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EDITORIAL

O Sindrome de Sjogren (S.S.) é uma das doengas difusas do tecido conjun-
tivo mais comuns. Este sindrome pode associar-se a outra conectivite (mais
frequentemente a Artrite Reumato6ide) ou a outra doenga auto-imune ou pelo
contrdrio, existir isoladamente.

A incidéncia do S.S. primério é mal conhecida mas o nimero de casos
diagnosticados tem vindo a tornar-se proporcionalmente maior, face a um
conhecimento mais generalizado desta situagdo e a uma maior disponibilidade
de métodos diagnédsticos adequados. Para alguns Autores esta doenga seria tdo
comum como a Artrite Reumatoide. Qutros consideram a frequéncia do S.S.
primario, nas clinicas de reumatologia, préxima daquela com que ocorre o
Lupus Eritematoso Sistémico.

A individualiza¢io da forma primdria deste sindrome como entidade pato-
légica distinta, foi sugerida por Bloch em 1965 e confirmada nos tltimos anos
por Moutsopoulos, entre outros Autores, com base em argumentos de natu-
reza clinica, seroldgica e imunogenética.

Do ponto de vista clinico, na forma primaria do S.S. e relativamente a
forma secundaria a Artrite Reumatdide, sdo mais frequentes a tumefacgido das
parotidas, a purpura, o fenoémeno de Raynaud, as adenopatias, a miosite € 0
envolvimento renal. Laboratorialmente, no S.S. primario, sio mais comuns a
leucopénia, a presenca de anticorpos antinucleares e dos anticorpos anti-SS-A
e anti-SS-B.

Assinale-se, neste nimero da Acta Reumatoldgica, um trabalho de Carlos
Filipe e colaboradores, analisando comparativamente algumas anomalias labo-
ratoriais em doentes com S.S. primdrio relativamente a doentes com S.S. asso-
ciado a Artrite Reumatdide. A este respeito, a literatura ndo fornece resultados
uniformes, facto que estara provavelmente relacionado com o nimero variavel
de doentes nas séries estudadas, a utilizagdo de critérios diagnosticos ndo
sobreponiveis e de diferentes métodos laboratoriais.
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Embora n#o exista uniformidade quanto aos critérios diagnésticos do S.S.
para a maioria dos Autores é importante, para além da presenca de querato-
conjuntivite seca, a confirmagfio objectiva do componente salivar através da
cintigrafia das gldndulas salivares ou da sialometria, complementadas com a
bidpsia das glandulas salivares minor do labio.

Face ao frequente envolvimento extraglandular constatado no S.S. e ao
caracter frequentemente insidioso e inespecifico das manifestagdes “secas” que
permitem chegar ao diagnostico, € provavel que este passe muitas vezes des-
percebido perante manifestagdes clinicas de diferentes foros da Medicina
Interna, as quais constituem nesses casos, a forma de apresentagio da doenga.

Uma outra particularidade importante do S.S., traduz-se no facto de ser, de
entre as doengas difusas do tecido conjuntivo, aquela que mais frequentemente
evolui para doenga linfoproliferativa maligna, constituindo uma verdadeira
encruzilhada da doenga auto-imune com neoplasia linféide maligna.

Além do tratamento sintomatico/substitutivo e do uso dos corticosteroides e
imunossupressores em situagdes de envolvimento extraglandular grave, pseu-
dolinfoma e neoplasia linfoproliferativa, varias outras terapéuticas tém sido
ensaiadas no S.S. primario, entre as quais a hidroxicloroquina, a D-penicila-
mina, o dcido gama-linolénico, o decanoato de nandrolona e a ciclosporina-A,
sendo encorajadores os resultados obtidos com as duas primeiras drogas num
pequeno nimero de doentes, sugerindo a necessidade de ensaios controlados
num maior ntimero de casos.

J. Teixeira da Costa
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ANOMALIAS LABORATORIAIS NA SINDROME
DE SJOGREN E ARTRITE REUMATOIDE.
ESTUDO PROSPECTIVO

CARLOS FILIPE (1), HELENA RIBEIRO (2, RUI TOME (3), CONCEICAO REIS (4,
JOSE MOURA (4), FRANCISCO SEVERO (5 ¢ ARMANDO PORTO ()

RESUMO

Os soros de 43 doentes (22 com a forma secunddria de sindrome de Sjogren
[SS] — associada a artrite reumatéide [AR], 14 com AR ¢ 7 com a forma primaria de
SS) foram testados no sentido de caracterizar as anomalias bioquimicas e imunobiol6-
gicas.

Dos resultados obtidos destacam-se: (1) a proteina C reactiva foi sempre
negativa ¢ o factor reumatoide ocorreu mais frequentemente (85%) nos doentes
com a forma primaria de SS (SSp); (2) os autoanticorpos — FANA (57%),
anti SS A (43%) e anti SS B (14%) ocorreram também mais frequentemente na
SSp.

Nesta tltima entidade pudémos ainda observar a existéncia de anticorpos
antitiroideus em 28,5% dos casos.

(1) Interno do Internato Complementar de Medicina Interna

(2) Assistente Hospitalar Graduado de Patologia Clinica

(3) Interno do Internato Complementar de Patologia Clinica

(4) Assistente Hospitalar Graduado de Medicina Interna

(5) Chefe de Servigo de Medicina Interna dos HUC

(6) Professor Catedratico de Medicina Interna da Faculdade de Medicina de Coimbra e Director do Servigo
de Medicina IIl dos HUC
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SUMMARY
Laboratory abnormalities in Sjogren’s Syndrome and Rheumatoid Arthritis

We tested serum samples from 43 patients (22 with secondary Sjogren
Syndrome (SS) — associated with rheumatoid arthritis, 14 with rheumatoid
arthritis and 7 with primary SS) in order to characterize biochemical and
immunobiological abnormalities.

The following results were obtained: (1) the C reactive protein was always
negative, and rheumatoid factor was present in 859 of the patients with
primary SS; (2) auto-antibodies such as ANA (57%), anti SS A (43%) anti SS B
(149%) were more frequently found in patients with the primary form.

We also found anti-thyroid antibodies in 28,5% of the patients with primary
Sjogren syndrome.

L INTRODUCAO

A sindrome de Sjogren é uma doenca inflamatoéria crénica, difusa, caracteri-
zada clinicamente por associar sinais e sintomas de boca seca (xerostomia),
olhos secos (xeroftalmia), queratoconjuntivite e ainda artrite.

Em termos analiticos esta afec¢io apresenta varias anomalias. Referiremos
algumas delas.

A proteina C reactiva nio esta elevada na maioria dos doentes, apesar do
envolvimento sistémico, o que permite fazer, por vezes, o diagnéstico diferen-
cial entre a poliartrite da AR e da SS (1).

E frequente observar-se hipergamaglobulinémia, geralmente de tipo policlo-
nal e mais raramente monoclonal (234). Os complexos imunocirculantes
ocorrem em cerca de 509 destes doentes, independentemente do método
utilizado, ndo se conhecendo, contudo, o seu potencial patogénico (2.3.5.6). A
crioglobulinémia parece estar presente no soro em 1/3 dos doentes podendo
conter imunoglobulinas monoclonais de tipo IgM (7).

Embora alguns autores tenham encontrado diminui¢do dos niveis de com-
plemento na SS apenas quando exista vasculite associada (8), outros autores
consideram que aqueles estdo diminuidos em 369 dos casos (4).

Dentre os autoanticorpos nfo-especificos de 6rgdo o factor reumatoide
(FR) é o mais frequentemente encontrado na SS. Ocorre em cerca de 509
daqueles com a forma primaria de SS e até 999% daqueles com SS associada a
AR (2,3.5,9).

A prevaléncia dos anticorpos antinucleares (FANA) é cerca de 60% (4.9),
sendo mais frequente na forma primaria que na secundaria (2.3) e o padrdo
homogénio (anti DNA-histona) parece ser o mais comum (3). Os anticorpos
contra 0 DNA-nativo, anti-RNP e anti Sm s3o raramente observados nesta
afecgdo (10,11),

Os autoanticorpos anti SS A e anti SS B contribuiram sem duvida para o
reconhecimento da SS e embora se observem mais frequentemente na forma
primaria (70% e 489, respectivamente) do que naqueles com a forma secunda-
ria (9% e 3%), ndo sdo especificos desta afec¢do (2,3.4.6).
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ANOMALIAS LABORATORIAIS NA SINDROME DE SJOGREN E ARTRITE REUMATOIDE 65

Os anticorpos anti-musculo liso sio raramente encontrados nestes doentes.
Anticorpos dirigidos contra as células parietais gastricas ocorrem em 14-30%
daqueles com SS (5) e os anticorpos antitiroideus em 10 a 20% (2.3).

No sentido de identificar quais as anomalias bioquimicas e imunobiolégicas
nos doentes por nos seguidos em consulta externa, decidimos avaliar um grupo
com as formas primaria e secunddria de sindrome de Sjogren e compara-lo
com um outro com AR apenas.

II. MATERIAIS E METODOS
Doentes

Os 43 doentes por nés avaliados estavam divididos em 3 grupos: 7 apresenta-
vam a forma priméria da sindrome de Sjogren, 22 a forma secundaria

(associada a artrite reumatéide) e 14 AR isolada.
As suas caracteristicas clinicas encontram-se resumidas nos Quadros I e II.

QUADROI
Caracteristicas clinicas dos grupos com AR (14) e SS/AR (22).

AR SS/AR
Idade média (anos) 42.4 51,3
Sexo feminino 90% 100%
Critérios ARA 1987 (>5) 75% 82%
Evolugio média (anos) 10.3 12.4
Deformacdes articulares 46% 64%
Xeroftalmia 0 54% S
Queratite 12% 100% S
Xerostomia 0 25% S

Como se pode ver, ndo existiam diferencas significativas no que diz respeito a
distribuigdo etaria, por sexos, presenca de deformagdes articulares € tempo de
evolugdo, entre o grupo com SS/AR e AR apenas.

No grupo com SSp (Quadro II) a maioria dos doentes era do sexo feminino,
com idades variando entre 25 ¢ 79 anos (média 48,5) e com inicio da
sintomatologia (xerostomia ou xeroftalmia) ha cerca de 3,5 anos.

METODOS

A proteina C reactiva, factor reumatéide, as fracgdes C3, C4 do complemen-
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QUADROII

Caracteristicas Clinicas do grupo de doentes com SSp (7)

S

Idade [25a79A.] MEDIA: 48,5 anos
Sexo 6 Fem. e 1 Masc. (869, Fem.)
Inicio [2a5A.] MEDIA: 3,5 anos
Componente Ocular

xeroftalmia 5 moderada; 2 discreta

h.g. lacrimais nenhum doente

Schirmer (OE/OD) 4X0/0;1/1;2/2; 4/4 (mm/3 min)

Rosa de Bengala

Componente Oral
xerostomia
h. parotidea
fissuragdo lab.
caries

M. Articulares
nio-erosiva

M. sistémicas

intensa queratite punctiforme em todos

5 moderada; 2 discreta
apenas numa doente

4 moderada; 1 intensa
4 doentes

4 com envolvimento das MCF, IFP e TTs
0

to e imunoglobulinas IgG, IgA e IgM foram doseados por nefelometria cinética
com um nefelémetro Beckman. ‘

A quantificacdo dos imunocomplexos circulantes € sua caracterizagdo no
soro foram efectuados por: (1) precipitagdo pelo polietilenoglicol e imunodifu-
sdo radial simples (IgG, A, M, Clq, C3) e (2) quantificagio por micro-Elisa
(IgG).

O doseamento das crioglobulinas foi efectuado obedecendo & técnica usual
(colheita, coagulagdo e centrifugacdo a 37°C; preservagdo do soro durante 7
dias a 4°C; doseamento do precipitado por nefelometria cinética).

A pesquisa dos diversos autoanticorpos foi efectuada pelos seguintes méto-
dos: FANA — imunofluorescéncia indirecta, utilizando como substracto célu-
las Hep2; ds DNA, ssDNA e antihistona — ELISA; Sm, RNP,SS A,SSBe
Sc170 — imunodifusdo dupla em gel; anticentromero — imunofluorescéncia
indirecta, utilizando como substracto células Hep2; anticorpos antimitocon-
drias, células perietais e musculo liso — imunofluorescéncia indirecta, usando
como substrato cortes de rim/estdmago de rato.

Os anticorpos antitiroideus foram doseados pelo método imunoradiométrico.

1. RESULTADOS

Os resultados obtidos encontram-se resumidos nos Quadros IIT e IV e
graficos 1 e 2.

A proteina C reactiva foi sempre negativa nos doentes com SSp e presente
em 9 de 22 casos na SS/AR (41%) e em 7 de 14 na AR (50%).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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QUADROIII

Anomalias laboratoriais em doentes com SSp, SS/AR e AR

SSp(™M 8S5(22) AR (14)

VS

média 424 47 45,7

intervalo 25 — 60 5—130 5—112
PCR

positivos 0 9 (41%) 7 (50%)

média 33 55

intervalo 1,5 —64 1.2 — 8,7
Hipergamaglobul. 5(71%) 12 (54%) 8(57%)
CcIC 2/7 (28,5%) 9 (40%) 10 (71%)
Crioglobulinémia 2/7 (28,5%) 9 (40%) 1(7%)
Complemento

C3 N N N

Cc4 N N 3

QUADRO IV
Autoanticorpos em doentes com SSp, SS/AR e AR
SSp(M SSs(22) AR (14)

Autoanticorpos

factor reumatodide 6/7 (85%) 12 (54%) 8(57%)

FANA 4/7 (57%) 4 (18%) 1 (7%)

ds DNA 0 0 0

ss DNA 0 0 0

Sm 0 0 0

histona 0 0 0

RNP 1/7(14%) 0 0

SSA 3/7(43%) 1 (4.5%) 1 (7%)

SSB 117 (14%) 0 0

centrémero 0 0 1 (7%)

Scl 70 0 0 0

M. liso 2/7(28,5%) 1(4.5%) 2 (1497)

mitocondriais 0 0 0

células parietais 0 1(4.5%) 2(149%)

microssomais 2/7 (28,5%) - -

tireoglobulina 2/7 (28.5%) - -

67
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ANOMALIAS BIOQUIMICAS
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Embora a hipergamaglobulinémia (sempre IgG, ou IgG e IgM policlonal)
fosse mais frequente na SSp (71%), os complexos imunocirculantes (CIC)
ocorreram predominantemente na AR (71%) e a crioglobulinémia na SS/AR
(40%).

Observdamos diminuigdo da frac¢io C4 do complemento em apenas 3
doentes com AR isolada.

Quanto aos antoanticorpos, verificamos o FANA ocorreu em 57% dos
doentes com SSp, em 18% daqueles com SS/AR e em 7% com AR. Os anti ss
DNA, ds DNA, histona ¢ Sm foram negativos nos trés grupos de doentes. O
anti RNP ocorreu em apenas 1 doente com SSp.

No sistema anti SS A e SS B observamos uma maior prevaléncia no grupo
com a forma primdria de SS — 43% e 149, respectivamente.

Salientamos, ainda, a presenga de anticorpos antitiroideus em 2 de 7 doentes
com SSp. Nos doentes com SS/AR e AR aquele autoanticorpo ndo foi
pesquisado.

1V. COMENTARIOS

Dentre os varios achados encontrados é de referir que o doseamento da
proteina C reactiva foi sempre negativo nos casos de SSp e positivo na SS/AR
e AR (41% e 50%, respectivamente). Considera-se que a proteina C reactiva
possa ajudar no diagnoéstico diferencial de uma poliartrite (forma primaria de
SS versus poliartrite reumatdide). Contudo, isto ndo terd qualquer interesse
nas formas secundarias de SS, como é dbvio.

Se, no nosso caso, a prevaléncia de CIC (28,5%) foi um pouco inferior a
encontrada por outros autores (50%) (1.2,10), ja no que diz respeito & presenga
de crioglobulinémia ela ¢ concordante (28,5%). Também nZo encontrdmos
diminuig¢io significativa do complemento nestes doentes.

No que diz respeito aos autoanticorpos, obtivémos nalguns casos valores um
pouco diferentes daqueles encontrados noutras séries: o factor reumatoéide (FR)
ocorreu mais frequentemente na forma primaria de SS (85%) do que na
SS/AR (54%) € na AR (57%), quando os valores encontrados por outros sao
de 50%, 90% e 75% respectivamente.

Ja nos anticorpos antinucleares, ss DNA, ds DNA e anti-histona e anti-Sm
os nossos resultados sdo concordantes com os geralmente referidos.

Na nossa amostra (pequena, é certo) os autoanticorpos anti-SS A e anti-SS B
ocorreram com menor frequéncia (43% e 14%) do que ¢é citado para a forma
primaria (70% e 48%). Também para a forma secundaria isso se verificou (4,5%
e 09 versus 9% e 3%), mantendo, contudo, a proporcional esperada.

Por fim, a atestar a presencga de tiroidites subclinicas, é de referir a presenca
de anticorpos antitiroideus em 2 dos 7 doentes com SSp (antimicrossomais —

1060 e 1200 Ul/ml; antitireoglobulina — 600 e 2512 Ul/ml).
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ARTIGO ORIGINAL

DETERMINACAO DOS ANTIGENIOS HLA
NA ARTRITE PSORIATICA

LUIS GAIAO*, CARLOS ROSA**, JORGE SILVA*** M. VIANA DE QUEIRQZ****

RESUMO

Os antigénos do sistema HLA A,B,C, ¢ DR foram pesquisados em 60
doentes com artrite psoriatica, seguidos na consulta de Reumatologia do
Hospital de Santa Maria.

Analisamos as frequéncias dos antigénos do sistema HLA em doentes com
artrite psoriatica, tentando também identificar marcadores genéticos de sub-
grupos clinicos e radiologicos.

Os doentes foram divididos em subgrupos clinicos, de acordo com o
envolvimento articular (axial e/ou periférico) e em subgrupos radiolégicos,
relacionados com a presenga de erosdes e de sacroileite.

No grupo de doentes com artrite psoridtica foi encontrada uma frequéncia
aumentada dos antigénos HLA A2, A3 e reducdo da frequéncia de A19, A28,
B5 bem como de CW2 e CW4.

Nio foi encontrada associagdo com os antigénos do locus DR.

Analisando os subgrupos clinicos comparados com os controlos verificamos
que o antigéno HLA A3 esteve associado com a doenga periférica simétrica, os
antigénos A2 e All com a doenga periférica assimétrica, enquanto a doenca
axial com ou sem envolvimento periférico esteve associada com o antigéno
HLA B17.

Outro estudo comparativo, efectuado entre os subgrupos clinicos, revelou
uma frequéncia aumentada do antigéno All na doenga periférica e do antigéno

* Interno de Especialidade de Reumatologia
** Interno com o Grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia. Especialista de Reumatologia.
*** Interno com o Grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia.
**** Professor de Reumatologia da Faculdade de Medicina de Lisboa. Chefe de Servico de Reumatologia
- do H.S. Maria.
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Al na doenga axial + periférica. Relacionando as formas periféricas encontréa-
mos associagio dos antigénos HLA Al e BI2 com a doenca periférica
assimétrica. !
Um outro aspecto analisado foi a possivel relagio de certos antigénos do
sistema HLA com as lesGes radiolégicas nomeadamente sacroileite € erosGes.
Os doentes com erosdes tiveram uma frequéncia aumentada do antigéno
HLA B17, que também esteve associado com a presencga de sacroileite.

ABSTRACT
HLA antigens in Psoriatic Arthritis

HLA A,B and C antigens were studied in 60 Portuguese patients with
psoriatic arthritis. The patients were divided into clinical subgroups according
to axial or peripheral joint involvement and the presence or absence of bone
erosions and sacroiliitis. The total group showed a significant increase in
frequency of HLA A2, A3 and a reduction of A19, A28, B5, CW2 and CW4
when compared to healthy controls.

No associations between DR antigens and psoriatic arthritis were demons-
trated. ,

The comparisons between the clinical subgroups and normal controls revea-
led a significant association of A3 with symmetric peripheral disease, A2 and
A1l with asymmetric peripheral disease and B17 with axial involvement (with
or without peripheral involvement).

When intergroups comparisons were made, A1l was associated with periphe-
ral joint involvement whereas Al was associated with a mixed involvement
(axial * peripheral); B12 and A1 were associated with asymmetric peripheral
joint disease. There was also significant association between B17 and presence
of erosions and sacroiliitis.

INTRODUCAQO

A predisposi¢io genética para a psoriase e para a artrite psoriatica tem sido
objecto de varios trabalhos (1.2).

Estudos familiares mostraram que os factores genéticos condicionam o
desenvolvimento de artrite psoriatica (13,15).

Numerosos trabalhos em doentes com artrite psoridtica revelaram um
aumento da frequéncia de certos antigénos do sistema HLA.

Diferentes antigénos da classe I do sistema HLA t&m sido relacionados com
a artrite psoriatica, sendo a associagio com os antigénos da classe II mais
controversa (1,2).

A finalidade do presente estudo foi a de analisar as frequéncias dos antigénos
do sistema HLA em doentes com artrite psoriatica, tentando também identifi-
car marcadores genéticos de subgrupos clinicos e radiolégicos.
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MATERIAL E METODOS

a) Populaciio

Os antigénos do sistema HLA A,B,A ¢ DR foram pesquisados em 60
doentes com artrite psoridtica, seguidos na consulta de Reumatologia do
Hospital de Santa Maria.

O diagnéstico de artrite psoriatica foi baseado na presenc¢a de uma artropa-
tia inflamatoéria, seronegativa, em associagdo com psoriase decorrente dos
critérios estabelecidos por Moll ¢ Wright em 1973 (23). Foram excluidos
doentes com artrite reumatoide, artrites microcristalinas e espondilartropatias
seronegativas como espondilite, anquilosante, sindrome de Reiter/artrite reac-
tiva e doengas inflamatérias crénicas do intestino.

b) Parametros estudados

O estudo destes doentes incluiu uma avaliagdo clinica e radiolégica.

Sob o ponto de vista clinico foram analisados o sexo e a idade dos doentes, a
idade de inicio da psoriase e da artropatia e respectivas duragdes bem como a
forma de inicio do envolvimento articular e os padrdes de compromisso
articular de acordo com os critérios propostos por Kammer. (24)

Segundo essa classificagdo foram considerados 3 subgrupos clinicos basea-
dos no padrao de envolvimento articular.

Dois subgrupos com envolvimento articular periférico, sendo uma forma
simétrica e outra assimétrica; um subgrupo de envolvimento axial associado ou
ndo a envolvimento periférico constituindo um padrdo misto.

De referir que o padrdo de envolvimento axial exigiria a presenga de
sacroileite radioldgica de grau II ou superior, de acordo com os critérios de
Nova Yorque, ou ainda de raquialgias inflamatérias associadas a presenca de
sindesmoéfitos na coluna. '

A avaliagdo radioldgica incluiu radiogramas das méos, pés, coluna cervical,
dorsal, lombar e bacia com visualizagio das articulagdes sacroiliacas. Foi
colocado enfase especial na avaliagdo da presenga de sacroileite, de acordo
com os critérios de Nova Yorque e ainda de erosdes Osseas.

¢) Tipagem HLA

A tipagem HLA foi efectuada, utilizando o método de microlinfocitotoxici-
dade nos linfécitos periféricos; foram analisadas as frequéncias dos antigénos
do sistema HLA classe I e II. Como controlo foi utilizada uma populagio de
66 dadores voluntarios do Centro de Histocompatibilidade de Lisboa (25).
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d) Anilise estatistica

A andlise estatistica foi feita utilizando os testes de A® para varidveis
dependentes € t de Student para grupos independentes. Para correc¢io de
valores foi utilizado o teste de Yates.

Estatisticamente significativos foram considerados os valores de p <0,05.

RESULTADOS

A tipagem HLA A,B,C e DR foi efectuada em 60 doentes com artrite pso-
ridtica, 25 mulheres (41,7%) e 35 homens (58,3%), seguidos na consulta de
Reumatologia do Hospital de Santa Maria, com uma idade média de 50,6 +
11,0 anos sendo a idade média de inicio da psoriase de 31,0 £ 12.8 anos, ¢ a
idade média de inicio da artrite de 38,1 + 13,7 anos. A duragio média da
psoriase foi de 19,6 + 12,8 anos e a da artrite foi de 10,6 9,7 anos. (Quadro I).

QUADRO |

1) Dados demograficos

N.o de doentes 60

F/M 25(41,7%) | 35 (58.3%)
Idade 50,6 £ 11,0
(anos)

2) Dados clinicos

Psoriase

Idade de inicio 3,0 £ 12,8
(anos)

Duragéo 19.6 £ 12.8
(anos)

Artropatia

Idade de inicio 40,0 £ 11,9
(anos)

Duragdo 10,6 +9,7
(anos)

Em relagdo ao compromisso articular analisimos as formas de inicio da
artropatia e os padrdes de compromisso articular, de acordo com os critérios
de Kammer.

A forma de inicio mais frequente foi a oligoarticular presente em 25 doentes
(41,7%); 15 doentes (25,09%) iniciaram a artrite de forma monoarticular en-
quanto que em 11,7% o inicio foi poliarticular. O inicio axial surgiu em 13
doentes (21,7%) (Quadro II).
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QUADROII

3) Envolvimento articular

Inicio N %
Monoarticular 15 25,0%
Oligoarticular 25 41,7%
Poliarticular 7 11,7%
Axial 13 21,7%

Subtipos
Periférico 25 41,7%
assimétrico
Periférico 16 26,7%
simétrico
Misto 19 31,7%
(axial =

periférico)

Foi possivel também diferenciar subgrupos clinicos de acordo com o com-
promisso articular, nomeadamente em relagio ao envolvimento axial ou
periférico; 16 doentes (26,7%) foram classificados no subgrupo periférico
simétrico e 25 (41,7%) no subgrupo periférico assimétrico; um padrio misto
(axial =+ periférico) surgiu em 19 doentes (31,7%) (Quadro II).

A avaliagdo radiografica permitiu a identificagdo de erosdes em 23 doentes
(38,3%) e a documentacio de sacroileite em 25 doentes (41,7%), sendo bilateral
em 31,7% dos doentes (Quadro I1I).

QUADRO 111
4) Dados radioldgicos
Erosdes 23 38,3%
articulares
Sacroileite 25 41,7%
Unilateral 6 10,09%
Bilateral 19 31,7%

No grupo de doentes com artrite psoriatica foi encontrada uma frequéncia
aumentada dos antigénos HLA A2 (61,7% vs 43,9%; p<0,05) e A3 (26,7% vs
12,19%; p<0,05); houve reducio da frequéncia de A19 (1,7% vs 18,2%; p<0,01),
A28 (8,3% vs 21,2%; p<0,05), B5 (8,3% vs 30,3%; p<0,05) bem como de C\YZ

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



76 LUIS GAIX0, CARLOS ROSA, JORGE SILVA, M. VIANA DE QUEIROZ

(3,3% vs 16,7%; p<0,02) e CW4 (1,7% vs 19,7%; p<0,01). Ndo foi encontrada
associagdo com os antigénos do locus DR. (Quadro 1V)

QUADRO 1V
Tipagem HLA e Artrite Psoridtica

Antigéno Doentes Controlos* P
(60) (66)
Al 28,3% 21,2% NS
A2 61,7% 43,9% p<0,05
A3 26,7% 12,1% p<0,05
A9 20,0% 22,7% NS
Al9 1,7% 18,2% p<0,01
A28 8,3% 21,2% p<0,05
BS 8,3% 30,3% p<0,01
B12 26,7% 36,4% NS
B35 20,0% 18,2% NS
Ccw2 3,3% 16,7% p<0,02
Cw4 L7% 19,7% p<0,01
DRI 28,39% 30,3% NS
DR2 23,3% 33,3% NS
DR3 40,0% 47,0% NS
DRS 21,7% 27,3% NS

* 66 dadores do Centro de Histocompatibilidade de Lisboa

Analisando os subgrupos clinicos comparados com os controlos verificamos
que o antigéno HLA A3 esteve associado com a doenga periférica simétrica
(37,5% vs 12,1%; p<0,05) (Quadro V); houve associagdo do antigéno A2
(68,0%) vs 43,9%; p<0,05) e do A1l (32,0% vs 13,6%; p<0,01) com a doenga
periférica assimétrica (Quadro VI) enquanto a doenca axial com ou sem
envolvimento periférico esteve associada com o antigéno B17 (31,6% vs 7,6%;
p<0,01). (Quadro VII)

Outro estudo comparativo, efectuado entre os subgrupos clinicos, revelou
uma frequéncia aumentada do antigéno All na doenga periférica (26,8% vs
0,0%; p<0.05) e do Al na doenga axial * periférica (42,0% vs 22,0%; p<0,05)
(Quadro VIII); Al (32,0% vs 0,0% p<0,05) e B12 (32,0% vs 0,0%; p<0,05)
estiveram associados com a doenga periférica assimétrica. (Quadro IX)

Um outro aspecto analisado foi a presenga de erosdes e de sacroileite; os
doentes com erosdes tiveram uma frequéncia aumentada do antigéno HLA B17
(26,1% vs 2,7%; p<0,05) que também esteve associado de um modo significati-
vo com a presenga de sacroileite (24,0% vs 2,8%; p<0,05). (Quadro X)
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QUADRO YV
Tipagem HLA e Doenga Periférica Simétrica

Antigéno Doentes Controlos* P
(16) (66)
A2 56,2% 43,9% NS
A3 37.5% 12,1% p<0,05*
A9 25,0% 22.7% NS
B35 31,2% 18,2% NS
DRI 43,8% 30,3% NS
DR2 25,0% 33,3% NS
DR3 37,5% 47,0% NS
DRS 31,2% 27,3% NS

* significativo apés correcgdo

QUADRO VI

Tipagem HLA e Doenga Periférica Assimétrica

Antigéno Doentes Controlos* P
(25) (66)

Al 32,0% 21,2% NS

A2 68,09 43,99 p<0,05
All 32,0% 13,6% p<0,01*
B12 32,0% 36,4% NS
DRI1 28,0% 30,3% NS
DR2 20,0% 33,3% NS
DR3 44,0% 47,0% NS
DR4 20,0% 10,6% NS
DRS 20,0% 27,3% NS
DR7 24,0% 2297 NS

* significativo ap6s correcgio

DISCUSSAO

A predisposi¢do genética para a psoriase e para a artrite psoriatica tem sido
objecto de multiplos trabalhos (1,2).
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Tipagem HLA e Doenga Axial £ Periférica

QUADRO VII

Antigéno Doentes Controlos* P
(19 (66)
Al 42,19 21,2% NS
A2 57,9% 43,9% NS
A3 21,0% 12,1% NS
A9 21,0% 22,7% NS
B12 36,8% 36,4% NS
B17 31,6% 7.6% p<0,05*
DR2 26,3% 33,3% NS
DR3 36.8% 47,0% NS
* significativo apds correcgio
QUADRO VIilII
Tipagem HLA e Doenga Periférica versus Doenga Axial &+ Periférica
Antigéno Doenga periférica Doenga axial P
(C3)) = periférica
(19)

Al 22,0% 42,0% p<0,05*
A2 61,0% 57.9% NS
A3 24,4% 21,0% NS
A9 19,5% 21,0% NS
All 26,8% 0,0% p<0,05*
B12 22,0% 36,8% NS
B17 4,9% 31,6% NS
B17 4,9% 10,5% NS
B35 22,0% 15,8% NS
DRI 34,19, 15,8% NS
DR2 22,0% 26,3% NS
DR3 41,5% 36,8% NS
DR4 19,5% 10,5% NS
DRS 24,49% 15,8% NS
DR7 22,0% 10,5% NS

* significativo apds correc¢io
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QUADRO IX
Tipagem HLA Doenga Simétrica versus Doenga Assimétrica

Antigéno Doenga periférica Doenga periférica P
assimétrica simétrica
(25) 19
Al 32,0% 0,0% p<0,05*
A2 68,0% 56,2% NS
A3 16,0% 37.5% NS
A9 16,0% 25,0% NS
All 32,0% 18,8% NS
BI12 32,0% 0,0% p<0,05*
B17 4,0% 6,2% NS
B35S 16,0% 31,2% NS
DRI 28,0% 43,8% NS
DR2 20,0% 25,0% NS
DR3 40,0% 37,5% NS
DR4 20,0% 18,8% NS
DRS 20,0% 31,2% NS
DR7 24,0% 18,8% NS

* significativo apds correcgiio

QUADRO X

Tipagem HLA Erosdes e Sacroileite

Erosdes dsseas Sacroileite P
Sim Nio Sim Nio
23 37 25 35
B17 26,19% 2,7% 240% 2,8% p<0,05*%

* significativo ap6s correcgiio

Varios estudos mostraram associa¢do entre a susceptibilidade para a artrite
psoriatica e os antigénos do sistema HLA; a relagio entre os antigénos HLA e
os subgrupos clinicos permanece mais incerta (1,2).

Da mesma forma parece haver uma associagdo com o locus B, reflectindo a
interligacdo que a doenga tem com as outras espondilartropatias seronegati-
vas, nomeadamente a espondilite anquilosante cuja associagdo com o antigéno
HLA B27 é bem conhecida; a auséncia de associa¢do com os antigénos HLA
DR reflecte essa individualiza¢io nesse grupo nosoldgico, demarcando-a
claramente da artrite reumatoide.
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De referir no entanto a particularidade destes estudos imunogenéticos que
deverdo ter em conta a variabilidade da frequéncia dos antigénos HLA nas
diferentes populagdes.

Este nosso estudo revelou uma frequéncia aumentada dos antigénos HLA
A2, A3 e uma redugiio dos antigénos HLA A19, A28, BS, CW2e CW4, quando
comparados com os da populagido controlo.

Trabalhos efectuados numa populagio italiana de 101 doentes com artrite
psoriatica mostraram um aumento da frequéncia dos antigénos Al e B38 e uma
reducio do antigéno BS (1).

O mesmo antigéno HLA A1l bem como os antigénos B17, B27 ¢ DR7 foram
prevalentes numa populagdo neozelandesa de 60 doentes com artrite psoriatica (2).

Os antigénos HLA B17 e B27 e ainda os antigénos B16 e CW6 mostraram
prevaléncia num grupo de 104 doentes espanhdis, com artrite psoridtica (15).
Os antigénos referidos e ainda o B39 foram prevalentes numa populagido
canadiana de 158 doentes com artrite psoridtica, a maior série referenmada
nestes estudos genéticos da artrite psoriatica (13).

Os antigénos HLA B13, B37 (2,3,16), o antigéno B7 (13), o antigéno B38
(5.9,10,12,13) e o antigéno A26 (11,14) também tem estado associados com a
artrite psorlatlca

Uma associagdo negativa com o haplotipo B44/CWS5 foi encontrada por
alguns autores (15).

A maior parte dos trabalhos, incluindo o nosso, ndo revelaram associagio
com os antigénos do locus DR (3,10,11); no entanto alguns estudos reportam
essa associagdo no caso do antigéno DR4 (8,9) e do antigéno DR7 (2,3.4,5,6,7.8).

Analisando os subgrupos clinicos comparados com os controlos verificamos
que o antigéno HLA A3 esteve associado com a doenga periférica simétrica
enquanto que os antigénos HLA A2 e All apresentaram-se associados com a
doenga periférica assimétrica.

Outro estudo comparativo, efectuado entre os subgrupos clinicos, revelou
uma frequéncia aumentada do antigéno A11 na doenga periférica e do antigéno
Al na doenga axial + periférica. Relacionando as formas periféricas encontra-
mos associagio dos antigénos HLA Al e BI2 com a doenga periférica
assimétrica.

Na maior parte dos estudos tem sido descrita a associagdo dos antigénos
B38 e B39 com o envolvimento articular periférico (3.8.9,10,11,12,13); alguns
trabalhos revelam a associagdo do antigéno B38 com a doenga periférica
simétrica (8,10) ou com a doenga periférica assimétrica (1); o antigéno B39
também tem sido associado com a doenga periférica simétrica (1.3,11).

Gladman reporta a associagdo peculiar do antigéno DR2 com a doenca
periférica assimétrica (13).

QOutros estudos revelam uma frequéncia aumentada do antigéno DR4 nas
formas simile AR (9,13), ndo encontrando outros trabalhos essa associac¢do (1).
O antigéno HLA DR7 também tem sido associado com a doenga periférica (2).

Os antigénos B17, CW6 tém sido associados com as formas de envolvimento
oligoarticular (15).

No nosso trabalho ndo foi encontrada associagdo do antigéno HLA B27
com as formas de envolvimento axial; este antigéno tem no entanto sido
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associado, na maior parte dos estudos, com a espondilite psoridtica (1,2.8,9,11,
13,14,15,18,19,20,26); Karvonen relaciona-o também com a artrite periférica (21).

De referir que Lopez-Larren também encontrou associagdo do antigéno
HLA B17 com as formas de envolvimento misto, tal como no nosso trabatho.

Um outro aspecto analisado foi a possivel relagdo de certos antigénos do
sistema HLA com as lesGes radiolégicas nomeadamente sacroileite e erosdes.

Os doentes com erosdes tiveram uma frequéncia aumentada do antigéno
HLA B17, que também esteve associado com a presenga de sacroileite.

Na maior parte dos trabalhos s3o os antigénos do locus DR que se associam
com as erosdes, nuns casos 0 DR3 (4), noutros 0 DR4 (2).

Um caso, tal como o referenciado por néds, de associagio com o locus de
classe 1 ¢ o descrito por Salvarani (1), que relaciona as erosdes com o0s
antigénos A9 e BS.

Reflectindo a particularidade dos estudos de imunogenética, com a variabili-
dade das frequéncias antigénicas nas diferentes populagdes e tendo mesmo em
conta o numero de doentes avaliados, o presente trabalho parece-nos fornecer
um contributo para os estudos de histocompatibilidade na artrite psoriatica.
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ARTIGO ORIGINAL

QUESTIONARIO DE McGILL/MELZACK PARA
A DOR ADAPTACAO PARA A LINGUA
PORTUGUESA

HENRIQUETA G. COSTA MARTINS*, JOSE A. CARVALHO TEIXEIRA**,
JOSE CANAS DA SILVA*** TEIXEIRA DA COSTA*** e M. VIANA DE QUEIROZ****

SUMARIO

O Questionario da Dor de McGill, correntemente utilizado em paises de
lingua Inglesa, foi traduzido e adaptado para a lingua Portuguesa.

Foi apresentada uma lista de palavras dispostas aleatoriamente a um grupo
heterogéneo, cuja tarefa consistia na classificacio de cada termo numa escala
de sete pontos, tal como o proposto por Melzack. A escala verbal de

-intensidade foi obtida dos 78 descritores de dor que formam a chave semintica
do questiondrio e dai, também, os valores de ordem em cada subclasse. As
divisGes e subdivisdes do questionario original foram respeitadas. Os resultados
do presente estudo relativos a uma amostra de doentes, de lingua portuguesa,
com Artrite Reumatdide no que concerne & escolha das palavras e aos
valores-indices de avaliagdo de dor, sdo comparaveis aos de outros estudos.
Esta adaptac¢do para a lingua portuguesa, ainda numa fase inicial, podera ser
uma importante alternativa aos procedimentos tradicionais de avaliagio da
dor e contribuir ainda para uma melhor compreensio dos doentes com dor.

* Psicologa Clinica
** Psiquiatra. Assistente Convidado do Instituto Superior de Psicologia Aplicada (ISPA), Lisboa.
*** Agsistentes Hospitalares de Reumatologia. Niicleo de Reumatologia do Servico de Reumatologia de
Medicina IV do Hospital de Santa Maria.
**** Professor da Faculdade de Medicina de Lisboa/Chefe do Nucleo de Reumatologia do Servigo de
Medicina IV do Hospital de Santa Maria.
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SUMMARY
An adaptation to the Portuguese language of the McGill Pain Questionnaire

The McGill Pain Questionnaire, widely used in English-speaking countries,
has been translated and adapted into Portuguese.

A random list of words was presented to an heterogenous group and asked
to assign each word to a position on a seven point scale, as in Melzack’s
proposal. The verbal scale of pain intensity was obtained by 78 descriptors wich
form a semantic key and their rank values within each subclass were thus
obtained. Melzack’s subdivision of descriptors into classes and subclasses was
respected. The results of our present study with a portuguese speaking popula-
tion suffering from Rheumatoid Arthritis, concerning the choice of words and
pain rating values, are comparable with other studies. This adaptation to the
portuguese language is still at an early stage, however it can be an important
alternative to the traditional pain evaluation procedures, and can be a contribut
for better comprehensive assessment to the pain patients.

INTRODUCAO

A abordagem do sujeito com dor implica ndo sé a compreensdo dos
mecanismos neuroanatomo-fisiolégicos, mas igualmente dos factores psicologi-
cos e sociais implicados.

Parte integrante do sistema de ligagio do Homem com o seu envolvimento,
a dor é encarada no momento actuial como um fendémeno sistémico e
multidimensional.

O acesso e caracterizagdo da linguagem da dor constitui-se como um meio
consideravel para a formulagdo diagnostica e principalmente para avaliagdo
das qualidades unicas de tal problematica em cada sujeito. O McGill Pain
Questionnaire (MPQ) de Melzack surgiu neste dmbito como proposta de
avaliagio multidimensional da dor, dirigida aos aspectos quantitativos e
qualitativos da mesma. Constituido por 78 termos relativos a experiéncia
dolorosa, repartidos por quatro classes (Sensorial, Afectiva, Avaliativa e Mista)
e vinte subclasses que consistiam em grupos de palavras sinénimas ou com
pequenas variagdes.

A partir das respostas obtidas deste questionario podem calcular-se diversos
indices, que permitem uma analise estatistica dos resultados:

a) O PRI (“Pain Rating Index”) relativo a um escalonamento dos valores das
palavras. Neste sistema de cotagdo é atribuido o valor 1 a palavra que
corresponde & menor dor em cada subclasse, & seguinte o valor 2 e assim
sucessivamente. A soma dos valores das palavras escolhidas proporciona
uma cotacdo parcial para cada classe e uma cotagdo total para o
conjunto de todas as classes.

b) O NWC (“Number of Words Chosen”) que representa o niimero total das
palavras escolhidas.

c) O PPI (“Present Pain Index”) representativo da escolha de uma palavra-
-nimero relativa a um valor varidvel de 1 a 5 ¢ indicador da globalidade
da intensidade da dor no momento de administra¢io do questionario.
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Cada dado do MPQ constitui um indice quantitativo de dor e pode ser
usado para avaliagdo do grau de mudanga desta, subsequente a um qualquer
procedimento terapéutico. Neste caso € necessario que se proceda a apresenta-
¢do do questiondrio antes e apds o tratamento. A mudanga observada podera
entdo ser expressa em termos percentuais.

As caracteristicas metodoldgicas de validade, fidelidade e sensibilidade do
referido questionario sdo consideradas como satisfatorias.

A partir da versdo original do MPO tém surgido diversas traduges e
adaptagGes para outros tantos idiomas (Italiano, Alemdo, Francés, Espanhol,
Finlandés, Sueco, Hungaro).

Constatada a incompreensivel auséncia de tal instrumento avaliativo no
nosso Pais, o principal interesse deste estudo consistiu numa adaptagdo do
MPQ para a lingua portuguesa, visando uma melhor compreensio vivencial e
acompanhamento evolutivo de qualquer procedimento terapéutico.

Respeitando a estrutura inicial do MPQ de Melzack e apods a sua tradugéo,
visou-s¢ um ordenamento das palavras nas diversas subclasses do mesmo, a
partir dos resultados de um estudo semantico. Concluida esta parte do trabalho
foi feito um estudo da adaptagdo obtida numa amostra de doentes com Artrite
Reumatoide (AR) cuja sintomatologia fundamental engloba a problematica da
dor croénica.

Metodologia

Na primeira parte do estudo — Adaptacdo do MPQ — e apds a sua
tradugdo por um pequeno grupo de sujeitos, utilizou-se uma escala de sete
pontos para a diferenciagdo seméantica de cada termo traduzido.

Trabalhou-se aqui uma amostra de 60 individuos — 30 médicos que forma-
ram o grupo A constituido por 15 individuos de cada sexo, com idades
compreendidas entre os 24 ¢ os 51 anos, e 30 nio-médicos, o grupo B,
constituido por 15 individuos de cada sexo entre os 18 ¢ os 53 anos. O processo
de amostragem ndo foi probabilistico mas sim efectuado por conveniéncia em
que o tnico condicionante consistia no grupo B na inexisténcia de qualquer
liga¢do profissional com a Saude e de sintomatologia dolorosa.

A tarefa dos sujeitos, neste momento, consistiu em representarem o significa-
do de cada termo do MPQ adaptado numa escala de sete pontos, em que 0s
extremos, indicados pelos sinais (-) e (+), significavam respectivamente a menor
dor e a dor maxima imaginaveis.

Cada termo apresentado neste estudo semantico, disposto aleatoriamente, foi
analisado “per si” em cada grupo e no total, sendo também daqui seleccionadas
as palavras avaliativas que permitiram a construgdo da escala de intensidade
crescente.

O estudo exploratdrio, que constituiu o segundo momento do trabalho,
incidiu num grupo de doentes com AR do adulto. Trabalhou-se numa amostra
de 30 sujeitos condicionada pelos dados epidemioldgicos desta doenga relativos
a distribuigio por sexos e idades. Vinte e cinco mulheres e cinco homens, com
idade média de 50,6 anos. Quanto ao nivel de escolaridade verificou-se que
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56,7% recairam sobre o ensino primadrio, 23,3% no analfabetismo, 16,7% no
ensino secundirio ¢ apenas 3,3% tinham concluido o complementar.

Da entrevista ressaltou a necessidade de adopgdo de um mesmo método de
administragio do MPQ adaptado. Assim ao doente coube somente a tarefa de
resposta oral, deixando, portanto, de ser um questionario auto-administrado.
Deu-se igualmente a possibilidade de seleccionar os termos relativos a experién-
cia de dor vivida e ndo & dor do momento da entrevista (ao inverso do
expresso nas instrugdes).

Resultados

Ap6s a andlise de cada termo apresentado, calculadas as médias e desvios
padrio, foi possivel um ordenamento das palavras em cada subclasse, segundo
uma intensidade crescente. Assim, por exemplo, na subclasse 7 (sensorial-
-térmica) a palavra queimante corresponde 3 dor méaxima imaginavel nessa
categoria, pelo que deixou de ter o valor de ordem 2 do original, passando para
o valor de ordem 4 nesta adaptacdo. O mesmo procedimento foi considerado
para o ordenamento das 20 subclasses, referindo-se a ndo alteracio das
subclasses 3,4,56,11, ¢ 13 dado terem resultado valores escalonares iguais aos de
Melzack. Foi também através das médias de cada termo classificado pelos
sessenta individuos, que se determinaram as palavras avaliativas, a partir das
quais se construiu a seguinte escala de intensidade crescente:

1. ligeira

2. incémoda
3. angustiante
4. horrivel

5. insuportavel

No segundo momento do trabalho procedeu-se a ordenac¢io das cotagles
numa base de dados e sua ulterior conversio num ficheiro ASCII, o que
permitiu a utilizagdo do Statistical Program for Social Sciences (S.P.S.S.),
através do qual se obtiveram a correlagio de Pearsons e toda a listagem e
descri¢do de varidveis. Daqui constatou-se:

— Uma forte correlacdo entre os indices NWC e PRIt (r=0,8635), PRIA ¢
PRIAV (r=0,5823) e PRIA e PRIM (r=0,4723).

— Uma maior influéncia da dimensio afectiva da dor na determina¢io
selectiva dos termos no grupo de sujeitos com AR (rPRIt-PRIA=0,8344).

— A auséncia de correlagdo significativa entre o PPI e PRIt

- A semelhan¢a dos valores da correlagdo entre o PPl e NWC com os
verificados noutros trabalhos.

— A constelagio de termos que caracteriza a dor na AR: aborrecida,
cansativa, corrosiva, quente e fina.

DISCUSSAQ

Respeitando a estrutura inicial do Questionario de Dor de McGill/ Melzack
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(MPQ), e apés a sua tradugdo, foi possivel uma ordenagdo das palavras nas
diversas subclasses, partindo-se dos resultados de um estudo seméntico em
sessenta individuos. Chegou-se, desta forma, a uma adaptagio deste instru-
mento avaliativo do aspecto multidimensional da dor para a lingua portuguesa.

As diferengas seménticas observadas entre os grupos submetidos ao Diferen-
ciador Semaéntico, possivelmente marcadas por factores culturais, educacionais,
relacionais e outros, podem ainda ser ampliadas pela dificuldade de avaliagdo
do significado em cada sujeito.

Pelo acima mencionado consideramos ndo ser pertinente a comparagio dos
nossos resultados com os do estudo original, contrariamente ao proposto por
outros autores de adaptagdo, cuja validagio do questiondrio passou por tal
procedimento. Defendemos para estes estudos interculturais uma comparagio
de dimensdes e ndo uma comparacio de termos.

O NWC correlaciona-se fortemente com o PRIt (r=0,8635).

Este resultado ndo € surpreendente atendendo a que quanto maior for o
namero de palavras escolhidas maior é o PRI (Melzack, 1975).

No que respeita a correlagio estudada entre o PPI e o NWC, verifica-se que
esta ndo ¢ significativa (r=0,1206), mas é, no entanto, comparavel com a obtida
por Melzack (r=0,32) para um numero de sujeitos de 248, explicando-se este
dado sé pelo facto do PPI ser considerado mais labil do que os outros indices e
o mais susceptivel & influéncia de outras variaveis (Melzack, 1975), principal-
mente as decorrentes dos diversos factores psicoldgicos do momento, mas
também por o nosso trabalho de caracterizagdo da dor nio ter sido efectuado
relativamente ao momento actual da dor, incidindo antes sobre a experiéncia
vivida. Este ultimo aspecto justifica também a quase inexisténcia de correlagio
entre o PP1 e o PRIt.

Para um nivel de significAncia P<0,001 a elevada correlagdo entre o PRIA e
o PRIAV vem confirmar a ideia expressa por Van Buren e Kleinknecht, em
1979, de que a classe dimensdo avaliativa-cognitiva ndo é muito diferente da
classe dimensdo afectiva-motivacional. Daqui resulta que a linguagem da dor
s6 tem significado relativamente aos seus atributos sensoriais e afectivos
(Kremer e Atkinson, 1983).

Para um nivel de significincia P<0,01 existe ainda uma correlagdo significa-
tiva entre o PRIA e o PRIM, justificada pelo facto de existirem termos
afectivos na classe mista. Por esta razdo esta categoria é posta em causa ou
ignorada num grande numero de trabalhos.

Turk e col. (1985) questionam muitos factores propostos por Melzack,
defendendo que apenas o valor do PRI total é apropriado para a avaliagdo da
dor. Tal decorre da forte correlagdo verificada nos outros indices entre si e da
alta correlagdo existente entre o PRIt e as suas subescalas. Assim, estes
autores, citando os estudos de Byrne e col. (1982), referiram uma correlagio de
0,80 entre as classes sensorial e a afectiva, sugerindo que estas nio estariam a
avaliar dimensdes distintas e que os valores de subescalas pouco contribuiriam
para além do PRI Total.

Para noés esta conclusdo é discutivel atendendo as diferengas verificadas
entre os diversos estudos relativamente a selecgio da amostra, metodologia e
tratamento estatistico. O facto do PRIt se correlacionar com os diferentes
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indices PRI ndo ¢ surpreendente, dada a forma de cdlculo do PRIt ser um
somatério de todos os outros.

No nosso estudo a correlagdo ainda maior observada entre o PRIt e PRIA
(r=0,8344) paode, nesta perspectiva, ser indicador de que a dimensdo afectiva
teve maior influéncia na selecgdo de palavras no grupo de sujeitos com AR,
estando de acordo com os resultados expressos nos trabalhos de Burckhardt

(1984).
Ainda que a Dor da AR possa caracterizar-se pela constelagdo de termos —
aborrecida, cansativa, corrosiva, quente e fina — , este dado pode generalizar-

-se, atendendo as limitagGes impostas pela natureza do estudo. Seriam entdo
necessarias andlises descriminantes com outros sindromas dolorosos para que
esta generalizagdo fosse possivel.

Consideramos importante deixar aqui mencionado que:

— Poder-se-lam ter obtido outros termos apoés a tradugdo do MPQ,
consideradas as ja repetidamente mencionadas diferengas semdinticas
interpessoais e interculturais;

— Teria sido pertinente a elaboragdo de um estudo semintico radicado
numa amostra maior e mais diversificada.

Porém, apesar do que acabamos de enunciar, pensamos que o presente
trabalho, em compara¢do com alguns dos estudos de adaptagio do MPQ
para outros idiomas, apresenta diferencas no plano metodoldgico que, a nosso
ver, sdo relevantes. Destacamos a utilizagio do Diferenciador Seméntico e a
ndo comparagio entre termos de diferentes linguas com a finalidade de
validar o instrumento, mas sim a comparag¢do entre as dimensdes avaliadas
por este.

Apesar da indiscutivel importancia dos contributos dos diversos instrumen-
tos avaliativos de Dor, a entrevista clinica assume-se como elemento primordial
na abordagem compreensiva e individual do doente. Dai que progressivamente
o papel do psicdlogo clinico na equipa terapéutica multidisciplinar se tenha
afirmado como essencial e insubstituivel.

“Seria evidentemente ridiculo esperar compreender um fenémeno tdo com-
plexo como a dor, sem se tomar em atengdo a sua interac¢do com a
personalidade” (Pilowsky, 1978).
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CASO CLINICO

SINDROME DE CHURG-STRAUSS.
A proposito de um caso clinico.

MARIA JOSE SANTOS*, PAULO REIS*, J. BRANCO**,
J.A. CANAS DA SILVA*** J. A. PEREIRA DA SILVA**** ¢ M. VIANA DE QUEIRQZ*****

RESUMO

E descrito o diagndstico, terapéutica e evolugdo de um caso de vasculite de
Churg Strauss que se apresentou sob a forma de mononeuropatia multipla.

A propdsito deste caso os autores fazem uma breve revisdo da literatura
sobre o diagnoéstico diferencial das vasculites sistémicas necrosantes, suas
formas de apresentagio clinica, terapgutica e progndstico.

ABSTRACT
Churg-Strauss Syndrome. A clinical case.
The authors describe a case of a 62 year old woman suffering from severe

bronchial asthma for 10 years who developed bilateral leg pain and numbness
followed by left arm pain and wrist drop. On the admission to the hospital

Nicleo de Reumatologia (Resp. Prof. M. Viana Queiroz), Servigo de Medicina IV (Dir. Prof. Fer-
nando de Padua) do Hospital de Santa Maria, Lisboa.
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**+* Assistente Graduado de Reumatologia do Hospital de Santa Maria
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laboratory data included a white cell count of 19400/ mm?® with 72% eosinop-
hils, ESR 72 mm/hour, CRP strongly positive and serum IgE >1214 U (N-14
U). The EMG studies confirmed the presence of multiple mononeuropathy and
small aneurysms were seen in the arteriograms of splenic and renal arteries.
Therapy with prednisone was started at 1mg/Kg/day with improvement.

In reference to this case of Churg-Strauss Syndrome the authors review
briefly the literature about the forms of clinical presentation, differential
diagnosis, therapeutics and prognosis of necrotising vasculitis.

INTRODUCAO

Em 1951 os patologistas Churg e Strauss descreveram 14 casos de vasculite
sistémica necrosante com caracteristicas anatomo-patoldgicas e clinicas distin-
tas da poliarterite nodosa, ocorrendo exclusivamente em asmaticos € que era
acompanhada de febre e eosinofilia marcada. Tratava-se entdo de uma doenga
fatal, envolvendo miltiplos 6rgos e que microscopicamente se caracterizava
pela presenca de vasculite necrosante, granulomas extra-vasculares e infiltra-
¢do dos tecidos por eosinéfilos®. Posteriormente foram descritos varios casos
isolados de Sindrome de Churg Strauss (SCS), mas s6 em 1977 foi publicada
uma série de 30 casos estudados na Mayo Clinic’. A relativa escassez de
referéncias a este sindrome durante tantos anos deveu-se provavelmente ao
facto dos autores s6 diagnosticarem o SCS na presenca dos trés critérios
histolégicos major descritos por Churg e Strauss. Sabe-se contudo que este
padrdo histologico, para além de s6 numa minoria de casos coexistir tempo-
ralmente, ndo ¢ patognomdnico da doenga®®'’. Por estes motivos, varios
autores reconheceram posteriormente que a apresentagio clinica era suficien-
temente caracteristica para permitir o diagnostico de SCS em bases clinico-
-laboratoriais "°.

Durante uma fase prodromica, que pode persistir por muitos anos, este
sindrome manifesta-se por doenga alérgica que frequentemente aparece em
idades mais avangadas do que é habitual e em individuos sem histéria familiar
de atopia. Numa segunda fase aparece eosinofilia no sangue periférico e
infiltragio dos tecidos por eosindfilos (pulmdo, tubo digestivo, etc.), a que se
segue, numa terceira fase, a vasculite necrosante'’,

Apresentamos aqui o caso de uma doente internada no Nucleo de Reumato-
logia do Servico de Medicina IV do Hospital de Santa Maria em Maio de
1990. Para fazer o diagndstico de SCS, consideramos necessario preencher os
critérios adoptados por Lanham et al';

~ histéria de asma e/ ou rinite alérgica
— eosinofilia superior a 1,5%X10°/ 1 em pelo menos duas contagens
— vasculite envolvendo dois ou mais territorios extra-pulmonares

CASO CLINICO

MLACSA, 62 anos de idade, raga branca, residente em Lisboa, enfermeira
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reformada, com antecedentes de asma bronquica iniciada aos 52 anos de idade,
medicada com broncodilatadores, corticéides tépicos e por vezes necessitando
de corticoterapia sistémica.

Seis meses antes do actual internamento, em Dezembro de 89, refere quadro
compativel com infec¢do respiratéria. Foi medicada com amoxicilina com
melhoria das queixas. Apos dois meses (Fevereiro de 90) ha o aparecimento de
febre vespertina sem outras queixas. A radiografia do térax mostrou a
existéncia de infiltrados pulmonares (Fig. 1) pelo que foi medicada com

Fig. 1 — Infiltrados pulmonares difusos em todo o campo pul-
monar esquerdo, mas mais exuberantes no tergo superior.

amoxicilina/4c. clavulanico, ficando apirética. Em Margo de 90 refere febricula
vespertina acompanhada de mal estar geral, astenia e poliartralgias. Foi
medicada com amoxicilina, ficou apirética, mas manteve as restantes queixas.
Apoés um més, em Abril, de 90, ha de novo o aparecimento de febre vespertina.
Repetiu o mesmo tratamento, mas desta vez sem qualquer efeito. Sensivelmen-
te na mesma ocasido refere um episédio de dor nocturna, muito intensa,
localizada na face externa da perna e pé direito, que desapareceu expontanea-
mente, ficando com a sensagio de “encortigamento do pé” (sic). Uma semana
depois, episodio idéntico atingiu o membro inferior esquerdo. Em Maio de 90
a doente mantinha febre e houve o aparecimento de dores intensas, persisten-
tes; em ambos os membros inferiores, com incapacidade para a marcha o que
levou ao seu internamento no Servico de Infecto-Contagiosas do HSM.
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Durante o internamento verificaram-se varios episddios de dor intensa nos
membros inferiores que sé cediam com buprenorfina e um episédio de dor
intensa no antebrago e mio, esquerda a que se seguiu mio pendente. Desde o
inicio das queixas houve um emagrecimento de 4 kg.

Apés exlusdo de causa infecciosa para este sindrome febril a doente foi
transferida para o nosso servigo.

Exame objectivo: Tratava-se de uma doente acamada, nfo conseguindo
assumir a posi¢do ortostatica por queixas algicas e disestesias dos pés. No
momznto do exame estava apirética, eupneica, com tens3o arterial 130/70 mm Hg
e frequéncia cardiaca de 88 ppm. A nivel de ambos os cotovelos observavam-se
lesdes de vasculite cutanea. A auscultagio pulmonar e cardiaca eram normais.
Nido havia organomegilias nem massas anormais a nivel abdominal. Os
membros apresentavam atrofias musculares marcadas, mio esquerda pendente
e diminui¢io da forga dos membros inferiores de predominio distal.

Nos exames laboratoriais salientava-se a leucocitose com eosinofilia (Leu -
19 400 com 729 de eosindfilos), VS - 72 mm na 1.2 hora, PCR - 3+, RA test -
positivo, W-R - negativo, AgHBS - negativo, Urina II — sem alteragses,
Urocultura — E. Coli.

O Rx do térax mostrava infiltrados pulmonares semelhantes aos encontra-
dos quatro meses antes.

No ecocardiograma existia um derrame de dimens&es moderadas.

No mielograma havia marcado aumento dos elementos eosinofilos, sem
atipias.

A pesquisa de auto-anticorpos (ANA, anti-DNA, anti-Sm, anti-RNP, anti-
-SSA e anti-SSB) e de crioglobulinas foi negativa. A frac¢io C3 do comple-
mento encontrava-se elevada (C3 — 217) e o doseamento da IgE sérica
mostrou um aumento de quase cem vezes o valor normal (IgE > 1214 U/ml
para o normal de 14U/ml).

O EMG realizado a entrada foi sugestivo dde mononeuropatia maltipla.

A bidpsia do musculo deltéide esq. ndo apresentou alteragdes significativas.

Na angiografia do trondo celiaco e artérias renais detectaram-se multiplos
pequenos aneurismas no territorio esplénico e renal, sendo estes aspectos mais
exuberantes na artéria renal direita (Fig. 2).

Nesta base foi posto o diagnéstico clinico de:

Sindrome de Churg Strauss

Infec¢do urinaria a E. Coli
e instituida terap&utica com prednisona na dose inicial de 50mg/dia, cotrimo-
xazol e fisioterapia.

Apos dois meses de terapéutica a doente conseguia deambular sem apoio e
realizar as terefas do dia a dia sem auxilio. Houve uma normaliza¢io dos
pardmetros laboratoriais (Leu - 7 000 com 0% de eosinéfilos, VS - 2 mm, PCR
- neg., C3 - 116, Ige - 69, urina II sem alt. e urocultura negativa) e discreta
melhoria do exame neuroldgico (Fig. 3).
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SINUROME DE CHURG-STRAUSS 97

“ig. 2 — Multiplos pequenos aneurismas no territério da artéria renal direita (Fig. 2a) e da artéria
esplénica (Fig. 2b)

DISCUSSAO E REVISAO DA LITERATURA

A forma de apresentagdo do caso descrito parece-nos tipica do Sindrome de
Churg Strauss: uma mulher desenvolve asma bronquica numa idade tardia, aos
52 anos. Dez anos depois desencadeia um quadro de mal estar geral, febre e
infiltrados pulmonares que durou cerca de 5 meses e foi interpretado inicial-
mente como infec¢les respiratérias recorrentes, Numa terceira fase aparece
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Infcio | 2 meses Inicio | 2 meses
ROT , DTO ESQ
Bicipital +4+ ++ + ++
Radial +4 ++ +/~ +/-
Rotuliano ++4 ++ +++ ++
Aguiliano 0 +/- + +/-
Inicio | 2 meses Inicio | 2 meses
FORCA MUSCULAR DTO ESQ
MEMBROS SUP. 5 5 mdc pendente
MEMBROS INF.
Flexao da coxa 5- 5~ 5- 5-
Extenséo 4 , 5- 4 5-
Abdugdo 5- 5 5- 5
Adugido 4 5- 4 5-
Flexdo da perna 5- 5~ 5~ 5-
Extensdo 4 5- 4 4
Flexdo do pé 3 5~ 3 5-
Dorsiflexdo 4 5- 4 5-
Flexdo dos dedos 3 4 3 4
Extensdo 3 3+ 3 3+

Fig. 3 — Evolugéo dos reflexos osteo-tendinosos (ROT) e da forca muscular nos membros superiores e
inferiores ao longo de dois meses de terapéutica.

uma mononeuropatia multipla acompanhada por eosinofilia periférica que
atingiu valores de 13X<10°, ,

A mononeuropatia multipla pode fazer parte do quadro clinico de patolo-
gias variadas, nomeadamente doengas infecciosas, conectivites, doencas meta-
bdlicas, infiltrativas ou disproteinémias, por envolvimento dos vasa nervorum.
No entanto, e no contexto referido, a hipotese de SCS pareceu-nos altamente
provavel. As outras patologias possiveis, algumas delas pouco provaveis, foram
no entanto excluidas através da realizacdo de exames complementares de
diagndstico: exames bacteriolégicos do sangue e urina, serologia para virus e
Borrelia Burgdorferi, pesquisa de auto-anticorpos (ANA, anti-DNA, anti-Sm,
anti-RNP, anti-SSA e anti-SSB), exclusdo de Diabetes Mellitus, ecocardiogra-
ma, ecografia abdominal, mielograma, imunoelectroforese sérica e urinaria e
pesquisa de crioglobulinas.

Na nossa doente as manifestagdes respiratorias traduziram-se pelo apareci-
mento de infiltrados pulmonares transitérios e existéncia de asma brénquica.
Como frequentemente acontece apds o aparecimento da vasculite, houve uma
melhoria consideravel das manifestagdes atopicas. O envolvimento cardiaco
constou apenas de um derrame pericardico de dimensdes moderadas demons-
trado ecograficamente, e que regrediu completamente com a instituigdo da
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terapéutica esteréide. Neste caso ndo foi detectdvel envolvimento renal com
tradugfio analitica. Infelizmente n3o foi possivel o diagnéstico histoldgico,
porque a biépsia do musculo deltéide, neste caso um territério ndo envolvido
clinicamente e portanto com uma baixa sensibilidade diagnoéstica, foi negativa.
Pudemos contudo demonstrar, por angiografia do tronco celiaco e artérias
renais, a existéncia de pequenos aneurismas nas artérias de pequeno e médio
calibre.

Como esperavamos, houve uma boa resposta terapéutica com corticosterdi-
des, estando a doente aos seis meses a fazer 15 mg diarios de predisona e
apresentando apenas como problema um hdabito cushingdide e as sequelas
neurolégicas, ainda que bastante melhoradas.

Na literatura reumatoldgica portuguesa encontramos um caso de S.C.S."
em que, tal como no agora descrito, foram as manifestagdes neurolégicas as
que se revelaram mais persistentes apods a instituicdo da terapéutica adequada.

O SCS, também conhecido como angeite alérgica granulomatosa, tem uma
etiologia desconhecida. No entanto a presenga de asma, eosinofilia e elevagio
da IgE sdo sugestivas de que um mecanismo de hipersensibilidade imediata
possa estar envolvido na etiopatogénese desta entidade clinica®%'°. Também
sugestivos disso sd0 os casos descritos de aparecimento de vasculite sistémica
necrosante com caracteristicas semelhantes ao SCS na sequéncia de terapéutica
de dessensibilizagdo de doentes asmaticos, administrando alergenos por via
sub-cutdnea®. A imunidade celular, nomeadamente uma desregulagiio no con-
trolo das células T, tem sido também implicada por alguns autores que identi-
ficaram no infiltrado inflamatério da vasculite de Churg Strauss um predomi-
nio de linfécitos T helper™.

O SCS, tal como a Poliarterite Nodosa (PAN) e a Granulomatose de
Wegener (GW), tem uma maior incidéncia no sexo masculino com uma
relagdo homens: mulheres de 3:1". Pode surgir em qualquer idade, apontando
algumas séries'’ para uma idade média de 38 anos. Estas trés entidades (SCS,
PAN e GW), embora com varias semelhangas e muito interligadas entre si,
apresentam caracteristicas clinicas e anatomo-patoldgicas que as permitem
diferenciar. Do ponto de vista microscopico a GW e o SCS apresentam
granulomas extravasculares, havendo neste ultimo caso um infiltrado inflama-
tério com muitos eosinéfilos’. Na PAN ndo se encontram granulomas®. O
calibre das artérias envolvidas, embora com muitas excepgdes, é geralmente
superior na PAN". O envolvimento respiratério, raro na PAN, domina o
quadro da GW (lesdes destrutivas das vias aéreas superiores e lesGes pulmona-
res cavitadas)”® e do SCS (rinite alérgicas, asma e infiltrados pulmonares
transitérios)>'’. Entre as vasculites sistémicas necrosantes ¢ no SCS que mais
frequentemente aparece a mononeuropatia multipla, em 75% dos casos®'’. Na
PAN o envolvimento nervoso periférico ocorre em cerca de 50% ¢ na GW
apenas em 25% dos doentes'’. O compromisso renal é frequente (80%) e grave
tanto na PAN como na GW, representando em ambas as situagBes a primeira
causa de morte®*"®. No SCS a lesdo renal, para além de ser rara, ndo
costuma ser tdo grave>'’ quando ocorre. O envolvimento cardiaco, muito
mais frequente no SCS do que nas outras vasculites, é causador de 50% dos
6bitos". Em relagfio a resposta terapéutica, também se comportam de forma
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diferente estas trés entidades. Enquanto que o SCS responde geralmente bem
aos corticosterodides e s6 no caso de insucesso ou de reacgdes adversas

3,6,7,10

provocadas por estes é advogada a introdugdo de 1munossupressores »%5 " na
GW e na PAN a terapéutica deve incluir desde o inicio ciclofosfamida®. 13,
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CASO CLANICO

SINDROMA DE COGAN

JORGE SILVA*, LUIS GAIAO*, JAIME C. BRANCO**, J. CANAS DA SILVA**,
A. ALVES DE MATOS** ¢ M. VIANA DE QUEIROZ***

RESUMO

O sindrome de Cogan (S.C.) é uma vasculite sistémica rara, de etiologia
desconhecida. E caracterizada pela presenca de uma ceratite intersticial uni ou
bilateral e alteragdes audiovestibulares. Praticamente exclusiva dos adultos
jovens, o S.C. ndo tem predominidncia por nenhum dos sexos. Os autores
descrevem o caso clinico de um homem com 38 anos, de raga caucasica, com
um quadro de vasculite sistémica, caracterizada por febre, panuveite, surdez
neurossensorial, nevralgia do trigémio, nevrite periférica, poliartrite, mialgias,
velocidade de sedimentacgdo elevada e anemia, que foi diagnosticado como
S.C. atipico.

ABSTRACT
A case of Cogan’s Syndrome

Cogan’s syndrome is a rare vasculitis, with unknown etiology, characterised
by the association of acute nonsyphilitic interstitial keratitis with audiovestibu-
lar dysfunction, affecting young individuals in both sexes. The authors present
a case report of a 38 years old white man, who developed a systemic vasculitis
characterised by fever, panuveitis, neurosensory deafness, peripheral neuropaty,
trygeminal neuritis, polyarthritis, myalgies, elevated erythrocyte sedimentation
rate and anaemia; an atypical Cogan’s Syndrome was diagnosed.

* Interno do Internato Complementar de Reumatologia.
** Interno do Internato Complementar de Reumatologia com o grau de Assistente Hospitalar,

*** Professor de Reumatologia da Faculdade de Medicina de Lisboa. Chefe de Servigo de Reumatologia do
H.S. Maria
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INTRODUCAO

Em 1934 Mogan e Baumgartner (1), assinalaram pela primeira vez um
quadro clinico com a associagdo de ceratite intersticial ndo sifilitica com
alteragdes audiovestibulares, mas sé em 1945, Cogan (2), com a descri¢do
destas alteragdes em 4 casos clinicos, conseguiu individualizar esta nova
entidade clinica.

O sindrome de Cogan (S.C.) é uma vasculite sistémica rara, cuja etiologia
ainda permanece desconhecida, apesar das varias hipéteses levantadas (3).

O S.C. ¢ caracterizado pela presenca de uma ceratite intersticial ndo
sifilitica, alteracGes audiovestibulares por vezes indistinguiveis da doenca de
Meniére (3) e, em 80% dos doentes outras manifestagGes sistémicas acompa-
nham estas alteragdes (3).

Haynes (4), em 1980, propds a designacio de S.C. atipico para a entidade
caracterizada por alteragdes audiovestibulares tipicas associadas com manifes-
tacBes oculares diferentes da ceratite intersticial.

Os autores apresentam um caso clinico de S.C. atipico, num homem de raga
caucasica, com 38 anos de idade, que se manifestou por febre, surdez neuros-
sensorial, panuveite, poliartrite, mialgias, nevralgia do trigémio e neuropatia
periférica, acompanhadas de velocidade de sedimentacio de 103 mm na 1.2
hora e de anemia normocrdmica e normocitica com 10,6 g/dl de hemoglobina.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, raga caucasica, de 38 anos de idade, planificador
da industria de automoéveis.

Saudavel até Dezembro de 1985, data em que, sem causa desencadeante
aparente, inicia um quadro febril (38.° — 40.°C), cefalexas hipersudorese ¢
perda de 16% do seu peso em 4 meses.

Em Maio de 1986 foi internado devido ao agravamento do quadro anterior,
agora acompanhado por artralgias e mialgias, hipoacusia bilateral, acufenos e
panuveite.

Dos exames auxiliares entdo realizados destacam-se varias pungdes lomba-
res, uma T.A.C. craneoencefalica, uma ecografia abdominal, uma biopsia da
pele e musculo, uma broncoscopia com estudo do lavado bronco-alveolar e
bidpsias bronquicas, hemoculturas, uroculturas € um estudo sero imunolégico,
todos sem qualquer alteragio.

A bidpsia hepatica revelou uma “moderada esteatose” e o mielograma
evidenciou um “ligeiro aumento dos eosindfilos, com uma relagio mielo-
-eritroblédstica normal”.

Os exames laboratoriais foram normais, excepto a VS de 48 mm na 1.2 hora,
a fosfatase alcalina de 500 U/L (normal até 90 U/L e as transaminases
discretamente aumentadas.

Foi entdo medicado com 4g de aspirina (R) por dia.

Em Julho de 1986, iniciou um quadro de aftas orais € poliartralgias de ritmo
inflamatério, do tipo migratéria, localizadas no punho esquerdo, joelho es-
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querdo, tibio-tarsicas e ombros, que regrediram apés alguns dias sem alterago
da teraputica, mas restando mialgias residuais ligeiras.

Em Fevereiro de 1987, o doente refere novo agravamento do estado geral,
com artralgias intensas e febre. A velocidade de sedimentac¢io era de 105 mm
na 1.2 hora e o doente apresentava anemia (9,6 g/dI).

A angiografia celiaca e renal entdo realizada nio apresentou alteragdes,
nomeadamente a presenga de aneurismas.

Perante a suspeita de uma vasculite sistémica inicia terap2utica com predni-
solona na dose de 60 mg/dia, ciclofosfamida 150 mg/dia, realizando plasmafe-
reses em Abril de 1988 e Margo 1989.

Em Margo de 1989 ¢ internado no Nicleo de Reumatologia do H.S. Maria.

Ao exame objectivo apresentava-se apirético, idade aparente compativel com
a idade real, pressdo arterial de 120/60 mm Hg, um pulso radial ritmico e
simétrico de 76 pmm, 65 kg/ 165 cm.

Apresentava a face em “lua cheia”, ligeira exoftalmia, surdez mais acentuada
a esquerda, sem alteragdes da acuidade visual, sem adenopatias palpaveis,
referindo dispneia para pequenos e médios esforgos, sem dores toracicas, sem
precordialgias ou edemas periféricas e a auscultagio cardiopulmonar normal.
O abdomen apresentava-se sem alteragGes cutdneas ou circulagdo colateral
visivel e ndo se detectaram massas ou organomegalias palpaveis. O exame
neuroldgico evidenciava disestesias do territério de S1 e S2, e posteriormente
foi evidenciada uma nevralgia do trigémio. O exame reumatoldgico apenas
evidenciou mobilizagio e pressdo moderadamente dolorosa do joelho esquerdo.

Salienta-se a normalidade dos seguintes exames complementares: RX do
torax, ECG, Ecocardiograma (Modo m e bidimensional), leucograma, plaque-
tas, proteinograma, calcémia, fosforémia, provas da fungdo hepatica, fungdo
renal € da funcgio tiroideia, frac¢Bes do complemento e doseamento das
imunoglobulinas séricas.

Os factores reumatoides tipo IgM, a serologia para HIV1 e HIV2, o VDRL,
o Widal, o Huddleson, o Weil-Felix e a pesquisa dos antigénios da toxoplas-
mose, da febre Q e da hepatite B foram todos negativos.

A VS muito elevada (108 mm na 1.2 hora) e a anemia mantinham-se.

A presenca de hematuria microscopica levou a realizagdo de uma ecografia
abdominal e prostatica e, posteriormente, a bidpsia renal que foram normais.

Perante este quadro concluiu-se pelo diagnéstico de vasculite do tipo S.C.,
iniciando terap&utica com 60 mg de prednisolona por dia. Como a febre ndo cedia
iniciou plasmaferese e 150 mg/dia de ciclosfosfamida, tendo se mantido contro-
lado até Julho de 1989, quando inicia 15 mg/semana de metotrexato.

Em Outubro de 1989 o doente veio a falecer, no hospital da sua area de
residéncia por paragem cardiaca, nfo tendo sido realizado exame necrdspsico.

DISCUSSAQ

O caso clinico que descrevemos preenche os critérios de diagndstico para o
Sindrome de Cogan atipico proposto por Haynes (4).
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O diagnéstico para ser mais correcto, deve excluir as outras vasculites
sistémicas, principalmente a poliarterite nodosa. De resto Cody e Williams (7),
sugerem que o S.C. ndo é mais do que uma variante da poliarterite nodosa
com manifestagdes otoldgicas. Neste doente podemos com seguranga excluir
tal diagnéstico, perante a normalidade da pressdo arterial, a auséncia de
leucocitose e, principalmente, pela auséncia de alteragdes nas bidpsias cutdnea,
muscular, renal e hepatica, bem como na angiografia renal e mesentérica.

O S.C. é uma doenca rara. Até 1986 na literatura de lingua inglesa Randal et
col (6) apenas encontraram 78 casos descritos. Embora a etiologia permanega
desconhecida, tém sido referidos alguns factores predisponentes. Em cerca de
509% dos casos até agora descritos foi evidenciado ou uma infecgdo (das vias
aéreas superiores ou dentdria) ou uma vacinagio nos meses que precederam o
inicio da doenga (3,8). Outros autores (3,5) referiram a exposi¢do prévia a
téxicos. Estas constatagdes levaram alguns autores a proporem hipdteses
etiopatogénicas de natureza infecciosa, imunoldgica e toxica, embora nenhuma
tenha merecido ainda o consenso. No nosso caso ndo foi possivel evidenciar
qualquer factor desencadeante, infeccioso ou de outra natureza.

A doenga nfo apresenta caracteristicas familiares, tem uma incidéncia
idéntica nos dois sexos ¢ afecta com maior frequéncia os adultos jovens. Em
80% dos casos publicados a idade estava compreendida entre os 10 e os 40
anos, com uma idade média de 25 anos (3,6).

Para Delcharpio (8) os portadores do antigénio HLLA B17 teriam maior risco
de contrairem o S.C., situagdo que outros autores ndo t8m confirmado (6).

Do ponto de vista patogénico o S.C. é considerado uma vasculite com
envolvimento das pequenas, médias e grandes artérias (9).

Além da febre e da perda de peso, a surdez neurossensorial tem sido referida
em 349% dos doentes como primeiro sintoma da doenga, as alteragdes oculares
precedem as outras manifestagdes em 529 dos casos e em 149, dos doentes
estes dois tipos de queixas ocorrem simultaneamente (6). As manifestagGes
oculares mais referidas nestes doentes sio: a fotofobia, a epifora, a uveite, a
conjuntivite, o edema ocular e mesmo a ulceragio da cornea. A ceratite
intersticial pode em alguns casos aparecer apenas apos longa evolugdo das
queixas, caracterizando-se por um infiltrado corneo granulomatoso e irregular,
que em cerca de 109% dos doentes leva uma amaurose compieta (3,6,9).

As manifestagdes audiovestibulares que por vezes sdo de dificil diagnéstico
diferencial com a doenga de Meniére, apresentam geralmente uma evolugéo
flutuante em dias ou meses, levando a um défice auditivo uni ou bilateral
acompanhado de zumbidos, acufenos, nauseas, vomitos, ataxia e algumas
vezes nistagmo (3.4.6).

Cerca de 80% dos doentes apresentam outro envolvimento sistémico além do
referido anteriormente (3), sendo encontradas com maior frequéncia alteragGes
neurolégicas como neste caso que apresentava uma nevralgia do trigémio e
dissestesias. Tém também sido descritas outras alteragdes como 0 meningismo
e a encefalite com normalidade dos exames tomodensitométricos e electroence-
falograficos.

As alterages cardio-vasculares representam no S.C., como noutras vasculi-
tes, um problema grave por colocar em risco a vida dos pacientes (4.5,9). As
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lesdes mais frequentemente encontradas sfio: a insufici®ncia aértica, necessi-
tando por vezes de substituigio valvular, a insuficiéncia ventricular, o enfarte
do miocardio, a hipertrofia ventricular esquerda, a pericardite, a coronarite, 0s
aneurismas e a possibilidade de trombose dos grandes troncos arteriais da
regido abdominal e dos membros inferiores (3,6).

Dos sintomas digestivos, as dores e as rectorragias sdo as alteragdes mais
comuns (6,9).

As poliartralgias, as mialgias, assim como a astenia e o cansago facil sdo
queixas comuns €, também, eram referidas pelo nosso doente.

A presenga de nddulos subcutineos e de adenopatias periféricas ou mesenté-
ricas também podem ser encontradas, com uma histologia reaccional inespeci-
fica (6,9).

Embora a leucocitose com eosinofilia seja referida como a alteragio labora-
torial mais frequente (3,4,6,9), nunca tal foi encontrado no nosso doente. A
elevagdo das proteinas de fase aguda é comum na evolugdo da doenga.

Em exames de necrépsia foi referida a existéncia em alguns doentes de uma
glomerulonefrite proliferativa difusa e de uma angeite renal (3,9). No nosso
doente, apesar da hematuria, a biopsia renal nada de anormal revelou.

A terap@utica ocular local com corticoides estd indicada, acompanhada de
corticoterapia sistémica na dose de 0,5 a Img/kg/dia de prednisolona. Nos casos
em que a doenga ndo cede com a corticoterapia estdo indicadas a imunossu-
pressdo e a plasmaferese (3,6,9).

A evolucio do S.C. é varidvel, desde os grandes periodos com auséncia
completa de queixas até a evolugdo para a cronicidade ou a ocorréncia da
morte em curto espaco de tempo, como no caso que apresentamos. Randalls e
col. (6) referem que 10% dos doentes vém a falecer nos primeiros 2 anos de
evolugio da doenga, por alteragGes cardiovasculares.
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ARTIGO DE REVISAQ

BIOPSIA SINOVIAL

JORGE SILVA*, FERNANO SARAIVA*, LUIS GAIAO*,
J. BRAVO PIMENTAO** ¢ M. VIANA DE QUEIROQZ***

RESUMO

Os autores descrevem a técnica da bidpsia sinovial fechada do joelho,
referindo conjuntamente as suas indica¢des, contra-indicagdes e complicages.

A membrana sinovial reveste as cavidades articulares, as bolsas serosas e as
bainhas tendinosas, representando um tecido conectivo modificado com carac-
teristicas estruturais e funcionais proprias. Entre estas, estd uma grande
capacidade de regeneragdo, bem como uma reconhecida actividade secretoria e
fagocitaria.

A membrana sinovial é constituida por uma camada extensa de tecido
conectivo laxo altamente vascularizado e uma camada interna, descontinua
com 2 camadas de células, os sinovidcitos, provavelmente representando
apenas dois estados funcionais de uma mesma célula; a célula A — com
fungdes essencialmente fagocitarias, e a célula B, com fungGes de sintese e
secregdo. Consideram-se, ainda, as células C com caracteristicas intermedidrias
entre os 2 tipos de células. Estas células desempenham um papel muito activo,
quer na constituigio e caracterizagio do liquido sinovial, que serve de
nutri¢do ao tecido cartilagineo, quer na remogio de substancias da articula-
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¢do, representando um filtro entre o sangue a linfa e o liquido sinovial. Toda e
qualquer alteragio, seja traumatica, metabolica, degenerativa, inflamatdria ou
infecciosa, que comprometa a boa realizagio destas fungdes vai causar efeitos
nefastos na sinovial. 1

A sinovial, como tecido conectivo que é, constitui uma das localizagGes
preferenciais das lesGes das doengas reumaticas.

A patologia da sinovial é muito variada e sdo numerosas as doencas que a
podem atingir, localizando-se numa ou em varias articulagdes, com caracter
dominante ou secundario.

A bidpsia sinovial constitui um meio complementar de diagndstico da
maxima importdncia, apesar de alguma variabilidade e inespecificidade das
alteragdes por vezes observadas. Assim pode fornecer preciosas indicagdes
quanto a etiologia infecciosa ou traumatica das lesdes, havendo no entanto
alteragGes que sdo patognomonicas, nomeadamente na gota e na condrocalci-
nose, por depdsitos de cristais de mono urato de sodio e de pirofosfato de
calcio, respectivamente, a presenga de restos de materiais, os granulomas casei-
ficantes com bacilos acido-4lcool resistentes na tuberculose, os nédulos reuma-
téides na artrite reumatéide, os fragmentos de cartilagem pigmentados na
ocronose, a metaplasia da cartilagem na condromatose sinovial, etc. Algumas
vezes porém a sinovite cronica inespecifica é o resultado apresentado.

O Homem procurou tirar sempre o maximo de rentabilidade dos seus actos.
A rentabilizagdo do acto médico, passou pela tentativa de procurar informa-
¢des clinicas de maior e melhor qualidade com o menor sofrimento e risco para
o doente.

A bibpsia da sinovial era primordialmente realizada a céu aberto, reali-
zando-se actualmente a biopsia sinovial fechada com ou sem controlo artrosco-
pico, mantendo entretanto a bidpsia sinovial aberta algumas indicagdes bem
precisas.

A bidpsia sinovial fechada foi inicialmente referida por Forestier, mas sé em
1951 Polley e Bickel publicaram a descri¢io pormenorizada da sua técnica,
acompanhada da primeira grande série de resultados. Em 1963, Parker e
Pearson, desenvolvem uma agulha de menores dimensdes ¢ mais apropriada,
contribuindo definitivamente para a implantagio e expansio do método. Os
resultados da bidpsia sinovial dependem, como em todas as técnicas, da
experiéncia do médico que a realiza, do anatomopatologista que avalia a
histologia da sinovial, assim como das indicagdes precisas para a sua realizagdo.

As indicagdes para a realizagdo de uma bidpsia sinovial sdo todos os casos
de monoartrite, oligoartrite ou poliartrite em que subsistam duvidas de diag-
nostico, toda e qualquer doenga reumatica em que ndo tenha sido possivel a
sua identificagdo apos a realizagdo dos exames complementares disponiveis e
na suspeita de uma artrite infecciosa.

O interesse e o resultado desta técnica dependem de uma boa articulagdo
com os servigos de histologia e de bacteriologia, do contacto e da informagio
clinica correctamente fornecida, do envio dos produtos em tempo oportuno,
dos meios adequados para as amostras colhidas e da experiéncia e capacidade
dos especialistas das respectivas areas.

As contra-indicagGes para a realizagdo da bidpsia sinovial sdo absolutas e
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relativas. As contra-indicagfes absolutas e relativas sdo as situagSes de sépsis
declarada (sem suspeita de infecgdo articular), as piodermites, as alteragGes da
coagulacio (hemofilia, etc.).

As complicag8es da bidpsia sinovial, sio muito raras quando se cumprem 0s
cuidados de assépsia e se respeitam as contra indicagles apontadas. As com-
plicagdes descritas referem-se a hemartrose, a infecgdo e a fractura do material
de bidpsia. Schumacker refere 2 casos de hemartrose e 2 casos de infe¢io. Em
mais de 4 000 bidpsias sinoviais realizadas, no Nucleo de Reumatologia do
H.Sta. Maria, com mais de 10 anos de experiéncia neste campo, ndo sio
conhecidas quaisquer complicagdes.

Como para qualquer técnica, o doente deve ser informado, deve ser obtido
o seu consentimento e pedida a sua colaboragio.

Na biopsia sinovial fechada utiliza-se a agulha de Polley-Bickel modificada
por Aignan, especificamente para grandes e pequenas articula¢des, com maior
ou menor calibre do trocar. Segue-se uma assépsia rigorosa, idéntica a uma
grande cirurgia, pois, a infec¢do articular é uma situagdo de dificil controle,
quer pela dificuldade de conseguir concentragdes terapéuticas dos antibidticos
nas cavidades articulares, quer pela destruigdo rapida que os agentes infeccio-
sos produzem na articulagio. A recuperagio “ad integrum” raramente se
consegue, ¢ algumas vezes tem-se mesmo de recorrer a cirurgia.

Ao abordar qualquer articulagio para a realizagio de bidpsia sinovial,
sempre que possivel, deve-se fazer uma artrocentese prévia com duas finalida-
des: a primeira e mais importante, mesmo indispensavel, é o estudo do liquido
sinovial que pode, sé por si dar o diagnoéstico; e a segunda, ndo permitir uma
exagerada dilui¢io do produto anestésico aplicado dentro da articulagio.

Biopsia fechada da sinovial do joelho

No caso particular do joelho, pela mesma agulha com que se realiza a
artrocentese, que, obviamente, se encontra no meio articular, aplicamos cerca
de 10 cc de Lidocaina (R) a 1% com Adrenalina (R). Subsequentemente,
milimetro a milimetro, anestesia-se a sinovial, capsula e tecido celular sub-
-cutdneo até a pele, onde se faz um pequeno botio, sendo o total de anestesia
aplicada de cerca de 20 cc, sofrendo pequenas variagdes de acordo com o
grupo etirio e eventuais doengas intercorrentes, que contra-indiquem grandes
doses de anestésicos. Apds nos certeficarmos da anestesia da zona a abordar,
realiza-se uma pequena incisdo na pele (cerca de 5 mm) com posterior
introducdo do trocar respectivo. Serdo obtidas amostras para exame bacterio-
logico e histoldgico. Para terminar encerra-se a incisdo cutdnea com adesivo
Steri-Strip (R), que tem a vantagem de poder ser retirado pelo proprio doente
no seu domicilio ao fim de 7 dias. ‘

O doente deve permanecer em repouso absoluto por um periodo de 24
horas, e relativo por idéntico periodo.
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Exmo.(s) Colega(s) / Senhor(es):

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

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

A Sociedade agradece 0os nomes e enderegos de Instltuigbes deste tipo existentes no Pais.

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais transcendem o dmbito
médico e devem também interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu »Boletim
Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagéo (Imprensa TV e
Rédio) e a Laboratorios de produtos quimicos farmacéuticos, em Portugal.

Gratos pela vossa cooperagéo, subscrevemo-nos com as mais cordiais saudagoes,

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)
et le <BOLETIM INFORMATIVO» (bulletin d'information rhumatologique du Pays et de I'Etranger). -

Ces deux publications trimestrielles (mars, juin, septembre, décembre) sont distribuées aux
Membres de la Société et, tant que possible, & quelques Instituitions médicales 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 I'échange de publications et de plans de recherche
et d'activité scientifique, médicale et sociale.

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

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

Dear Colleaguse(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.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



+ MPS]|

Terapéutica

creme

anti-reumatica

® ANTI-INFLAMATORIO

Estabiliza a membrana

libertacao
(Inibe 0s enzimas lisosss

¢ REGENERADOR DO TECIDO

de enzima

)y N

CONJUNNVO

proor\eﬂfmﬂ’ glle

ddddd

tecidular.

® ANTALGICO

Pela combinac

APRESENTAGCAO:

100G

LUITPOLD-WERK

MUNCHEN
Alemanha Federal

- ..Soc_Com.

PVP
935500

CiwJIlWGa

el el e

—- e~

al U

Q)

Ouotafa N

ESTADO
468%00

LUITPOLD
DE
LISBOA

—~ - oA — .-

=
e

PORTUGAL

60 600 da Cnns

UTENTE CMTD
467$00 13%30

directa

eq Gom. Lisboa - Capital Social: 20 000 000500



	CAPA E ÍNDICE
	EDITORIAL
	ARTIGO ORIGINAL
	ANOMALIAS LABORATORIAIS NA SÍNDROME DE SJOGREN E ARTRITE REUMATÓIDE. ESTUDO PROSPECTIVO - CARLOS FILIPE, HELENA RLBEIRO, RUI TOMÉ, CONCEIÇÃO REIS, JOSÉ MOURA, FRANCISCO SEVERO E ARMANDO PORTO

	ARTIGO ORIGINAL
	DETERMINACAO DOS ANTIGENIOS HLA NA ARTRITE PSORIATICA - LUÍS GAIÃO, CARLOS ROSA, JORGE SILVA, M. VIANA DE QUEIROZ

	ARTIGO ORIGINAL
	QUESTIONÁRIO DE MCGILL/MELZACK PARA A DOR ADAPTAÇÃO PARA A LÍNGUA PORTUGUESA - HENRIQUETA G. COSTA MARTINS, JOSÉ A. CARVALHO TEIXEIRA, JOSE CANAS DA SILVA***, TEIXEIRA DA COSTA E M. VLANA DE QUEIROZ

	CASOS CLÍNICOS
	SÍNDROME DE CHURG-STRAUSS. A PROPÓSITO DE UM CASO CLÍNICO. - MARIA JOSÉ SANTOS, PAULO REIS, J. BRANCO, J.A. CANAS DA SILVA, J. A. PEREIRA DA SILVA E M. VIANA DE QUEIROZ

	CASOS CLÍNICOS
	SÍNDROMA DE COGAN - JORGE SILVA, LUÍS GAIÃO, JAIME C. BRANCO, J. CANAS DA SILVA, A. ALVES DE MATOS E M. VIANA DE QUEIROZ

	ARTIGO DE REVISÃO
	BIÓPSIA SINOVIAL - JORGE SILVA, FERNANO SARAIVA, LUÍS GAIÃO. J. BRAVO PIMENTÃO E M. VIANA DE QUEIROZ


