVA* e M. VIANA QUEIRQZ***

REVISAO DE 34 DOENTES

RESUMO

Estuddmos 15 doentes com Arterite de Células Gigantes (A.C.G.) ¢ 19
doentes com Polimialgia Reumatica (P.M.R.). Este estudo inclui exame clini-
co, laboratorial, oftalmoldgico e biopsia da artéria temporal superficial (ATS).
Os doentes com A.C.G., 6 e do sexo masculino (40%) e 9 do sexo feminino
(60%), tinham uma idade média de 71,5 + 5,7 anos. Com P.M.R. encontramos
9 homens (47%) e 10 mulheres (53%) com idade média de 66,2 * 6,3 anos. O
tempo que mediou entre o inicio das queixas e o diagnostico correcto foi mais
prolongado na P.M.R. e para as mulheres. A P.M.R. iniciou-se mais frequen-
temente (68,4%) por dor na cintura escapular e a A.C.G. teve uma forma de
inicio mais variada com cefaleias, pertubagdes visuais e dores da cintura
escapular. Em ambas as doengas foram colocados diagndsticos prévios
incorrectos/imcompletos e cerca de metade dos casos. As cefaleias e a rigidez
das cinturas (pélvica e;ou escapular ocorreram em 93,3% dos doentes com
A.C.G. enquanto as dores e rigidez da cintura escapular ocorreram em todos
os casos de P.M.R. ¢ as cefaleias apenas afectaram 1/3 destes. Na A.C.G., os
sinais inflamatorios locais da ATS eram evidentes em metade dos casos. OS
sistemas oftamoldgicos pouparam apenas 3 doentes com A.C.G. e sé afectaram

* Interno com o grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia

**Interna do Complementar de Reumatologia

*+*Agsistente Hospitalar Titulado em Reumatologia do H. S. Maria. Professor auxiliar Convidado da
Faculdade de Medicina de Lisboa. Responsével pelo Niicleo de Reumatologia do H.S.Maria.

Nicleo de Reumatologia (Resp.: Prof. M. Viana de Queiroz) do servico de Medicina IV (dir.: Prof.
Fernando de Padua) do Hospital Universitarioc de Santa Maria, Lisboa.
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2 doentes com P.M.R.. A amaurose atingiu 40% dos casos de A.C.G.. A V.S.
apresentou-se elevada em todos os doentes com P.M.R. ¢ A.C.G. mas em
média com valores mais altos na A.C.G. e nas mulheres. A anemia ocorreu em
71,4% dos casos de A.C.G. e em metade dos doentes com P.M.R.. Em 2/3 dos
casos (quer na P.M.R. quer na A.C.G.) existiam alteragdes do sedimento
urinario e metade evidenciaram leucocitose. A biopsia da ATS realizada em
todos os doentes com A.C.G. revelou-se diagnéstica em 80% dos casos. todos
os doentes foram tratados com recursc aos corticoides, sendo as doses médias
de prednisona utilizadas na A.C.G. de 53,7 5,2 mg/dia e na P.M.R. de 12,8 2,1
mg didrios. A evolugio dos doentes que estuddmos com qualquer das
patologias pode considerar-se boa tendo em conta as descrigoes da literatura.

A Polimialgia Reumatica (P.M.R.) é uma doenga geriatrica relativamente
comum, caracterizada por dor bilateral e simétrica, acompanhada de rigidez,
ao nivel da musculatura proximal dos membros e dos pescogo. A arterite de
células gigantes (A.C.G.) afecta as artérias de grande e médio calibre, atingindo
também individuos idosos, preferencialmente do sexo feminino,
caracterizando-se pelo alto risco de envolvimento ocular que quando ocorre
pode conduzir & amaurose uni ou, mais raramente, bilateral (1,2,3,4,5).

O quadro clinico a que BARBTR em 1957 chamou P.M.R. foi inicialmente
descrito no século XIX, mais precisamente em 1888, por BRUCE sob o0 nome
de “Gota Reumatica Senil” (6, 7, 8).

As primeiras séries clinicas de P.M.R. devem-se a FORRESTIER ¢ a
KERSLEY, ambas publicadas em 1953, que apelidaram a doenga respectiva-
mente de “Pseudopoliartritre Rizomélica” e “Anarthitic Rheumatoid Disease”
6,9, 10).

Descrita de forma breve mas metodica em 1980 por HUTCHINSON a
A.C.G. viu as suas manifestacdes clinicas pormenorizadas por HORTON, em
1932, e as suas caracteristicas histologicas referidas em 1937 por HORTON e
MAGATH. S6 em 1941 é que GILMOUR introduz o termo A.C.G. demons-
trando ainda que a afec¢io pode ndo se limitar apenas & artéria temporal
(5,6,11,12).

A relagdo entre a P.M.R. ¢ A.C.G. foi estabelecida por diversos autores
(AA) devido as varias, e importantes, semelhangas que existem nas duas
entidades. A idade e o sexo dos doentes, as mialgias com rigidez, o laboratério
€ a resposta terapéutica dramatica com os corticoides sdo disso exemplo
(3,4,6,13).

A A.CG. e a PM.R. sio mais frequentes na mulher (3,4,14,15). A
compilagdo de 22 grandes séries indica uma relagdo de 1,7 mulheres para 1
homem (12). Ambas as doengas sdo raras na raga negra (3,4).

A gtiopatogepia da P.M.R. e da A.C.G. é ainda desconhecida (3,4,14, 16).

Existem muitos argumentos a favor de um terreno hereditario sobre o qual
se desenvolveria, nas idades mais tardias da vida, uma alteragio da imunidade
celular. O estudo do sistema HLA revelou para alguns AA a predominéncia
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dos antigénios Bg, D3 ¢ Dy que outros estudos nfio puderam confirmar
(17,18, 19, 20, 21, 22.

Os mecanismos podem, portanto estar implicados na génese e/ou
manutengdo da P.M.R. ¢ da A.C.G.. Nos doentes a taxa sanguinea’de
linfécitos T supressores estd diminuida € o nuimero relativo de linfécitos T
auxiliares nas paredes arteriais estd aumentado (2,18,19,20,21,22).

Embora ndo caracteristico, o achado de depdsitos de imunocomplexos na
lamina elastica interna das artérias temporais de doentes com A.C.G., pode ser
a expressdo de uma reacgdo auto imune, ou, o que ¢ menos provavel,
exprimir uma afec¢do mediada por imunocomplexos circulantes (2, 3, 23).

Na A.C.G. sio sobretudo as artérias de grande calibre (aorta ¢ seus ramos
principais) que estdo atingidas pelo processo inflamatério (24). Mais raramen-
te e muitas vezes de forma descontinua a inflamagdo atinge as artérias de
médio calibre. Na maioria dos casos as lesdes arteriais atingem as trés camadas
(panarterite) da parede arterial, embora sejam mais intensas ao nivel da tinica
média e da limitante elastica interna (18,25,26).

As células gigantes multinucleadas que ddo nome 4 doenga sdo caracteristi-
cas mas ndo indispensaveis para o diagnéstico (18).

A inflamagdo arterial pode curar, sob a acgdo da terapéutica ou esponta-
neamente, com ou sem sequelas, mas pode também evoluir para a completa
oclusdo de um vaso o que, dependendo da localizagdo, pode ter consequéncia
muito graves como a amaurose, a ocluso corondria ou o infarto cerebral
(1,18).

Na prética clinica quotidiana numerosos casos, talvez mesmo a maioria,
ndo sdo diagnosticados talvez porque bastantes evolugSes sdo oligosintomati-
cas e porque muitas das suas manifestagdes sdo ainda pouco conhecidas dos
médicos.

Com a inten¢do de estudar as formas clinicas da P.M.R. e da A.C.G. no
nosso pais, por forma a aumentar a sua acuidade diagndstica, realizdimos o
estudo dos doentes com aquelas patologias seguidos no nucleo de Reumatolo-
gia do Hospital de Santa Maria.

DOENTES E METODOS

Medicina IV do Hospital de Santa Maria em Lisboa. Os critérios utilizados
para o diagnoéstico de P.M.R. foram os de BIRD (1979) (Quadro 1) (27) e,
para a A.C.G. adoptaram-se os critérios incluidos no Quadro II. Com estes
critérios identificamos 15 doentes com A.C.G. ¢ 19 com P.M.R..

Os 15 doentes com A.C.G., 6 do sexo masculino (40%) e 9 do sexo feminino (60%),
tinham idade média de 71,5 anos (Quadro III)

Com P.M.R. encontraram-se 9 homens (47%) e 10 mulheres (53%) com uma idade
média de 66,2 anos (quadro III).

O estudo destes doentes incluiu além da sua identificagio, um inquérito e um exame
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QUADROI
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE P.M.R.

1. Dor e/ou rigidez dos ombros

2. Duragio dos sintomas igual ou superior a 2 semanas
3. VS superior a 40 mm na 12 hora

4. Rigidez matinal superior a 1 hora

5. Idade igual ou superior a 65 anos

6. Dor a palpagio bilateral da raiz dos membros sup.

PMR provivel: 3 ou mais critérios
1 critério + clinica e/ou estologia de ACG

BIRD, 1979

QUADROII
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE A.C.G.

1. Cefaleias temporais

2. Perturbagdes visuais

3. Artérias temporais superficiais (ATS) sinuosas, dolorosas,
endurecidas , edemaciadas e s/ pulso

4. Idade igual ou superior a 60 anos

5. Biopsia da ATS compativel com A.C.G.

A.C.G. provavel: 3 ou mais dos critériosde 1 a 5
A.C.G. de certeza: Presenca do critério 6

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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clinico que englobou os sintomas e diagnéstico iniciais, a idade de inicio da doenga, o
tempo até ao diagndstico correcto, a duragdo da doenga, o tipo de manifestagSes
dolorosas (cinturas, raquidianas, cranianas, etc), a rigidez, os sintomas ¢ sinais visuais,
as queixas articulares, os sintomas e sinais gerais e ainda outra sintomatologia
considerada relevante além da investigagio sobre doengas associadas. -

Os doentes foram ainda submetidos a um protocolo laboratorial béasico. A alguns
deles foram executados electrocardiograma, ecocardiograma (modo M e bidimensio-
nal), electrocardiograma e biopsia da artéria temporal superficial.

O tratamento e a evolugio foram também analisados individualmente. Os critérios
de cura que utilizimos foram os de KNORRING (1979) que considera curados todos
os doentes em que 2 meses apGs a paragem terapéutica nio reaparecem quaisquer
sinais clinicos permanecendo a V.S. dentro de valores normais (28).

RESULTADOS

Dos doentes com A.C.G. os homens eram em médida ligeiramente mais
novos que as mulheres (68,8 & 7,1 anos contra 72,6 + 4,2 anos), ao contrario os
doentes dos sexo masculino com P.M.R. eram mais idosos (69,3 £ 6 anos) que
os do sexo feminino (63,3 % 5,1 anos) (Quadro III).

O tempo aue mediou entre o inicio das aqueixas e o diagndstico correcto foi

de 9,1 £ 12 meses na A.C.G. e de 10,2 = 23,6 meses na P.M.R. (Quadro 111).

QUADRO 111

QUADRO GERAL
COM DEFINICAO DA POPULACAO ESTUDADA

ACG PMR
Total d Q Total d Q
Numero de doentes 15 6 - 9 19 9 10
(percentagem) (100%) (40%) (60%) ' (100%) (47%) (53%)
Idade Inicio* (M£DP)  71,4715,69 69,8317,1 72,56+4,17 66,1616,3 69,33+5,97 63,315,11
(limites) (59-80) (59-78) (65-80) (53-84) (64-84) (53-75)
Tempo até diagnéstico**  9,05:+12,24 7,1218,14 10,33+13,9 10,22423,56 3,1413,39 16,61:30,96
(M£DP) (limites) (0,25-48) (0,25-24) (148) (0,25-108) (0,25-12) (1-108)

* -
€m anos; em meses
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a) SINTOMATOLOGIA INAUGURAL (QUADRO 1V)

A P.M.R. iniciou-se mais frequentemente (68,4% dos casos) por dor na
cintura escapular que era acompanhada de rigidez matinal prolongada em
21,19 dos doentes. A dor na cintura pélvica (42,1%) foi a segunda forma mais
frequente de apresentagio, sendo acompanhada por rigidez em 10,5% dos
casos. As cervicalgias e os sintomas gerais (astenia, anorexia, adinamia e
emagrecimento) como sintomas iniciais ocorreram em 21,1% das P.M.R..
Sintomas inaugurais menos frequentes foram a omalgia e a lombalgia em 2
doentes cada (10,5%) e em apenas um doente (5,3%), a coxalgia, a febre, as
cefaleias, as poliartralgias e a poliartrite simétrica.

No que respeita a A.C.G. as cefaleias, as pertubagGes visuais ¢ as dores ao
nivel da cintura escapular foram as queixas iniciais frequentes ocorrendo
cada uma em 6 doentes, isto é em 40% dos casos. Os sinais gerais e a rigidez da
cintura escapular com 5 casos (33,39%) cada, as dores na cintura pélvica e as
cervicalgias cada qual em 3 doentes (20%) ¢ a rigidez da cintura pélvica ¢ a
febre em 13% (2 doentes cada) das A.C.G., foram as outras queixas inaugurais.

b) DIAGNOSTICOS PREVIOS (QUADRO V)

O numero de doentes que referiu ndo lhe ter sido colocado qualquer
diagnéstico formal anterior ao diagnéstico correcto € semelhante, cerca de
metade, em ambas as doengas (8 doentes com P.M.R. e 10 com A.C.G.).

Na A.C.G. os diagndsticos prévios, foram em 2 doentes cada (13,5%) a a
osteoartrose ¢ o sindroma febril indeterminado e, em outro caso (6.7%) o
diagnéstico foi de claudicagdo intermitente. Em 2 doentes o diagnéstico de
A.C.G. foi muito precoce (1 a 2 semanas apos o inicio das queixas).

A osteoartrose com 4 doentes (21,1%) foi também o diagnéstico inicial mais
frequente entre os doentes com P.M.R.. A 2 destes doentes (10,5%) tinha-se-
-lhes sido dito sofrerem de “Reumatismos” e o sindroma paraneoplésico € o
ombro doloroso foi o diagnéstico feito a um doente (5,3%) cada. Um doente
com P.M.R. também viu a sua doenca diagnosticada, apenas uma semana
apos o inicio dos sintomas.
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QUADRO 1V
SINTOMATOLOGIA INAUGURAL

SINTOMAS ACG Ne doentes SINTOMAS PMR N* de doentes
(percentagem) (percentagem)
Cefaleias 6 Dor Cintura Escapular ) 3
(40%) (68.42%)
Sintomas Visuais 6 Dor Cintura Pélvica 8
(40%) (42,11%)
Dor Cintura Escapular 6 Rigidez Cintura Escapular 4
(40%) (21,05%)
Sinais Gerais * 5 Dor Coluna Cervical 4
(33.33%) (21,05%)
Rigidez Cintura Escapular 5 Sinais Gerais ~ 4
(33,33%) (21,05%)
Dor Cintura Pélvica 3 Rigidez Cintura Pélvica 5
(20%) (21,05%)
Dor Coluna Cervical 3 Omalgia 5
(20%) (10,53%)
Rigidez Cintura Pélvica 2 Lombalgia 2
(13,33%) (10,53%)
Febre 2 Coxalgia |
(13,33%) (5,26%)
* Astenia, anorexia, adinamia, emagrecimento - Febre |
(5,26%)
Cefaleias |
(5,26%)
Poliartralgia .
(5,26%)
Poliartrite simétrica 1
(5.26%)

* Astenia, anorexia, adinamia, emagrecimento

¢) SINTOMAS E SINAIS CLINICOS

Dos sintomas, que ocorrem em qualquer fase da doenga, considerados mais
tipicos de cada uma das patologias (Quadro VI) os que mais frequentemente
encontramos na A.C.G. foram a rigidez das cinturas (quer pélvica quer
escapular) e as cefaleias cada uma em 93,3% dos casos.

Na P.M.R. (Quadro VI) as dores e rigidez ao nivel da cintura escapular
estavam presentes em todos os doentes enquanto a cintura pélvica era atingida
em 97% dos casos e as cefaleias ocorreram apenas em 32% dos doentes.
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QUADRO V

DIAGNOSTICOS COLOCADOS PREVIAMENTE
AO DIAGNOSTICO CORRECTO

DIAGNOSTICOS ACG (n=15) PMR (n=19)
. ' 8 10
Sem diagnéstico (53.33%) (52,63%)
Osteoartrose 2 i
(13,33%) (21,05%)
S. Febril Indeterminad 2 i
ebril Indeterminado (13,33%)
“Reumatismo” ) (10. 22‘7 )
,32%
ACG 2 )
(13,33%)
PMR N o
(5.26%)
S. Paraneoplésico i & 216%)
Claudicagio intermitente 6 616%) )
Ombro doloroso i (5 216‘7 )
] 0,

*  Diagnésticos realizados 1 e 2 semanas apés inicio das queixas.
** Diagnostico realizado | semana apds inicio das queixas.

Os sintomas gerais apareceram em todos os doentes distribuidos da forma
que se pode observar no Quadro VIL ,

Na A.C.G. a queixa geral mais frequente foi a depressdo que ocorreu em
todos os doentes que foram especificamente inquiridos (apenas 7 doentes), a
astenia (90,9%) e as artralgias (84,6%) foram outros sintomas mais prevalentes.
O emagrecimento atingiu trés quartos dos doentes ¢ foi, em médida, de 9,4 + 5,6
Kg desde o inicio da doenga até & data do diagndstico. A anorexia apresentava
valores percentuais de 70% e o aumento de temperatura afectou apenas 28,6%
dos doentes. »

No caso da P.M.R. todos os doentes, que se recordavam, referiam astenia e
artralgias no decurso da doenga. A anorexia (93,8%), a depressdo (90%) ¢ a
perda de peso (84,6%) foram os sintomas constitucionais que se apresentaram
sucessivamente com maior frequéncia. Na P.M.R. a perda de peso, menor que
na A.C.G., foi da ordem dos 8,6 £ 2,3 Kg.. Menos importantes, em termos
percentuais, foram a febre (37,5%) e a artrite (21,1%). No entanto, esta tltima
nio apareceu em nenhum dos doentes com A.C.G..

Foram referidos pelos doentes (com P.M.R. e com A.C.G.) outros sinais e
sintomas relacionaddos com a patologia de base e que se incluem no Quadro

VIIL
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QUADRO VI
SINTOMAS ESPECIFICOS DO COMPLEXO A.C.G./P.M.R.

A.C.G.(nz15) P.M.R.(n=19)
SINTOMAS
Ne de doentes atl?gldos / Percentagem Ne de doentes au[xgxdos / Percentagem
/n° de mengdes /n° de mengdes

Dor Cintura Escapular 13/15 86,66% 19/19 100%

Dor Cintura Pélvica 12/15 80 % 15/19 78,94%

Dor Col. Cervical 10/14 71,42% 10/16 62,5 %

Rigidez 14715 93,33% 17/17 . 100%

Cefaleias 14/15 93,33% 6/19 31,57%

Claudicagdo Masseter 7/14 50 % 0/17 —

Claudicagdo Lingua 3/14 21,42% 0/17 —

QUADRO VII
SINAIS E SINTOMAS GERAIS
ACG(n=15) PMR(n=19
ALTERACOES
£ N.° doentes atingidos N.° doentes atingidos

SISTEMICAS N.© mengdes Percentagem N.© mencdes Percentagem
Perda de peso 9/12 75 % 11/13 84,6 %
(Perda médiatDP)* (9,4 +5,6) (8,6 +2,3)
Depressdo 7/ 7 100 % 9/10 90 %
Anorexia 7/10 - 70 % 15/16 938%
Astenia 10/ 11 909 % . 16/16 100 %
Febre 4/14 28,6 % . 6/16 37.5%
Ictericia 0/13 — 0/17 —
Artrite 0/13 — 4/19 21,1 %
Artralgias 11713 84,6 % 18/18 100 %
*em Kg
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-QUADRO VIII
OUTROS SINAIS E SINTOMAS

Ne doentes Ne doentes
SINAIS ACG (percen- SINAIS PMR (percen-
tagem) tagem)
Sinais locais da artéria 8 Sem outros sinais 9
temporal superficial* (53,33%) (47,37%)
Nio mencinados 3 Redugdo forga muscular 4
(20,0%) proximal membros sup. e  (21,05%)
inf.
Sem outros sinais 3
(20,0%) Ni#o mencionados 3
(15.79%)
Redugdio forga muscular 3
proximal membros sup. e (20,0%) Xerostomia; sudagdo in-
inf. tensa; atrofia quadricipetes
bilateral; atrofia muscular 1
Otalgias 2% marcada e generalizada* ¥ (5,26%)
(13,33%)
Mialgias raiz membros 2 * com CPK normal
(13,33%) ** com CPK ¢ EMG normais
Hipoacusia; Fen. Raynaud:
Claudicagdo intermnitente
membros inf, Oclusdes ar-
teriais pcriféricas"*;
Dor couro cabeludo ; xe-
rostomia; Dor ocular bila-
teral; Acufenos; Alteragdes
equilibrio; Sudagdo inten- 1
sa. (6,66%)

*  Trajecto sinuoso. nodular, doloroso,
sem pulso € com sinais inflamatérios
*% | dos membros sup. ¢ | dos membros

inf.

* % *Diagnosticados por arteriografia

global
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Assim, na A.C.G., os sinais inflamatérios locais da artéria temporal superfi-
cial (trajecto sinuoso, com nédulos e sinais inflamatérios, sem pulso e doloroso
a palpagdo) eram evidentes em cerca de metade dos casos (8 doen-

.tes — 53,3%). Trés doentes (20%) queixavam-se de redugdo da for¢a muscular
proximal dos membros superiores e de inferiores e, em dois casos (13,3%) havia
ou otalgias ou mialgias da raiz dos membros. Em trés doentes nio ocorreram

outros sinais de arterite ou nfo. Muitos outros sinais e sintomas relacionados

com A.C.G. ocorreram isoladamente em apenas um doente cada (Quadro-
VIID).

No que respeita & P.M.R. a inexisténcia de outros sinais relacionados com a
doenca foi maior, ocorrendo em 9 doentes (47,4%). A redugdo da forga
muscular proximal dos membros apresenta uma prevaléncia (21,1%) idéntica 4

encontrada na A.C.G.. Na P.M.R., também ndo foi possivel descriminar a
existéncia de outra sintomatologia em 3 doentes (13,8%). Alguns doentes
apresentaram isoladamente outros sintomas (Quadro VIII).

d) ATINGIMENTO OCULAR (QUADRO IX)

Dos doentes com A.C.G. apenas 3 (20%) ndo tiveram queixas oftalmologi-
cas e entre os que padeciam de P.M.R. isso aconteceu em 17 doentes (89,5%).

Os sintomas que ocorreram na A.C.G. foram os escotomas cintilantes em 2
doentes,os episodios de amaurose transitéria em um doente, a redugdo pro-
gressiva e parcial de visdo subita e progressiva da visdo ocorreu bilateralmente
(ODE) num caso e apenas no olho direito (OD) em outros trés pacientes. A
amaurose atingiu 6 doentes (40%) afectando o OE em 4 casos. .0 OD em um
caso e apresentando-se nos ODE em outro doente,

Na P.M.R. as queixas oculares afectaram dois doentes que se queixaram,
ambos de visdo turva bilateral em associa¢dio com escotomas cintilantes num
dos casos e redugio bilateral parcial e progressiva da visdo no outro.

e) ATINGIMENTO CARDIOVASCULAR (QUADRO X)

- Os valores da pressdo arterial estavam elevados em 5 doentes com A.C.G.
(33,3)% e em 7 dos que sofriam de P.M.R. (36,8%). O angor pectoris foi
referido por dois doentes em cada patologia (respectivamente 13,3% e 10,5%),
e a insuficiéncia cardiaca global por um doente cada (6,7% e 5,3%).

Entre os doentes com A.C.G., 2 (13,3%) sofriam de doenga cerebrovascular
e | (6,7%) de oclusdes arteriais periféricas.

No que respeita aos pacientes com P.M.R., em 2 (10,5%) existia isquemia
dos membros inferiores e 1 (5,3%) tinha historia anterior de enfarto agudo do
miocardio.
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QUADRO IX
ATINGIMENTO OCULAR
A CG (n+15) P M R (n+19)
ALTERAGOES VISUAIS Ne Ne
Percentagem Percentagem
doentes doentes
Sem alterages klabaled 20% 17* 89,47%
Escotomas cintiluntes 2 13,33% 1 5,26%
Visdo turva bilateral - - 2 10,52%
Episédios de amaurose transitéria 1 6,66% - -
Redugio progressiva e parcial
acuidade ODE 2 13,33% 1 35,26%
OE - - - -
oD - - - -
Redugao siibita e parcial ODE 1 6.66% - -
acuidade OE - - - -
oD 3 20% - -
Amaurose ODE [ Rallald 6,66% - -
OE 4 26,66% - -
OD 1 6,66% - -
* os 2 doentes com sintomas visuais apresentaram btopsias da artéria temporal

superficiais negativas
*%  aamaurose do OE anteceu em 3 dias a do OD
* %% dos 12 doentes com sintomas visuais, em 6 (509) estes sintomas acompanharam os

primeiros sinais/sintomas da doenga e nos 6 restantes acorreram apés o inicio do
quadro clinico. :

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



ARTERITE DE CELULAS GIGANTES E POLIMIALGIA REUMATICA 137

QUADRO X
ATINGIMENTO CARDIOVASCULAR

ALT. CARDIOVASCUYLAR ACG (n=15) PMR (n=19)
HTA 5 7
(33,33%) (36,84%)
Angina 2 2
(13,33%) (10,53%)
Isquemia Membros inferiores - bhalele
(10,53%)
Doenga Cérebro Cardiaca Global 2* -
(13,33%)
Insuficiéncia Cardiaca Global I 1
(6,66%) (5,26%)
Oclusdes Arteriais Periféricas [ Rkl -
(6,66%)
Enfarto miocardio Antigo - - alialialel
(5,26%)
* I doente com atrofia cortical e subtropical e outro com enfarto parieto-oc¢ipital
comprovados por TAC
** documento com arteriografia global
*** | doente com claudicacdo intermitente e outro com tlcera isquémica da perna
esquerda

***#* 6 anos antes do inicio da PMR
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) DOENGCAS ASSOCIADAS (QUADRO XI)

Nos doentes com A.C.G. a osteoporose (6 doentes-40% dos casos), a
osteoartrose (4 doentes-26,79%), as cataratas subcapsulares (3 doentes- 20%) ¢
as hemorroidas e a doenga hépatica crénica (2 doentes cada -13,3%) foram as
afeccdes mais frequentemente encontradas. Muitas outras associagbes ocorre-
ram em casos isolados (QUADRO XI)

A P.M.R. associou-se com maior frrequéncia a cataratas subcapsulares (5
doentes - 26,5 % dos casos), osteoporose e osteoartrose (4 doentes cada-
21,19), Gilcera péptica (3 doentes - 15,89 e psoriase, doenga hépatica cronica,
litiase renal, diabetes mellitus tipo 11, gastrite erosiva e sindroma dispéptico (2
doentes cada -10,5%). Também neste caso houve associagdes que, como se
pode ver no Quadro XI, atingiram apenas um doente.

g) ALTERACOES LABORATORIAIS (QUADRO XII)

A V.S. apresentou-se aumentada ou muito aumentada em todos os doentes
quer com A.C.G. quer com P.M.R.. O seu valor médio na A.C.G. foi de
92,2-25,9 mm/ 12h, com limites entre os 48 e os 128 mm/ 12h. Os valores foram
muito semelhantes nos homens (91,3 27,8 mm/ 12h) e nas mulheres (92,8-24,5
mm/ 12h).

Nos casos com P.M.R. a V.S. média foi cerca de 7 mm inferior a da A.C.G.
(85,5-27,1 mm/ 12h) e, embora idénticos, os valores apresentados pelos doentes
do sexo masculino (83,4-28,6 mm/ 12h) foram mais nitidamente inferiores aos
do sexo femenino (87,4-26,6 mm/ 13h).

Os valores da V.S. superiores ou iguais a 100 mm/ 12h ocorreram em cerca
de metadde dos doentes com A.C.G. e um ter¢o dos que sofriam de P.M.R..
80% dos casos de A.C.G. e 73,7% dos que P.M.R. evidenciaram valores iguais
ou superiores a 70 mm/ 12h e com 50 mm/12h ou mais, encontravam-se todos
os doentes 4 excepgdo de um em cada uma das afecgdes (Quadro XIII).

A anemia ocorreu em 71,4% dos doentes com A.C.G.

As alteragbes da urina tipo II (63,6% dos casos), a elevagio da TGP
(33,3%), da TGO (15,4%), da CPK e da creatinina (em apenas um doente
cada) foram as outras alteragdes laboratoriais encontradas na A.C.G..

Nenhum doente tinha factores reumatéides (FR) positivos.  Além da ele-
vagdo da V.S. as alteragGes dos valores laboratoriais mais comumente encon-
tradas na P.M.R. foram as de urina tipo II (66,7% dos casos), a anemia e a
leucocitose (50% cada), a hiperfosfatasemia alcalina (37,5%) e a elevagiio da
TGP (25%). Em um doente os FR eram positivos com alto titulo.

A tipagem HLA realizou-se em 5 doentes com A.C.G.. Em 4 casos existia o
antigénio Dry, em 3 ocorreram os antigénios A,, Drs e D3 enquanto os antigé-
nios Ag e Bg foram positivos em 2 doentes. Os loci A e B foram estudados em
7 dos doentes com P.M.R. ocorrendo os respectivos antigénios com a seguinte
distribui¢do: A; em 5 casos, A; e Bgem 4 ¢ Bs em 3 doentes. O locus Dr foi
tipado em 6 doentes com P.M.R. e a incidéncia dos antigénios Dr,, Dr3, Drye
Dr; foi igual, aparecendo €mdois doentes (QUADRO XIV).
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QUADRO XI
DOENCAS ASSOCIADAS

° ° doentes
Doengas ~ ACG N doentes DOENCAS PMR N° doe
(percentagem) (percentagem)
Osteoporose 6 Cataratas subcapsulares* 5
(40%) (26,3%)
Osteoartrose 4 Osteoporose 4
(6.7%) (2L,1%)
Cataratas subcapsulares 3 Osteoartrose 4
(20%) (2L,1%
Hemorrdidas 2 Ulcera péptica™* 3
(13,3%) (15,8%)
Doenga crénica 2 Psoriase 2
(13.3%) (10,5%)
Sem doenga associada 2 Doenga hepatica crénica 2
(13.3%) (10,5%)
Hérnia discal; Fissura anal; Litiase renal 2
Diabetes tipo I; (10,5%)
Vitiligo ; Litiase renal; Hipe-
ruricemia; infec¢do urindria Diabetes tipo 11 2
Cronica;  Condrocalcinose; (10,5%)
Varizes Membros Inf.; Sind
Pernas Inquietas. { : Gastrite erosiva 2
(6.7%) (10,5%)
Sindroma dispéptico 2
» | doente com glaucoma e retinopatia (10,5%)
diabética
=% 2 doentes comn dlceras pré pildricas e 1 Artrite Reumatéide***;
doente com 5 tlceras do antro Quisto renal; litiase
»%*x Geddes no Rx mios e factores reuma- vesicular; infecgdo
téodes positivos. urindria crénica;
Varizes membros inf.;
Gota trica 1
(5,26%)
Sem doenga associada 1
(5,26%)
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QUADRO XII
ALTERACOES LABORATORIAIS
NA DATA DO DIAGNOSTICO
ACG(n+19 PMR (n+19)
ALTERACOES Ne doentes Ne doentes
LABORATORIAIS atingidos/ Percentagem atingidos/ Percentagem
N° mengdes N° mengdes

Anemia 10/ 14 71,4% 9/18 50 %
Leucocitose 6/12 50 % 7/14 506 %
V.S. elevada 15/15 100 % 19/19 100%
TGO elevada 2/13 15,4% 0/10 -
TGP elevada 4/12 33,3% 2/ 8 25 9
F.A. elevada 6/14 42,9% 3/ 8 37.5%
CPK elevada /11 9,19, 0/ 8 -
F. Reumatoéides posit.‘ 0/ 7 - 1/15& 6,7%
Creatinina elevada 1/13 1,7% 0/ 8 -
Alteragdes Urina Il 7/11* 63,6% 8/12*=* 66,7%

*  todos com eritrocituria
** | com proteinuria; | com glicosdria: 3 com piocitaria; S com eritrocitaria
&Waaler-Rose 1/256

619
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QUADRO XIII
VALORES DA VELOCIDADE DE SEDIMENTACAO
NA DATA DO DIAGNOSTICO
ACG PMR
Total d Q Total d - Q
(n=15) (n=6) n=9) (n=19) n=9 (n=10)
VS media £ DP  922£259 91,3:278 928245 855+27,1 83,4+286 87,4266
(limites) (48-128) (48-128) (54-128) (36-128) (36-126) (50-128)
VS = 100 46,7 % 50 % 44,4 % 36,8 % 33,3% 40 %
90 60% = 66,7% = = =
80 = = = 52,6 % 55,6 % 50 %
70 80 % 83,3 % 77,8 % 73,7% 778 % 70%
60 = = = 84,2 % = 90%
50 93,3 % = - 1009 94,7 9% = 100%
QUADRO XIV
TIPAGEM HLA
Antigénios de Antigénios de
histocompatibilidade ACCO=H Histocompatibilidade PMR (n=7)
A, 3 (60%) A 5(71,4%)
Ag 2 (40%) A 4(57,1%)
By 2 (40%) By 4(57,19%)
By 3(42,9%)
Dy 4 (40%) 0,2: eD,y
DgseDyy 3 (60%) D, e, 2(333%)

* A tipagem HLA dlasse 11 foi apenas realizada em 6 doentes com PMR
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QUADRO XV
BIOPSIAS DA ARTERIA TEMPORAL SUPERFICIAL

ACG(m=15 PMR(n=19

Biopsias realizadas 15 6
(100%) (3L6%)

Biopsias positivas 12% .
(80%) )

Biopsias negativas KR 3 6
(20%) (100 %)

* 2 das quais em fase de cura
* % 2 com amaurose unilateral (1 OD e 1 OE)e | com
redugdo subita e parcial da acuidade do OD (1/ 10 de visdo)

QUADRO XVI
EVOLUCAO E PROGNOSTICO

Evolugdo ACG (n=15) PMR(n=19)
Evolugio favoravel: 6 meses 8 (53, 3%) 16 (84,3%)
12 meses 7 (46,7%) 14 (73,7%)
18 meses 6 (40,0%) 9 (47,4%)
24 meses 5(33,3%) 9 (47,4%)
Recaida 1(6,7%) % 3(15,8%)t
Cura 1(6,7%) %% 3(158%) 11
Perdidos de vista 6 (40 ) % * % 4 (21,1911t
Tratamento irregular . 1 (53%) 1111
Evolugio desfavoravel 1(6,7%) % %k %

*  aos 18 meses e sob corticoterapia

* % aos 49 meses de tratamento

* %% | apss 6 meses de tratamento e 5 apos a alta hospitalar

* % % %sempre mal controlado sob corticoterapia em altas doses

e durante mais de 24 meses.

t  2aos 18 meses e 1 aos 5,5 anos todos sob corticoterapia

tt aos 12, 26 e 30 meses de tratamento

111 2 apds 12 meses de tratamento e 2 apds alta hospitalar

t11tA irregularidade do tratamento, da responsabilidade do
doente, ¢ acompanhada de recaidas sucessivas.
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h) BIOPSIA DA ARTERIA TEMPORAL SUPERFICIAL (QUADRO XV)

Realizou-se biopsia da artéria temporal superficial (\TS) em 6 doentes com
P.M.R. (31,6%) € na totalidade dos casos com A.C.G. (Quadro XV).

A biopsia da ATS foi positiva em 12 doentes (809) com A.C.G., ndo apre-
sentando sinais de arterite nos 3 restantes. Aquela biopsia foi também negativa
nos 6 doentes com P.M.R. que a ela foram submetidos.

i) TRATAMENTO

Na nossa série as doses médias de prednisona prescritas inicialmente nos
doentes com A.C.G. foi de 53,7% 5,2 mg/dia e nos que sofriam de P.M.R. foi
de 12,8+ 2,1 mg diarios.

j) EVOLUCAO E PROGNOSTICO (QUADRO XVI)

Dez dos doentes, 6 com A.C.G. € 4 com P.M.R. foram perdidos de vista.

Um dos doentes com P.M.R. cumpre irregularmente a medicagdo esteroide
com interrupgdes frequentes. Trés daqueles doentes sofreram recaidas e igual
numero (15,8%) estdo clinico-laboratorialmente curados.

Apenas um doente com A.C.G. estd em fase de cura e outro teve uma
recaida. Um terceiro doente, apesar de medicado com altas doses de predni-
sona, tem ha mais de 24 meses, uma evolugio desfavoravel, isto é, sem melho-

ria clinica e sem redugfo significativa dos valores da V.S. e da proteina C
reactiva.

DISCUSSAO _

A idade média dos nossos doentes com A.C.G. (71,5 anos) apresentou um
valor idéntico ao gue GOODWIN encontrou (70,7 anos) ao calcular a média
das idades de 14 estudos diferentes. A idade média dos doentes com P.M.R.
(66,2 anos) cerca de 5 anos menor que a encontrada na A.C.G. estd de acordo
com o encontrado na literatura em que os doentes com A.C.G. sdo sempre
mais velhos que os com P.M.R. cujas idades médias oscilam, na revisdo de 11
estudos realizados por GOODWIN, entre os 58 ¢ os 71 anos (2,3,4,12,14,16,29).

A proporgio encontrada na A.C.G. de 1 homen para cada 1,5 mulheres esta
de acordo com os valores encontrados por outros AA isto é 1 para 1,4 (revisdo
de 18 estudos num total de 662 doentes). Para a P.M.R. ja nfio se observa o
mesmo visto que numa revisdo de 700 doentes incluidos em 20 publica¢des a
propor¢do é de 1 homem para cada 1,75 mulheres, valor completamente
diverso do nosso (3,4,12,14,15,19).
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O tempo que decorreu entre o inicio do quadro clinico e o diagnéstico cor-
recto foi, embora sempre longo, menor na A.C.G. que na P.M.R. talvez por
aquela ser uma doenga mais grave e com sintomatologia mais florida. Em
ambos os casos o diagnéstico foi mais precoce nos doentes do sexo masculino,
sendo essa diferenga muito acentuada no caso da P.M.R.. O facto de existir
em cada um dos grupos, um doente do sexo feminino com longo tempo decor-
rido até ao diagnédstico (48 e 108 meses respectivamente para a A.C.G. ¢ a
P.M.R\) contribui para esse achado e para os valores ¢levados dos desvios
padrdes.

Nos poucos trabalhos em que se mencionava o tempo gasto até ao diagnos-
tico os valores oscilavam entre os 4 € os 14 meses (5,29).

No que respeita a sintomatologia inicial, na literatura apenas encontrdmos
referéncia as cefaleias que, em 3 publicagGes, ocorrem logo de inicio em 50%
dos doentes com A.C.G. (4,12,18).

A sintomatologia inaugural dos nossos doentes, quer com P.M.R. quer com
A.C.G., reproduz no essencial o guadro clinico classico atribuido ao periodo
de estado de cada uma das afecgdes (2,3,5,14,15,16).

Tendo em conta a variedade da sintomatologia inicial € o tempo que
mediou entre o aparecimento daqueles sintomas e o diagndstico correcto,
foram postos diagnosticos e instituidas terapéuticas a varios doentes.

Nio nos foi possivel encontrar, em toda a literatura revista qualquer mengio
aos diagndsticos e/ou terapéuticas prévias ao diagndstico correcto pelo gue
nio ¢ possivel comparar a nossa experiéncia.

A revisdo de 10 estudos envolvendo 391 doentes cm A.C.G. realizada por
GOODWIN oferece uma percentagem de doentes com cefaleias em qualquer
altura da doenga semelhante & nossa (89% contra 93%) (12). Outros AA apre-
sentam percentagens que vdo dos 65% aos 100% (4). O quadro clinico de
P.M.R. ocorreu numa percentagem muito superior (93%) aquela que é referida
na literatura (60% a 75%) (2,4,14,15,16,29).

Se as dores e a rigidez das cinturas apresentavam incidéncias percentuais
semelhantes em ambas as entidades j4 o0 mesmo ndo acontece com as cefaleias
que aparecem apenas em 31,6% dos doentes com P.M.R., sendo a diferenca
ainda mais categorica na claudicagdo quer nos mastigadores quer na lingua,
que ndo ocorreram na P.M.R.

Ao contrario do mencionado por alguns AA a ictericia nio ocorreu em
nenhum dos nossos doentes com qualquer das duas afec¢des (30).

Os sinais inflamatoérios locais da ATS ocorreram numa percentagem de
casos (53,3%) que esta de acordo com os 52% encontrados por DUPOND
(1986) e ¢ inferior aos 92% resultantes da revisdo de 5 séries reahzada por
GOODWIN (2,3,12,14,15,16).

A amaurose, principal ameaca da ameaga da A.C.G., ndo foi reconhecida
por HORTON como uma complicagdo da doenga, sendo JENNINGS quem 5
anos mais tarde descreve esta caracteristica do quadro clinico sistémico,
podendo acompanha-lo, mas sé6 muito raramente o precedendo. Uma vez
estabelecida, a cegueira é usualmente definitiva pelo que nenhum facto justifica
0 atraso no inicio do tratamento de um doente com A.C.G. (3,6,31,32).

Na nossa série os sintomas oculares foram, como era esperado, muito mais
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frequentes na A.C.G. que na P.M.R.. Se o valor encontrado para a P.M.R.
(10,5%), esta de acordo com os cerca de 15% dos casos com manifestagles
oculares apontados pela literatura, j4 o mesmo ndo se passa com a percenta-
gem encontrada para a A.C.G. (80%) visto que o valor apontado por varios
AA ronda os 509% a 60% (33,34,35,36).

A percentagem de cegueira, ocorrida entre os nossos doentes, com A.C.G. é
bastante elevada se considerarmos os numeros referidos por outros AA. De
facto, se estes valores oscilam entre os 7% e os 67% (apenas em uma série com
12 doentes) a percentagem média encontrada para 7 séries que incluiam 398
doentes foi de 19,3%, isto é 77 doentes com perda total de visdo em pelo
menos um dos olhos. Esta diferenga pode ficar a dever-se, pelo menos em
parte, ao grande atraso na concretizagdo do diagndstico correcto experimen-
tado pelos nossos doentes com A.C.G. (12,33,34,35).

Na maioria dos casos (90,7% numa reviso de sete séries incluindo 302
doentes) a causa de cegueira é uma neuropatia dptica anterior aguda de origem
isquémica, instalando-se um edema da papila 24 a 48 horas ap6s a perda da
visdo. A trombose da artéria central da retina € uma causa bastante mais rara
(9,3% na mesma revisdo) de amaurose nos doentes com A.C.G.. Muito mais
raramente a perda de visdo ¢ causada por isquemia aguda do cortex occipital
(arterite das vertebrais) de que resulta uma cegueira bilateral (3,6,31,32).

Na P.M.R. as queixas oculares nfo s6 foram muito menos frequentes (ape-
nas afectaram dois doentes) mas também se mostraram de muito menor
gravidade.

Os sinais e sintomas cardiovasculares afectaram uma percentagem seme-
lhante de doentes em ambas as entidades.

Embora raramente, alguns AA descrevem afec¢Bes cardiovasculares mais
graves na A.C.G., como por exemplo o sindroma do arco adrtico, a cardio-
miopatia ndo obstrutiva, a lesdo pericardica, a insufuciéncia aértica € o aneu-
rismo dissecante da aorta, que ndo encontramos em qualquer dos nossos doen-
tes (5,8).

Dada a idade avancada da generalidade dos doentes afectados pela P.M.R.
e/ou A.C.G. as patologias associadas nesses pacientes sdo em ntmero avul-
tado e muito variadas (37, 38, 39, 40, 41, 42).

Apenas 2 doentes entre os que sofriam de A.C.G. e 1 dos que padeciam de
P.M.R. nfo apresentaram qualquer doenga associada.

Embora a descrigdo da associagio da P.M.R. e da A.C.G. com neoplasia
seja um facto, a sua incidéncia naquelas doengas parece ser igual & da popula-
¢do em geral (KNORRING, 1974) pelo que a maioria dos AA nega a P.M.R.
o caracter de paraneoplasia com que outros a querem investir (43, 44, 45). Os
nossos resultados vio neste ultimo sentido, visto ndo termos encontrado qual-
quer doente com neoplasia associada quer 8 A.C.G. quer 4 P.M.R.

As alteragSes laboratoriais classicamente atribuidas a estas doengas foram
estudadas nos nossos doentes embora ndo dispunhamos da totalidade dos paré-
metros em todos eles (Quadro XII).

A elevagio da fosfatase alcalina, corrigida pela administragio de corticdides,
¢ a alteragdo de origem hepatica (colestase intrahepatica) mais vezes obser-
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vada, tendo como valores limites descritos, 62% (KNORRING, 1979) e 23%
(BOURRIT, 1984) dos casos (2, 3, 14, 16, 30, 46, 47, 48, 49, 50, 51). Ao
contrario da descrigdo habitual, na nossa série de A.C.G. a TGP encontrou-se
mais vezes elevada que a TGO (49, 50, 51).

Os restantes achados laboratoriais estio de acordo com o descrito na litera-
tura (2, 3, 14, 16, 29, 35, 52, 53, 54).

A tipagem HLA da classe I foi somente realizada em 5 doentes com A.C.G.
e 7com P.M.R. e a da classe I nos mesmos 5 casos de A.C.G. mas apenas em
6 com P.M.R.. Apesar do escasso nimero de andlises realizadas, parecem exis-
tir algumas tendéncias que se concretizam no facto dos antigénios A, e DR,
para a A.C.G. ¢ A, A, e B, para a P.M.R. parecerem ser predominantes, o
que de resto estaria de acordo com os resultados encontrados por alguns inves-
tigadores (17, 18, 19, 20, 22, 55, 56).

Dado que a distribui¢io das lesGes de arterite é descontinua, é possivel haver
alteragGes microscopicas na biopsia de um doentes sem clinica sugestiva de
arterite, bem como existir uma biopsia normal mesmo numa artéria afectada.
Assim uma biopsia da ATS sem células gigantes ou mesmo normal nfo exclui
o diagnéstico de A.C.G.. Devido a este facto, as biopsias da ATS devem
incluir fragmentos com, pelo menos, 3 cm de extensdo e os cortes histoldgicos
devem ser realizados no maior ntimero possivel. Se a suspeita de A.C.G. ¢é
importante, perante uma biopsia da ATS normal é de considerar a hipdtese de
biopsar a artéria contralateral (3, 8, 13, 16, 23, 24, 25, 26, 29, 57, 58, 59, 60,
61).

A biopsia da ATS foi negativa nos nossos 6 doentes com P.M.R. que a ela
se submeteram.

Devido ao pequeno numero de casos seria errado concluir, como alguns AA
(COTTIN, 1986), que este exame é superfulo na P.M.R. pura. De facto para
numerosos outros AA parece judicioso praticar a biopsia da ATS em doentes
com P.M.R. mesmo na auséncia de sinais tipicos de arterite. Neste caso as
descrigdes de biopsias da ATS positivas situam-se entre os 19,5% (SUREN-
SEN, 1977) e os 40% (FAUCHALD, 1972) dos casos (3, 8, 13, 16, 23, 24, 25,
26, 29, 57, 58, 59, 60, 61).

Nos doentes com P.M.R. a dose inicial de prednisona habitualmente utili-
zada é da ordem dos 10 a 15 mg/dia (62).

Nos casos duvidosos em relagdo a existéncia de A.C.G. e naqueles em que o
diagnostico de A.C.G. ¢ certo, a corticoterapia deve ser iniciada de imediato
mas com doses mais elevadas gue a P.M.R., na ordem de | mg por Kg. de
peso e por dia, isto é aproximadamente 60 mg diarios de prednisona (ou
equivalente de outro corticosterdide) (63, 64).

Esta dose de 60 mg/dia ndo é aceite por todos os AA havendo quem acon-
selhe doses mais altas e quem prescreva doses inferiores. O que ninguém con-
testa é a necessidade de usar doses mais elevadas de corticdides na A.C.G. que
na P.M.R. porque aquela entidade clinica apresenta maior resisténcia a corti-
coterapia e o risco de amaurose no ¢ eliminado pelas doses mais baixas de
prednisona utilizadas na P.M.R. (18, 29, 35, 65, 66, 67, 68).

A dose de manutengio de prednisona deve ser atingida através da sua redu-
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¢do gradual. Para KENNETH e HEALLEY pode baixar-se a prednisona 5 mg
todas as duas semanas até se atingir 10mg/dia.

Depois a redugdo dever ser lenta e nunca superior a 1 mg de cada vez (69,
70).

De qualquer forma a corticoterapia deve ser de longa duragio (na maioria
dos casos nunca inferior a dois anos), visto que a sua paragem prematura
origina muitas vezes recaida da doenga (65, 66, 67, 68, 69, 70).

Sobretudo devido & iatrogenia da corticoterapia, e como dizem, JONES e
HAZLEMAN, a A.C.G. ¢ a P.M.R. nio sdo doengas benignas, pelo que aque-
les efeitos nefastos devem ser prevenidos através da tentativa de redugio pre-
coce, lenta mas progressiva da dose de corticdides utilizada (63, 64).

A maioria dos casos de P.M.R. sem A.C.G. cura sem sequelas ap6s alguns
anos, com ou, para alguns AA, mesmo sem tratamento (71).

O prognéstico a longo prazo da P. M. R., cuja evolugdo sob terapéutica é
em média, 3 anos (pode evoluir até 14 anos quando ndo tratada) ndo apresenta
segundo BREGEFON qualquer relagdo com a idade de inicio, a gravidade dos
sinais gerais, a existéncia de afec¢fo articular periférica e o valor da V.S. (2,
16, 29, 66, 67, 72).

Na era pré esterdide a amaurose era a grande ameaga para os doentes com
A.C.G.. O prognéstico sob corticoterapia sofreu uma revolugdo, podendo
agora afirmar-se gue sdo os problemas relacionados com a iatrogenia medica-
mentosa, pela sua frequéncia e gravidade, que condicionam o progndstico des-
tes doentes (64).

Sob corticoterapia nas doses atras mencionadas a evolugdo dos nossos
doentes pode considerar-se boa.

O ntimero de recaidas entre os nossos doentes ¢ inferior ao apontado pela
literatura que vai de 18% (BREGEFON, 1979) a 35% (KNORRING, 19790
(28, 72). Estas amplas diferengas devem-se, em nosso entender, as doses de
esterdides utilizadas.

Mesmo cumprindo os critérios de cura de KNORRING ¢ razoavel seguir os
doentes (com P.M.R. ou com A.C.G.) mensalmente ou no minimo, uma vez
em cada dois meses durante o ano que segue a paragem do tratamento este-
réide (28). :

CONCLUSOES

A revisdo destes doentes com A.C.G. e P.M.R. permite-nos concluir:
I — Os doentes com A.C.G. eram em média mais idosos do que os que
sofriam de P.M.R.
2 — Ambeas as entidades nosoldgicas foram mais frequentes no sexo feminino.
3 — Nas duas doengas o diagndstico foi mais precoce nos doentes do sexo
masculino, sendo essa diferenga muito acentuada no caso da P.M.R.
4 — Os sintomas inaugurais, quer na P.M.R. quer na A.C.G., reproduziram
no essencial o quadro clinico classico atribuido ao periodo de estado de cada
uma das afec¢des.
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5 — As cefaleias e o quadro clinico da P.M.R. ocorreram na quase totalidade
(93%) dos doentes com A.C.G. em qualquer altura da evolugio da doenga.

6 — Os sinais inflamatérios locais-da A.T.S. ocorreram em pouco mais de
metade dos doentes com A.C.G.

7 — As manifesta¢es oculares atingiram 809 dos casos de A.C.G., metade
dos quais sofreram amaurose que foi bilateral em um doente.

8 — Na P.M.R. as queixas oculares foram menos importantes tanto em
numero (100,5% dos doentes) como em gravidade.

9 — A biopsia da A.T.S. foi positiva em 80% dos doentes com A.C.G.

10 — Com as doses de corticdides por nos utilizadas (12,8 mg em média na
P.M.R. ¢ 53,7 mg em média na A.C.G.) a evolugdo dos nossos doentes pode

considerar-se boa.
11 — Por isso o nimero de recaidas entre os nossos doentes foi inferior ao

apontado na literatura.
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ARTIGO ORIGINAL

ESTUDO SOBRE O0S OSTEOCONDROMAS
SOLITARIOS E OS OSTEOCONDROMATOSE
MULTIPLA

Servigo de Ortopedia do H.U. de Coimbra
(Director Prof. Norberto Canha)

JORGE SILVA *, MANUEL LEAQ **

RESUMO

Estudamos retrospectivamente os processos de 60 doentes internados com o
diagnéstico de OSTEOCONDROMA, no servigo de Ortopedia dos H U C,
no periodo entre 1977 e 1987 (10 anos).

Observamos 8 processos de doentes com osteocondromatose multipla here-
ditaria (13%) e 52 processos de doentes com osteocondromas de localizagdo
solitaria (87%).

A 4rea de proveniéncia dos doentes correspondeu a area de atracgdo do H
U C-Zona centro do pais.

O sexo masculino com 50 doentes (87%) foi predominante; a idade média
foi de 23,7 anos, realgando que 80% dos doentes tinham idade inferior a 30
anos; - todos eram de raga branca. A descoberta das lesGes foi ocasional em
60% dos casos, por dores localizadas em 27% dos casos de traumatismo mini-
mos em 139, 459 dos doentes referiam dores, estas, 40% eram de ritmo meca-
nico e 5% eram de ritmo misto. Os doentes denotavam impoténcia ligeira a
moderada em 23% dos casos e eram assintomaticos 55% deles.

Verificimos apenas uma compressio medular, num doente com lesdo locali-
zada no arco posterior de L3.

Apenas um doente apresentava a fosfatasemia alcalina elevada transitoria-
mente;;0s restantes pardmetros biologicos analisados estavam normais.

O RX 6sseo revelou imagens compativeis com osteocondroma em todos os
doentes e ndo revelou sinais de malignidade em qualquer deles.

A cintigrafia éssea realizada em todos os doentes, apresentou em 10 deles
(17%) um padrdo de hiperfixa¢io.

*Interno do Internato Complementar de Reumatologia
**Assistente Hospitalar de Ortopedia
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A biopsia dssea (17%) foi realizada em 2 doentes cujo resultado foi duvi-
doso, mas o posterior exame anatomopatolégico da pega operatéria confir-
mou tratar-se de Osteocondroma.

Identificaram-se 82 lesdes localizadas em 90% dos ossos longos; -Femur
(40,4%)); -tibia (15,4%) e imero (14,6%). '

Todos os doentes foram submetidos a exérese cirtirgica das lesGes e a sua
evolugio tem sido favoravel.

INTRODUCAO

Os osteocondromas ou exostoses cartilageneas, definem-se classicamente
como excrecéncias Osseas recobertas de cartilagem que se desenvolvem na
superficie externa de um osso.

Os osteocondromas podem ser solitarios sem base hereditdria evidente ou
miltiplos em geral bilaterais e simétricos com transmissdo hereditria mal
definida. No entanto, estudos recentes sugerem uma transmissdo autosdémica
dominante com igual incidéncia sexual (8).

Segundo Dahlin, constituem 45% das neoplasias dsseas (10). Lima Bastos
refere-os como 50% dos tumores benignos observados no IPO-Lisboa, entre
1994 e 1963, cerca de 189% de todos os tumores 4sseos observados no mesmo
periodo de tempo. (4)

O desenvolvimento destes tumores parece ser essencialmente no periodo de
crescimento 0sseo e raramente depois.

Mascroscopicamente sdo massas duras, lobuladas, sesséis ou pediculadas,
constituidas por uma parte éssea em continuidade com o osso adjacente e
recobertas por uma camada de cartilagem mais ou menos espessa consoante a
idade do doente. Possuem um corpo constituido por osso bem formado € um
cortex externo contendo osso trabecular. A cartilagem é em geral madura e
assemelha-se & cartilagem no interior dos centros esponjosos dessas lesdes (4).

Histiologicamente estas estruturas em pouco diferem do osso e cartilagem
normal.

Radiologicamente, surgem como imagens bem definidas da estrutura dssea
da les@o, em continuidade directa com osso de implatagdo e dimensGes sempre
inferiores ao seu tamanho real, uma vez que a componente cartilagenea ¢
radiotranparente.

Normalmente sdo assintomaticos, podem no entanto produzir alteracoes
vasculares ou neurolégicas por compressdo de vizinhanga.

A transformagdo maligna, em condrosarcoma ou osteosarcoma pode ocor-
rer em cerca de 1 por mil dos casos de osteocondromas solitarios e em 5 a 10%
nas exostoses multiplas (5,6,8).

Com a finalidade de contribuirmos para o melhor conhecimento desta pato-
logia e no ambito do internato complementar, durante o estagio no servigo de
Ortopedia, fomos rever 60 processos de doentes operados, com o diagndstico
confirmado de osteocondromas no Servigo de Ortopedia dos HUC, no
periodo entre 1977-1987.
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Fomos analisar os seguintes pardmetros:
— Idade

— Sexo :
— Motivo de consulta

— Sintomatologia das LesGes

— Exames Complementares.

QUADRO
CARACTERISTICAS DA POPULACAO ESTUDADA

N.° 60

Idade Média 23,7 anos

Sexo - 50 masculinos 10 femininos 5/1
Raga — Caucasiana

QUADRO 11
IDADE GRUPOS ETARIOS

N.o %
0 — 10 6 10
11 — 20 30 50
21 — 30 11 18,4
3t — 40 4 6,7
41 — 50 4 6,7
51 — 60 5 8,2
QUADRO 111 QUADRO IV
SINTOMATOLOGIA N.e % PATOLOGIAS
Dor mecanica 24 4¢ Osteocondromas 60
Dor mista 3 5
Impoténcia func. 14 233 Localizagdo lnica 52 — 87%
Sem sintomat. 33 55 multipla 8§ — 13%
QUADRO V
MOTIVO DA CONSULTA/DIAGNOCTICO
Acaso outras queixas - 36 60%
Traumatismo local . — 8 13%
Dores locais —_ 16~ 27%
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QUADRO VI QUADRO VII
LOCALIZACAO DAS LESOES ARTICULACOES ATINGIDAS
Fémur 33 40,4% Joelhos 40 48,8%
Tibia 13 15,9% Ombros 10-- 12,2%
Umero 12 14,6% Coxo-Fémor. 7 8,5%
Rédio 9 10,9% Cotovelos 7 8,5%
Perénio 7 8,5% T. Térsicas 6 7.3%
Falanges 6 7,3% Mios 4 4,8%
Omoplatas 1 1,2% Pés 2 2,4%

Esterno 1 1,2%

MATERIAL E METODOS

I — Doentes

Revimos os processos de 60 doentes com o diagndstico de osteocondroma,
internados no Servigo de Ortopedia dos HUC nos tGltimos 10 anos.

Todos os doentes eram de raga caucasiana. 50 eram do sexo masculino
(83%) e 10 eram do sexo feminino (17%). A idade média era de 27,7 anos com
idades limites de S e 55 anos, tendo a grande maioria dos doentes idade infe-
rior a 30 anos (80%).

2 — Diagnostico
O diagnéstico foi suspeitado pelo exame fisico ou radiolégico e confirmado
pelo exame anatomopatoldgico da peca operatoria.

3 — Exame clinico

Foram pesquisadas as informagGes sintomatologicas e as alteragdes do
exame fisico com a finalidade de esclarecer a clinica que habitualmente acom-
panha estas situagdes.

‘4 — Exame Radioldgico e Cintigrafico
Todos os doentes foram submetidos a Rx do esqueleto e cintigrafia dssea
com Pirofosfato de Tecnésio 99m.

5 — Exames Laboratoriais

Todos os doentes realizaram estudo hematoldgico, hemoglobina conside-
rada normal de 12 a 16 g/dl, velocidade sedimentagio globular normal até
20mm na 1%hora, creatininemia (normal até 1,2 mg/dl), uricemia (normal entre
3 e 7 mg/dl), fosfatasemia alcalina (normal entre 20 ¢ 70 U/L) e o proteino-
grama electroforético.

6 — Exame Anatomopatologico
Foram analizadas histologicamente as pegas operatorias de todos os doentes
operados.
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RESULTADOS

1 — CARACTERISTICAS GERAIS

Os 60 doentes estudados tinham média de 23,7 anos. 50 eram do sexo mas-
culino (87%) e 10 eram do sexo feminino (13%), todos eram de raga cauca-
siana, viviam todos na area de atracgdo do HU Coimbra-Zona centro do Pais.

2 — CAUSAS QUE LEVARAM AO DIAGNOSTICO

36 dos doentes, (609%), foram diagnosticados quando procuraram o Médico
por outras queixas, ndo relacionadas com o tumor; 16 doentes, (27%), recorre-
ram ao Médico por dores localizadas ndo incapacitantes; 8 doentes, (13%),
referiram traumatismo local recente com uma intensidade moderada a ligeira.

3 — ENVOLVIMENTO CLINICO

A dor foi a queixa mais frequentemente encontrada, em 45% dos doentes,
40% com uma dor de ritmo predominantemente mecanica e 5% com uma dor
com um ritmo misto. A impoténcia funcional foi referida em 23,3% dos doen-
tes e 55% dos doentes estavam completamente assimtomaticos.

Nio foram encontradas alteragSes vasculares.

Apenas em um doente encontramos alteragGes neuroldgicas, por compres-
sdo radicular de 1.3.

4 — EXAME RADIOLOGICO E CINTIGRAFICO

O RX simples foi o principal meio que levou ao diagnostico. Em nenhum
dos casos foi suspeitado qualquer sinal de transformagio maligna.

O Cintigrama 6sseo revelou em 10 doentes (16,7%) hiperfixagéo localizada
concordante com a localizagdo do tumor, sendo a area mais quente referen-
ciada ao osso subcondral.

5 — OUTROS EXAMES

Todos os exames foram considerados dentro dos pardmetros da normali-
dade, com excepg¢io da Fosfatasemia Alcalina e VS gue em dois doentes adul-
tos se encontravam ligeiramente elevadas mas posteriormente voltaram para
niveis normais.

6 — ESTUDO ANATOMOPATOLOGICO

Foi realizada biopsia em dois doentes por apresentarem além de hiperfixa-
¢do local na cintigrafia dssea, Fosfatasemia Alcalina elevada e aumento da
Velocidade de Sedimentagdo, cujo resultado indicava neoplasia dssea com
actividade proliferativa, mas no exame da pega operatdria tal suspeita nio se
confirmou ja que todos tiveram um diagndstico histolégico de Osteocondroma.

7 — LOCALIZACAO DAS LESOES

Os doentes apresentaram. 82 exostoses. 709 estavam localizadas nos 0ssos
longos; 40,4% no fémur, 15,4% na tibia, 14,4% no timero, 10,7% no radio e
8,5% no perodnio.
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A localizagio nas proximidades das articulagdes foi mais elevada na dos
membros inferiores; joelhos com 48,8%, coxo-femorais com 8,6%; seguindo-se
0 ombro com (12,2%).
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DISCUSSAQO

O diagnostico de Osteocondroma pode - se suspeitar pela clinica, pela sua
localizacdio e orientagdo, pelo exame radiografico que apresenta uma integri-
dade dos contornos da lesdo com auséncia de calcificagSes periféricas, acom-
panhado da normalidade dos parimetros bioldgicos; no entanto, a certeza do
diagnostico, apenas a Anatomia Patologica no-lo podera fornecer.

A idade de aparecimento desta patologia, situa-se sobretudo no periodo de
crescimento rapido do osso [2, 3, 4, 9, 10], situagdo que a nossa série também
confirmou, com 80% dos casos referidos antes dos 30 anos [Q2].

Na literatura parece ndo haver predominincia sexual [ 2, 4], se bem que
Teles e col. [10] encontrassem uma maioria de casos no sexo masculino, mas
sem significado estatistico; na nossa série houve uma clara predominéncia do
sexo masculino, 5/1 [Q1], podendo ter justificagio no reduzido nimero de
casos da nossa série ou na maior actividade fisica do sexo masculino neste
grupo etario.
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Apenas as pessoas que eram portadoras de Osteocondromatose multipla
referiam histéria familiar desta patologia, o que parece confirmar Perry e
Robins [8,9] de que estamos perante ndo uma mas duas situagles clinicas
completamente distintas.

A descoberta das lesdes,[Q5], foi referida a maior parte das vezes, como um
achado ocasional, quer no exame fisico, quer em uma radiografia realizada
por outro motivo.

As complicagdes neuroldgicas e vasculares possiveis nestas situagdes, geral-
mente por conflito de espago na vizinhanga das lesGes; apenas num caso com a
localizagio ao arco posterior do corpo vertebral de L3, foi observado, com
compressido medular com grave repercussdo clinica.

O exame Radioldgico foi positivo em todos os doentes, pelo que continua a
ser o meio de diagndstico mais importante para o diagndstico e controlo destas
lesdes.

A cintigrafia, como Shih [9] refere, ndo apresenta um padrdo de imagem
que possibilite s6 por si o diagnostico, mas ganha uma extraordindria impor-
tincia na detecgdo de recidivas ou no controlo da evolugdo para a malignidade.

No nosso estudo foi encontrada uma hiperfixagio localizada em 14% dos
casos; 0 que se pode julgar como lesdo de evolugdo recente, crescimento acela-
rado ou eventualmente transformagdo maligna.

A localizag@o das lesGes [Q6] encontra-se referida a maior parte de vezes as
epifises dos ossos longos [8], tendo no nosso estudo correspondido a 90%.

As articulagdes dos joelhos e dos ombros foram as mais atingidas pela pro-
ximidade das lesGes com 48,8% e 12,2% respectivamente [Q7].

Todos os doentes foram submetidos a intervengio cirurgica, tendo sido rea-
lizado recessdo pela sua base.

Ni#o ha conhecimento de recidivas e a sua evolugio tem sido favoravel.
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CASO CLINICO

DOENCA DE STILL DO ADULTO

JOSE CARLOS ROMEU*, VIVIANA TAVARES*, M. VIANA DE QUEIRQZ**

Nucleo de Reumatologia (prof. M. Viana de Queiroz do Servigo de Medicina IV
(Prof. Fernando de Padda) do Hospital de Santa Maria, Lisboa.

RESUMO

Os autores (AA) descrevem um caso clinico de Doenca de Still do Adulto
(D. Still do Adulto) numa doente de 46 anos de idade, caracterizando as suas
manifestagGes clinicas, as alteragdes laboratoriais observadas e os resultados de
outros exames auxiliares de diagndstico realizados.

Destacam as caracteristicas alteragdes a nivel do carpo observadas nas
radiografias das mios e as alteragdes enzimoldgicas e histologicas hepaticas
que no caso apresentado adquiriram uma forma raramente descrita na ausén-
cia de terapéutica anti-inflamatoéria prévia.

Salientam, dada a auséncia de marcadores bioldgicos especificos e de histo-
patologia patognomonica, o facto de o diagnéstico de D. Still do Adulto
requerer a exclusdo de outras entidades.

E referido o controlo das manifestagdes sistémicas com corticoterapia
salientando-se a persiséncia de sinovite ao fim de 5 meses de terapéutica
esteroide. :

Terminam recordando que a Doenga de Still do Adulto, ainda que uma
entidade rara e constituindo um diagnostico de exclusdo, deve ser evocada
perante uma doenga sistémica, caracterizada por febre alta intermitente acom-
panhada de exantema evanescente caracteristico e manifestagGes articulares, na
presenca ou ndo das outras manifestagdes comuns (hepato-esplenomegalia,
adenomegalias, pleuro-pericardite), nomeadamente na presenga de leucocitose
com neutrofilia, aumento da velocidade de sedimentagfio e auséncia de auto-an-
ticorpos.

*Internos da Especialidade de Reumatologia do Nicleo de Reumatologia de Servigo de Medicina 1V do
Hospital de Santa Maria

**Assistente Hospitalar com o grau de Chefe de Servigo do Hospital de Santa Maria. Professor Auxiliar
convidado da faculdade de Medicina de Lisboa
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INTRODUCAO

A Doenga de Still do Adulto (D. Still do Adulto), correspondendo ao apa-
recimento na idade adulta da forma de inicio sistémica da Artrite Crénica
Juvenil (1, 2, 3), foi descrita pela primeira vez por Bywaters em 1971 (4).

Uma revisio recente da literatura (5) refere 281 casos de D. Still do Adulto
publicados até finais de 1985. Tanto quanto sabemos, o caso que apresentamos
constitui o primeiro publicado em Portugal.

CASO CLINICO

A.J.F., 46 anos de idade, sexo feminino, ra¢a branca, doméstica, natural de
Santiago do Cacém, residente em Cascais, internada no Nucleo de Reumato-
logia (servigo de Medicina IV, H.S. Maria) a 19 de Novembro de 1987 por
poliartrite febril,

Doenga Actual — Inicio de doenga referenciado a Agosto de 1986, quando
do aparecimento de febre alta (39,0 — 39,5° C) de caracteristicas ndo precisas,
exantema eritematoso poupando apenas as regides plantares e palmares,
edema pdlpebral, enantema e odionofagia. Medicada com anti-histaminico,
estas manifestacGes mantiveram-se, pelo que foi internada ao fim de uma
semana no Hospital Distrital de Cascais (4 a 24 de Setembro de 1986). Desde
o inicio do internamento medicada com prednisona (40 mgs/dia), ficou apiré-
tica a partir de 4° dia e houve regressdo da restante sintomatologia, evoluindo
o exantema para descamagdo sem sequelas. Os estudos analiticos efectuados
(hemograma, velocidade de sedimentagdo, glicemia, ureia, urina tipo II e
enzimas hepaticos) revelaram como unica alteragdo uma velocidade de sedi-
mentag¢do de 3émm/ 1.2hora. Teve alta com o diagnéstico de “dermatite esfo-
liativa (alérgica?)” sob terapéutica com 10 mgs/dia de prednisona.

Uma semana apos a alta hospitalar, em Outobro de 1986, ja apos a suspen-
sdo da corticoterapia, surgem queixas de mialgias, cervicalgias, artralgias das
articulagbes metacarpo-falangicas (MCFs), interfaldngicas proximais (IFPs)
das mdos, tibio-tarsicas (TTs) e metatarso-falangicas (MTFs) e de artrite dos
punhos e joelhos, sintomatologia esta acompanhada de febre alta (£39,5° ¢)
vespertina e exantema eritematoso macular fugaz, surgindo durante os picos
febris vespertinos, moderadamente pruriginoso, observado nos antebragos e
coxas.

Reinternada (Outobro a Dezembro de 1986), medicada com paracetamol,
constatou-se a existéncia de hepato-esplenomegalia e adenomegalias. O estudo
analitico & entrada revelou uma hemoglobina de 10,7 grs%, um leucograma
normal e uma velocidade de sedimentagdo de 65 mm/ 12hora. O valor da TGO
era de 88 U/1, da TGP de 36 U/1 e da DLH de 459 U/ 1, sendo normais as
determinagGes séricas das bilirrubinas e da fosfatase alcalina. Posteriormente,
os valores da TGO e da TGP elevaram-se para, respectivamente, 870 ¢ 1440
U/ 1, mantendo-se normais os das bilirrubinas e da fosfatase alcalina. Os estu-
dos seroldgicos para o virus da hepatite B, Brucela e Coxiella Burnetti foram
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negativos. Observou-se a auséncia no soro de auto-anticorpos (factores Reu-
matoides IgM, anticorpos anti-nucleares, anti-DNA, anti-musculo liso e anti-
mitocondrial. O estudo radioldgico das articulagées atingidas foi considerado
normal. A ecografia hepato-biliar ndo revelou alteragBes, o mielograma foi
normal e a biopsia ganglionar efectuada revelouy uma linfadenite reaccional
inespecifica.

Melhorada a partir de Dezembro daquele ano, apenas com artralgias discre-
tas e ocasionais ¢ com exames analiticos sem alteragSes, incluindo as “provas
de fun¢fo hepaticca”, teve alta, sem diagnéstico definitivo.

Em Fevereiro de 1987, mantendo-se assintomatica e com estudo laboratorial
normal, incluindo "provas de fundgo hepdtica”, é submetida a biopsia hepatica
previamente programada que revelou auséncia de necrose, e presenga de
fibrose periportal e infiltragdo dos tractos portais por mononucleados, exame
esse interpretado como compativel com alteragdes residuais de hepatite viral
aguda.

A doente permanece assintomatica até Setembro de 1987, quando surgem
poliartrite (punhos, MCFs, IPFs das mios, joelhos € TTs), febre (= 39,0°C)
vespertina acompanhada, nos picos febris, por exantema macular fugaz, rigi-
dez matinal prolongada (60 m), astenia, anorexia e perda de peso nio preci-
sada. Medicada com paracetamol (1,5 grs/dia), manteve este quadro pelo que
foi internada a 19 de Novembro de 1987 no Nucleo de Reumatologia do H. S.
Maria.

Nio havia outros sintomas acompanhantes, nomeadamenete fotossensibili-
dade cutédnea ou sistémica, xerostomia ou xeroftalmia, queda facil de cabelo,
aftas, inflamagdes oculares, fenémeno de Raynaud, nddulos subcutaneos, nem
queixas referidas aos outros 6rgdos ou aparelhos.

Antecedentes pessoais — sem historia prévia de artrite e/ou sindroma febril
prolongado, nem de doenca hepato-biliar. Sem histéria compativel com prévia
infecgdo parentérica ou de contacto conhecido com individuos infectados ou
portadores de virus da hepatite. Sem habitos alcodlicos nem medicamentos e
auséncia de exposi¢io a outros hepatotoxicos.

ANTECEDENTES FAMILIARES — IRREVELANTES

Exame Objectivo Geral — Doente consciente, orientada e colaborante,
prostrada, com regular estado geral e de nutrigfo. temperatura axiliar: 39°C.
Pulso: 100 pulsagdes minuto, ritmico, regular e amplo. Tensdo arterial: 120/70
mm Hg. Sem edemas generalizados. Pele e mucosas palidas. LesGes maculosas
rosadas, de cerca de 0,5 cm de didmetro, dispersas na pele dos antebragos,
coxas e dorso. Dermografismo (FIG. 1). Adenomegalias cervicais, axilares e
inguinais (0,5 a 1 cm de didmetro, eldsticas e indolores, ndo aderentes). Apare-
lho cardiovascular: sem alteragdes. Aparelho respiratério: normal. Mamas sem
alteracdes. Abdémen: ndo distendido, sem circulagdo colateral venosa; livre,
indolor, com hepatomegalia (3 cm abaixo do rebordo costal); sem sinais de
ascite. Exame ginecolégico normal.

Exame Objectivo Reumatolégico — Coluna cervical com movimentos extre-
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mos dolorosos. Punhos tumefactos (grau 2 em 4), com movimentos dolorosos
(2 em 4) e limitados, principalmente a extensdo (25°). MCFs dolorosas & pres-
sdo (grau | em 4). IFPs das mios com tumefacgdo (2 em 4) e dolorosas a
pressdo (2 em 4). Joelho esquerdo tumefacto com derrame intra-articular e
movimentos extremos dolorosos. Restante exame reumatolégico normal.

EXAME NEUROLOGICO — NORMAL

Exames Auxiliares de Diagnostico — Anemza normocitica, normocromzca
(Hg= 9,1 GRS%: plaquetas: 300000/ mm’; leucdcitos: 11700/mm’ (89%N, 1%
L, 4% M). Velocidade de sedimentagdo: 110 mm/ 1.« hora. P.C. Reactiva 5, 35
mgrs/dl. Imunocomplexos Circulantes Positivos (IgG). Ferro sérico: 82 mg/dl.
Transferrina sérica: 216 mg/dl. Presenca de crioaglutinina sérica (titulo 1/64,
reactiva a 4° C com grande amplitude térmica, até 30° C). Proteinas totais: 7,4
grs/dl (albumina + L1 =3,88; 1.2=0,69; B=0,79; v=2,04. CH50: 250 mgs/dI;
C3: 98 mgs/dl; C4 18 mgs/dl

Glicose, ureia, creatinina, ac. urico, colestrol e trigliceridos séricos normais.
Bilirrubina total: 0,71 mgs/dl. TGO: 79 U/1; TG P: 36 U/ 1, fosfatase alcalina:
76 U/l; GGT: 45 U/1; CPK: 10 U/1. Estudo completo da coagulagdo, nor-
mal. Urina tipo II, sem altera¢des. Imunoelectroforese sérica e urinaria sem
alteragGes. Hemoculturas e uroculturas repetidamente negativas. Intradermor-
reagio de Mantoux negativa. Serologia negativa par virus da hepatite B,
Coxiella Burnetti e Brucella. Anticorpos residuais (IgG) para virus da hepatite
A, virus da Rubéola, Citomegalovirus, virus Epstein-Barr e toxoplasma gondii.
Auséncia de auto-anticorpos (Factores Reumatdides IgM, anticorpos anti-
nucleares, anti-DNAds, anti-Sm, anti-SSA, anti-SSB, anti—musculo liso ¢
anti-mitocondrial). Anti-coagulante lipico negativo. Crioglobulinas séricas
negativas. Tipagem HLA: A3, A9 (24), B7, B40, DR3.

Radiologia do térax: Obliteracdo do seio costo-diafragmadtico esquerdo.
radiografia osteo-articular (bacia, coluna, joelhos, pés e mios): Radiografia
das mdos com tumefac¢do das partes moles nas articulagées IF Ps e diminui¢do
das entrelinhas articulares a nivel das articula¢bées do Grande Osso do carpo e
da 2.« e 3.« articulagbes carpo-metacdrpicas (fig.2): restante estudo radiolégico
osteo-articular sem alteragdes. ECG: normal. Ecocardiograma: pequeno der-
rame pericdrdico posterior. Ecografia abdominal homogénea, esplenomegalia,
sem outras alteragdes. Endoscopia digestiva alta: sem alteragbes. Biopsia hépa-
tica. estrutura hepdtica conservada, ligeira esteatose, alargamento dos espago-
porta com fibrose e ligeiro aumento de mononucleados.

Evolugdo (FIG.3) — Medicada com Naproxeno (1 gr/dia) a doente ficou
apirética e refere menos queixas gerais e articulares. No 15.° dia de interna-
mento houve reaparecimento da febre com as caracteristicas referidas, e do
“rash” maculoso eritematoso acompanhando os picos febris vespertinos, com
exarcebacdo das queixas articulares e aparecimento de mialgias durante os
peri dos de hipertermia. Esta exarcebagdo das manifestagGes clinicas, na
auséncia de normaliza¢do dos paridmetros laboratoriais id anteriormente alte-
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rados (anemia, leucocitose com neutrofilia, velocidade de sedimentacio ele-
vada, elevagdo dos enzimas hepaticos e hipergamaglobulinemia) levou 2 intro-
dugdo de corticoterapia ( 10 mg/dia de prednisona). Surgiu rapida des-
fervescéncia, a doente ficou assintomatica, houve desaparecimento da hepato-
megalia, as “provas de fung¢do hépatica” normalizaram, a hemoglobina elevou-
se para 11,0 grs%, a velocidade de sedimentagdo diminuiu para 64 mm/1.2
hora e a imagem radiografica de derrame pleural desapareceu. Teve alta a 17
de Dezembro de 1987, com o diagndstico de Doenga de Still do Adulto. Man-
tendo a mesma teraputica (prednisona, 10 mgs/dia; Naproxeno, 1 gr/dia)
assistiu-se a uma progressiva normalizagdo dos pardmetros analiticos de acti-
vidade inflamatéria. Apds auto-suspensdo durante 3 dias de corticoterapia,
surgiram febre, o “rash” caracteristico e poliartralgias que rapidamente regredi-
ram com a reintrodugio daquela terapéutica. Apesar desta, tem persistido, até
5 meses apds a alta, artrite a nivel das articulagdes [FPs das mios e dos
punhos.

DISCUSSAO

No caso apresentado existe, a partir de Outobro de 1986, um sindroma
febril prolongado caracterizado por febre alta intermitente, exantema macular
durante os picos febris, mialgias, artralgias e artrite, hepato-esplenomegalia,
adenomegalias e, laboratorialmente, por elevagido da velocidade de sedimenta-
¢do e das transaminases. Um novo surto sistémico semelhante a este surge em
Setembro de 1987, apos cerca de 8 meses em que a doente esteve assintoma-
tica, e agora, quando pela primeira vez observada por nés, em Novembro de
1987, constata-se também leucocitose com neutrofilia ¢ derrames pleural e
percardico.

Esta apresentava, assim, quando do seu internamento no nosso servi¢o, um
sindroma clinico-laboratorial referido como caracteristico da Doenga de Still
do Adulto por varios AA (4-13), designadamente um quadro prolongado defi-
nido pela presenga de febre intermitente, exantema eritematoso fugaz surgindo
nos picos febris e poliartrite, em associa¢gdo com outras alteragdes caracteristi-
cas comuns como leucocitose com neutrofilia, hepatomegalia, adenomegalias,
serosite e velocidade de sedimentagio elevada.

Uma evolugdo policiclica, como apresentada pela nossa doente que teve 2
surtos sistémicos desde o inico aparente da sua doenca é referida como fre-
guente (5,7,9,10,13.)

A febre alta com um padrio intermitente, geralmente com um unico pico
febril = 39° C vespertino diario (5, 6, 7, 8, 11, 12), como no nosso caso, é
referida como presente em quase todos os doentes, tendo sido observada em
cerca de 969, de 218 casos recentemente revistos (5). Nessa revisdo (5) os casos
referidos como nfo tendo febre alta (= 39° C) apresentavam, contudo, febre,
se bem que baixa ou moderada.
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O “rash” caracteristico é maculoso ou maculo-papuloso, “cor de salmio”,
_ nfo pruriginoso ou, mais raramente, pouco pruriginoso e surge frequente-
mente, ou intensifica-se, quande de hipertermia ou estimulagdo mecanica da
pele (5, 6, 7, 8, 10, 11, 12). Também presente no nosso caso, ¢ quase ta.
frequente como a febre caracteristica, surgindo em cerca de 88,5% dos doentes
(5). O dermografismo observado na nossa doente (fig.1) foi apenas descrito em
5 casos mas em nenhum dos restantes foi um dado negado (5).

As manifestagSes articulares referidas pela nossa doente a partir do 22 surto
de febre ¢ “rash” (Outubro/86 e, de novo, desde o reaparecimento do quadro
sistémico cerca de 1 ano depois (Set/87), por vezes ndo acompanham o inicio
da doenga (5,10), o que pode dificultar o diagnostico precoce. Ausentes num
dos casos da comunicagio inicial de Bywaters (4), as artralgias sdo referidas
em todos os restantes 227 casos recentemente revistos enquanto que 949 dos
casos daquela mesma revisdo (5) apresentavam artrite. As mialgias sdo referen-
ciadas como frequentemente associadas as artralgias, geralmente envolvendo o
pescogo, dorso e musculos proximais dos membros, assim como ¢ comum o
seu agravamento, e das artralgias, nos periodos de hipertermia (5,6 7, 8, 11).
Tal facto estava também presente na nossa doente. As articulagdes preferen-
cialmente atingidas sdo as do carpo, joelho, interfaldngicas, seguindo-se as do
tarso, do cotovelo, ancas e ombros (5, 6, 10, 11, 13). No nosso caso a doente
apresentava sinovite a nivel do carpo, joelho esquerdo e IFPs das m#os.

As unicas alteragbes radiolégicas osteo-articulares observadas na nossa
doente envolviam as mios onde se constatava diminuigdo das entrelinhas arti-
culares das articulagbes do Grande Osso e das 2.2 ¢ 32 articulagdes carpo-
metacarpicas, com integridade das articulagdes MCFs e tumefacgdo das partes
a nivel das IPFs. Este quadro radioldgico é considerado caracteristico da
Doenga de Still do Adulto e claramente distinto das alteragdes observadas na
Artrite Reumatoéide (5, 8, 11, 13, 14, 15, 16). Alguns AA salientam mesmo o
valor diagndstico deste tipo de carpite centrada a nivel do Grande Osso e com
tendéncia para a anquilose das articulagbes do carpo e carpo-metacarpicas (14,
15, 16).

Outras manifesta¢bes também presentes no nosso caso foram as hepatome-
gali, esplenomegalia e adenomegalias, observadas, respectivamente, em cerca
de 40%, 50% e 60% dos casos de D. Still do Adulto (5).

Também detectados na nossa doente, os derrames pleural e pericardico
foram em cerca de 1/4 dos casos revistos (5).

Leucocitose com neutrofilia, também presente no caso apresentado, é, a par
da febre e do “rash” tipicos em associagio com a sintomatologia articular, uma
das alteragdes caracteristica (5, 7, 8, 11, ), tendo sido determinada, em valores
=1000/mm’" em 929 dos casos (5).

~ Anemia, geralmente normonitica normocromica, e velocidade de sedimenta-

¢do elevada, observadas na nossa doente, constituem também alteragdes labo-

ratoriais comuns, tendo sido constatados valores de hemoglobina =10 grs% e

de velocidade de sedimentagdo =40 mm/ 1.2hora em , respectivamentre, 68% e
97% dos casos revistos (5).

Outras alteragdes apresentadas pela nossa doente foram uma hipergamaglo-

_ bilinemia e a presenga de imunocomplexos circulantes, observados respectiva-
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mente, em cerca de metada e de um tergo dos casos (5), sendo a percentagem
desta ultima determinagdo provavelmente dependente dométodo utilizado (5,
15).

Valores de complemento (CHS50, C3 e C4) normais, como no nosso caso, ou
ligeiramente elevados, foram observados em quase 99% dos casos de Doenga
de Still em que se procedeu & sua determinagdo (5).

Crioaglutininas, detectadas na nossa doente, foram tanto quanto sabemos,
apenas referidas em 2 casos (5,7).

A auséncia de Factores Reumatoides IgM e de anticorpos anti-nucleares no
soro da nossa doente é uma observagio caracteristicamente verificada em mais
de 90% dos casos de D. Still do Adulto e, quando presentes, os seus titulos sdo
baixos (5).

Do caso presentado ¢ de destacar as alteragdes da enzimologia hepatica com
clevagSes marcadas das transaminases no 2.° internamento (Outobro/86), e
apos normalizacdo dos seus valores, elevagdo de novo, entdo discreta, cerca de
1 ano depois (Novembro/87), em ambas as datas sem hiperbilirrubinemia nem
elevacdo da fosfatase alcalina. Estas alteragGes regrediram espontdneamente da
primeira vez ¢ apés introdugdo de corticoterapia da ultima. A auséncia de
terapéutica prévia com anti-inflamatérios nio esterdides ou de outros farma-
cos hepatotdxicos ( a doente fora submetida a doses terapéuticas de paraceta-
mol que se sabe hepatotdxico em doses macivas superiores a cerca de 10 grs
(17(, levou a adimitir, como veremos adiante, a presenga de outra entidade
patologica, designadamente, Hepatite Crénica Actica. Se bem que a elevagio
de enzimas hepaticos seja constatada em cerca de 709 dos casos de D. Still do
Adulto (5), os seus valores geralmente sdo pouco marcados e a elevagdo ¢
transitoria acompanhando a fase activa da doenga (5, 6, 10, 12, 18) alids como
observado durante o internamento da doente no nosso Servigo (Nov./87). As
alteragdes hepaticas, ndo descritas na primeira publicagdo da D. Still do
Adulto por Bywaters (4), tém sido contudo também referidas em doentes néo
submetidos a terapéutica com aspirina ou outros anti-inflamatdtios ndo este-
réides (5, 10, 14, 18), fairmacos estes que se sabem ser hepatotoxicos em diver-
sas doengas reumaticas (18, 19). Por outro lado, hepatite grave com insuficién-
cia hepatica foi descrita em 5 casos de D. Still do Adulto (12, 18, 20), num dos
quais sem prévia terapéutica anti-inflamatdria ndo esterodide (12). Os estudos
histopatoldgicos publicados tém revelado, nos casos de D. Still do Adulto
submetidos a biopsia hepatica, como altera¢gdo comum infiltrados dos Tractos
Portais predominantemente constituidos por célulgas mononucleadas (5, 6, 14,
18, 21), como no nosso caso , a que por vezes se associam sinais de hepatitefo-
cal minima com necrose (18) ou de hepatite recorrente minima com esteatose €
fibrose portal minimas (21), estas ultimas também presentes na peca de biopsia
hepatica realizada a nossa doente.

A nossa doente apresentava quando observada pela primeira vez em
Novembro de 1987, um quadro sugerindo o diagnéstico de Doenga de Still do
Adulto, mas esta entidade, de etiologia desconhecida, sem marcadores bioldgi-
cos nem alteragBes histopatoléogicas diagnoésticas, constitui um diagnoéstico de
exclusio, nomeadamente de infecgdo, outras connectivites especificas e doen-
¢as malignas, hematologicas ou outras, que ocorrem frequentemente como
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sindromas febris prolongados (5, 6, 11, 10, 11, 12, 15).

No nosso caso as manifestagdes caracteristicas da Doenga de Still do Adulto
foram precedidas em cerca de 1 més por um quadro definido por febre a.ta
ndo caracterizada, exantema esfoliativo, edema palpebral e enantema com
odionofagia, que levou ao diagndstico pelos médicos assistentes no seu pri-
meiro internamento (Setembro de 1986) de “dermatite esfoliativa (alérgica?)”.
Estas manifesta¢gGes poderiam também sugerir um infecgdo viral. Dadas as
alteragdes hepaticas observadas no 2.° internamento, as manifesta¢fes iniciais
podiam entdo evocar, de uma forma retrospectiva, um sindrome “like-doenga
do soro” descrito nas fases prodromicas da hepatite viral aguda (19). Na inves-
tigacdo laboratorial entdo realizada procederam-se a estudos serologicos para
o virus da hepatite B, a Coxiella Burnetti e a Brucela, cujos resultados foram
negativos. Se a artrite induzida pelos virus apresenta por vezes algumas seme-
lhangas com as manifestag¢Ges clinicas da D. Still do Adulto mas sendo geral-
mente de menor duragio, alguns casos constituem um problema de diagnos-
tico diferencial, designadamente nos que se detectaram titulos significativos de
anticorpos para os virus da rubéola, papeira ou Coxsackie (5). No mesmo
sentido, curiosamente, um doente desenvolveu uma D. Still do Adulto 2 meses
apos uma hepatite B comprovada (15).

Elkon et al. (15), num estudo englobando 13 doentes, 10 dos quais da série
inicial de Bywaters (4), constatou anticorpos para o virus da rubéola em titulos
baixos em 9 anticorpos anti- AgHbs e anti-HBc naquele doente em que a
Doenga de Still se iniciara ap6s uma hepatite B. No nosso caso, os estudos
serologicos foram efectuados cerca de 15 meses apds aquele episddio inicial de
exantema esfoliativo febril. Confirmou-se a negatividade da serologia para o
virus da hepatite B, a Coxiella Burnetti ¢ a Brucela e demonstraram-se anti-
corpos residuais (IgG) para o virus da hepatite A, da rubéola, citomegalovirus,
virus Epstein-Barr e Toxoplasma Gondii, sugerindo infecgdes prévias.

A nossa doente foi submetida a diversos outros exames auxiliares, laborato-
riais e outros, de que salientamos, para a exclusdo de outras entidades, a pes-
quisa de anti-corpos, os exames bacteriologicos, o mielograma e as biopsias
ganglionar e hepatica. Esta investigagdo permitiu excluir outros diagnosticos.
De entre estes destacamos o de Hepatite Crénica Activa, considerando dadas
as alteracOes enzimaticas observadas e o facto de se poder acompanhar de um
quadro com manifestagGes articulares e febre (19,22), o que nos levou & repeti-
¢do da biopsia hepdatica que ndo demonstrou a caracteristica necrose periportal
(“piecemeal”) (22).

No caso apresentado assistiu-se, com a introdugdo da corticoterapia, a um
controlo das manifestages clinicas sistémicas e uma progressiva normalizagdo
dos pardmetros analiticos de actividade inflamatoéria, controlo que persiste ao
fim de 5 meses de terapéutica.

Geralmente utilizados como farmacos de 1.28linha, os anti-inflamatérios ndo
esteroides quando usados isoladamente ndo permitem, na maior parte dos
casos, um controlo mantido da actividade sistémica da doenga sendo necessa-
ria a corticoterapia (5, 6, 10, 11, 13, 15), como sucedeu com a nossa doente.
Mesmo com os esteréides a recorréncia das manifestagles sistémicas sdo

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



DOENCA DE STILL DO ADULTO 167

comuns , surgindo em quase metada dos casos, quando da sua interrup¢io ou
redugdo da dose (5, 10, 13).

Embora as primeiras publica¢bes (4, 6, 8) considerassem a Doenga de Still
do Adulto uma entidade com bom progndstico funcional, estudos mais recen-
tes (9, 10, 11, 13, 14, 15), englobando doentes com maior duracdo da doenga,
revelam um pior prognéstico da fungdo articular, apesar do controlo das
manifestagdes sistémicas, surgindo poliartrite crénica em cerca de um tergo dos
casos (5, 11). Apesar de controlado o quadro sistémico, a nossa doente man-
tém artrite das IPs das mios e do carpo.

Entidade rara, de etiologia desconhecida, sem marcadores biologicos especi-
ficos nem histopatologia diagnostica, constituindo um diagnéstico de exclusdo,
a Doenga de Still do Adulto deve ser evocada perante uma doenga sistémica
caracterizada por febre alta intermitente acompanhada de exantema evanes-
cente tipipco e manifestagdes articulares, na presenga ou ndo de outras mani-
festagdes comuns (hepato-esplenomegalia, adenomegalias, pleuro-pericardite),
nomeadamente quando acompanhada de leucocitose com neutrofilia, aumento
da velocidade de sedimentagdo e auséncia de auto-anticorpos.
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Figura 1 Fotografia da pele do dorso onde se visualiza um desenho em “escrito” pela passagem
suave da unha do observador. '

Figura 2 Radiograma das midos: Tumefacgio das partes moles das articulagdes do Grande Osso
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Figura 3 Perfil térmico durante o dltimo internamento e sua relagio com a terapéutica.
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ARTIGO DE REVISAO

GASTROPATIA DOS ANTI-INFLAMATORIOS NAO
ESTEROIDES*

MARIO RODRIGUES!

INTRODUCAO

A aspmna a 1.2 droga anti-inflamatoéria nio esteréide (AINE), foi smtetlza-
da em 1883, ¢ introduzida na terapéutica médica em 1899, por Dreser’. Cerca
de 15 anos apos ¢ reconhecida na literatura médica a associa¢do da asplrlna
com o aparecimento de sintomas e lesdo do tracto gastro intestinal superlor

No decorrer dos anos 30, sdo identificadas as prostaglandinas (PGs)’ ¢ no
periodo apos a 2.2 Grande Guerra, a mvestlgagao farmacéutica levou ao apare-
cimento de cerca de 30 novos AINES*’

Em 1971 Vane mostrou que os AINEs eram potentes inibidores da sintese
das PGs, ¢ atrxbulu a esta acgio comum as propriedades anti-inflamatdrias
daquelas drogas®.

Em consequéncia, os principais efeitos adversos dos AINES foram também
considerados resultantes da inibigio sistémica da produgiio de PGs®.

Na figura 1 esta esquematizado, de forma resumida, o metabolismo do Aci-
do araquidénico, estando assinalado o local de ac¢do dos AINEs (inibi¢do da
cicloxigenase).

Estudos posteriores levaram a que actualmente haja uma crescente com-
preensdo do papel das PGs e do Tromboxano A2 na fisiopatologia das artro-
patlas inflamatorias, em particular a acgio supressora da PGE2 na activagido
de varias células 1mphcadas no sistema 1munolog1co ¢asua participagdo nos
mecanismos de defesa da mucosa gastroduodenal® °, mas também que os
AINEs poderdo actuar noutras vias de metabolizagio do acido araquidénico,
através da inibicdo das 15- e 11- lipoxigenase (que aparentemente produzem
leucotrienos de forma analoga a 5- lipoxigenase)'® '', ou por outros mecanis-
mos com a inibigio da activagio dos neutrdfilos, > " ou a modulagio da
actividade dos condrocitos.'*

* Palestra proferida no Centro de Satide do Bom Jesus (Funchal) em 21/10/88.

1- Interno do Internato Complementar de Reumatologia do Nicleo de Reumatologia (Resp. Prof. Viana
Queiroz) do Servico de Medicina IV (Dir.: Prof. Fernando de Pddua) do Hospital de Santa Maria.
Bolseiro da R.A.M.
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Fig. I — Metabolismo do 4cido araquidonico. Adaptado de Goodwin, JS (6).

FISIOPATOLOGIA

Os mecanismos que medeiam a agressdo gastrica ¢ duodenal dos AINEs sdo
de dois tipos.

Por um lado, todos os AINEs sio moléculas dcidas, com valores de pKa
entre 4 e 5, pelo que na presenca de acidez gastrica normal ndo estio ioniza-
das, o que as torna mals lipossoluveis e facilita a sua entrada e agressio directa
das células mucosas'®

Por outro lado, interferem, quer localmente, quer por via sistémica, com a
smtese de PGs, cuja acgdo protectora da mucosa gastroduodenal é bem conhe-
cida'’,

As PGs do tipo E sdo abundantes no sistema gastrointestinal em geral% ea
nivel gastroduodenal, sdo particularmente abundantes a PGI2, E2 e F2a'. As
acgoes das PGs sio multiplas a este nivel, onde inibem a produgdo de acido, ’

’, estimulam a secregao alcalina e aumentam a espessura da camada de muco
aderente a mucosa, = e ainda, regulam, facilitando, o fluxo sanguineo local,®
T8 que permite a restitui¢do rapida da mucosa ap6és a ac¢io de um agente
agressor.'®

EPIDEMIOLOGIA

Alguns dados publicados em anos recentes poderdo ajudar a enquadrar 0
problema da Gastropatia dos AINEs.

Em 1986, um relatério do C.S.M. (Committe on Safety of Medicines-Reino
Unido), indicava os AINEs como sendo das drogas mais prescritas, totalizan-
do mais de 20 milhdes de receitas por ano (5% do total de prescrigdes no
sistema de satide Britinico), sendo também responsaveis por 25% das comuni-
cagdes de efeitos adversos de drogas.”
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Entre 1964 e 1985, as reac¢des adversas mais comumente comunicadas rela-
cionaram-se com o tracto gastrointestinal (hemorragia e perfurac;e"lo)20 totali-
zando 3500 comunicagdes, de que resultaram 600 rrortes das quais cerca de
90% ocorreram em pessoas com mais de 60 anos de idade.”

Em 1987 foram passadas mais de 70 milhdes de receitas de AINEs nos
Estados Unidos, calculando-se que o mercado mundial destas drogas atinja
actualmente os 2 bilides de délares.’

A F.D.A. (Food and Drug Administration-EUA) calcula que os efeicos se-
cundarios graves com o uso de AINEs ocorrem em 1-29 dos doentes que
usam estzgs drogas por trés meses, e em 2 a 5% daqueles que as usam durante
um ano.

Vérios estudos mostraram que estdo em maior risco para o desenvolvimento
de uma complicagio gastrointestinal potencialmente fatal com o uso de
AINEs, os doentes com mais de 60 anos, particularmente os do sexo feminino
e os doentes debilitados.” ** »* 2 7

Num destes estudos, incidindo apenas em doentes com mais de 60 anos, o
risco de hemorragia gastrointestinal grave foi de 4,7 *, enquanto que num
outro estudo controlado, incidindo sobre cerca de 50.000 doentes, de qualquer
idade, o risco foi de 1,5.%

A magnitude destes numeros revela a importancia das complicagdes gas-
trointestinais secundarias ao uso de AINEs, mas 2 sua interpretagdo deve ser
cuidadosa, uma vez que, como realga O’Brien,* perante um uso tao frequente,
o nimero de efeitos colaterais descritos pode ser considerado bastante baixo,
embora ndo raros, considerando que os AINEs, como um grupo, provavel-
mente estdo entre os agentes farmacoldgicos mais seguros da medicina moder-
na. Também deve ser tido £m conmderagao que varios estudos foram realiza-
dos em servigo de urgéncia® ** ». Este facto levou a que, recentemente, Gibson
tenha afirmado **: “Para o cirurgido e o gastroenterologista os AINEs podem
parecer iniquios, mas para o reumatologista que semanalmente observa inime-
ros doentes sofrendo de dores, os AINEs sdo farmacos que propiciam benefi-
cios evidentes e somente um risco remoto de complica¢Ges graves”.

Outros autores perspectivam este problema de forma semelhante.” *

CLINICA

Estudos endoscopicos em individuos saudéveis,m e em doentes reuméticos,“
? revelaram que em mais de 2/3 dos casos a administragio de um AINE
provoca lesdes da mucosa gastroduodenal.

No entanto, a frequéncia das manifestagdes clinicas e o padrdo de apresen-
tacdo diferem substancialmente entre os doentes a tomar AINEs, ¢ aqueles que
apresentam lesoes endoscépicas similares, mas n3o relacionadas com o uso
daquelas drogas.™

Apesar da alta frequéncia de lesOes endoscépicas nos doentes a tomar
AINEs, apenas 30% dos que tomam aspirina ¢ 10% ou menos, dos que tomam
algum dos novos AINEs, apresentam dor abdominal,™ e cerca de 5% referem
disfagia”. Pelo contrario, o aparecimento insidioso de anemia é muito mais
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frequente nos doentes medicados com AINEs, sendo por vezes a unica mani-
festagdo clinica.? **

Merece destaque o facto de ‘mais de 509 dos doentes medicados com
AINEs e que sofrem uma complicagio potencialmente fatal, nunca referiram
previamente qualquer sintomatologia sugestiva.

PREVENCAO E TRATAMENTO

Como observa Roth,”' o reconhecimento da Gastropatia dos AINEs condu-
zird a um uso mais responsavel destas drogas, conforma os estudos bdsicos e
clinicos forem elucidando os mecanismos de agressio da mucosa gastroduode-
nal e a importancia relativa dos varios cofactores possivelmente implicados
(doengas e terapéuticas associadas, historia pregressa de doencga gastroduode-
nal ou uso de AINEs, habitos, etc.).

Entretanto, um conjunto de atitudes preventivas devem ser assumidas:

Em primeiro lugar, deve ser tida em consideragdo a idade e o sexo do doen-
te, ¢ 0 grau de inflamagéio que apresenta.” 222 0s AINEs nio devem ser utiliza-
dos apenas para obten¢do de analgesm

Todos os doentes devem ser minuciosamente inquiridos acerca da existéncia
de queixas dispépticas passadas ou presentes, assim como no decorrer da tera-
péutica. Os AINEs nfo devem ser utilizados em doentes com tlcera péptica
activa, e naqueles com historia pregressa de ulcera péptica e idade superior a
60 anos, os AINEs s6 devem ser prescritos apos outras formas de tratamento
terem sido cuidadosamente consideradas. Em qualquer doente, iniciar sempre
o tratamento pela dose minima eficaz.” %

Monitorizar regularmente os parametros laboratorais (hemoglobina, sangue
oculto nas fezes).

A endoscopia é o método diagnostico mais importante na avaliagdo destes
doentes, e deve ser pedida sempre que surjam quaisquer sinais ou sintomas de
toxicidade gastrointestinal.”'

Quando a gravidade clinica e laboratorial, bem como a avaliagio endosco-
pica, ndo exijam a suspensdo imediata do tratamento com AINEs, outras dro-
gas devem ser utilizadas, isoladamente ou em combinag&o.

Os antidcidos sdo baratos e propiciam alivio sintomatico, enquanto o sucral-
fate exerce acgdo citoprotectora isenta de efeitos sistémicos.”

Os antagonistas dos receptores H2 poderdo ter um papel adjuvante na tera-
péutica destes doentes,’ * embora um estudo endoscopio duplamente cego, con-
trolado com o placebo e com duragdo de 1 ano, ndo tenha mostrado qualquer
beneficio significativo®’.

Finalmente, a utiliza¢do de andlogos sintéticos das PGs representa uma
abordagem terapéutica logica dados os mecamsmos fisiopatologicos actual-
mente aceites na Gastropatia dos AINEs.*
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REUNIOES DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE REUMATOLOGIA

PNEUMONIA COMPLICADA
DE INSUFICIENCIA RENAL

LUIS GAIAO, TEIXEIRA DA COSTA, MIRANDA ROSA, CANAS DA SILVA,
JAIME BRANCO, LUISA BOAL, LEONOR MOITA, VIANA DE QUEIROZ
E M. FREITAS E COSTA.

Descreve-se o caso clinico de um doente do sexo masculino, 34 anos de
idade, maritimo de profissdo, internado por um quadro clinico de tosse ¢
expectoragio hemoptoica, queda do estado geral e insuficiéncia cardiaca
congestiva.

Nos antecedentes pessoais destaca-se tuberculose pulmonar aos 10 anos de
idade e estadia sazonal por periodos de 6 meses ao largo das costas da Amé-
rica Central.

Na observagdo salienta-se HTA ligeira, fervores subcrepitates no 1/3 inferior
de ambos os hemitoraxes, sopro sistolico no BEE e ponta, edemas maleolares.

Laboratorialmente havia discreta anemia (Hb-10,5 g). VS moderadamente
elevada (35mm), hipogamaglobulinemia (16,2 %), sedimento urindrio activo
com hematuria e cilindruria e insuficiéncia renal (Pcr-2,8 CLcr-33). Radiologi-
camente observa-se derrame pleural bilateral, focos de condensag¢do parenqui-
mentosa pulmonar e aumento do indice cardio-toracico.

O ecocardiograma apresentava um padrdo de miocardiopatia dilatada. Apos
exclusdo de outras entidades, nomeadamente de etiologia infecciosa ou tumo-
ral, foi colocado o diagnéstico de Granulomatose de Wegener tendo em conta
o envolvimento respiratério (pulmonar) e renal, associados aos dados histolo-
gicos de bidpsia renal (glomerulonefrite granulomatosa),

A medicac@o incluiu ciclofosfamida (100 mg/dia) e prednisolona (60 mg/dia)
com resolugdo das lesdes do parenquima pulmonar e da deterioragdo rapida-
mente progressiva da func¢io renal (3 meses) evoluindo para insuficiéncia renal
crénica pelo que o doente se encontra sob hemodialise iterativa,

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



178 REUNIOES DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA

OLIGOARTRITE FEBRIL

RUI LEITAO, LUIS GAIAO, TEIXEIRA DA COSTA, CANAS DA SILVA E VIANA DE
QUEIROZ

O diagnoéstico das formas agudas da endocardite infecciosa ndo é habitual-
mente dificil dado o caracter fulminante da afec¢do, com sindroma febril mar-
cado e persistente, grave repercussdo sobre o estado geral e manifesta¢des car-
diacas predominantes facilmente detectaveis pelos exames clinico e ecocardiogra-
fico. As formas sub-agudas da doenga, pela sua evolugdo insidiosa com curso
clinico mais arrrastado e manifestagdes multissistémicas, muitas vezes inespeci-
ficas, sdo habitualmente de diagnoéstico mais dificil. A evolugdo insidiosa, a
apresentagdo muitas vezes intermitente das queixas e dos sinais clinicos e o seu
caracter politdpico, obrigam frequentemente ao diagnostico diferencial com
varias doengas multissistémicas, nomeadamente as doengas do tecido conjuntivo.

Os aa descrevem um caso de endocardite bacteriana sub-aguda por estrepto-
coco sanguis cuja forma de apresentagio foi a de uma oligoartrite com sin-
droma inflamatério sérico muito marcado e sopro cardiaco, no qual uma evo-
lugdo muito arrastada e insidiosa, a negatividade persistente das hemoculturas
¢ a normalidade dos primeiros exames ecocardiograficos, protelaram o diag-
nostico até a instalagdo de um quadro clinico mais completo com embolizagdo
cerebral, lesGes petequiais cutineo-mucosas ¢ febre elevada e persistente. So
nessa altura o ecocardiograma detectou a existéncia de vegeta¢des mitrais e foi
isolado o agente infectante a partir das hemoculturas. Instituida a terapéutica
apropriada houve rapida regressio do quadro clinico e laboratorial com cura
da doente sem sequelas neuroldgicas ou cardio-vasculares.

ARTRITES INFECCIOSAS INTERNADAS
NOS ULTIMOS DOZE MESES NO NUCLEO
DE REUMATOLOGIA DO SERVICO DCE MED. 1V DO H.S.M.

FERNANDO SARAIVA, JORGE SILVA, LUIS GAIAO, VIVIANA TAVARES, J. CANAS
DA SILVA, JAIME BRANCO, JOSE CARLOS ROMEU, MIRANDA ROSA E VIANA

DE QUEIROZ

Os Autores apresentam os casos de artrite infecciosa internados em 1988 no
Niucleo de Reumatologia do Servigo de Medicina IV do H.S.M.. As articula-
¢oes afectadas foram o joelho (dois casos), a tibio-tarsica (dois casos), a 12
metatarso-faldngica (um caso) e a sacro-iliaca (um caso). Destes seis, dois
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foram de etiologia tuberculosa, dois de natureza brucélica, um, estafilocdcica e
num deles ndo foi possivel responsabilizar um gérmen determinado. Trés dos
seis doentes em causa tinham também lupus eritematoso sistémico.

VASCULITE NECROSANTE REUMATOIDE

JAIME C. BRANCO, VIVIANA TAVARES, JOSE CARLOS ROMEU, RUI LEITAQ, J.A.
MELO GOMES, M. VIANA DE QUEIROZ
Nicleo de Reumatologia, Hospital Universitario de Santa Maria, Lisboa

A Artrite Reumatéide (AR) é uma doenga multisistémica cujo componente
extra-articular constitui, com frequéncia, a maior condicionante do prognos-
tico. A vasculite reumatdide ocorre em 20% das AR condicionando menor
sobrevida do que quer a populagio em geral quer os doentes com AR sem
vasculite. A vasculite necrosante reumatoide (VNR) apenas complica menos de
1% das AR e segundo a literatura é mais frequente no sexo masculino, na AR
arrastada, com grave comprometimento articular, nédulos reumatoides, facto-
res reumatoides fortemente positivos e submetida a corticoterapia prévia. E
sinal de mau prognéstico a existéncia de esclerite bilateral, neuropatia sensitivo-
-motora, hipogamaglobulinémia e alteragoes do sedimento urinario. Os 5 casos
de VNR apresentados eram todos do sexo feminino (idade média: 67,2 anos)
portadoras de AR classica, sereopositiva e erosiva, com duragio média de 22,2
anos (limites: 1-44 anos). 4 doentes tinham sindrome de Sjégren e 2 apresenta-
vam nodulos reumatdides. Todas haviam feito corticoides préviamente. A vas-
culite iniciou-se em 3 casos pela pele e nos outros 2 pelo nervo tendo nestes
ultimos apresentado um intervalo livre de queixas entre o acidente inicial € o
periodo de estado da doenca. Se a mononevrite miltipla s6 apareceu nas 2
doentes em que a VNR se iniciou pleo nervo ja a gangrena ocorreu em todos
os casos. Também a anemia, a leucocitose com neutrofilia, a VS elevada e a
infeccdo (3 sepsis St. aureus- 3 infecgSes urindarias - 2 Proteus e 1 E. Coli- |
artrite infecciosa- St. aureus) se manifestaram na totalidade dos doentes. As 3
doentes em que havia alteragdes do sedimento urindrio foram as que falece-
ram. Aparentemente as diversas terapéuticas utilizadas (corticoides em altas
dosess e/ ou pulsos, ciclofosfamida, plasmaferese) ndo influenciaram a incidén-
cia de morte.
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POLICONDRITE RECIDIVANTE
ASSOCIADO A SINDROME DE REITER

JORGE SILVA, ALVES DE MATOS, JAIME C. BRANCO, J. CANAS DA SILVA,
ODETE ALMEIDA E M. VIANA DE QUEIROZ.

A policondritre recidivante é uma doenga rara, de causa desconhecida,
associando-se em cerca de 309 com outras doengas reumaticas especialmente
conectivites, vasculites e mais raramente espondiloartropatias seronegativas.

Apresentamos uma associagido de policondrite com Sindrome de Reiter.

Homem 46 anos com condrite das cartilagens auriculares, nasais e traqueais,
surdez, febre, poliartrite, episddios de olho vermelho, aftas orais recurrentes,
uretrite estéril, sacro ileite bilateral, espessamento da valvula aortica, anemia,
leucocitose, vs de 110 na 12 hora. HLA A2, A30, AWI19, B51 (BS), CW2,
DR6. A bidpsia da cartilagem auricular evidenciava condrite e pericondrite, a
bidpsia sinovial do joelho direito apresentou sinovite cronica inespecifica, a
bidpsia da pele e do tecido celular sub-cutineo da superficie plantar do pé
esquerdo mostrou alteragdes tipicas de Sindrome de Reiter.

Na revisdo da literatura que realizamos apenas encontramos um caso seme-
thante descrito por Pazirandeh em 1988 (J. Rheum. 15/4: 1988)

POLIMOSITE SINTOMATICA
DE REUMATISMO PARANEOPLASICO

ARMANDO MALCATA, JOSE CARLOS ROMEU, TEIXEIRA DA COSTA E VIANA DE QUEIROZ

Os autores apresentam o caso clinico de uma doente de 73 anos de idade
que ano e meio apos cirurgia por adenocarcinoma gastrico surgiu com mial-
gias, expontdneas ¢ a mobilizacio , diminuigdo da for¢a muscular proximal,
disfagia, regurgitacdo e disfonia.

Os exames complementares confirmaram a hip6tese diagnédstica de polimio-
site. Havia eleva¢do dos “enzimas musculares, biopsia muscular e E.M.G. com
alteragdes compativeis com P.M.

A pesquisa de eventual recidiva da neoplasia gastrica, ou presen¢a de outra,
foi negativa.

Fez corticoterapia, em dose elevada. Teve alta, ap6s 2 meses ‘de interna-
mento, com nitida melhoria do quadro clinico.

Um més depois surgiram sucessivamente: metrorragias, expectoragdo hemop-
tdica, equimoses, e agravamento de P.M.

Reinternada, constatou-se quadro de anemia hemolitica microangiopatica,
causada por coagulacdo intravascular disseminada, de evolucgdo térpida, rela-
cionada, provavelmente, com recidiva tumoral.

A doente faleceu dias depois, por tromboembolia pulmonar.
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HIPEROSTOSE VERTEBRAL ANQUILOSANTE COM DISFAGIA

J. A. MELO GOMES* E J.P. CANSADO DE CARVALHO**

RESUMO: A hiperostose vertebral anquilosante (HVA) ou doenga de Fores-
tier ¢ uma situagdo clinica benigna, com prevalténcia de 4 a 8% na populagdo
de idade superior a 50 anos.

Radiologicamente os seus aspectos caracteristicos sio mais frequentes ao
nivel da coluna dorsal e lombar. As suas localizag¢Ges cervicais podem contudo,
quando volumosas, provocar compressdo extrinseca do esofago, sendo a HVA
considerada por isso uma causa de disfagia. Relatamos de seguida um caso
clinico em que tal parecia suceder.

Caso Clinico: Mulher de 69 anos, doméstica, com cervicalgias “mecanicas”
desde os 50 anos, e nédulos de Heberden e Bouchard, assintomaticos, desde os
55 a., que recorre a consulta por agravamento progressivo da sintomatologia
cervical ao longo dos Ultimos 5 anos.

Antecedentes pessoais -Disfagia ligeira para sélidos desde os 67 a.; cataratas
nucleares. Nega diabetes, sendo os restantes antecedentes irrelevantes. Exame
Objectivo Geral normal. Exame Objectivo Reumatoldgico: hipercifose e hiper-
lordose lombar; limitagio dolorosa de grau moderado dos movimentos da
coluna cervical; nédulos de Heberden e Bouchard bilateralmente; crepitagdes
dos joelhos; hallux valgus bilateral. Laboratério dentro dos limites do normal.
Radiogramas: Coluna cervical -HVA de C4 a C; (espessura antero-posterior de
6 mm); Coluna dorsal -HVA,; calcificagdo de entesis rotuleana ¢ calcaneana.
Radiograma do eso6fago-discreta compressdo extrinseca, a qual ndo diminui
significativamente o lumen do orgdo, nem impede a progressio da papa
baritada. :

Esofagoscopia -sem alteragdes.
Efectuou-se Radio-Cinema da degluti¢do, o qual permitiu verificar que a dis-
fagia era devida a alteracio funcional da hipo-faringe e nfo & eventual com-
pressdo extrinseca sugerida pelo radiograma da coluna cervical,
Conclusdes: 1 — Nem sempres o que parece ¢!

2 — Uma investigagio mais profunda dos casos de disfagia
assiada & HVA pode revelar outras causas que nfio a aparentemente, 6bvia
compressdo extrinseca de eso6fago.

* Capitdo Médico do Exército Portugués. Unidade de Reumatologia do Hospital Militar Principal.”
** Capitdo Médico do Exército Portugués. Servi¢o de Radiologia do Hospital Militar Principal.
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DOENCA DE CROHN

A poposito de um caso clinico

LICINIO POCAS*, LEAO ROSAS**, VASCONCELOS TEIXEIRA***

A doenga de Crohn, como a colite ulcerosa, acompanha-se frequentemente
de manifestacoes extraintestinais, algumas delas podendo preceder as queixas
digestivas ou tomar um aspecto mais saliente em relacdo a estas.

As manifestacoes reumaticas que mais frequentemente se associam a doenga
de Crohn sao a monoartrite ou oligoartrite, predominante dos menbros infe-
riores, € a espondilite, podendo ou ndo afectar conjuntamente o mesmo
doente. A forma espondilitica associa-se a percentagem muito elevada de anti-
génio HLA B 27 (75-95%) e de modo geral evolue independentemente da
doenga intestinal.

Outras manifestagdes reumaticas que podem surgir no decurso da doenga de
Crohn 'sdo osteomielite ou artrite infecciosa, por dissemina¢do hematogénica
ou fistulosa de abcesso digestivo, a policondrite ¢ a amiloidose.

O eritema nodoso quando em associagdo com a oligoartrite obriga a colocar
um diagnoéstico de suspeicdo de doenga de Crohn.

O diagnostico desta doenga fundamenta-se na observagio rectosigmoidos-

coOpia, na histologia do intestino e na imageologia radiolégica. O seu trata-
mento habitualmente responde bem & associa¢io de sulfasalasina com corti-
coides e dieta apropriada.
O caso clinico apresentado de uma jovem com oligoartrite dos membros infe-
riores, eritema nodoso, perturbagdes digestivas ligeiras de dor e dejecgdes de
fezes moles, hiperteremia e degradag¢do do estado geral, constitui um exemplo
classico que ndo coloca dificuldades de diagndstico ao reumatologista, tendo
sido confirmado pela bidpsia do colon e pela radiologia do intestino delgado e
do colon.

A propésito deste caso clinico, pretende-se chamar a atengdo para a requisi-
¢do correcta do estudo radiologico, de modo a evitar-se repetigdes de exames
que serdo prejudiciais sob varios aspectos.

Na suspeita de doenca inflamatoéria crénica do intestino deve pedir-se
expressamente o “transito seriado do intestino delgado” e o “clister opaco por
duplo contraste”, De modo complemetar, se necessario, podera realizar-se o
“clister do delgado através de enteroclise por via alta” e o “estudo do ileon
terminal por duplo contraste através de pneumocolon oral”.

*  Assistente Hospitalar de Reumatologia
** Interno de Radiologia
*** Professor Auxiliar de Medicina
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POLIARTERITE NODOSA COM ACRONECROSE

VIVIANA TAVARES, JAIME C. BRANCO, J. CANAS DA SILVA E M. VIVIANA
QUEIROZ

A poliarterite nodosa (PAN) ¢ uma vasculite necrosante sistémica que afecta
essencialmente as artérias de médio e pequeno calibre podendo apresentar um
quadro clinico variado sendo a necrose digital um dos menos frequentes.

Apresentamos o caso clinico de um doente do sexo masculino, com 54 anos,
que surge com um quadro de mialgias, astenia, emagrecimento e fenémeno de
Raynaud, evoluindo rapidamente para necrose das extremidades distais dos
dedos das mios e pés. O exame objectivo evidenciava um livedo reticularis no
dorso e nos membros. Os pulsos periféricos eram amplos e simétricos € 0
exame neurolégico era normal. o estudo laboratorial revelou um aumento da
velocidade de sedimentagio e uma leucocitose sem neutrofilia. os factores
reumatoides, os anticorpos antinucleares € a pesquisa de crioglobulinas foram
negativos. Ndo existiam alteragdes no ecocardiograma e na ecografia abdomi-
nal. O electromiograma, que revelou uma mononevrite multiplex, e a arterio-
grafia abdominal, demonstrando a presenga de anenrismas da artéria esplé-
nica, permitiram confirmar o diagnéstico de PAN. O auente foi medicado com
prednisona assistindo-se & delimitagio e estabiliza¢gio das zonas de necrose
que, posteriormente, se destacaram expontdneamente com perfeita cicatrizagdo
dos dedos.

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO E PSICOSE AGUDA

VIVIANA TAVARES, JA. PEREIRA DA SILVA E M. VIANA QUEIROZ

No decurso do Lupus Eritematoso Sistémico (LES) as manifestacGes neuro-
psiquiatricas sdo frequentes, traduzindo-se clinicamente de forma variada
desde o sindrome orgénico cerebral a psicose e ao coma, podendo dever-se nio
s6 ao envolvimento do SNC pela doenga mas também a outros factores como
a corticoterapia, a hipertensdo arterial, a insuficiéncia renal e a infec¢des dso
SNC (como a tuberculose e a toxoplasmose).

E apresentado o caso clinico de um doente do sexo masculino, com 37 anos,
sofrendo de LES associado a um quadro de psicose aguda, interpretado como
manifestagdo de cerebrite lupica. Apesar da terapéutica instituida como predni-
sona e ciclofosfamida, além da medica¢io antipsictica, o quadro clinico
mantem-se inalterado durante 2 meses assistindo-se simultaneamente a um
agravamento progressivo do estado geral com emagrecimento ¢ marcada fusdo
muscular. A presenc¢a de um tremor fino das extremidades e de uma exoftal-
mia discreta fazem suspeitar da existéncia de um hipertiroidismo associado,
que ¢ confirmado pelo aumento das fracgoes livres de T3 ¢ T4 Com a terapéu-
tica constituida por propiltiouracilo e propanolol assiste-se a uma regressio
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rapida do quadro psicético e melhoria progressiva do estado geral.

Os autores chamam ainda a atengdo para algum,as séries recentes que refe-
rem a frequéncia de alteragoes da fung8o tiroideia em doentes com LES e para
a possibilidade da psicose estar presente nos quadros de hipertiroidismo.

SINDROME FEBRIL DO IDOSO.
TRES CASOS DE CONDROCALCINOSE ARTICULAR.

A. ALVES DE MATOS, JAIME C. BRANCO, J.A. PEREIRA DA SILVA E M. VIANA
DE QUEIROZ.

Apresentamos trés casos de poliartrite febril em que a radiologia revelou
sinais de condrocalcinose articular e em que as hipdteses infecciosas foram
afastadas.

Trés individuos, 2 do sexo masculino, entre os 60 e 75 anos, deram entrada
no Hospital de Santa Maria por poliartrite afectando as articulagdes dos
membros superiores, joelhos e, em dois doentes, das tibiotarsicas. Apenas num
a poliartrite apareceu concomitante com febre; nos outros, esta precedeu a
poliartrite por alguns dias. Um dos doentes apresentou-se com desorientacdo
temporo-espacial e discurso incoerente. Todos tinham leucocitose com neutro-
filia, velocidade de sedimentagdo elevada, factores reumatodides IgM e anticor-
pos antinucleares negativos. A pesquisa de cristais no liquido sinovial foi nega-
tiva; de igual modo, foram negativas as culturas afectuadas. A condrocalcinoise
foi demonstrada nas radiografias dos joelhos em todos os casos, no carpo e na
sinfise publica num doente € nas metacarpofalingicas num outro.

Os trés doentes foram medicados com indometacina com remissio clinica
entre os 5 e 10 dias.

Numa revisdo da literatura (Medline) apenas encontramos referéncias a um
artigo com descri¢do de 8 casos semelhantes aos descritos (1).

Real¢amos a importincia da condrocalcionose no diagndstico diferencial de
uma poliartrite febril num idoso.

1. Bong D. E Bennet R: Pseudogout mimicking systemmic disease. JAMA, 246: 1, 483-1, 1981.
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Exmo.(s) Colega(s) / Senhor(es):

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas publicagles:
«ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revista de documentagdo médica reumatoibgica) e
«BOLETIM INFORMATIVO» (noticidrio de informagdo reumatolégica, do Pais e do Estrangeiro).

Sédo ambas publicadas trimestralmente (Margo, Junho, Setembro e Dezembro) e distribuidas
aos Membros da Sociedade e, tanto quanto possivel, a Instituicbes médicas e cientificas,
nacionais e estrangeiras (Ligas e Centros de Reumatologia e afins; Faculdades de Medicina;
Universidades e Centros de Investigagdo; Sociedades Médicas e Cientificas, Hospitais & Servigos
Clinicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta de publicagdes e de planos de investigagdo e
de actividade cientifica, clinica e social.

A Sociedade agradece os nomes e endere¢os de Instituigbes deste tipo existentes no Pais.

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumnatismais transcendem o ambito
médico e devem também interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu »Boletim
Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagdo (Imprensa TV e
Radio} e a Laboratdrios de produtos quimicos farmacéuticos, em Portugal.

Gratos pela vossa cooperagdo, subscrevemo-nos com as mais cordiais saudages.

Cher(s)..Collégue(s) / Monsieur (Messieurs).

La Société Portugaise de Rhumatologie est trés heureuse de vous remettre ses publications
«ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA~ (revue de docummentation médicale rhumatologique)
ot le <BOLETIM INFORMATIVO» (bulletin d’information rhumatologique du Pays et de I'Etranger).

Ces deux publications trimestrielles (mars, juin, septembre, décembre) sont distribuées aux
Membres de la Société et, tant que possible, a quelques Instituitions médicales et scientifiques du
Pays et I'ttranger (Ligues et Centres de Rhumatologie ou alliés; Ecole de Médecine; Universités et
Centres de Recherche Scientifique; Sociétés Médicales et Scientifiques;, Hépitaux et Services
Cliniques; Revues et Journaux Médicaux), avec I'échange de publications et de plans de recherche
et d’'activité scientifique, médicale et sociale.

Nous serions trés reconnaisants de nous faire parvenir les noms et les adresses de ces
Instituitions chez vous.

En vous remerciant d’avance votre coopération, nous vous prions d'agréer I'assurance de nos
sentiments les plus distinguées.

Dear Colleague(s) / Sir(s)

The Portuguese Society of Rheumatology is very good to send you the publications: The
«ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA~ (review of medical documentation) and the <BOLETIM
INFORMATIVO» (bulletin on rheumatological information).

Both publications, appearing every three months (March, June, September and December)
are distributed to the Members of the Society and, as much as possible, to the medical and
scientific institutions from our own country or foreign ones — Leagues and Centres of Rheuma-
tology or allied ones; Medical Schools; Universities and Centres of Scientific Research; Medical
and Scientific Societies; Hospitals and Clinical Units; Medical Reviews and Newspapers.

Wae intend to exchange pubiciations and information about the plans of research and of scien-
tific, medical and social activity or connected subjects. We will thank you very much to your giving
us the names and adresses of those institutions in your Country.

Thanking you for your cooperation, with kind regards.
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disponive| em CIBA-GEIGY

DIVISAO FARMA. Av. 5 de Oy
t .

tubro, 35.20
1000 LISBOA
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