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EDITORIAL

A REUMATOLOGIA PORTUGUESA NOS ANOS 90.
A DECADA DE TODOS 0S DESAFIOS

A reumatologia portuguesa (REP), apesar da capacidade, do dinamismo e
da competéncia que vem, de forma consistente, revelando ndo tem conseguido
alcangar as legitimas expectativas criadas pelo enorme trabalho desenvolvido a
todos os niveis. Sdo expectativas de independéncia, de autonomia, de descen-
tralizagdo, de crescimento, de desenvolvimento € de personalizagio para sO
mencionar algumas. '

E como se qualquer forca, invisivel ¢ poderosa, se opusesse, tenaz e
permanentemente, ao sentido do desenvolvimento e da expansdo que os
reumatologistas, € ndo s, lhe tém tentado laboriosamente imprimir.

O tempo acaba inevitavelmente por consagrar todas as causas justas €
inequivocas mas, no que respeita a REP, esse tempo persiste em tardar,
ameacando a dedicagfio, a persisténcia e, enfim, a paciéncia de alguns (mui-
tos?) de nés.

Ao invés de procurar e/ou apontar bodes expiatdrios é, com certeza, mais
coerente e produtivo esclarecer se “a culpa” nfo ¢ primariamente nossa
(individual e colectivamente).

Se como dizia Pasteur, “a sorte s favorece os espiritos preparados” ¢ entdo
necessario encontrar os pontos que se podem corrigir ou melhorar para ndo
continuar a culpar a ma fortuna pelas desditas que enfermam a nossa
reumatologia.

Adivinhar é sempre dificil, sobretudo quando se trata do futuro, mas ¢
facilmente previsivel que a Gltima década do segundo milénio serd para a REP
uma época de todos os desafios. Destacam-se os seis (6) que nos parecem
predominar no condicionamento da sua progressao.

1. Cooperagdo pacifica e inteligente ou a inevitdvel dispersdo e desordem:
parecem criadas as condig¢des basicas essenciais, até aqui algo arredias, para
que seja possivel, trabalhar em conjunto com a finalidade de atingir metas
colectivas consensuais e mobilizadoras, caso contrario a resultante das forgas
desencontradas ou antagénicas tera uma direc¢do desinteressante para todos.

2. Reflexdo discutida ou a actual descaracterizagdo: a defini¢do de objecti-
vos elementares comuns através da discussdo e reflexdo participadas, que
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devem incluir outros profissionais da saude e outros intervenientes interessados
e interessantes, serd, porventura, a unica forma de criar uma mancha caracte-
rial do que queremos.seja a nossa reumatologia. Sem saber o que quer, o
colectivo nada conseguira realizar.

3. Planeamento coordenado ou a subalternidade habitual: ¢ fundamental
que 0s novos hospitais centrais (e alguns distritais) em construgdo ou a
construir, contenham desde o seu planeamento inicial (Direc¢io Geral das
Construgdes Hospitalares/ Comissdes Instaladoras) a previsdo de instalagdo da
valéncia de Reumatologia em toda a sua extensdo, isto € o espago fisico e o
quadro médico e paramédico além da dotagdo de material diverso (de ensino,
de comunicagdo, de recuperagdo, de biblioteca, de secretaria, etc, etc) e dos
canais necessarios para 0 acesso aos servigos centrais complementares conside-
rados necessarios. Depende fundamentalmente de nds, reumatologistas, poro-
curar, por todos os meios, influenciar e orientar as entidades responsaveis por
estas determinagdes. Se assim nio for serd sempre e cada vez mais a subalter-
nidade, o favor, a esmola, e a indigéncia em relagido as outras especialidades
médicas.

4. Investigacdo imaginativa e criadora ou a vulgarizagdo inelutdvel: nio
basta publicar muito e cada vez mais sem ter orientagdes correctamente
definidas em linhas programaticas de pesquisa. Ndo basta também publicar
muito mas sem coordenagio de esforgos e de objectivos, resvalando por um
lado na redundincia e por outro nas lacunas da investigagdo, que é possivel
realizar no nosso Pais. Ndo se deseja cercear a imaginagio e a livre iniciativa,
nada disso, mas tdo somente direccionar algum esfor¢o de pesquisa em
sentidos, por varios motivos, até agora esquecidos e/ ou abandonados e que se
podem concretizar de forma razoavelmente facil e pouco onerosa. Este cami-
nho, que se deseja cooperativo, poderia ser coordenado pela Sociedade Portu-
guesa de Reumatologia (SPR), bastando para tanto reformular a estrutura e as
fungdes e substituir alguns membros do seu conselho cientifico para assim o
tornar mais operacional e interventor.

5. Didlogo e comunica¢do ou a suspei¢do e o equivoco cldssicos: a comuni-
cagdo ¢ a unica forma de entendimento e o didlogo a sua melhor via para a
compreensdo individual. Quanto mais perfeita e completa for a comunicac¢do
(pessoal, familiar, social, institucional, inter-entidades, internacional, etc) me-
thor sera a informacio e, portanto também a relagdo e/ou o funcionamento
entre as partes. As suspeitas, os mal entendidos, a davida e o “diz que disse” s6
podem ser eliminados ou superados, se forem atingidos niveis aceitaveis de
comunicag¢do e didlogo, ultrapassados os seus curto-circuitos (propositados ou
acidentais) e evitadas as informag¢Ges viciadas na forma ou transviadas no
objectivo que por vezes surpreendem o nosso quotidiano.

6. Afirmacdo persistente ou a asfixia intolerdvel de sempre: & manutencio
da asfixia sentida a todos os niveis e sob as mais diversas, subtis e perversas
formas, devemos opor a nossa capacidade de afirmagdo consensual, consisten-
te e permanente sobre os objectivos tragados e as vias escolhidas para os
alcangar. De outra forma, a manutengdo intoleravel do “sufoco” didrio e
constante, exercido por pessoas e instituigdes, pode ser tdo nociva que
desmotive e desmobilize a vontade de cada um e de todos nds.
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Todo este esforgo necessita de ser fundeado na respeitabilidade, na indepen-
déncia, na devogdo e na inteligéncia de institui¢des indiscutivelmente represen-
tativas dos reumatologistas portugueses, como se querem a SPR e o Colégio da
Especialidade de Reumatologia da Ordem dos Médicos (CEROM). Estes orga-
nismos deverdo servir de for¢a motriz as acgdes, aglutinar outros grupos de
profissionais de saide ¢ outros possiveis intervenientes, conquistar a opinido
publica e convencer o poder politico da justeza das necessidades dos doentes
reumaticos.

Nio se deseja que a SPR ¢ o CEROM exer¢am um poder redutor e uma
atitude centralizadora mas antes que assumam a dinidmica convergente, o
espirito agregador e a capacidade catalizadora que o presidente do CEROM
revelou, de forma exemplar, aquando da discussdo, no passado verdo, da
valéncia e da carta hospitalar de reumatologia.

Este editorial de recurso, nio foi elaborado com intuitos definitivos mas na
esperanca de provocar a(s) reacgdo(Ges) e a discussdo capazes de produzir a
“doutrina” de que tanto carecemos.

Jaime C. Branco
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ARTIGO ORIGINAL

DOR CRONICA REUMATISMAL

— ABORDAGEM PARA O CLINICO GERAL —

LICINIO POCAS*

“A medicina da dor ¢ uma expressdo de amor ao préximo”

George Vignon

PREFACIO

A dor crénica define-se como a dor que persiste hd mais de trés meses
apesar da intervengdo médica.

A situacdo de Dor Croénica é a mais importante causa de sofrimento, de
desgaste fisiologico e psiquico e de degradagdo da qualidade de vida, provo-
cando grande incapacidade, pelo que representa um grave problema econo-
mico no meio familiar, empresarial e governamental.

A intencdo deste trabalho é a de transmitir ao Clinico Geral conhecimentos
de indole pratica que the permitam a aquisi¢io de informagio com a qual
possa estar em melhores condigbes para o estudo e diagnédstico da Dor Cro-
nica Reumatismal e mais correctamente a poder tratar.

Ninguém melhor que o Clinico Geral sabera o peso e importancia que as
doencas reumaticas representam no débito da actividade clinica, dada a sua
elevada prevaléncia, as dificuldades de diagnostico e a variedade do trata-
mento. E por causa da dor que a maioria dos doentes recorre ao médico ¢ € na
esperanga do seu tratamento que frequentam a sua consulta. Para o médico, o
alivio do sofrimento constitui o objectivo prioritario, e quando conseguido, ¢

*Assistente Hospitalar de Reumatologia da Unidade de Reumatologia (Dir. Prof Lopes Vaz) do H. S. Jodo

do Porn
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motivo de grande satisfagdo pessoal. Se perguntarmos ao doente o que ele
espera do seu médico e a este o que mais deseja em relagdo aquele, a resposta
serd a mesma, o alivio da dor.

A dor, como sintoma que é, apresenta-se com tonalidades variadas e com-
plexas, abrangendo territorios fisicos e psiquicos, com fronteiras geralmente
mal definidas, exigindo para o seu estudo uma meticulosa anamnese, uma
observacdo intencionalmente dirigida e uma correcta interpretagdo dos meios
auxiliares de diagnodstico. O seu tratamento sera instituido apds o diagndstico
do tipo de dor e sera necessariamente diferente conforme ela seja inflamatdria,
degenerativa ou psicogénica.

Nio ¢é possivel neste trabalho abordar a patologia das doengas reumaticas
que estdo subjacentes a dor, pelo que remetemos o leitor para a consulta da
bibliografia necessaria para o seu estudo e entendimento. Esta exposi¢do vai
seguir os seguintes capitulos: generalidades sobre a dor, fisiopatologia da dor
cronica reumatismal, medi¢do da dor reumatismal e tratamento.

GENERALIDADES SOBRE A DOR

A Dor é uma experiéncia pessoal, de etiologia multifactorial, nela intervindo
elementos fisicos, psiquicos, temporais, genéticos, racicos, culturais, religiosos,
etarios e ambientais. A sua expressio depende da personalidade, cultura e
experiéncia dolorosa anterior do doente. A Dor manifesta-se como uma sensa-
¢do subjectiva desagradavel, com componentes sensorial, afectivo, cognitivo e
comportamental, intervindo uns nos outros. O componente sensorial permite
reconhecer o local, duragfo e intensidade de estimulo doloroso. O componente
afectivo confere a Dor a sua tonalidade desagradavel e angustiante que a
transforma em sofrimento. O componente cognitivo, responsavel pelo conhe-
cimento, permite a interpretagdo e expressio da Dor. O componente compor-
tamental compreende as manifestagdes provocadas pela Dor: motoras (defesa,
fuga, mimica), verbais (gritos, gemidos) e vegetativas (midriase, taquicardia,
alteragdes vasomotoras).

Aristoteles afirma que a “Dor depende da personalidade de cada um” e
Unamuno escreve que “a Dor € a substincia da vida e raiz da personalidade,
pois somente sofrendo se é pessoa”. A reac¢do a Dor é diferente no histérico
ou no estoico, no intelectual ou no bogal, quando surge como primeira expe-
riéncia ou quando € recidivante. Mesmo perante aquele que esteja a estudar o
fenémeno doloroso, a interpretagdo da Dor depende da sua personalidade e
cultura. O filosofo vé& a Dor como meio para estudar a personalidade, o socié-
logo serve-se dela para avaliar o comportamento humano, o mistico recorre a
ela para alcangar a felicidade eterna, o médico avalia a Dor como um sintoma
que devera ser descodificado e interpretado para permitir o diagndstico da
doenga. No entanto, Shakespeare ironiza, “pois ndo houve ainda filésofo que
suportasse a dor de dentes com paciéncia”.

Toda a experiéncia dolorosa ¢ simultaneamente fisica e psiquica, € na sua
patogenia intervém sensagdes que serdo interpretadas de modo racional ou
emacional. A palavra Dor deriva etimologicamente de “dolore” que significa

ACTA RFUMATOLOGICA PORTUGUESA
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DOR CRONICA REUMATISMAL 191

sofrimento, estado de alma misto de desconforto e angustia, tdo bem retratado
na Pieta de Miguel Angelo, a “mater dolorosa”.

Durante séculos a Dor foi assumida como uma puni¢io de ordem sobrena-
tural, explicando a palavra “pain” inglesa que traduz pena, castigo. Na civiliza-
¢do babildnica a Dor era considerada como um castigo de origem divina ou
satanica, cabendo ao médico desempenhar igualmente a fun¢do de padre.

No Antigo Testamento, a Dor ¢ considerada um castigo justo infligido por
Deus em resultado do pecado original e portanto ndo deveria ser corrigida.

Na civilizagdo grega, a Dor ja ndo tem origem sobrenatural, sendo conside-
rada como resultado de pertubagdes fisicas do organismo que provocam rup-
tura no equilibrio dos humanos. Heréfilo (325-280 A.C) salienta a importancia
do cérebro no mecanismo da Dor, mas é Galeno (130-201 D.C) quem primeiro
descreve a funcio sensitiva do sistema nervoso central em relagdo a Dor.

No pensamento cristdo, a Dor é uma oferta a Deus, como valor expiatério
do pecado e purificador de sacrificio, podendo levar a santifica¢do, atingindo a
maxima expressdo na Paixdo de Cristo. Pascal escreve que “ndo € justo que
ndo tenhamos dor como os anjos” e Baudelaire “sede benigno meu Deus
dando-nos o sofrimento como um remédio divino para as nossas impurezas”.
Esta atitude cristd em relagdo ao sofrimento justificard o motivo porque
durante tantos séculos a Medicina se comportou tdo passivamente perante a
doenga incuravel, ndo procurando os meios possiveis para o seu alivio.

Na actualidade, a Dor é um mal que nio tem sentido nem valor, dimi-
nuindo e degradando o homem, alterando-lhe negativamente a sua qualidade
de vida. Diz Leriche “ ¢ preciso abandonar a ideia falsa da dor benfazeja. A
dor é sempre um fardo que diminui o0 homem, que o torna mais doente do que
se a ndo tivesse, e o dever do médico ¢ de a suprimir, se for possivel”.

Na actual civilizagdo ocidental, a Dor ¢ sempre um mal a combater, mas ¢
obriga¢do do médico trata-la com discernimento e grande lucidez, de modo a
ndo prejudicar o doente e respeitando o seu livre arbitrio.

As diferentes interpretagdes que podem ser dadas a palavra Dor exemplifi-
cam a complexidade da sua assuncfo, e sera interessante demonstrar esta rea-
lidade com exemplos de grandes nomes da literatura.

Sensagdo penosa de agressio — “Do pelourinho ao patibulo o supliciado
revelou dores enormes nos estorcimentos dos bragos que jorravam sangue”,
Camilo, o Regicida.

Sofrimento fisico proveniente de doenga — “algumas dores sdo passiveis de
cura”, Shakespeare, Cimbelino.

Angustia — “a recordac¢@o da alegria ja ndo ¢ alegria enquanto a da dor ¢
ainda dor”, Byron, Marino Falievi.

Impressdo moral penosa de desgosto — “Morreria de dor longe da filha”,
Fialho de Almeida, Vida Irénica.

Perplexidade — “mandas-me, rainha, renovar uma dor indizivel”, Virgilio,
Eneida. ,

Remorso — “o grande problema da vida é a dor que causamos, e a metafi-
sica mais engenhosa ndo justifica 0 homem que destruiu o corag¢do que o
amava”, Benjamim Constant, Adolfo.
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Fé — “quando Deus nos assinala com as dores do corpo ou da alma, talvez
que ELE nos escolha”, Jacinto Benavente, A Forga Bruta.

Escola da Vida — “o homem é um aprendiz, a dor € a sua mestra ¢ nin-
guém se conhece enquanto ndo sofreu”, Musset, A Noite de Outubro.

Socorro, defesa — “sempre tomam os cortesdos as dores por parte do seu
principe: para onde quer que este inclina o cotovelo, acodem logo a por
debaixo a almofadinha”, Manuel Bernardes, Nova Floresta.

Inveja, citme — “Dor de cotovelo”, “Dor de corno”, sabedoria popular.

Medo — “curtia sustos medonhos e dores de barriga quando o patrdo
espionava o seu trabalho”, Teixeira de Queiroz, Ao sol e & chuva.

Sabedoria — “para bem gozar a vida ¢ preciso ndo evitar o contacto com a
dor, mas absorvé-la em pequenas doses constantes, a exemplo de Mitridates
absorvendo o veneno”, Joaquim Nabuco, Pensamentos ¢ Recordagio.

Maigoa, tristeza — “amargosas lagrimas que a dor do coragdo faz rebentar
por os olhos”, Pedro Calvo, Homilias.

Fraqueza — “todo o mundo ¢ capaz de dominar uma dor com excepgio de
quem a sente”, Shakespeare Muito barulho para nada.

Cansagco — “a dor é uma eternidade e a morte um momento” J.B. Grasset,
Carta sobre a convalescenqa
Lastima — “o navio fazia dgua que era uma dor de alma”, Pinheiro Chagas,

Descobrimento da India.

Vida — “dor ¢ vida, se vivo é porque sofro e sinto. O primeiro vagido ¢ um
hino ao sofrimento e o olhar do moribundo é o ultimo lamento. Ambos vém
do sofrer e tém o mesmo instinto”, Jorge de Lima, XIV Alexandrinos,

Fingimento — “o poeta é um fingidor. Finge tdo completamente, que chega
a fingir que € dor, a dor que deveras sente”, Fernando Pessoa.

O medico podera ser confrontado com os seguintes tipos de Dor:

Experimental
Clinica
Orgéanica
Psicogénica
Moral

Aguda
Crénica
Inflamatéria
Degenerativa

O estudo da Dor Experimental tem permitido os inegaveis progressos na
patogenia e na terapéutica que estamos observando na nossa época, sendo
exemplo disso a descoberta das prostaglandinas, de substincia P ou das
endomorfinas.

Sendo a Dor uma experiéncia simultaneamente ﬁswa e emocional, ndo ¢
possivel estabelecer fronteiras nitidas entre a Dor Orgdnica ¢ a Dor Psicoge-
nica, pois que nio existem formas puras, mas sim situa¢des em que predomina
uma das duas vertentes. A colheita da histéria clinica torna-se por isso de
grande importincia sendo fundamental uma boa sintonizagio entre o médico e
o doente, exigindo disponibilidade de tempo, compreensdo mutua da lingua-
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gem e a transcrigdo escrita das queixas, de modo a serem reprodutiveis e com-
paréveis em consultas posteriores.

O médico ndo pode identificar-se com o sofrimento do doente, imaginando
para si as dores que apresenta, nem criar lagos de simpatia afectiva, pois cor-
rera o perigo de perturbar gravemente a obejctividade da sua ac¢do clinica. E
sabido como se torna dificil, ingrato e perigoso para o acto médico o trata-
mento de familiares proximos ou de pessoas especialmente queridas.

A Dor Moral, resultante de situages que abalaram a estabilidade afectiva
do doente, tais como a morte de entes queridos, amizade atraigoada, divércio,
desastre financeiro, tem vindo a ganhar grande importincia no dmbito da
Medicina Interna pelas graves repercussdes que parece provocar na saude do
individuo. Além das evidentes sequelas psicologicas, a Dor Moral podera
desencadear um desiquilibrio na regulagdo fisioldgica do organismo, com dis-
fungdes neurovegetativas e autoimunes. A Ulcera péptica duodenal constitui
um exemplo conhecido mas ¢ supreendente a constatacdo da elevada frequén-
cia em que os traumatismos afectivos graves antecedem, de meses ou anos, o
aparecimento de doenga autoimune ou neoplasica.

A Dor Aguda caracteriza-se pela curta duragdo e por apresentar uma causa
na maioria das vezes conhecida (traumatismo, infecgdo, litiase, etc.). Factor de
grande ansiedade pelo mal estar que provoca, desenvolve no doente reacgdes
de alarme e angustia que o conduzem urgentemente ao médico. Na maioria
das doengas ¢ um sintoma de capital importéncia, pois informa precocemente,
determina o local da afecgfio e indica a sua evolugio clinica.

Enquanto que a dor aguda é um sintoma, regra geral importante, de um
processo patolégico a diagnosticar ou ja diagnosticado, a Dor Cronica ja se
rodeia de maiores complexidades pela sua etiologia multifactorial, é insidiosa e
menos espectacular, ndo preocupando demasiadamente o doente nas fases ini-
ciais, motivo pelo qual néo recorre a0 médico tdo precocemente. Manifestagdo
de um processo patoldgico subjacente, a Dor Crénica por si mesma ja é uma
doenga, com quadro clinico bem caracterizado.

A escolha do tema Dor Cronica reumatismal para o desenvolvimento deste
trabalho fundamenta-se no facto de ela ser a situagdo mais frequente no grupo
das doengas reumaticas, doengas de elevada prevaléncia, de grande sofrimento
¢ de pesados custos sociais. A resposta ao interesse e importancia deste traba-
lho, na presungio de ele ter algum mérito, esta explicita nas palavras de Bom-
bardier: “se perguntarmos ao doente o que mais espera do médico e ao médico
0 que mais deseja para o bem do doente, a resposta ¢ a mesma, aliviar a dor”.

CONSULTAS BIBLIOGRAFICAS:

Dictionaire des citations du monde entier, Karl Petit, (1960)

Grande enciclopédia portuguesa e brasileira

Histoire de la medecine, Fayord, (1963)

Assessment of pain in man and animals, Keele K.D., Churchill Livingstone,
(1962)

Dictionaire de la douleur, F. Lhermitte, Edi¢ées Roussel, (1980)

Dicionario Universal de citagdes, Paulo Ronai, Rio de Janeiro (1985).
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FISIOPATOLOGIA DA DOR

A Dor ¢ uma sensag¢do particular que possui os seus receptores, as suas vias
e 0s seus centros € que se manifesta sempre que uma agressdo qualificada
ameaca a integridade do organismo. A mensagem dolorosa, ou nociceptiva,
detectada pelos receptores periféricos, segue pelas fibras nervosas, entra nas
raizes posteriores € atinge os cornos posteriores da medula, subindo para as
estruturas subcorticais e corticais.

Os receptors dolorosos, ou nociceptores, situam-se em todas as estruturas da
articulagdo com excepgdo da cartilagem, dos meniscos e dos discos interverte-
brais. Existem dois tipos de nociceptores, os mecanicos, associados a fibras ner-
vosas. A 0 fracamente mielinizadas, que sdo excitados por pressdes elevadas,
e os quimicos, de excitagdo por substincias quimicas e associados a fibras ndo
mielinizadas. A estimulagio dolorosa pode ser directa, puramente fisica, €/ou
indirecta, através de substincias quimicas libertadas pela agressdo: histamina,
serotonina, cloreto de potassio,. bradiquinina, prostaglandinas ¢ interleucina I.

A dor precoce e localizadora deriva da estimulagdo fisica ou mecénica pelo

agente agressor € a dor tardia, mais imprecisa, resulta da ac¢io dos mediado-
res quimicos. A excita¢do das fibras C provoca libertagdo da substincia P,
através de um mecanismo reflexogénico antidromico, devendo-se a este neuro-
transmissor a explicacio para a zona dolorosa localizada em tecido sdo, junto
ao local da agressdo. A substincia P, quando estimulada provoca uma reac¢do
do tipo flogistico, com vasodilatagio, edema e fagocitose, actuando como
adjuvante e estimulante do processo inflamatorio inicial.

O influxo doloroso a partir dos nociceptores ¢ transmitido para a medula
através de fibra aferentes A & pouco mielinizadas, de condugdo lenta, respon-
saveis pela precocidade e localizag¢do da dor, e fibras C, amielinicas, de condu-
¢do muito lenta, responsaveis pelo seu caracter tardio, desagradavel e mal loca-
lizado. No mesmo nervo, juntamente com as fibras A 8 e C, caminham as fibras
A B fortemente mielinizadas e de condugio rapida, transmissoras da sensibili-
dade tactil e cinestésica, mas sem qualquer interven¢do na mensagem da dor.

Estas fibras, responsaveis pela transmissdo dos estimulos algicos e tacteis,
entram na medula pelas raizes posteriores sensitivas e atingem o corpo poste-
rior. Esta zona constitui um local e sinapse de passagem das fibras, desempe-
nhando um papel importante na localizagdo topografica da dor ¢ na sua
modulagio, dada a convergéncia e conexdo entre elas. Aqui, as fibras A 8
exercem uma accio inibidora na transmissdo das mensagens dolorosas condu-
zidas pelas fibras A 6 e C, sendo este mecanismo inibidor controlado por um
sistema descendente ou eferente reticulo-espinal.

A transmissio do influxo doloroso na medula faz-se pelo feixe espinotald-
mico na regido anterior do corddo anterolateral, atingindo os centros superio-
res. O feixe espinotalamico, com o seu centro taldmico especifico e 08 seus
centros corticais, assegura a percep¢do da mensagem dolorosa no que respeita
a intensidade, localizagio e elaborag¢do de mecanismos de defesa mas néo
desempenha qualquer ac¢do na consciencializagdo da dor.

A formagdo reticular do tronco cerebral que se estende do bulbo ao hipota-
lamo exerce um controle tonico sobre as estruturas superiores € medulares,
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tendo funcdo de vigilincia e sendo fortemente estimulada pelos influxos algo-
génicos. E responsavel pelas reacgSes motoras e vegetatlvas do componente
comportamental da dor, e por ela passam alguns dos mecanismos do sisterma
descendente inibidor da dor, que através do feixe descendente endomorfinico
atinge o corno posterior. O sistema talémico difuso recebe as fibras aferentes
reticulares provenientes do tronco cerebral, dessmpenhando um papel essencial
na integragdo da dor, responsavel pelo componente afectivo. O sisterma lim-
bico, ou rinencéfalo, tem também uma acg¢do importante na integragdo da dor,
regulando os condicionamentos instintivo-emocionais € o funcionamento da
memoria, permitindo integrar a dor na experiéncia pessoal do individuo.

O hipotdlamo, estreitamente relacionado com o sistema limbico, comanda o
sistera nervoso auténomo e a secre¢io de estimulinas hipofisarias, sendo res-
ponsavel pelas reac¢Oes vegetativas comuns a todas as emogdes: suores, tré-
milo, taquicardia, erepgo pilosa, polipneia, midriase. Condiciona os compor-
tamentos emocionais, principalmente no sentimento de angustia que frequente-
mente se acompanha de dores difusas.

O cortex cerebral permite a quisigdo afectiva ¢ a interpretagio cognitiva da
dor sendo através dela que a sensagdo dolorosa se transforma em sofrimento,
que ¢ avaliada em fun¢do das capacidades intelectuais € que se exprime pela
linguagem. Apds a lobotomia frontal o doente torna-se indiferente a dor,
embora continue a receber o estimulo doloroso. Sabe-se que a ansiedade € o
medo exarcebam a sensagdo algica, mas hd situagdes em que o comporta-
mento afectivo pode atenuar a dor, sendo disso exemplo os acidentes do des-
porto ou da guerra, quando surgem em momentos de forte carga emocional.

Para o controle da Dor existem dois locais de interven¢do: medular e supe-
rior supramedular.

O controle medular da Dor faz-se ao nivel do corno posterlor aonde existe
uma barragem cujos limites variam conforme a intensidade das influéncias,
activadoras ou inibidoras, que 14 se exercem. As fibras A 6 e C, com limiar de
excitagio alto, constituem o sistema activador € as fibras A B8 com limiar de
excita¢do baixo, actuam como inibidoras. na Dor Cronica, resultante de agres-
sdo intensa e continuada, de tal modo que ultrapassa o limiar elevado para a
excitagio das fibras A & e C, estas estdo activadas, vencendo a ac¢io, inibidora
da anterior e precoce estimulacio das fibras A S.

O controle superior supramedular da Dor ¢ realizado por mecanismos inibi-
dores que descem pela via cortico-medular pelo feixe piramidal cruzado, cujas
terminagdes se situam no corno posterior. Esta via, de condugdo rapida, tem
por efeito o bloqueio dos influxos ascendentes nociceptivos e tem como agen-
tes fundamentais os receptores opidceos e as endomorfinas. Os receptores
opidceos estdo situados nas zonas do sistema nervoso implicadas na dor: corno
posterior, substdncia cinzenta periaquedutal, hipotilamo, tidlamo e sistema
limbico estriado. As endomorfinas, ou peptideos opidides enddgenos, com-
preendem as encefalinas e as endorfinas, possuem uma acg¢io analgésica
potente fixando-se nos receptores especificos. Podem ser considerados como
hormonas, pois em situagdes de agressdo as endorfinas libertam-se juntamente
com o ACTH na hipdfise anterior e as encefalinas com a adrenalina na
medula suprarenal. S3o neuromediadores que se fixam nos receptores sinapti-
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cos implicados no controle da Dor, mas actuam como neuromodeladores
dado que intervém na libertag¢do igualmente doutros mediadores como a sero-
tonina, dopamina, noradrenalina, acetilcolina. Sempre que um estimulo dolo-
roso, qualquer que seja a sua localizagdo, coloca em acgdo o sistema endomor-
finico, vai provocar uma situagio de analgesia geral mais ou menos evidente. E
baseada nesta teoria a explicagdo dos efeitos terapéuticos da acupunctura, das
manipulagdes, da estimulacdo eléctrica transcutdnea, ou das situacdes atras
referidas no soldado ou no desportista.

Em termos gerais e sob o ponto de vista fisiopatolégico podemos distinguir
trés tipos de dores: por excesso de nocicep¢do, de desaferenciagio e psicogénicas.

As dores por excesso de nocicepcio resultam da estimulagio intensa dos
receptores da dor, nio havendo lesdo ou disfungdo do sistema nervoso.
Explicam-se por lesdes tecidulares ou mecinicas que libertam ao nivel dos
nociceptores grandes quantidades de mediadores quimicos. Esta estimulagio
intensa e prolongada das terminagdes das fibras A 6 e C desenvolve um
influxo doloroso que, vencendo o reflexo inibidor localizado no corno poste-
rior, ultrapassa os sistemas endogenos da analgesia e invade as vias e 0s cen-
tros da dor. A maioria das dores reumaticas pertencem a este tipo. Estas dores
sdo acalmadas pelos antinflamatorios, os analgésicos, a morfina e pela cirurgia
de seccio nervosa.

As dores de desaferenciagdo estdo ligadas a lesdo ou disfun¢io do sistema
nervoso periférico ou central, fora de qualquer estimulagio dos nociceptores,
sendo vulgarmente chamadas dores neuroldgicas. As algodistrofias, relativa-
mente frequentes na patologia reumatica cronica, sio dores de desaferenciagiio.

Este tipo de dores ndo melhoram com os antinflamatérios ou a morfina,
respondendo melhor aos antidepressores, neurolépticos, tranquilizantes ou
diversos modos de neuro-estimulacio.

As dores psicogénicas ou funcionais sdo as que apresentam um distdrbio
psicético ou neurotico desempenhando um papel preponderante, enquanto que
as lesGes somadticas estdo ausentes, minimas ou sdo banais. As situagoes mais
frequentes de dores psicogénicas no imbito da reumatologia sdo o sindrome
fibromialgico ou fibrosite, as espondilalgias funcionais e as dores funcionais
dos membros (artralgias, nevralgias, parestesias).

CONSULTAS BIBLIOGRAFICAS

Peripheral and spinal mecanisms of nociception. Besson J. M., Physiol Rev.
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DOR CRONICA REUMATISMAL

Se a dor aguda é um sintoma bem definido de uma doenga, a Dor Cronica ¢
uma abstrac¢do, é uma experiéncia simultaneamente fisica e psicoldgica, de
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etiologia multifactorial, englobando elementos tais como o agente agressor, 0
psiquismo e cultura do doente, a sua personalidade, idade, raca, sexo, a quali-
dade das defesas orginicas, o meio ambiente fisico e social.

A tonalidade de cada um dos factores podera ser alterada pela variagdo dos
outros, constituindo um complexo interdependente. E do conhecimento geral a
influéncia das variagdes climaticas nas dores das artroses ou o agravamento da
doenga lupica com a exposi¢do aos raios solares. Sabemos como ¢ dificil tratar
o doente gotoso obeso, dada a sua personalidade alegre e extrovertida,
fazendo dele um mau cumpridor das indicagbes dietéticas e terapéuticas.
Conhecemos o peso negativo da reac¢do depressiva do doente espondilitico
jovem, muito incapacitado em termos de mobiliza¢do, fungdo respiratoria e
actividade sexual. Sabemos como ¢ diferente a dor ginecoldgica, suave e apa-
ziguadora na gravidez desejada e, deprimente e angustiante, no abortamento
indesejavel.

Nio é credivel considerar a Dor Croénica como um simples sintoma, pois
ela, por si s6, ja é uma doenga. A situa¢do de Dor Crénica apresenta um
quadro clinico préprio, com astenia, anorexia, insénia, alteragdo da libido,
ansiedade e depressio, independente da doenga subjacente. ‘

Os comportamentos psicolégicos que mais influenciam o desenvolvimento
da Dor Croénica sdo a hipocondria, a histeria, a esquizofrenia, a ansiedade € a
depressdo. A Dor Cronica tem fortes repercussdes negativas na qualidade de
vida do doentre, mas ha que salientar algumas situa¢des que ele pode aprovei-
tar a seu favor: pedido de reformas profissionais, absentismo ao trabalho,
ambiente mais atencioso ou carinhoso por parte de familiares e amigos, explo-
ra¢do da caridade alheia. A depressdo ¢ praticamente uma constante no qua-
dro clinico da Dor Crénica Reumatismal, principalmente nas reformas funcio-
nais ou psicogénicas, enquanto que nas reformas orginicas predomina o
componente ansioso.

Genericamente as doengas reumaticas dividem-se em dois grandes grupos
nosoldgicos, as doengas inflamatorias e as degenerativas, sendo a dor a sua
principal manifestagio.

A Dor Crénica reumatismal pode revelar-se como Dor Cronica Inflamato-
ria (D.C.1) ou como Dor Crénica Degenerativa (D.C.D.), cada uma com
expressdo clinica propria.

A D.C.I. acompanha-se de sinais de actividade flogistica, com rubor, calor e
edema, e quando esta tétrada esta presente ndo € dificil o seu diagndstico. Se
por vezes se manifesta de modo espectacular, como no caso tipico da podagra
na Gota, na maioria das situagSes a D.C.I. ndo se apresenta de modo tdo
evidente, sendo necessario recorrer a outras informagdes semioldgicas.

A D.C.IL tem um horario caracteristico, acentuando-se durante o repouso
nocturno e mantendo-se agravada nas primeiras horas da manhd, aliviando
gradualmente com o decorrer da jornada. Acompanha-se de rigidez musculo-
esquelética prolongada, sendo esta manifestagdo clinicamente muito importante,
de tal modo que é considerada como um complemento a tétrada de Celso para
definir inflamagio. Nas fases mais precoces de doenga reumatica inflamatoria
cronica, a rigidez matinal pode ser a Gnica manifestacio clinica durante sema-
nas ou meses, nio despertando a atengdo do doente de modo a leva-lo ao
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médico. A apreciagdo cuidada da manifestagdo dor-rigidez tem muita impor-
tdncia sob o ponto de vista diagndstico e nas avaliagdes posteriores, consti-
tuindo um pardmetro que acompanha em simultdneo todo o processamento
patogénico da doenga.

Os métodos de avaliacdo laboratorial ddo sempre informagSes mais tardias,
mas sdo necessarios como complemento de diagndstico € para quantificagdo
do processo inflamatorio.

A determinacdo da velocidade de sedimentagdo globular (V.S.G.) € o indi-
cador de inflamagio de primeira opgdo, pela sua fidelidade, rapidez de execu-
¢do e baixo custo. Convém ter presente quais as situagdes em que a V.S.G.
estd aumentada sem que haja doenga inflamatéria: anemia, gravidez, hiperglo-
bulinemia, neoplasia, infecgdo, enfarte do miocardio e senilidade.

Além da V.S.G., existem outros indicadores de inflamagdo como a globu-
lina a,, o fibrinogénio e a proteina C quantificada, sendo este Gltimo o mais
exacto, mas ainda de técnica dificil e elevado custo. A concentracio da hemo-
globina acompanha de modo inverso o processo inflamatério crénico, bai-
xando nas situagdes graves e prolongadas, constituindo um bom pardmetro
para o estudo da evolugdo da doenga. No entanto, torna-se importante prestar
atenc¢do a potenciais perdas hematicas ou depressdo medular provocadas pela
doenga ou de natureza iatrogénica (antinflamatorios, tratamentos indutores de
remissio).

A anemia das doengas reumaticas inflamatérias crénicas é normocitica
normocromica, com capacidade de fixacdo do ferro baixa e responde mal 4
terapéutica pelo ferro.

A D.C.I resulta de um processo despoletado por uma agressdo que vai
provocar a libertagio de elementos que excitardo os nociceptores mecanicos
ou quimicos. Estas substincias actuam localmente provocando vasoconstri¢io
arterial (isquemia), dilatagio capilar (edema) e extravasagio de elementos
plasmaticos e celulares. Genericamente, como resultado da agressio local,
formar-se-do substincias que irdo desenvolver a reacgio inflamatéria provoca-
dora do estimulo doloroso: prostaglandinas das cicloxigenases, leucotrienos
das lipoxigenases, substancia P e interleucinas.

Veremos mais tarde que existem meios para actuar ao nivel das prostaglan-
dinas (antinflamatdrias nio esterdides), da substdncia P (opiaceos, analgésicos
de accio central, acupunctura, estimulagio eléctrica) e dos leucotrienos (corticoste-
réides).

A Dor Crénica Degenerativa (D.C.D.) tem origem em causas mecénicas de
agressdo e nio evidéncia sinais aparentes de inflamagdo. Manifesta-se no inicio
ou durante o movimento ou em situacgdes de sobrecarga, alivia com o repouso
e ndo se acompanha da rigidez musculo-esquelética prolongada. Tem horario
de agravamento vespertino. Resulta da estimulagio mecAnica dos nociceptores,
por aumento de pressdo nas diferentes estruturas articulares, devida a tensdes
deformantes locais.

A artrose € a afec¢do aonde a D.C.D. toma os seus aspectos mais peculiares
sabendo-se que é uma doenga basicamente da cartilagem. No entanto, a carti-
lagem, assim como os meniscos e os discos intervertebrais, ndo € sensivel a dor
pois ndo possue terminagdes nervosas nociceptoras. A dor da artrose provém
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da estimulagdo mecinica de estruturas como a capsula, o osso subcondral, o
peridsseo, ligamentos e musculos, provocada por edema, exostoses, engorgita-
mento vascular subperidsseo ou instabilidade musculoesquelética. Atendendo a
cronologia do processo artrésico, com uma fase inicial de envolvimento uni-
camente cartilagineo, a dor da artrose é uma manifesta¢io da doenga, conse-
quéncia do envolvimento secundario de estruturas articularers nio inicialmente
envolvidas.

Nas fases iniciais, a D.C.D. é acompanhada por sensagido desagradavel de
rigidez ao iniciarem-se os movimentos, dor e rigidez que aliviam ou desapare-
cem a medida que se vai fazendo a mobilizagio. em fase mais avangada da
doenca, a dor ja ndo desaparece mas agrava-se com o esfor¢o e alivia com o
repouso. A articulagdo comeca a deformar-se, em resultado da reacgdo prolife-
rativa Ossea (osteofitose) ou de episddicas reac¢bes de capsulite, sinovite ou
edema intra ou periarticular. Podem eventualmente surgir crises flogisticas
com dor agudizada, geralmente provocadas por deposi¢do de cristais de piro-
fosfato de calcio ou de apatite ou como reacgdo a presenga de restos da cartila-
gem degradada. O sinal da crepitagdo articular ¢ uma manifestacdo da grave
degradagio cartilaginea, tendo grande significado clinico.

A D.C.D. ndo se acompanha de alteragGes laboratoriais, cabendo 4 Radio-
logia as melhores informagdes para o seu estudo, na medida em que permite
visualizar as provaveis causas de dor: edema, diminuigdo do espago articular,
erosdes Osseas, calcificagdes, osteofitose. Existem outros métodos de investiga-
¢do clinica, tais como o TAC, ecografia, ressonincia magnética, mas nio sdo
nem devem ser pratica corrente no dmbito da Clinica Geral.

O diagndstico da Dor Croénica Reumatismal, definida como situa¢do dolo-
rosa permanente com mais de trés meses obriga a uma anamnese cuidada, com
relevo importante na caracterizagio psicoldgica do doente e na destringa entre
causa inflamatoria e degenerativa. O exame clinico, juntamente com recurso a
exames subsidiarios, regra geral simples ¢ rapidos, permite o reconhecimento
do tipo de dor: psicogénica, inflamatéria ou degenerativa.

Ultrapassada a barreira do diagnoéstico da dor, é necessario despistar a
doenga subjacente a ela e a partir dai delinear a estratégia terapéutica que terd
duas vertentes: a sintomatica e a causal ou indutora de remissio.

CONSULTAS BIBLIOGRAFICAS

Rheumatology and Imunology, Cohen A. (1986)

Pratical Problems in Rheumatology, Hart D. (1985).

Primer on the rheumatic diseases, Arthritis Foundation, U.S.A. (1983).
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MEDICAO DA DOR REUMATISMAL

Sendo a Dor multifactorial e dependendo da personalidade de cada um ¢
facil de presumir as dificuldades para a medir. Como tudo o que ¢ subjectivo, a
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dor ndo tem medigdo, pois ndo é quantificdvel, sendo apenas possivel a sua
aferi¢8o através de métodos indirectos, que serfio subjectivos ou objectivos.

METODOS SUBJECTIVOS:

Escala descritiva simples (E.D.S.)
Escala numérica (E.N.)
Escala analdgica visual (E.A.V.)

METODOS OBJECTIVOS

Indice de Ritchie
Medic¢do da forga de pressdo
Dura¢do da rigidez musculoesquelética

Na Escala Descritiva Simples (E.D.S.) (Fig.1) a dor € descrita como nula,
ligeira, moderada e severa, ¢ nela o doente ou médico serdo induzidos a
escolher uma destas qualificagdes. A referéncia escrita.a qualidade da dor,
actuando como um indicador de sensibilidade, semelhante ao lamiré musical,
podera afectar a sua correcta medigfio, além de que o seu grafismo é muito
rigido, ndo permitindo pequenas variagoes.

E.N. E AV ED S

DOR
INTOLERAVEL
—

SEVERA

MODERADA

S LIGEIRA

DOR
- NULA -
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A Escala Numérica (E.N.) que avalia a dor em dez graus de intensidade, ja
tem a vantagem de ndo influenciar por palavra escrita a aferi¢do da dor,
deixando ao avaliador a escolha numérica da sua intensidade.

Huskinsson, a quem se devem os melhores estudos da avaliagdo da dor nos
ultimos anos, escolhe a Escala Analitica Visual (EAV) pelo facto de ser
sensivel, mais simples e facilmente reprodutivel. A escala tem 10 centimetros de
comprimento (ou altura) e nas suas extremidades estdo referenciados num lado
“dor intolerdvel” e no outro, ” auséncia de dor”. O avaliador apontara nessa
escala a dor que lhe parega ser a sua.

As escalas algimétricas atras referidas permitem a avaliagdo subjectiva da
dor e deveriam ser elas os Unicos meios para a sua medigdo, ja que a dor é um
sintoma. No entanto, pelo facto de ndo serem totalmente informativas e pela
razdo da sua medic¢do se revestir muitas vezes de certa influéncia emocional e
até cultural, torna-se necessario escolher métodos complementares de avalia-
¢do que se fundamentem em observagdes objectivas. Nestes métodos de
observagdo, a dor ¢ medida geralmente com outros pardmetros inflamatorios
ou, em alguns casos, ¢ avaliada pela medi¢io de outro sinal fisico que
habitualmente a acompanha (p. ex: edema ou calor locais, hipervasculariza-
¢do, rigidez, etc.).

O Indice de Ritchie mede a dor avaliando a reacgdo do doente a pressdo
firme e constante, graduando-a do seguinte modo:

Grau 0 — auséncia de dor

Grau I — o doente refere dor

Grau Il — o doente refere dor e tem esgar doloroso facial

Grau III — o doente refere dor, tem esgar facial e retira a zona em estudo
ou impede-nos de o fazer.

Este método de avaliagio tem muito interesse na pratica clinica, pois
permite destringar a dor psicogénica ou simulada da dor orgdnica. No primeiro
caso (simulagdo ou psiquismo) a dor ndo passa do grau I, enquanto que na
dor orgénica se manifesta com graduagdo superior.

A avaliagdo do tempo de rigidez musculoesquelética, no inicio dos movi-
mentos permite, como foi escrito anteriormente, determinar a qualidade da dor
(inflamatéria ou degenerativa) e a sua intensidade. E um excelente meio de
comparagdo da evolugdo da doenga ou da resposta a terapéutica.

O método da medig¢do da forga de pressdo realiza-se com o auxilio do
esfigmomanometro, com o qual se determina o valor possivel de alcancar
forcando a pressdo da “pera”. Obviamente apenas mede o envolvimento da
doenga ao nivel das mios.
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TRATAMENTO DA DOR CRONICA REUMATISMAL

O tratamento da Dor Cronica Reumatismal assenta o seu principal pilar no
tratamento da doenga que lhe esta subjacente.

Dadas as multiplas e variadas doencas reumaticas que se manifestam através
de dor cronica, ndo ¢ possivel no ambito deste trabalho fazer referéncia ao seu
tratamento especifico ou indutor de remissdo. No entanto, e a modo de
passatempo cientifico, vamos referir alguns dos principais firmacos utilizados
como tratamento especifico dessas doencas, deixando ao leitor a sua referéncia:
alopurinol, sais de ouro, antipalidicos, calcitonina, metotrexato, sulfasalazina,
glicosaminoglicanos, colchicina, penicilamina, azatioprina, ciclofosfamida, reti-
noides, linfoplasmaferése.

A estratégia para o tratamento da Dor Cronica envolve medidas gerais e
tratamento sintomatico através de meios farmacologicos, fisiatricos e cirrgi-
cos.

E muito importante o conhecimento do mecanismo que provoca a hiperesti-
mulagdo dos receptores nervosos, na medida em que a acg¢do terapéutica visa
suprimir a lesdo periférica que activou os nociceptores. E igualmente impor-
tante saber-se que o psiquismo do doente pode influenciar as manifestacées da
dor orgénica, potenciando-as ou inibindo-as.

A informag¢io ao doente e seus familiares em relagcio a4 doenca deve ser
feita com realismo, de modo a ndo provocar optimismo despropositado, nem
pessimismo exagerado. O doente reumadtico cronico encontra na sua doenga
motivos validos para reagir de modo ansioso ou com depressdo, pela longa
duragio da afecgio, pelas deformidades e anquiloses, pelo medo da dor, pelo
receio de situac¢do incurdvel, pela angustia da morte. Naturalmente, ¢ uma
pessoa muito dependente do médico em quem confiou e este deve ser decidido
na correcta informagio, mas prudente ao evitar traumatismos psicologicos
iatrogénicos. A doenga deve ser descrita com realismo, informando o doente
que o facto de sofrer de uma afec¢do cronica e eventualmente ndo curavel
ndo representa uma fatalidade, como se de um castigo se tratasse. E sempre
util e positivo informar que sdo raras as doengas que curam totalmente, fora
do ambito da infecciologia ou da cirurgia, pois a grande maioria exigird
tratamentos constantes durante toda a vida. Deve criar-se a no¢do de doenga
controlavel, através de permanentes cuidados terapéuticos que deverdo ser
correctamente cumpridos.

Sera um grave erro médico criar no doente ideias falsas de optismismo
quando & evolugdo da sua doenga. Este erro pode ser cometido pelo uso
indevido de medica¢do de forte acgdo sintomatica, mas nefasta pelas suas
consequéncias futuras. A corticoterapia em doengas reumaticas nas quais ndo
tem valida indicagdo, tais como as artroses ou as espondilites, permite uma
fase inicial de melhoria espectacular que ndo terd seguimento futuro, pela
progressiva ineficacia e pelas potenciais complicagdes.

O repouso devera ser judiciosamente avaliado, dependendo a sua indicagio
da natureza inflamatéria ou nfio da doenca causal. E uma medida antélgica
eficaz, mas deve ser coordenada com regras de mobilizagdo, activa ou passiva,
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através do exercicio de modo a manter a fungfo articular nas melhores
condigbes possiveis.

O repouso revela-se positivo no alivio da dor reumatica pelos seguintes
motivos:

— Diminui¢io do edema

-~ Redugdo de microtraumatismos

— Alivio da inflamacgéo

— Correcgdo de posturas viciosas

No entanto, convira ter presente quais os riscos que poderdo complicar o
repouso inadequado.

— Tromboflebite e embolismo

— Osteoporose

— Escaras da pele

— Atrofia muscular

— QObesidade

A correcgdo de posturas viciosas deve constituir uma norma importante
através da educaciio do doente ¢ do uso de talas, colares, cintas ou instrumen-
tos de apoio durante a marcha. A adaptagdo de utensilios domésticos ou de
actividade profissional 4 deficiéncia motora ou esquelética do- doente podera
constituir um meio para aliviar o sofrimento doloroso e terd uma acgdo
positiva no seu psiquismo, ndo o tornando tdo dependente de outras pessoas.

A dieta deve ser instituida para melhoria do estado geral, correc¢do de
deficiéncias e tratamento da obesidade. Pontualmente, podera ser mais especi-
fica, visando a correcgdo de situagdes inerentes a doenga ou iatrogénicas, tais
como insuficiéncia renal, hiperuricemia, Glcera péptica, hepatite, etc.

A maijoria dos farmacos antireumadticos deve ser administrada apos as
refeicdes de modo a evitar-se algumas complicagdes, especialmente do foro
digestivo, tais como gastro-duodenite, ulcera péptica ou hemorragias. Sabe-se
que a Dor Cronica Reumatismal Inflamatodria tem um horéario de agravamento
matinal e acompanha-se de rigidez mais ou menos incapacitante e, sendo
assim, serd muito til para o doente tomar o pequeno almogo uma a duas
horas antes de se levantar e apds essa refeigio administrar os antinflamatérios
prescritos.

Para o tratamento da Dor Crénica Reumatismal dispomos de farmacos de
accdio analgésica e de acg¢iio antinflamtéria, podendo estes ser do grupo dos
corticoides ou do grupo dos antinflamatorios ndo esteroides.

Os farmacos mais utilizados como analgésicos sdo o acetominofeno, o
propoxifeno, a pentazocina e os opiaceos leves do tipo codeina.

Os antinflamatérios nfo esterdides (AINE) destribuem-se pelos seguintes
grupos.

— Derivados do acido propidnico

ibuprofen, flurbiprofen, naproxen, ketoprofeno
— Derivados de acido antranilico

neclofenamato, diclofenato
— Derivados do 4cido pirrolacético

tolmetin
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— Derivados indolacéticos

indometacina, acemetacina, sulindac
— Oxicanos .

piroxicam
— Derivados pirazolados

fenilbutazona

Os corticosterdides mais utilizados como antinflamatdrios sdo a prednisolo-
na, a metilpredinsolona, a triancinolona, a dexametazona, a betametazona e o
deflazacort. :

Podera parecer ter alguma légica a escolha preferencial dos farmacos anal-
gésicos no tratamento da Dor Cronica Degenerativa, do tipo artrdsico, aten-
dendo a que o processo patogénico se desenvolve através de mecanismos nio
inflamatdrios. No entanto, a experiéncia clinica demonstra que os AINE sdo
mais eficazes e, actualmente, ja é possivel explicar este paradoxo através de
fundamentos cientificos.

Durante o processo artrdsico surgem manifestacdes flogisticas locais como
reac¢do da sinovial e da capsula a presenca de cristais de pirofosfato de calcio
ou de apatite ou de restos da cartilagem degradada, manifestacdes flogisticas
que despertardo dor e naturalmente serfdo atenuadas através da acc¢io de far-
macos antinflamatoérios. Sabe-se que alguns AINE, nomeadamente o ibupro-
fen, o naproxeno, tolmetin e o acido acetilsalicilico, quando administrados em
doses baixas, tém ac¢do analgésica importante, adquirindo potencial antinfla-
matodrio em doses mais elevadas.

Devem, portanto, estes AINE serem escolhidos como drogas preferenciais
no tratamento da Dor Cronica Degenerativa, podendo eventualmente actuar
em associagdo com os analgésicos de modo a potenciar a sua ac¢fio antdlgica.

Os antinflamatérios obviamente serdo os farmacos de escolha para o trata-
mento da Dor Croénica Inflamatoéria, sendo preferenciais os AINE. Devera
o médico ter um correcto conhecimento da sua acgio farmacoldgica de modo
a utiliza-los apos escolha judiciosa:

— acgdo analgésica: ibuprofen, naproxen, tolmetin, AAS (doses baixas)

— acgdo analgésico-antinflamatoria: ibuprofen, naproxen, flurbiprofen,

toltmetin, fenoprofen, meclofenamato, Ketoprofen, AAS

— acg¢do antinflamatoria - analgésica: indometacina, acemetacina, sulindac,

piroxicam, diflunisal, fenilbutazona.

A accdo antinflamatéria dos AINE resulta de diversos mecanismos. Redu-
zem a vasodilata¢io e a permeabilidade capilar, diminuem a migracdo dos
leucécitos, inibem a formagdo de quininas e a sintese de prostaglandinas,
diminuem a ac¢do das enzimas lisosémicas.

O efeito analgésico dos AINE deve-se a inibi¢do das prostaglandinas e muito
provavelmente a acgfo directa sobre as terminagSes nervosas periféricas € no
hipotalamo.

Os corticosterdides sdo excelentes antalgicos no campo da Reumatologia
tendo efeitos espectaculares nas dores da artrite reumatéide, da polimialgia
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reumdtica ¢ do lupus eritematoso. Os corticosterdides bloqueiam a produgéo
das prostaglandinas e dos leucotrienos, inibem a libertagdo da histamina e das
quininas, diminuem a vasodilata¢gio e a permeabilidade capilar reduzindo a
exsudagdo plasmaética e celular, diminuem a libertagdo de enzimas lisosomais
como as proteases e as colagenases, controlam a produgio das linfoquinas
pelos linfécitos e inibem a actividade dos fibroblastos e a sintese do colagéneo.
Tém acg¢do no tecido de granulagio do processo inflamatorio, propriedade
que os AINE nd3o possuem. Seriam os corticosteroides os antiflamatdrios
perfeitos, mas dados os miltiplos e importantes efeitos colaterais, sobremodo
graves quando administrados em periodos de duragdo prolongada, estes
farmacos deverdo ser administrados quando os outros se mostram ineficazes
ou insuficientes, ou em tratamentos episodicos de hiperalgesia. Nas situagdes de
tratamento prolongado com corticosterdides, deverdo ser administrados em
dose Unica diaria, matinal, e se possivel em dias alternados, intervalando com
AINE ou analgésicos. As injecgdes intra ou periarticulares de corticosterdides
tém indicagdo nas fases de agudizagdo inflamatdria e devem ser feitas segundo
técnicas bem conhecidas € em condigdes perfeitas de assépsia. Ndo devem ser
repetidas frequentemente.

Os farmacos antinflamatoérios corticosterdides ou ndo esteroxdes tém forte

carga iatrogénica, com efeitos colaterais potencialmente graves, nomeadamente
ao nivel digestivo (gastro-duodenal), hematopoiético, hepatico e renal. Estas
manifestagdes poderdo ficar silenciosas pela propria acgdo analgésica do
farmaco, obrigando o médico a estar muito vigilante e a industriar o doente
nos modos de detectar as suas manifestacSes quando se encontrar em regime
ambulatério (melenas, ictericia, petéquias, oligiria, edemas, etc). A administra-
¢do simultdnea de varios AINE ndo deve ser utilizada, porque potencia os
efeitos colaterais e ndo melhora a sua acgdo terapéutica, ndo existindo estes
inconvenientes na associagio com analgésicos ou com corticdides quando cui-
dadosamente realizada.

A eventual coexisténcia da Dor Cronica e Depressdo justifica a administra-
¢do de antidepressores no tratamento da Dor Crdnica. Estes farmacos,
quando em doses baixas, parecem ter ac¢do antalgica por hipotética estimula-
¢do do sistema endomorfinico. De igual modo podera explicar-se a acgdo
analgésica da acupunctura ou da estimulagio eléctrica transcutdnea, que
irlam estimular os receptores opiaceos através de impulsos sensoriais repetiti-
VOS.

A fisioterapia ou tratamento por agentes fisicos, tais como a energia
eléctrica, o calor, o frio, as massagens, € as curas termais ou crenoterapia,
constitui um recurso e um meio de tratamento da Dor. Actua por mecanismos
de analgesia central e principalmente por ac¢do local. O calor e o frio
acalmam a dor pela sua ac¢do sobre as fibras nervosas, os musculos e os vasos
sanguineos, elevando o limiar dos nociceptores e retardando a velocidade de
condugdo nervosa. Na pratica clinica os tratamentos fisicos provocam seda-
¢do dolorosa inconstante € mais ou menos prolongada. Tém vantagem de ser
pouco perigosos e de poder ser associados aos tratamentos farmacologicos.

A cirurgia especifica da Dor Crénica pode realizar-se ao nivel das raizes
posteriores, na jun¢do radiculomedular posterior, nas vias intramedulares,
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espinotalamicas e espino-ventriculo-talamicas e na hipdfise. Exige intervengdo
especifica e especializada no foro da neuro-cirurgia.

A cirurgia ortopédica tera.natureza causal para resolugio do agente causa-
dor da dor (menisco fracturado, hérnia discal, corpos estranhos intrarticulares,
ostedfito, desalinhamentos esqueléticos, sinovectomia) ou natureza sintomatica
antalgica, como na osteotomia, na artrodése ou colocagio de protéses articula-
res.

No estado actual do desenvolvimento médico torna-se obsoleto, além de
perigoso, o tratamento da dor crénica pelo clinico geral ou pelo especialista,
isolado no seu mundo monoespecializado. A estratégia do tratamento da Dor
Crénica Reumatismal exige a ac¢do programada de uma equipa em que
intervém o clinico geral, o reumatologista, o fisiatra, o ortopedista, o neurolo-
gista, o psiquiatra, a enfermagem e assiténcia social.

Nesta equipa, o proprio doente tera um papel primordial se for ensinado a
ndo tomar uma posi¢do passiva, de simples cumpridor das normas terapéuti-
cas. O doente bem informado sera um excelente colaborador, actuando como
conectivo entre as diferentes especialidades, refor¢ando o necessario entrosa-
mento de equipa bem coordenada.

Diz o ditado chinés: “Se queres matar a fome ao faminto, ndo lhe dés peixe,
mas ensina-o a pescar”. Apetece-nos concluir: “Se queres tratar a dor cronica,
ndo satures o doente com medicamentos, mas ensina-o a viver com ela”.
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ROLE DU VIEILLISSEMENT DANS
LA PATHOGENIE DE L’ARTHROSE

JACQUES G. PEYRON*

(MOTS CLES: VIEILLSSEMENT, ARTHROSE)

Que l'arthrose soit une affection liée au vieillissement est une notion bien
connue. Rappelons que la coxarthrose s’est jadis appelée “morbus coxae seni-
lis”. Cette lasion avec l'agé a contribué a accréditer I'idée qu’il s’agit d’usure
progressive due aux frottements articulaires. Cette notion trés ancienne este
encore trés répandue. Elle a contribué au désintérét dont Parthrose a long-
temps été entourée.

Cette explication par 'usure contient une part de vérité, mais comme nous
allons le voir, les faits sont plus complexes.

AGE ET PREVALENCE DE ’ARTHROSE

Les chiffres des grandes enquétes, surtout anglosaxonnes, des annés 1950
(14) ont confirmé que la prévalence de l'arthrose croissait régulierement avec
I'agé (Tableau 1).

Cet accroissement de la prévalence avec Pagé est général , et observé dans
toutes les populations et dans toutes les zones géographiques.

Toutefois si 'on fait une courbe de la prévalence selon I'agé, on s’apergoit
qu’elle croit d’abord lentement, de fagon arithmétique jusqqu’'a la cinquantaine,
puis rapidement, de facon géométrique a partir de cet dge (fig.1)

Ce relevement de la courbe suggére que dans la seconde partie de I'existence
plusieurs facteurs compromettant lintégrité du cartilage sont & Poeuvre en
méme temps, multipliant leurs effets. On a suggéré qu'il pourrait s’agir du
démasquage d’un antigéne d’une substance constitutive du cartilage long temps
cachée (14), bien qu'un tel mécanisme ne soit pas actuellement prouvé.

*Médecin Attaché au Centre de Rhumatologie Hopital de la Pitié 75013 Paris.
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Arthroses de degré 3 ou 4
Au moins une localisation

%

15-44 44-64 65+
ans ans ans
¥
Hommes 3 % 28 % 58 %
Femmes 2 % 30 % 68 %
Tableau 1

Si 'on compare la prévalence par sexe suivant les dges, on constate que
jusque vers 50 ans les cas masculins sont légerement plus fréquents que les cas

féminins.

Au contraire, a partir de la cinquantaine, la prédominance féminine de I'af-
fection s’affirme et continue de s’accroitre avec I'age (fig.1).
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Cette vulnérabilité élective du sexe féminin a partir de 'dge approximatif de
la ménopause suggere au premier abord un rdle protecteur possible des oestro-
genes sur l'articulation jusqu’a leur déclin climatérique. Toutefois un traitement
oestrogénique de deux ans chez des femmes porteuses d’arthrose des doigts n’a
pas modifié le degré ni la progression des lésions (6).

Il semble donc que la susceptibilité plus grande du sexe féminin a l'artrose
pourrait étre liée 4 des facteurs constitutionnels ou métaboliques plutét que
strictement hormonaux.

Le site d’apparition des arthroses différe suivant 'agé (14).

A partir de 25 ans, on recontre des localisations a la premiére métatarsopha-
langienne ou Hallux rigidus; a partir de 35 ans s’observent des prises des poig-
nets et du rachis; a partir de 45 ans, l'arthrose frappe les doigts: d’abord les
interphalangiennes distables ou nodosités d'Heberden (& commencer par la
seconde) puis la carpométacarpienne du premier rayon ou rhizarthrose du
pouce, enfim les interphalangiennes proximales ou nodosités de Bouchard; a
partir de 55 ans, ce sont les arthroses des genoux qui entrent en scéne; enfin les
coxarthroses apparaissent en nombre aprés 60 a 65 ans.

Les raisons de cet effet de I'age sur Pordre d’apparition des différentes locali-
sations de I'arthrose n’est pas connue.

VIEILISSEMENT ET “LESIONS LIMITEES”

Le vieillissement articulaire s’accompagne de I'apparition de Iésions cartila-
gineuses dont les rapports avec 'arthrose sont incertains: il s’agit des lésions
dites non progressives.

Effectivement toutes les grandes séries d’exames autopsiques systemathues
révélent dans les articulations non arthrosiques des lésions macroscopiques des
cartilages qui empruntent quelques traits aux lésions arthrosiques: il s’agit en
effet de plages de fibrillation ou d’érosions d’une partie de I' épaisseur du carti-
lage articulaire. Mais ces Iésions différent de celles de I'arthrose par plusieurs
caractéres. Elles siégent principalement dans les zones nonportantes des articu-
lations (facette interne de la rotule , hémispheére inférieur de la téte fémorale,
périphérie de la cupule radiale, périphérie des articulations du tarse). Elles sont
de petite taille, et de faible profondeur, n'atteignant par 'os sous-chondral
(5,33). Elles s’observent dés la deuxiéme décennie de la vie et ne progressent
que trés lentement d’ou le nom qui leur a été donné de lésions non progressi-
ves. Elles ne s'accompagnent pas d’ostéopytose périphérique.

Tous ces caractéres les distinguent schématiquement des Iésions proprement
arthrosiques centrales, extensives et creusantes, et de survenue plus tardive.

En fait cette distinction n’est pas toujours aisée notamment a larticulation
fémoro-patellaire ou la transition parait assez continue entre lésions “non pro-
gressives” et lésions arthrosiques.

Leur signification est incertaine. On peut penser gu’elles témoignent d’une
détérioration du cartilage articulaire le rendant plus vulnérable aux agressions
mécaniques.

L’existence de ces lésions non progressives constitueraient pour une articula-
tion un des facteurs de risque de I'arthrose.
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Cartilage vieillissant
Modifications des collagénes

.

{Arthrose)
Collagéne I Contenu : inchangé inchangé
Solubilité : diminuée augmentée
Collagéne IX diminue
Tableau 11

MECANISMES D’ACTION DU VIEILLISSEMENT

Comment le vieillissement favorise-t-il la survenue de 'arthrose?

Les réponses a cette question peuvent étre recherchées a plusieurs niveaux:
celui de la conformation anatomique de l'articulation, des propriétés physiques
du cartilage, de sa composition biochimique enfin.

Sur le plan de l'anatomie macroscopique, des études ont montré que la con-
gruence des articulations augmentait avec l'agé, ce qui génerait I'adaptation
instantanée de la jointure aux surcharges par argumentation des surfaces d’ap-
pui et exposerait ainsi le cartilage a des forces qui pouraint dépasser sa résis-
tance (10). En fait, des études récentes par moulage de la cavité de hanches
humaines cadavériques a montré que ces cavités avaient un volume variable
qui ne parait pas diminuer avec 'agé (1).

— Les cartilages articulaires ne perdent pas d’épaisseur avec I'agé.

— L’anatomie microscopique de la surface du cartilage vue au microscope
électronique a balayage montre un démasquage des faisceaux fibreux de la
surface qui perdent leur substance interfibrillaire d’enrobement et sont parfois
partiellement désinsérés et flottants dans la cavité articulaire (15). Ces modifi-
cations pourraient nuire au bon fonctionnement de la lubrification articulaire
et augmenter les force de friction sur la couche superficielle du cartilage (30).

Mentionnos ici la possibilité d’une diminution du contréle fin de la mécani-
que articulaire par diminution de la sensibilité proprioceptive. Celle-ci a été
trouvée en effect défectueuse dans un groupe de sujets dgés (et encore davan-
tage chez les porteurs d’une arthrose du genou) (29).

Des modifications des propriétés physiques de résistance physique ont été
notées de fagon concordante par différentes études dans le cartilage des sujets
vieillissants (8, 13, 23).

Il s’agit d’une sensibilité plus grande aux effets de la traction horizontale
dans le sens des fibres de la couche superficielle.

La résistance a la rupture diminue avec I'agé, c’est-a-dire qu’elle se produit
pour des forces qui diminuent parallélement aur vieillissement. D’autre part, la
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fatigabilité du tissu augmente aussi avec I'agé et il se rompt aprés un nombre
d’élongations (insuffissants chacune pour amener la rupture) moindre que le
tissu jeune (8, 13).

Il est intéressant de noter que ces modifications des propriétés de résistance
mécanique peuvent étre induites expérimentalement par un traitement du tissu
a la collagénase. Ceci confirme qu’elles dépendent essenciellement d’altérations
dans le réseau fibreux du cartilage vieillissant (28).

Il pourrait s’agir de modifications dans le type ou le nombre des liasions
transversales intermoléculaires, ou encore d’altérations dans les phénoménes
d’interaction entre fibres et matrice interfibrillaire mais il ne s’agit encore que
d’hypothéses.

Finalement toutes les modifications struturales ou physiques du cartilage
vieillissant devraient trouver leur origine dans des modifications de sa constitu-
tion biochimique.

Les modifications actuellement décrites sont résumées dans les tableaux I
et I'V: on observe que le collagéne de type 11, déja trés peu soluble, I'est encore
moins avec I’agé, ce qui peut aussi témoigner d’'une modification des liasions
intermoléculaires (7). Mais le déficit d'un ou plusieurs des collagenes dits
mineurs pourrait aussi contribuer a compromettre la résistance du réseau
fibreux (11). ’

La légere baisse de la teneur en eau doit étre soulignée (31). Avec la persis-
tance de la concentration en glycosaminoglycanes, 'enrichissement relatif en
chondroiture-6-sufate, en kératane sulfate et en acide hyaluronique (3), elle
contraste avec modifications inverses observées dans le cartilage arthrosique. A
un niveau d’organisation multimoléculaire plus complexe, le fait le plus frap-
pant est la diminuition des agrégats de protéoglycanes (2,4,9,12,19,24,26) ainsi
que des “super-agrégats” que l'on peut trouver dans la matrice aprés action

Cartilagf: vieillissant
Modifications de I'eau et des glycosaminoglycanes

{Arthrose)
Teneur en eau Diminuée Augmentée
Chondroitine Sulfate
Contenu Inchangé Diminué
Longueur de chaine Diminuée {4 puis y )

c49 / Cs8 Diminué Augmenté
Kératane sulfate Augmenté Diminué
Acide hyaluronique Augmenté Diminué

Tableau 11
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Cartilage vieillissant
Modifications des protéoglycanes

x

{Arthrose)

Contenu Inchangé Diminué
Extractibilité Diminuée Augmentée
Taille du monomere Diminuée Diminuée
Agrégats et super-agrégats Diminués Diminués
Région de liaison a 1'Rc. Hy. .

{"HABR"} libre Augmentée
Petits PG, non agrégés Diminués Dimiqués

{sauf osteophytes)
Protéines de lialson Fragmentées
Tableau IV

premiére de la collagénase (16). Il est possible que des pertubations quantitati-
ves ou qualitatives des protéines de liasion soient en relation avec cette dimi-
nuition des agrégats (18, 25).

Dans I’ensemble on observe que nombre des modifications biochimiques de
la sénescence sont différents, voire a 'opposé de ceux que 'on observe dans le
cartilage arthrosique, le contraste le plus frappant consistant dans les variations
opposées de la teneur en eau. Il ne semble donc pas actuellement qu’on puisse
considérer la survenue de l'arthrose comme une exageranon un emballement,
des processus de vieillissement.

Toutefois, il est possible que les modifications de 'organisation multimolécu-
laire tant au niveau des liaisions transversales du collagéne que des agrégats de
protéoglycanes puissent rendre le cartilage vieillissant moins résistant aux solli-
citations mécaniques.

Reste enfin la possibilité que le chondrocyte vieillissant lui-méme subisse une
baisse de réactivité qui I'empécherait de répondre de fagon appropiée aux
influences physiques ou humorales. Le seul argument pour cette hypotheése est
tiré d’expériences de cultures de chondrocytes de lapins montrant que ceux
d’animaux matures secrétent des protéoglycanes qui sont moins retenus dans la
matrice péri-cellulaire que ceux d’animaux jeunes (27).

De plus le statut enzymatique du cartilage vieillissant n’est pas modifié. En
particulier on n'y observe pas d’exagération de l'activité des enzymes degrada-
tives: protéases acides, protéoglycanases neutres, et collagénase (17).

Rappelons que ces activités sont toutes augmentées dans le cartilage
arthrosique.

En conclusion les processus en jeu dans l'arthrose paraissent différents des
modifications observées dans le cartilage vieillissant. Mais celles-ci pourraient
rendre le cartilage plus vulnérable aux sollicitations que lui infligent ses fonc-
tions, d’ou peut-étre le déclenchement plus facile de la cascade physiopatholo-
gique menant a arthrose.
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CASO CLINICO

THE COEXISTENCE OF RHEUMATOID
ARTHRITIS AND AMIOTROPHIC LATERAL
SCLEROSIS.

*A. TRAVERSO; A. SPITALERI; T. MANCA: A. BALDARI; F. CATALANL
**A. SCHENONE; I. MARTINL ’

INTRODUCTION

The authors show an association, which has never been reported in litera-
ture, between Rheumatoid Arthritis and Amiotrophic Lateral Sclerosis.

RA is a form of chronic inflammatory synovitis due to a cell mediated
immunological pathogenesis. It is characterized by synovial infiltrates compo-
sed of lymphocytes and plasmacells, which are spread out or grouped together
in nodular conformations,

The lesion is a feature of the disease but not exclusive to it.

The clinical picture of ALS includes various modalities of progressive mus-
cular atrophy of neurogenic origin, lesions to the pyramidal system and amio-
trophic paralysis in the area of the spinal and bulbous nerves.

From the anatomical pathologic standpoint there is a degeneration of the
pyramidal system and of the bulbous and somatic motoneurons. Death is
always the outcome,

CASE REPORT

T.R, a 60 years old male, was admitted to our department for the first time
in June 1986, as a result of a worsening of his arthralgic pains caused by

*Institute of Rheumatology, University of Genova.
**Institute of Clinical Neurology, University of Genova.
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rheumatoid arthritis, which had already been diagnosed in 1974. The symptoms
disappeared after 20 days treatment with Indomethacin.

About 6 months later he was readmitted complaining of hyposthenia in the
upper limbs and there was a further worsennig of the general clinical picture.

A clinical examination revealed muscular hypotrophy of the scapular girdle
and of the hand muscles, widespread reduction in the articular mobility and, in
particular, difficulty in flexing the lower limbs.

The patients also had difficulty in swallowing and coordinating his tongue
movements.

The neurological examination revealed widespread hypotrophy of the ton-
gue, which presented fasciculations, dysphonia with open rhinolalia, hyposthe-
nia (force=2) of the four limbs and an advanced degree of hypotropia of the
scapular girdle and of the upper limbs (both proximal and distal tract).

There were also rare fasciculations of the biceps and triceps and reduced
OTR of the upper limbs. There also seemed to be slight hypotrophy of the
right rectus femoris muscle; Patellar jerk was bilaterally vivacious.

There was no evidence of any alterations in either the superficial or the
sensitivity in depth, or in coordination, and the “fundus oculi” was normal.

Besides, the following tests evidenced abnormalities:

E.S.R =50 at Ist hour.

C.R.P.=+++

A.L.P. =131

R.A. Test = 1/80

Waaler Rose = 160 U.L

E.C.G. = There was total arhytmia, as a result of a. ., frequent ventricular
ectopias. Diffuse alterations in repolarization probably caused by previous
ischemic attacks.

THORAX Radiographic = RIGHT: signs of pachi-pleuritis with oblitera-
tion of the rib-phrenic sinus. LEFT: obliteration of the rib-phrenic sinus and
disventilatory striae of the pulmonary base. Increased cardiac transverse dia-
meters. Sclerosis and ectasia of the aorthic arch.

RADIOGRAPHS

1) Cervical spine: reduction of the physiologic lordosis with spondilo-arthritis
and osteophitosis. Diffuse reduction of the interspinal spaces and reducted
flexing.

2) Dorsal spine: spondlloarthrosm and yielding of D12

3) trophic paralysis in the area of the spinal with disk lesions of LI, L2 L3,
L4 and L5. Widespread reduced bobne density.

4) Hands: signs of serious bilateral rheumatoid arthristis, with marginal
erosions, narrowing of articular spaces, subluxation of first right metacarpop-
halangeal joint and destruction in the wrists, particulary in the radiocarpal
joint (Fig. 1).

ELECTROMYOGRAPHY: signs of peripheral neurological damage at the
brachial biceps bilaterally, at the left brachial triceps and at the right tibial
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Interaccdes
Porque o TIMUNOX actua sobre o funcde do linfécito, farmacos
que diminuam ou estimulem a sua actividode deverdo ser usados
com cautela, se administrados simultaneamente.
Efeitos colaterais
— Observaram-se raros casos de reaccdo alérgica (prurido, ligeiro
rash, eritema intermitente na face e térax, edema periorbital).
Tais fenémenos foram transitérios e desapareceram espontanea-
mente ou apés administracdo de anti-histaminicos, esteréides ou
de uma associacdo de ambos.
— Observaram-se, por vezes, efeitos secundarios no local da
injeccdo, tais como dor, ardor, prurido, lesdo eritematosa, e
hemorragia, que contudo ndo obrigam a uma interrupcdo do
tratamento.
— Recomenda-se o controlo periédico do numero de leucécitos,
pois observaram-se casos raros de leucocitopénia durante o
tratamento com TIMUNOX. Nos casos em que se observe
granulocitopénia sugere-se a suspensao do tratomento.
Posologia
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lenta (50mg difuidos em 10ml da
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TIMUNOX.
Por indicag@o médica o tratamento pode ser
ser prolongado ou repetido.
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Fig. I: Marginal erosions corresponding to the “bare areas” in
the hands, narrowing of some articular spaces, subluxation of
the first right metacarpophalangeal joint, signs of destructive
synovitis in the wrist, bilaterally.

muscle. Reduced conduction velocity of the deep peroneal nerve bilaterally.
The sensitive conduction velocity of the left sural nerve was normal. Descen-
ding motor ways: tracing altered as a result of defective functioning of the
peripheral conduction.
SURAL NERVE BIOPSY: the density of the myelinated fibers was normal or
slightly reduced from normal. A few fibers were undergoing active degenera-
tion and some clusters of thinly remyelinated fibers were present (Fig. 2).

No vascular abnormalities and inflammatory infiltrates or amyloid deposits
were observed.

In conclusion the sural nerve biopsy showed a very mild neuropathic process
which was not consistent with a rheumatoid neuropathy, but it was in keeping
with the clinical diagnosis of ALS.

DISCUSSION

This case is of great interest because the association between RA and ALS is
extremely rare.
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Fig. 2:Sural nerve biopsy. The density of myelinated fibers is normal or slightly decreased from
normal. A few clusters of regenerating fibers are present (arrows). (Toluidine blue x 250).

It would be necessary to have a precise diagnosis in order to exclude polira-
diculoneuritis secondary to necrotizing vasculitis, which is a common situation
in RA.

In fact, with electromyography, in equal conditions of muscular atrophy
both the width and the duration of the motor unit potential showed a greater
increase in ALS than in polineuritis. Moreover in the case of the ALS conduc-
tion velocity is almost normal, while in polineuritis it is reduced.

Besides, biopsy did not show fibrinoid necrosis or perivascular infiltrations
with lymphocytes and amyloid deposits or intima proliferation of the vasa
nervorum,

Consequently polineuritis in RA can be excluded, but there was evidence of
aspecific damage of the sural nerve, compatible with both the clinical diagnosis
of ALS and that resulting from the laboratory tests.

SUMMARY

The authors report their remark about a case of coexistence of Rheumatoid
Arthritis (RA) and Amiotrophic Lateral Sclerosis (SLA) of which no knowledge
exists in literature.

It is well know that, being relatively common, RA is likely to occur coinci-
dent with other types of diseases, as far as the nervous system is concerned.
poliomyelitis, meningioma, encephalitis, strokes, cerebral palsy and peripheral
neuropathy have been reported.
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The motor neuron disorder described in this case is not an extra-articular
complication of rheumatoid arthritis, as a consequence of vasculitis, but a
disease who developed indipendently, since we know that no protective effect
exists it a neurologic deficit develops in a patient already suffering from RA.

A careful diagnostic distinction is made on the ground of clinical, electro-
miographic and bioptic data.
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CASO CLINICO

ACNE E REUMATISMO, ARTRO-OSTEITE
TORACICA ANTERIOR E SAPHO.

A propésito de 3 casos.

JOSE CARLOS ROMEU', J. TEIXEIRA DA COSTA” A. DE MATOS®
PEDRO ULISSES’, M. ODETE ALMEIDA"® ¢ M. VIANA DE QUEIROZ’

RESUMO:

Os autores apresentam 3 casos, caracterizados pela presenca do esqueleto toricico
anterior num destes casos de Acne e num doente com Hiperostose Clavicular isolada
(sem dermatose), e discutem a sua relagio com o grupo Sapho-Sindrome Acne Pustu-
lose Hiperostose Osteite- e deste com o das Espondilartropatias Seronegativas.

Data de 1959 a primeira observacdo conhecida de um caso de Acne com
manifesta¢des sistémicas e articulares (1). Em 1967 Sasaki e col. (2) fazem a
sua primeira comunicagdo sobre alteracGes osteo-articulares associadas & Pus-
tulose Palmo-Plantar (PPP). Na década de 70, Keipert ¢ col. (3) e Giedon ¢
col. (3a) descrevem separadamente o que hoje a maioria dos autores designa
por Osteomielite (ou Osteite) Recurrente Crénica Multifocal (6,36,38,39,41-43)
¢ Kohler e col. (4) descrevem a Hiperostose Esterno-Costo-Clavicular. Anos
mais tarde Bjorksten e col. (6) e Bookbinder e col. (14) comunicam, respecti-
vamente, a associ¢io da Osteomielite Recurrente Crénica Multifocal com a
PPP e da Hiperostose com o Acne.

'Interno do Internato complementar de Reumatologia do Nucleo de Reumatologia (Resp.: Prof. M. Viana
de Queirdz) do Servio de Medicina IV (Dir.: Prof. Fernando de Padua) do H.S.Maria,

“Interno do Internato Complementar de Reumatologia com o grau de Assistente Hospitalar do Nucleo de
Reumatologia (Resp.: Prof. M. Viana de Queirdz) do Servigo de Medicina 1V (Dir.: Prof. Fernando de
Padua) do H.S.Maria.

‘Interno do Internato Complementar de Ortopedia do Servigo de Ortopedia (Dir. Prof. Jos¢ Maria Vieira)
do H.S.Maria.

*Assistente Hospitalar com o grau de chefe de Clinica do Servigo de Anbatomia-Patologica (Dir.: Prof.
Cortez Pimentel) do H.S.Maria.

‘Chefe do Servigo de Reumatologia do H.S.M. Professor de Reumatologia da faculdade de Medicina de
Lisboa. :
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Desde as primeiras comunica¢des tém sido diversos os trabalhos (42, 5, 7,-
13, 15-19, 21-34, 36,40) descrevendo a presenga de lesdes osteo-articulares
associadas a PPP e a formas graves de Acne, assim como lesdes dsseas do tipo
da Hiperostose ou da Osteite, quer surgindo em associagdo com aquelas der-
matoses, quer isoladamente, isto é, ndo acompanhadas de Acne ou PPP. Da
literatura médica portuguesa temos conhecimento de 2 comunicagdes (45,46).

Um recente trabalho (41) aborda de uma forma global as lesdes Osseas e/ ou
articulares observadas na presenga daquelas dermatoses e as lesdes Osseas do
tipo Hiperostose ou Osteite surgindo isoladamente (sem Acne ou PPP) e,
segundo os seus autores, estes quadros osteo-articulares, descritos sob diversas
designagdes, apresentam varios pontos comuns pelo que se pode justificar o
seu estudo em conjunto sob a designacdo de Sindrome Acne Pustulose Hipe-
rostose Osteite (SAPHO).

O interesse despertado por esta sindrome e as suas relagdes com o grupo das
Espondilartropatias Seronegativas, jd& anteriormente salientadas por outros
(8,17,19,22-24, 27), tem levado a publicagdo de varios editoriais (41a, 42, 43).

Os autores apresentam 3 casos clinicos e discutem a sua relagdo com a sin-
drome SAPHO e a desta com as Espondilartropatias Seronegativas. Os Casos
n% 2 e 3 ja foram anteriormente comunicados a sociedade Portuguesa de
Reumatologia (44).

CASO Ne° 1: R.J.F.P., doente do sexo masculino, de raga branca, de 19 anos
de idade, estudante, natural de Angola e residente em Lisboa.

— Anamnese: — 1985 (16 anos de idade): Aparecimento de lesdes de acne com
extensdo rapida (face, pescogo e tronco) e que eram referidas
como exuberantes, com miultiplos quistos e pustulas. Ausén-
cia de manisfestagdes sistémicas ou dos diferentes aparelhos,
nomeadamente osteo--articulares. Medicado com tetraciclina
(2grs/dia) durante 6 meses, ocorreu uma evolugio lenta para
lesdes cicatriciais predominantemente nodulares.

— Abril/ 1988 (19 anos de idade): exarcebagdo do acne, com
reaparecimento de multiplas lesGes quisticas e pustolosas
atingindo a face, pescogo e tronco; sem febre nem outras
manifesta¢des sistémicas.
— Junho/1988: inicio insidioso de lombalgias baixas sem
irradiagio, de ritmo inflamatério.
— Julho/ 1988: Dor intensa localizada a regido glitea direita,
permanente e incapacitante. As lesGes de acne persistem
“activas” (surgem novas lesSes pustulosas e quisticas com
exuberantes sinais inflamatorios locais) apesar de ter iniciado,
em Maio, terapéutica com minociclina (100mgs/dia) e topicos
(Resodermil ®). Auséncia de outra sintomatologia, designa-
damente febre ou outras manifesta¢des sistémicas, sintomato-
logia ocular, oral, genito-urinaria ou gastro-intestinal. Sem
outras manifestagdes osteo-articulares.
Antecedentes pessoais e familiares irrevelantes.

— Exame Objectivo Geral: Consciente e orientado. Bom
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estado geral e de nutrigdo. Temperatura axilar: 36°,5¢. Pulso:
68p.p.m., A.R.R. Pressdo Arterial: 120/ 75mmHg. Pele (Figu-
ras 1 e 2): lesGes de Acne Conglobata com multiplos quistos e
pustulas e cicatrizes queldides (hipertréficas) e atréficas atin-

Fig.1e 2 -— Lesdes de Acne Conglobata apresentadas pelo doente ne 1.
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gindo extensamente a face e o tronco. Auscultagio cardio-
pulmonar: normal. Adbdmen: sem altera¢6es. Sem adenome-
galias. Restante ‘exame geral sem alteragdes.

— Exame Neurolégico: Normal.

— Exame Reumatolégico: Marcha dificil por exarcebagio
da dor glutea; Pressdo dolorosa (grau 3 em 4) ao nivel da
articulagdo sacro-—iliaca direita; Manobras positivas para a
mesma articulagdo. Schober: 10/14cms. Expansdo toracica:
91/98cms. restante exame reumatoldgico normal.

— EXAMES AUXILIARES DE DIAGNOSTICO:

— HB: 14,5 grs%. Leucograma: 16400/ mm3 (609 de neutrdfilos, 32% de
linfocitos e 8% de monocitos). Velocidade Sedimentacio: 32mm/ I2hora.
Glicemia: 60mgrs%. Creatininemia: 1mg/dl. TGO: 10U/1. TGP: 7U/ 1.
Fosfatase Alcalina: 89U/ 1. Calcemia: 9,3mgs/dl. Fosforemia: 4,3mgs/dl.
Urina tipo II: sem alteragGes.

— HLA: A2, A30, B14, B40, Dr3, Dr4.

— Serologia para Brucelas, Salmonelas e Yersinia negativas.

— Hemoculturas negativas.

— Reacgdo de Mantoux a | e a 10 unidades negativas.

— Radiografia do Térax sem alteragses.

— Radiografia da Coluna Lombar sem alteragdes.

— Radiografia da Bacia (Figura 3): Sacro-ileite unilateral (dt®) com escle-
rose e erosoes.

— Cintigrafia Ossea (estudo quantitativo das artic. sacro-iliacas): indice de
captagio revelando aumento bilateral, compativel com o diagnéstico de
sacro-ileite.

— TAC das artic. sacro-iliacas (Figura 4); ErosSes a nivel da sacro-iliaca
direita.

— Evolucdo: Estabelecido o diagnéstico de Sacro-ileite associada a
Acne Conglobata, adicinou-se, a terapéutica dermatoldgica, acemetacina
(120 mgs/dia). As 48 horas o doente referia nitida melhoria das queixas
dolorosas e a marcha ja era possivel sem qualquer agravamento daque-
las. No fim da primeira semana de terapéutica estava totalmente assin-
tomatico e ao més de tratamento o exame reumatoldgico era normal, os
exames laboratoriais haviam normalizado e o Acne melhorara.

CASO N¢° 2: G.M.S,, do seco feminino, raga branca de 12 anos de idade,
estudante, natural e residente em Alenquer.

Anamnese: — 1985 (10 anos de idade): Aparecimento, sem factor desenca-
deante aparente, de dor e tumefacgdo na articulagdo tibio-
tarsica esquerda e de dor no joelho homolateral. Auséncia de
quaiquer outras manifestagdes acompanhantes. A sintomato-
logia osteo-articular regrediu completamente ao fim de 2
meses.

— 1987 (12 anos de idade): Surge, também sem factor desen-
cadeante conhecido, dor e tumefacgdo com calor e rubor a
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Fig. 4 — TAC das articulagdes sacro-iliacas mostrando erosdes a nivel da articulacio
sacro-iliaca (caso 1).
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nivel da articulagio esterno-clavicular e terg¢o interno da cla-
vicula esquerdas, manifestacGes estas que persistem e se acen-
tuam progressivamente. Transitoriamente, por cerca de 2
semanas, refere também artralgias de ritmo inflamatério na
anca esquerda. Restante anamnese sem qualquer outro dado
relevante, nomeadamente em relagio aos diferentes aparelhos
¢ sistemas ¢ aos antecedentes pessoais e familiares.

Exame Objectivo Geral: Consciente, orientada e colaborante. Corada e
hidratada. Pele ¢ mucosas sem alteragdes. Apirética. Pulso: 86p.p.m.,
A.R.R., Pressio Arterial: 110/65mmHg. Auscultag¢io cardio-pulmonar:
normal. Abdémen: livre, indolor, sem organomegalias. Sem adenome-
galias. Membros sem alteragdes. restante exame geral normal.

Exame Reumatologico: como dados positivos, tumefacgio (grau 2 em 4)
¢ pressdo dolorosa (2 em 4) a nivel da articulagio esterno--clavicular ¢
ter¢o interno da clavicula esquerdas, Rubor cutdneo local. Schober:
10/ 14cms. Expansio Toracida: 6¢cms.

Exames Auxiliares de Diagndstico:Hb: 13,3 grs%. Gvs: 5,0 milhdes/ mma3.
Leucograma: 6500/ mm3 (61% de neutrdfilos, 359% de linfocitos e 46, de
monocitos). Plaguetas: 247000/ mm3. Velocidade Sedimentagio: 40mm . [?
hora. Proteinas séricas totais: 7,9 grs/dl (gamaglobulinemia: 1,96 grs/dl).
Proteina C Reactiva: negativa. Glicemia: 78 mgs/dl. Ureia sérica: 22mgs/dl.
Fosfatase Alcalina: 47U/1. TGO: 13U/1. TGP: 10U/1. Calcemia:
9,8mgs/dl. Fosforemia: 4,0 mgs/d!. Urina tipo II: sem alteragdes.
Imunocompiexos circulantes: positivos (IgC). Anticorpos anti-nucleares,
anti-DNAds e Factores Reumatodides IgM: ndo detectados. HLA: A2,
A3, B7, B3s.

Serologia para brucelose: negativa.

Reaccdo de Mantoux (1 e 10 unidades): negativa.

Radiografia do Torax (Figura5): Hipertrofia do ter¢o interno da clavi-
cula esquerda com osteocondensagio heterogénea.

Radiografia da Bacia: normal.

Cintigrafia Ossea (Figura 6): Fixago simétrica e regular a nivel das
sacro-iliacas e hiperfixacdo focal na zona esterno-clavicular e metade
interna da clavicula esquerdas.

Tomografia das Articulagdes Esterno-Claviculares (figura 7): Sinais de
insuflagio da metade interna da clavicula esquerda com osteocondensa-
¢do heterogénea e imagens osteoliticas com reac¢io periosteal inferior.
Biopsia Ossea (Figura 8): Evidente neoformacio 6ssea, bastante regular,
com intensa actividade osteoblastica no meio de um estroma fibroso
laxo, rico em vasos (sem les@o vascular), € com raros focos de pequenas
células redondas, quase exclusivamente linfocitos. Exames culturais
negativos.

Evolugio: Colocado o diagnéstico de Hiperostose Clavicular, foi medi-
cada com naproxeno (750mgs/dia). Assistiu-se a uma diminui¢do das
dores e dos sinais inflamatorios locais, ficando assintomatica ao fim do
2° més de terapéutica. Os pardmetros analiticos de actividade inflama-
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hiperostose Clavicular identificando-se hipertrofia com osteocondensagio hete-

rogéned do tergo interno da clavicula (caso 2).

Fig. 6

Imagem de cintigrafia 6ssea revelando hipercaptagio focal na regido esterno-
clavicular esquerda e metade interna da clavicula esquerda (caso 2).
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Fig. 7 Tomografia das articulagdes esterno-claviculares: isuflagdo da metade interna da
clavicula esugerda com osteocondensa¢do ndo homogénea, imagens osteoliticas com
reacgdo periosteal (caso 2).

Fig. 8 Fxame anatomo-patolégico de bidpsia (caso 2): neoforma-ossea regular numa
trama fibrovascular com discreta infiltragiio por hinfocitos.

ACTA RIEMATOLOGH VPORTEGEESS



(fentiazac)

NA ARTROSE

(fentiazac) e Sl

EMBALAGENS CUSTO
(DOSAGENS) UTENTE ESTADO P.V.P. DIARIO*

20 drageias (200 mg) 1078 4208 5368 54%

60 drageias (200 mg) 2688 10758 13438 45%

12 supositérios (200 mg) 72% 201$ 3638 61%

* na base de 2 tomasidia

Constituem contra-indicagdes a hipersensibilidade e a ulilizagao por doentes em que o acido acetilsalicilico e outros anti-inflamatorios nao esteroides induziram sindromas de
asma, rinite, urticaria, angiodema ou broncoespasmo. Os supositorios devem aplicar-se com extrema precaugao em doentes com alecgdes ano-rectais dolorosas, inflamatorias
ouirritativas. Recomenda-se a execugao de testes da fungao hepatica em doentes submetidos a tratamento intermitente durante longos periodos de tempo. A utilizagao em doentes
com ulcera peptica em actividade nao esta por rotina recomendada. Deve usar-se com precaugio em doentes idosos ou com histdria de doenga ulcerosa peplica, perturbagdes
da coagulagao intrinseca ou submetidos a terapiutica anticoagulante. Os efeitos adversos mais frequentemente observados s8o 0s de natureza gastrointestinal.

Informagao detalhada sera fornecida a Classe Médica a pedido.

Wyeth

INSTITUTO PASTEUR DE LISBOA
Conserv. Reg. Com. Lisboa n.® 18205 - Capital Social: 545.000.000 - P. Colectiva n.® 500 140006
Av. Marechal Gomes da Costa, lote 8 - 1B99 Lisboa Codex - Tel. 859 20 61

XXI




. - -« 1
ARTRITE GOTOSA

A AMEACA SILENCIOSA

Zyloric’ 300

alopurinol

Reduz os riscos

da artrite gotosa quando

precocemente administrado

® Zyloric baixa os niveis de acido urico no sangue € na urina
® Zyloric aumenta a mobilidade articular

e Zyloric tem um perfil geral favoravel de efeitos secundarios
como confirmado pelo programa colaborativo de vigilancia de
drogas de Boston.

@ Informacoes adicionais a pedido
80%

Apresentacoes Comp. P.V.P. Estado Utente C.M.T.D.

E o s Eh s o8 o S 15013 s 20 comprimidos 80%  520$00 416$00 104$00 26$00
lioone i Aies de Ormetas, 181G — 4000 PORTO 60 comprimidos 80% 1.325$00 1.060$00 265$00 22$00

XXH




ACNE E REUMATISMO, ARTRO-OSTEITE TORACICA ANTERIOR E SAPHO 231

téria normalizaram-se e, radiologicamente, houve uma evolugdo para
osteo-condensagdo homogénea do ter¢o interno da clavicula esquerda,
manten-do-se a hipertrofia.

CASO N° 3: 0. M.C,, do sexo feminino, raga branca, 19 anos de idade, ven-

dedora ambulante, natural e residente em Lisboa.

— Anamnese: — 1982 (14 anos de idade): Internamento por oligoartrite ndo
febril (anca esquerda, cotovelo e joelho direitos) com 3 sema-
nas de evolugdo. O estudo entdo efectuado revelou um hemo-
grama normal, uma velocidade de sedimentagio de 50mm/ 12
hora, auséncia de auto-anticorpos e reacgdo de Mantoux
negativa, a radiologia das articulagdes atingidas nfo revelou
alteracdes, o liquido sinovial era estéril assim como foram
negativas as hemoculturas, as mieloculturas e os exames bac-
teriologicos da membrana sinovial. A histologia da sinovial
mostrou uma estrutura alterada com espessamento das vilo-
sidades por tecido de granulac¢io e infiltragio intensa de
neutrofilos.

Medicada com anti-inflamatorios ndo esterdides, ficou assin-
tomatica até Setembro de 1987.

— Setembro/ 1987 (19 anos de idade): Tumefac¢do da articu-
lagdo esterno-clavicular esquerda, pouco dolorosa, sem sinais
inflamatorios locais, de aparecimento insidioso sem factor
desencadeante aparente.

Da restante anamnese era apenas relevante a historia de acne
diagnosticado aos 12 anos e seguido em consulta de der-
matologia.

— Exame Objectivo Geral: Consciente, orientada. Bom estado geral e de
nutricio. Apirética. Pulso: 72 p.p.m., A.R.R.. Pressio Arterial:
125/70mmHg, Pele com lesdes de acne extenso (face e tronco) com
pustulas e quistos e lesdes cicatriciais do tipo queldide. Auscultacdo
cardio-pulmonar: sem alteracGes. Abdémen: normal. Restante exame
objectivo geral sem alteragdes.

— Exame Reumatol6gico: Como dados positivos, tumefacgio (grau 2 em 4)
com pressdo dolorosa da articulagdo esterno-clavicular esquerda.
Schober: 10/ 16cms. Expansio toracica: 6¢cms.

— EXAMES AUXILIARES DE DIAGNOSTICO:

— Hb: 13,5 grs%. GVS: 4,7 milhdes/mm3. Leucograma: 8100/ mm3 (-58%
de neutrofilos e 42% de linfocitos). Velocidade de Sedimentagdo: 10mm/
1° hora, Plaquetas: 310000/ mm3. Proteina C reactiva: negativa. Protei-
nas séricas totais: 9,2 grs/dl (21,5% de gamaglobulina). glicemia:
80 mgs/dl, Ureia sérica: 30mgs/dl. Fosfatase Alcalina: 102 U/ 1. Calce-
mia: 9,1mgs/ dl. Fosforemia: 3,1 mgs/dl Urina II: normal.

— Anticorpos anti-nucleares, anti-DNAds e¢ Factores Reumatoides IgM
ndo detectados. HLA: A28, BS, B27, Dr4, Dr5.

— Serologia para brucelose negativa.
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— Reacgdo de Mantoux (1 e 10 unidade) negativa.

— Radiografia do térax: sem alteragdes visiveis.

— TAC das Articulagdes Esterno-Claviculares (Figura 9): Tumefac¢do das
partes moles com manutengdo dos planos de clivagem. diminui¢do da
entrelinha articular, erosdes e osteondensagio, predominantes na vertente
clavicular, da articulagdo esterno-clavicular esquerda.

— Radiografia da Bacia: Sacro-ileite bilateral com esclerose e erosdes.

— Radiografias da Coluna Lombar: Sem alteragdes.

— Evolugdo: Recusada pela doente a realizacfio de bidpsia osteo-articular,
foi medicada com naproxeno (lgr/dia) verificando-se uma redugio
acentuada, quase total, da tumefacgdo esterno-clavicular.

Fig. 9 — TAC de artro-osteite esterno-clavicular esquerda revelando tumefacgdo das
partes moles, diminui¢do da entrelinha articular e ostecondensagiio ¢ erosdes da extremi-
dade interna da clavicula (caso 3).

DISCUSSAO:

Estes 3 casos — Quadro I — caracterizam-se pelo compromisso das articu-
lagdes sacro-iliacas em 2 doentes com Acne grave e pelo envolvimento do
esqueleto toracico anterior num destes casos de Acne e num doente com Hipe-
rostose Clavicular isolada (sem dermatose).
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QUADROI

Cason® 1 Cason®2 Cason°3
Sexo Masculino Feminino Feminino
Idade 19 anos 12 anos 19 anos
Dermatose Acne Acne
Artro-osteite Hiperostos Artro-osteite
toricica - Clavicular Esterno-clavicular
anterior
Sacro-ileite Unilateral - Bilateral
Artrite
periférica - Oligoartrite Oligoartrite
Alteragdes Leucocitose
laboratoriais Vel. Sed. / Vel. Sed. / Vel. Sed. /
HLA A2, A30, B14, B40, A2, A3, B7, B35 A28, BS, B27,

Dr3, Dr4 Dr4, Dr5

- ndo observado
{ valor elevado

As associacOes entre formas graves de Acne e alteragdes osteo-articulares,
descritas desde Barns e col. (1), tém sido bem caracterizadas (8,17, 35). Alguns
autores (17,35) distinguem 2 formas diferentes de Acne grave, o Acne Fulmi-
nans (AF) e o Acne Conglobata (AC), designag¢des estas usadas indiscrimina-
damente por outros. is quais, por sua vez, podem correspomder dois tipos
distintos de envolvimento osteo-articular. O Acne Fulminans (AF) comporta-
se como uma forma de inicio agudo, febril, de acne ulceroso (necrético), sem
quistos, acompanhado de queixas sistémicas, mialgias e artralgias e de altera-
¢des bioldgicas marcadas (aumento da velocidade de sedimentagdo e leucoci-
tose acentuados) (8,17,35). Predominando no sexo masculino e atingindo pre-
ferencialmente adolescentes, artralgias sdo referidas em 75% e artrites em
metade dos casos de AF, sendo as articulagGes mais atingidas os joelhos, as
ancas, os ombros ¢ as sacro-iliacas (35). O envolvimento articular ¢ periférico
isolado em 539% dos casos, axial isolado em 119 e misto (axial e periférico)
nos restantes 36% (35). O Acne Conglobata (AC) caracteriza-se, por sua vez,
por uma forma, geralmente extensa, nodular, em conglomerados — de onde o
nome — , que evolui lentamente para uma forma deformante com lesdes cica-
triciais atroficas e hipertroficas, do tipo queldide (35). Este tipo pouco comun
de Acne, embora também predomine no sexo masculino nio ¢ quase exclusivo
como o AF, surge em idades mais tardias, frequentemente agravando um
Acne vulgar, e o envolvimento osteo-articular, também provavelmente raro, €
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do tipo periférico isolado em menos de 1% dos casos, axial puro em cerca de
24% e misto (axial e periférico) em 75% (35). O compromisso axial envolve
principalmente as articulagdes sacro-iliacas (77%), tendo sido observado em
todos os 10 casos de Rosner e col. (17). O envolvimento tordcico anterior,
nomeadamente esterno-clavicular, é muito evocador (35), quer sob a forma de
artrite esterno-clavicular ou manubrio-esternal (19), quer do tipo hiperostose
clavicular (14,16).

O Acne apresentado pelo doente n° 1 (Figuras | e 2) era um caso tipico de
Acne Conglobata e no caso n° 3 observam-se também algumas caracteristicas
deste tipo, nomeadamente a extensdo e a presenga de lesdes quisticas e cicatri-
ciais do tipo queldide. Estes dois doentes, casos n° 1 e 3, apresentavam com-
promisso das articulagdes sacro-iliacas, unilateral em um deles e constituindo a
tinica manifesta¢io osteo-articular, e bilateral e assocxada a envolvimento
estero-clavicular no outro caso — Quadro L.

O atingimento esquelético toracico anterior, do tipo do observado no reu-
matismo do Acne (artrite esterno-claviculare/ou manubrio-esternal e hiperos-
tose clavicular), é também muito caracteristico da Pustulose Palmo-Plantar (2,
10a, 11, 24, 25, 30, 31, 35a, 37, 38, 40, 41), tendo sido referido em , respectiva-
mente, 94 e 689, dos casos de PPP das séries de Sonosaki e col. (10a) e de
Chamot e col. (41).

Por outro lado, lesGes osteo-articulares idénticas as referidas na presenca do
Acne Conglobata e da PPP, e também com uma predilec¢do pela parede tora-
cica anterior, foram descritas na auséncia daquelas dermatoses. Sdo paradig-
mas destas a Hiperostose Esterno-Costo-Clavicular descrita por Kohler e col.
(4) e correspondendo a lesdes proximais da clavicula, esterno e 1° costela, com
dor, aumento de volume e osteoesclerose destes ossos, € a Osteomielite
(Osteite) Recurrente Crénica Multifocal descrita, separadamente, por Keipert e
col. (3) e por Giedon e col. (3a), e que se caracteriza por uma osteite/osteomie-
lite asséptica que clinicamente se manifesta por um quadro recurrente de febre
acompanhada por dores e edema do(s) osso(s) envolvido(s), mais frequente-
mente clavicula e fémur e tibia distais, radiologicamente semelhante ao obser-
vado na osteomielite séptica, nomeadamente nas fases iniciais com imagens
osteoliticas com reacgdo periosteal as quais, com a evolugdo, se sobrepdem as
de osteocondensacio.

Desde as comunicagdes iniciais (1-4) sdo diversas as publica¢Ges referindo
quadros de Hiperostose ou de Osteite, quer surgindo isoladamente (9,13,18,22,
36,39), como no nosso n° 2, quer em associagio com Acne grave ou PPP
(6,10, 10a, 14, 16, 31, 33, 35a, 37, 38, 40). Da sua leitura constata-se que alguns
autores (36,39) utilizam indiferentemente os termos Hiperostose ¢ QOsteite (ou
Osteomielite).

A. M. Chamot, M. F. Kahn e col. (41) abordam pela primeira vez em
conjunto as lesdes osteo-articulares associadas a formas graves de Acne ¢ a
PPP e as lesdes de Hiperostose ou de Osteite surgindo isoladamente, isto €,
sem a presenga de dermatose. Segundo estes autores, dados os varios pontos
destes quadros osteo-articulares, descritos até entdo sob diversas designacdes,
pode justificar-se a sua abordagem em conjunto sob a designagio de Sindrome
Acne Pustulose Hiperostose Osteite (SAPHO) (41).
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No referido trabalho (41), onde se estudaram 85 casos (13 com Acne, 44
com PPP e 28 com Hiperostose ou Osteite sem dermatose associada) designa-
dos por SAPHO, constatou-se a predilecgiio pelo esqueleto tordcico anterior,
como observado em dois dos nossos casos — Quadro I — , nomeadamente
em 61,5% dos doentes com Acne, em 68% daqueles com PPP e em 809% dos
casos com hiperostose. O compromisso da articula¢do esterno-clavicular, com
ou sem hiperostose associada, como acontecia no 3° caso, foi a lesfio toracica
anterior mais frequentemente encontrada nos casos de Acne ou PPP. Quando
a lesdo toracica anterior se apresentava como Hiperostose fazia-o geralmente
(60% dos casos) sob uma forma parcial de Hiperostose Clavicular ou Esterno-
Clavicular, mais do que realizando o quadro completo descrito por Kohler e
col. (4) de Hiperostose Esterno-Costo-Clavicular (41). O mesmo sucedia, tal
como em outras publicacdes (2,3,14,16,35a,39), com a nossa 22 doente que
apresentava uma Hiperostose Clavicular ndo completando o quadro de Kohler.

Naquele trabalho (41) ¢ mesmo comentada a utilizagdio por conceituados
autores (33) do termo Hiperostose Esterno-Costo-Clavicular perante um qua-
dro radioldgico de artrite esterno-clavicular.

A cintigrafia dssea, que mostrou uma hiperfixacio electiva esterno-clavicular
e clavicular interna (Figura 6) no nosso caso de Hiperostose Clavicular, reve-
lou um aumento nitido da captagido em todos os casos de hiperostose em que
foi realizada, frequentemente precedendo a imagem radioldgica (41).

O compromisso osteo-articular periférico, presente de uma forma auto-
limitada nos casos 2 e 3 — Quadro I — , sendo ja bem conhecido (1,7,8,14,17,
35,35a) foi observado principalmente nos casos com dermatose (em 46% dos
doentes com Acne e¢ em 329 daqueles com PPP) (41). O estudo histo-
patoldgico da membrana sinovial revelou no Unico caso em que efectudmos
(n® 3) uma sinovite inespecifica com infiltragdo marcada por neutrofilos, o que
constitui um achado semelhante aos obtidos por outros (41).

Sacro-ileite, diagnosticada nos casos n® 1 e 3 — Quadro 1, ambos com
Acne, foi observada em 339 dos doentes do grupo SAPHO, designadamente
em 38,5% dos casos com Acne, em 27% dos doentes com PPP e em 399% dos
casos de Hiperostose isolada, sendo em metade unilateral (41).

O Ag HLA B27, detectado em 1 dos nosso doentes (n°3), apresentou uma
frequéncia significativamente elevada nos casos de Hiperostose, nomeada-
mente sem dermatose associada (respectivamente 24 ¢ 35%) (41). Os outros 2
doentes apresentavam o Ag HLA B7 ou Ag HLA B40 — Quadro 1 — que
podem ter uma reac¢io cruzada com o Ag HLA B27 (47).

Os achados anatomo-patolégicos Osseos mais frequentemente observados
foram os de osteite asséptica inespecifica ou de hiperostose, tendo sido suge-
rido que este Gltimo aspecto corresponderd a uma bidpsia ndo suficiente pro-
funda (41). Aspectos semelhantes ao nosso tinico caso submetido a bidpsia
ossea, com neoformagdo numa trama fibrovascular e discreta infiltragio por
linfocitos, tém sido descritos por diferentes autores (13,16,30,31.33,39,40).

Os bons resultados por nés obtidos com os anti-inflamatorios ndo esteroides
tém sido também referidos por outros autores (5,13,16,31,35,39,40,41).

Baseados na constatagio do referido estudo (41) de que as lesGes Osseas,
quer surgindo isoladamente, quer associadas ao Acne ou a PPP, apresentavam
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uma identidade clinica, radioldgica e anatomo-patoldgica, os seus autores pro-
pdem a sua inclusdo numa sindrome, designada SAPHO, e sugerem como elo
comum desta abordagem unicista o facto de a lesdo elementar do Acne e da
PPP ser, numa determinada fase do seu estado, uma lesdo pustular asséptica,
isto é, um abcesso estéril a polimorfonucleares, que constitui igualmente o
achado anatomo-patolédgico da bidpsia 6ssea quando profunda e interessando
a medular (41, 41a,42).

Dados de inclusio no SAPHO sdo, segundo os seus defensores, a presenga
de pelo menos um dos seguintes itens: a) manifestagdes osteo-articulares do
Acne Conglobata, Acne Fulminans ou Hidrosadenite supurativa, b) manifes-
tagcbes osteo-articulares da PPP, c)hiperostose (esterno-costo-clavicular ou
outra hiperostose da parede toracica anterior ou de outro local — membros,
raquis — com ou sem dermatose, e/ou d) osteomielite recurrente crénica mul-
tifocal, envolvendo o esqueleto axial ou periférico, com ou sem dermatose (42).
As manifesta¢des osteo-articulares do Acne ¢ da PPP referidas incluem sino-
vite, hiperostose ou artrite toracica anterior, hiperostose ou osteite (osteomie-
lite) de outro local, ou espondilite-espondilodiscite, ¢ sdo considerados critérios
de exclusdo a etiologia infecciosa da lesdo osteo-articular e a hiperostose asso-
ciada a terapéutica retindide (42). De acordo com estes critérios os nosso 3
doentes — Quadro I — poderiam ser incluidos nesta sindrome.

Uma relagio, alids ja anteriormente referida (8,17,19,22-24,27 35), entre o
grupo SAPHO e o das Espondilartropatias Seronegativas (48) tem sido recen-
temente salientada (35a,37,41,41a,42,43), nomeadamente apds a apresentagio
da série francesa (41) em que se observou a presenga de sacro ileite em 33%
dos casos de SAPHO, bilateral em cerca de metade, de lesdes vertebrais (do
tipo condensagiio vertebral com erosdes, imagens de espondilodiscite e sindes-
mofitose) em 89 dos casos de Acne, em 27% dos de PPP e em 349 dos de
Hiperostose, e, finalmente, a presenca do Ag HLA B27 em 249 dos casos com
Hiperostose, particularmente quando ndo acompanhada de dermatose (35%,
detectando-se este Ag (HLA B27) em 37% dos casos com sacro-ileite (41). Se
ja Rosner e col. (17) estabeleceram uma relagio com a Artrite Reactiva — &
infec¢do subcutiinea crénica no caso do acne — dadas as presengas de artro-
patia inflamatéria axial, oligoartrite periférica e outras lesdes associadas carac-
teristicas como eritema nodoso, pioderma gangenoso. tlceras mucosas € mani-
festagOes oculares e genito-urinarias, outros factos das Espondilartropatias
Seronegativas podem associar-se a0 SAPHO como nos casos descritos de Pso-
riase Vulgar ou de Doencas Inflamatérias Crénicas do Intestino (41). Dois dos
nosso casos — Quadro I — sdo paradigmaticos desta relagio SAPHO-Espon-
dilartropatias Seronegativas, dada a presenga de sacro-ileite, associada ao Ag
HLA B27 em um dos casos.
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CASO CLINICO

SINDROMA DOS ANTICORPOS
ANTIFOSFOLIPIDOS

VIVIANA TAVARES', GUILHERME FIGUEIREDO’, JAIME C. BRANCO®, J. CANAS
DA SILVA®, JORGE SANTOS® E M. VIANA QUEIR0Z’

-

Os anticorpos antifosfolipidos (Ac-AFL), em que se incluem os anticorpos
responsaveis pelas reacgdes serologicas da sifilis, o anticoagulante lupico
(ACL) e os anticorpos anticardiolipina, sdo imunoglobulinas das classes 1gG ¢
1gM que reagem com fosfolipidos de carga negativa (1).

Inicialmente descritos no Lupus Eritematoso Sistémico (L.E.S.) tém entre-
tanto sido detectados ndo so noutras conectivites como também em doengas
malignas e infecciosas (1,2).

A sua presenca esta relacionada com o aparecimento de mamfestagoes clini-
cas particulares: tromboses (arteriais e venosas), abortos de repeti¢do e trom-
bocitopénia (1,3,4,5).

Também outros quadros clinicos como a coreia (6), o livedo reticularis (7) e
determinadas lesGes valvulares (8) tém, ultimamente, sido relacionado com os
Ac-AFL, continuando a ser investigado qual o papel destes na etiopatogenia
destas lesdes. ‘

O caso que a seguir descrevemos parece-nos ilustrar bem a nova entidade
clinica proposta por Harris — o sindroma dos anticorpos antifosfolipidos —ja
que apresenta todas as caracteristicas clinicas e laboratoriais a ele associadas
(9), neste caso, na auséncia de outra conectivite conhecida.

I — Interna do Internato Complementar de Reumatologia, Hospital Santa Maria.

2 - Interno com o Grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia, Hospital de Ponta Delgada.

3 - - Interno com o Grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia, Hospital de Santa Maria.

4 .- Chefe de Servigo de Neurologia, Hospital de Ponta Delgada.

5 - Chefe de Servico de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Professor de Reumatologia da
Faculdade de Medicina de Lisboa.
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CASO CLINICO
Identificagio

A.P.V.S., sexo feminino, 19 anos, casada, natural de Povoacdo ¢ residente
no Nordeste, S. Miguel, Agores.

Anamnese

Em Junho de 1987, no fim do 6° més de uma gravidez que tinha decorrido
sem complicagdes, tem expulsido de feto morto “in utero”, o que motiva o seu
internamento durante uma semana.

Dois meses depois, em Agosto de 1987, comeca a referir movimentos
involuntarios e intempestivos da mio e pé direitos, com duragio variavel e
sem factor desencadeante aparente.

Quase simultaneamente nota dimui¢io de for¢a muscular dos membros
superior e inferior direitos, com predominio braquial, acompanhado de sensa-
¢do de “adormecimento” dos referidos segmentos. Nota também dificuldade na
articulagfio das palavras.

Este quadro neuroldgico durou cerca de um més, apds o que cessaram Os
movimentos involuntarios e a doente recuperou a for¢a. No entanto, segundo a
familia, a jovem “nd3o mais voltou a ser a mesma”, apresentando dificuldades de
concentragio e memoria, para além de um discurso lento. Referia ainda
cefaleias fronto-parietais frequentes.

Em Novembro/87 inicia uma 22 gravidez e, pouco tempo depois recomega
com movimentos involuntarios, agora atingindo a mao, o antebraco, o pé ¢ a
perna direitos, movimentos estes com maior duragdo e intensidade do que os
anteriores.

Este quadro coreico mantem-se sem alteragdo, até que em 6/Fev/88 tem um
aborto expontdneo no 3° més de gravidez e € internada no Hospital de Ponta
Delgada.

A doente referia ainda, durante o ultimo ano, episodios de fendmeno de
Raynaud dos dedos das mios com a exposi¢io ao frio e, no ultimo més, de
eritema malar discreto e de queda facil de cabelo. Negava queixas de outros
orgios ou sistemas.

A persisténcia do quadro neuroldgico de hemicoreia direita levou & sua
transferéncia para o Hospital de Santa Maria no dia 12/ Fev/88.

Dos antecedentes pessoais destacam-se héabitos tabagicos de 20 cigarros por
dia e nos antecedentes familiares nada havia de relevante, nomeadamente
doengas neurolégicas.

Exame objectivo

A doente estava apirética, com uma pressdo arterial de 130-80mmHg e
pulso de 88 ppm, ritmico, regular e amplo.

No exame objectivo geral salientava-se a presenca de um discreto eritema
malar, poupando o dorso do nariz e os sulcos naso-genianos. Palpava-se uma
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tiroideia difusamente aumentada de volume, sem nddulos e indolor. Apresen-
tava um livedo reticularis das mios e antebragos e das coxas e pernas. A
auscultagdo cardiopulmonar ¢ o exame do abdomen ndo apresentavam
alteragdes.

O exame neuroldgico revelava uma doente vigil, orientada e colaborante,
mas com alguma dificuldade de concentragdo e memoria (recente e antiga),
com um discurso lento mas coerente. Discreta diminuigio de forga (grau IV)
no membro superior direito. Movimentos involuntarios — mioclonias — dos
dedos do pé direito e, com os movimentos voluntarios, surgiam também
movimentos involuntarios da méo direita. ROT sem alteragdes.

Exames complementares de diagnéstico
EXAMES LABORATORIAIS

GV: 4030000/ mm’ Hb: 12,2g/dl Htc: 35,1% VGM: 87,1 o °
Plg: 100000/ mm’ GB: 6100/mm’ (60/0/0/32/8) VS: 57mm 12h
Glicémia: 96mg/dl Ureia: 3dmg/dl  Creatinina: 0,7mg/dl  Proteinas
totais: 8,1 mg/dl (Alb: 54,7%/ ol: 3%/ a2:8%/ B: 10,9/ 7 :23,39) Colesterol
total: 161mg/dl Trigliceridos:92mg/dl Provas de funcio hepdtica, ionograma e
urina I sem alteracGes.

Proteina C Reactiva: negativa Taso: inferior a 200 U Todd ASO; RA test €
Waaler-Rose: negativos; ANA, Anti-DNA, Anti-Sm e Anti-RNP: negativos
VDRL e Anticoagulante lupico: negativos; Anticorpos anticardiolipina:
IgG — 10 U GPL e IgM negativo; Pesquisa de 1CC: positiva (IgG) C3:85,9
C4:32,9; Anticorpos antivirais (Herpes, Adeno, CMV, EB): negativos; Provas
serologicas Toxoplasmose: negativas; Exame bacterioldgico exsudado farin-
geo: negativo. T3:6,43 (N: 4,2-11,0) T4:1,31 (N:0,52-1,60) TSH:6,61 (N:0,6-6,0)
RX torax: sem alteragbes ECG sem alteragdes Ecocadiograma: sem alteragoes.
TAC craneocencefdlica: observa-se lesdo fronto-temporal esquerda heterogenea
(de predominio hipodenso), sem efeito de massa significativo sobre as cisternas
adjacentes (Fig. 1A). Apds administracio de contraste observa-se, com a
mesma localizagdo, padrdo de captac¢do giriforme na area de barragem das
artérias cerebral anterior e cerebral média (Fig. 1B). Conclusio: enfarto fronto-
-temporal esquerdo na area de barragem com padrio TDM de perfusdo de
luxo apds administracio de contraste.

Angiografia cerebral (cardtidas interna e externa esquerdas): ndo se identificam
alterac¢Ges angiograficas compativeis com malformacio arteriovenosa, nomea-
damente veias de drenagem andmalas ou artérias hipertrofiadas e nidus mal-
formativos. Identifica-se area de certa pobreza vascular nos territérios frontal e
silvico esquerdos, no entanto de dificil valorizagdo. Nio sdo visiveis sinais de
arterite (Fig. 2A e 2B).
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Fig. 1Ae 1B TAC Cranco encefalica: observa-se lesdo fronto-parictal esquerda heterogenea (A). que apos
administragdo de contraste apresenta padrio de captacio giriforme (B).
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Fig. 2A e 2B — Angiografia cerebral das cardtidas interna ¢ externa esquerdas: assinala-se a drea de
pobreza vascular nos terriorios frontal e silvico esquerdos.
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Evolugio

Durante o internamento a doente manteve o quadro de movimentos coreicos
da mio direita, ndo tendo surgido qualquer intercorréncia. Teve alta apos
duas semanas de internamento medicada com acido acetilsalicilico (500mg/ dia)
e tiapride. Passou a ser observada nas consultas de Neurologia e Reumatologia
do Hospital de Ponta Delgada estando clinicamente bem, sem hemicoreia, 6
meses apds a alta hospitalar. A pesquisa de ANA, Anti-DNA e Anti-Sm
continua a ser negativa. Em determinagdes posteriores a pesquisa de anticoagu-
lante lapico foi positiva. Por motivos técnicos nio foi possivel fazer ainda
nova determinagdo de anticorpos anticardiolipina.

DISCUSSAO E REVISAO DA LITERATURA

A associagdo de tromboses com Ac-AFL foi relatada pela primeira vez por
Bowie € col. que a descreveram em doentes lipicos que, “paradoxalmente”,
possuiam o chamado anticoagulante lupico (1). Esta associagio parece ter
despertado pouco interesse até que em 1980 MUEH e col. voltam a chamar a
atencdo para tal facto (3). Desde essa data numerosos trabalhos relataram
multiplos casos de associagio ACL/tromboses, no decurso nio s6 do L.E.S
como de outras doencgas auto-imunes.

A existéncia de reac¢des cruzadas entre o ACL e o VDRL (cujo antigénio
principal ¢ um fosfolipido — a cardiolipina) levaram BOEY ¢ HARRIS a
desenvolver um teste radioimunolodgico utilizando cardiolipina purificada (10) e
desde 1983 que os anticorpos anticardiolipina tém sido objecto de numerosas
investigagdes.

As tromboses, quer arteriais quer venosas, ocorrem principalmente, mas
ndo exclusivamente, nos doentes com niveis elevados de Ac-AFL da classe
IgG (11).

As tromboses venosas sdo ligeiramente mais frequentes que as arteriais ¢
atingem principalmente as veias profundas dos membros inferiores (4,10,12).
No entanto estdo também descritos casos de tromboses venosas renais (12),
retinianas (4), intrahepaticas (13) etc.

Na arvore arterial o segmento mais frequentemente atingido parece ser o
territorio vascular cerebral, referido em todas as séries descritas, quer em
doentes com L.E.S, quer em doentes jovens sem histéria de doenga auto-imune
¢ sem outros factores de risco vascular associados (3,4,12,14,15,16,17). O
mesmo sucedeu no nosso caso, em que a histdria sugestiva de um acidente
vascular cerebral, ocorrido cerca de | ano antes, foi confirmada por TAC e
angiografia cerebral.

O envolvimento dos vasos cerebrais pode manifestar-se ainda por isquémias
transitorias e por multiplos microenfartos, que passam vulgarmente desaperce-
bidos, manifestando-se mais tarde por quadros de deméncia (18).

Para além do territdrio cerebral pode ser atingido qualquer vaso de médio
ou grande calibre, estando descritos casos de oclusdo de grandes artérias
periféricas (braquiais, iliacas, etc.) (19,20) e/ou das artérias corondrias (21)
(inclusivé bypass coronarios) (22), retinianas, renais, etc (12).
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Muiltiplas hip6teses tém sido levantadas para explicar o papel dos Ac-AFL
na etiopatogenia dos fenémenos oclusivos.

Segundo CARRERAS aqueles anticorpos ao reagirem com os fosfolipidos
das membranas celulares endoteliais vdo bloquear a libertagio do 4cido
araquidonico e consequentemente diminuir a produgdo da prostaciclina,
resultando trombose devido ao aumento da agrega¢do plaquetdria (23,24).
Outro mecanismo possivel seria a diminuigdo da actividade fibrinolitica por
inibi¢do da actividade da précalicraina ou por diminui¢do da liberta¢do do
activador do plasminogenio (1).

Embora desde ha muito reconhecida como uma das complica¢des do L.E.S.,
a coreia é das manifesta¢des mais raras, surgindo em menos de 2% dos doentes
com envolvimento do SNC (18), estando apenas descritos cerca de 70 casos na
literatura mundial (25).

A coreia pode surgir, com igual frequéncia, quer como manifestagdo inicial
quer em qualquer fase da doenga ja estabelecida (26). Clinicamente pode
manifestar-se na forma de coreia generalizada ou, como na nossa doente, de
hemicoreia e, ndo raramente, podem estar associadas outras manifestagdes de
envolvimento do SNC (26), como também acontecia na doente descrita.

Numa revisdo recente dos casos descritos de coreia lupica (25) a frequéncia
dos Ac-AFL foi de 49%, numero impressionante se considerarmos que muitos
dos casos remontam a uma época em que a pesquisa dos mesmos ndo era
correntemente realizada. '

Nesta revisdo 35% das doentes em idade fértil apresentava, também, historia
de abortos de repeticio.

Como ja referimos a presenga nestes doentes, de outras altera¢ées do SNC
ndo é rara. As manifestagdes mais frequentes sdo as tromboses e os acidentes
isquémicos transitérios, fazendo pensar num mecanismo etiopatogénico co-
mum (6).

A auséncia de alterag¢bes ao nivel dos nucleos da base, em imagens TDM
(6), parece estar de acordo com os estudos necrépsicos em que nio foi possivel
detectar qualquer lesdo anatomo-patoldgica nos ganglios basais. O achado
mais constante é uma encefalomalacia cortical difusa, com microenfartos
secundarios a trombose das pequenas arteriolas, com escassas alteragdes
inflamatérias (26,27). Estas multiplas lesdes quando estrategicamente localiza-
das podem provocar disquinésia por libertarem a actividade motora do seu
controlo superior (295).

Uma outra hipétese para o papel patogénico dos Ac-AFL na coreia seria a
sua reac¢do com os fosfolipidos das membranas endoteliais, provocando uma
alteragio da barreira hematoencefilica, que daria passagem a anticorpos
reactivos com o tecido cerebral. Dada a possibilidade teodrica de existirem
reacgdes cruzadas seria até possivel pensar que poderiam ser os Ac-AFL a reagir
com os complexos lipidicos das células cerebrais (25).

Tal como as outras manifesta¢Ges clinicas associadas aos Ac-AFL também
os abortos expontdneos de repetigio comegaram por ser observados em
doentes ltpicas (5). No entanto muitas doentes com abortos recorrentes €
Ac-AFL ndo apresentam qualquer outra manifestagdo patologica (1,18,28).

As perdas fetais podem ocorrer em qualquer estadio da gravidez (29), como
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no caso que descrevemos (um aborto no fim do 2° e outro no 1° trimestres), no
entanto a generalidade das séries aponta para uma maior incidéncia de abortos
no 1° trimestre (30,31). :

Embora existindo uma certa discrepancia na presenga dos varios Ac-AFL
nestes doentes, parece ser o ACL aquele que mais frequentemente se associa as
perdas fetais. Cerca de 75% das gravidas com ACL positivo sofrem um aborto
expontaneo (9).

O mecanismo patogénico implicado parece ser a trombose dos vasos utero-
-placentarios, como consequéncia de um déficite de prostaciclina secundario a
uma lesdo das células endoteliais (1).

Descrita pela primeira vez em 1963 a associagdo do livedo reticularis com o
L.E.S. (32), tem-se verificado ser mais frequente nos doentes que apresentam
também Ac-AFL positivos (7,33).

A associacdo livedo reticularis/lesdes cerebrais vasculares (particularmente
do tipo trombético) foi referida pela primeira vez por SNEDDON em 1965
(34) e, desde essa data, mais casos foram reportados principalmente na
literatura dermatoldgica e neurolégica (35).

O mecanismo patogénico intravascular parece ser 0 mesmo que para as
outras manifesta¢dés do sindroma dos Ac-AFL, sendo o livedo consequéncia
de trombos nos pequenos vasos dérmicos (36).

A trombocitopenia, que a nossa doente também apresentava, ¢ uma das
manifestagdes hematoldgicas que mais frequentemente se associam aos Ac-
AFL. Raras vezes ¢ suficientemente grave para provocar diatese hemorragica,
nio tendo em geral significado clinico (1).

Pensa-se que resulta duma lesdo directa das plaquetas provocadas pelos
Ac-AFL levando a uma maior captacdo e destruigio pelo sistema reticulo-
endotelial (1).

No caso que descrevemos a doente referia ainda fenomeno de Raynaud de
aparecimento recente, bem como queda facil do cabelo e, no exame objectivo,
era evidente um muito discreto eritema malar. Embora estes factos pudessem
sugerir um sindroma “lupus like” ndo havias critérios suficientes para o
diagnostico de L.E.S. de acordo com a classificagdo da A.R.A..

A presenga de 2 abortos expontineos, um acidente vascular cerebral, coreia,
livedo reticularis e trombocitopenia numa doente jovem ja sugeria fortemente
um sindroma dos Ac-AFL, visto estarem reunidas todas as condig¢des clinicas a
ele associadas (Quadro I) (9). Este diagnostico foi concretizado em presenca
das duas determinagdes positivas do ACL (com mais de 6 semanas de intervalo
9. ~

O tratamento deste sindroma continua a ser objecto de controversia. De
momento a maioria dos autores parece concordar com uma actuagdo terapéu-
tica diferente de acordo com as manifesta¢0es clinicas.

Assim, nos doentes com abortos de repetigdo, e referimos novamente que
muitos doentes com Ac-AFL positivos apresentam exclusivamente abortos de
repeticdo, a terapéutica que parece garantir melhores resultados ¢ a associa-
¢do de prednisona (40mg/dia) com aspirina (75mg/dia) (30).

Outros esquemas terapéuticos tém entretanto sido ensaiados, nomeadamente
os anticoagulantes, a plasmaferese e os imunossupressores. Dados os riscos de
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todas esta terapéuticas o seu uso deve ser judicioso (9).

Relativamente as manifesta¢fes trombdticas a maioria dos autores parece
estar de acordo que mais importante, e eficaz, do que suprimir os niveis
elevados de AC-AFL, é prevenir o resultado final, isto é, a trombose. A
maioria utiliza assim a anticoagulagdo oral (9,17), que deve manter-se “ad
vitam” dado o enorme risco de recorréncias com a paragem da terapéutica (37).

Sindrome dos Anticorpos Antifosfolipidos
Proposia de Critérios

Clinica Serologia

-~ Tromboses venosas — ac-ACL 1gG 20U GPL)
- Tromboses arteriats — Anticoagulante lipico (+)

— Abortos recorrentes — ac-ACL IgM (>20U MPL)
- Trombocitopenia e anticoagulante lupico (+)

Pelo menos um critério clinico ¢ um serolégico em qualquer altura da doenga. O teste anufosfoli-
pido deve ser positivo pelo menos em duas ocasides com intervalo superior a 8 semanas.
Adaptado de: E.N. Harris, Br. Journal Rheum, 1987,

Os riscos de uma anticoagula¢io permanente ndo sdo despreziveis, pelo
que ndo s6 a certeza diagnostica é muito importante, como também se ndo
devem submeter a terapéutica profilactica os doentes que apresentem, exclusiva-
mente, titulos altos de anticorpos sem quaisquer manifestagdes clinicas (9).

No caso da nossa doente, e depois de ponderado nio s6 o seu baixo nivel
sdcio-econémico-cultural, como a distincia a que residia de um centro médico
onde pudesse realizar um controlo eficaz da anticoagulagio, optdmos pelo uso
de antiagregantes plaquetarios (4c. acetilsalicilico), com bons resultados até a
presente data.
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Exmo.(s) Colega(s) / Senhor(es):

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

Sédo ambas publicadas trimestraimente (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 e Servigos
Clinicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta de publicagbes e de planos de investigagdo e
de actividade cientifica, clinica e social. -

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

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais 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 Informagao (Imprensa TV e
Rddio) e a Laboratorios de produtos quimicos farmacéuticos, em Portugal.

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

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» (bulietin 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 meédicales et scientifiques du
Pays et I'Etranger (Ligues et Centres de Rhumatologie ou alliés; Ecole de Médecine; Universités et
Centres de Recherche Scientifique; Sociétés Médicales et Scientifiques, Hbpitaux et Services
Cliniques; Revues et Journaux Médicaux), avec l'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.

We intend to exchange publciations 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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