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EDITORIAL

A PROPOSITO DA COMEMORACAO
DOS 20 ANOS DA SOCIEDADE PORTUGUESA
DE REUMATOLOGIA

Faz 20 anos que foi fundada a S.'P. R., e com ela podemos afirmar, sem
exagero, que a reumatologia portuguesa deixou de ser um projecto para
gradual e progressivamente se vir firmando como uma especialidade com
autonomia. Em ocasides anteriores, e em artigos de divulgacio publicados
quer na Acta Reumatoldgica Portuguesa, quer no Boletim Informativo da
Sociedade Portuguesa de Reumatologia, tive ja ocasido de, numa visdo pes-
soal, relatar alguns dos aspectos mais importantes destes altimos 20 anos e,
por isso, ndo vou aqui repetir a sucessdo de factos que os reumatologistas
portugueses fizeram acontecer nas Gltimas duas décadas.

Nido podemos esperar que o futuro acontega, temos de ser capazes de o
inventar com imaginagio, persisténcia, abnega¢do e, sobretudo, com muito
trabalho.

Por isso, € para o futuro que me desejo voltar, é para ele que quero chamar
a ateng¢do de todos os reumatologistas, nomeadamente dos mais jovens, pois o
futuro sio eles, e deles ira depender o &xito ou o fracasso da implantagdo
definitiva da especialidade.

Digo implantacdo definitiva porque sdo muitos os obstaculos que temos,
ainda, de vencer, um dos quais, € ndo dos menos importantes, € o exercicio
ilegal da reumatologia por licenciados em medicina que ndo tém qualquer
pudor em lograr os doentes e as suas naturais expectativas fazendo-se passar
pelo que ndo sio. Para além disso esses mesmos licenciados em medicina nio
tém também, qualquer relutdncia em subtrair aos nossos especialistas mais
jovens vagas de reumatologia na carreira hospitalar como recentemente acon-
teceu, com o concurso para asssistente hospitalar de medicina interna com
perfil em reumatologia.

Por este caminho ndo ficaremos surpreendidos se num futuro mais ou
menos préximo houver um concurso para assistente hospitalar de reumatolo-
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intensa actividade da S.P.R. ¢ de algumas unidades hospitalares no que con-
cerne ao ensino pds-graduado e a educagio médica continua, mas é igualmente
muito importante n3o perder de vista o ensino pré-graduado.

Existem dois professores de reumatologia, um no Porto, outro em Lisboa, e
a curto/médio prazo tudo de conjuga para que haja, também, um reumatolo-
gistas doutorado em Coimbra, visto a sua tese a ser realizada em Londres estar
ja muito, adiantada. E necessario que no Porto € em Lisboa, ¢ mais tarde em
Coimbra, e o mais depressa possivel na Faculdade de Ciéncias Médicas e no
Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, novos reumatologistas se dou-
torem com vista a assegurar a continuidade dos professores de reumatologia
existentes, bem assim alargar a novas Faculdades o ensino da reumatologia
aos alunos do curso de Medicina.

Este ¢, alids, um ponto que julgo da maior relevincia: os reumatologistas
tem de ascender aos topos das carreiras hospitalar e académica afim de esta-
rem presentes nos orgdos de decisdo e, assim, poderem defender melhor a sua
especialidade e os seus doentes. '

Vou terminar estas reflexdes repetindo que criar e desenvolver simultinea-
mente é impossivel.

Neste momento estdo criados os alicerces da nossa especialidade, é preciso
agora desenvolvé-la. Estou convencido que alcangaremos este segundo deside-
rato pois possuimos especialistas e internos da especialidade jovens e de grande
qualidade cientifica.

VAama e @w«wd»(
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gia com perfil em medicina interna, uma vez que sendo as doengas reumaticas,
especialmente as doencgas difusas do tecido conjuntivo, sistémicas por excelén-
cia, os reumatologistas tém, naturalmente, a maior competéncia em medicina
interna.

Em relagiio ao exercicio ilegal da reumatologia estamos cansados da impo-
téncia da Ordem dos Médicos e, assim, e pelo menos durante o mandato desta
direc¢do, a S. P. R. para além de protestar, com veeméncia, por todos os
meios ao seu alcance, vai recorrer aos tribunais sempre que a reumatologia €
os reumatologistas sejam claramente lesados.

Uma das razdes porque a reumatologia é periddica e ciclicamente objecto
do interesse de outros especialistas prende-se com o facto de ser uma especiali-
dade essencialmente clinica; com o facto das asneiras cometidas nio se traduzi-
rem, em geral, em morte ou lesdo irreversivel de 6rgdo major e, ainda, por
sermos, aparentemente, uma especialidade com poucas técnicas. Nessa pers-
pectiva defendemos desde ha mais de 15 anos que os reumatologistas, sem
nunca ultrapassarem a ética e o bem estar dos doentes, nossa razio fundamen-
tal de existir, devem usar mais frequentemente as numerosas técnicas da sua
especialidade, e procurar trazer para a reumatologia outros exames comple-
‘mentares de diagndstico e de tratamento do aparelho locomotor.

Somos ja algumas dezenas, mas estamos, ainda, longe do niimero de reuma-
tologistas recomendado pela Unido Europeia dos Médicos Especialistas para o
nosso Pais. Torna-se, pois,indispensavel formar mais especialistas e, nessa
perspectiva, faco um apelo a todas as unidades de reumatologia portuguesas
para anualmente abrirem, pelo menos, uma vaga no internato complementar
da especialidade. Desse modo cobriremos melhor as necessidades do pais e,
por outro lado, tornando-nos mais numerosos fortaleceremos e multiplicare-
mos as possibilidades de sermos menos vulneraveis, ¢ mais ouvidos e sentidos.

A Medicina moderna € extremamente cara, € mesmo paises como E.U.A., a
R.F.A. ¢ 0 Japdo comegam a ter sérias dificuldades em responder as despesas
crescentes que ela acarreta. Nesses paises tém-se recorrido a diversas solugdes
indo desde os seguros da doenga até internamentos mais selectivos € mais
curtos. Penso que deveremos seguir caminho idéntico em Portugal, fazendo
um esforgo para reduzir a duragio dos internamentos dos doentes reumaticos.
E importante provar as administrages dos nossos hospitais, e & tutela em
geral, que o internamento em reumatologia ndio é mais longo do que o dos
outros ramos da medicina interna.

E, igualmente importante demonstrar-lhes que os reumatologistas sio capa-
zes de tratar os doentes reumaticos internados em curto espago de tempo e,
por isso, longe de constituirem uma despesa adicional so, pelo contrario, um
factor de contengdo das despesas hospitalares, pois quer se queira, quer se ndo
queira, os doentes reumaticos graves t&ém sempre de ser internados.

Uma outra vertente sobre a qual teremos de prosseguir o esforgo muito
grande que vimos desenvolvendo é a do ensino. E importante continuar a
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O TRATAMENTO CIRURGICO
‘DA ARTRITE REUMATOIDE
Revisio da literatura

I PARTE

FERNANDO SARAIVA* ARMANDO MALCATA**, J. DE SALIS AMARAL****
e M. VIANA DE QUEIRQZ****

CIRURGIA DA TIBIO-TARSICA E DO PE

Ao nivel da tibio-tarsica e pé, no doente com AR, efectuam-se essencial-
mente artroplastias, artrodeses, osteotomias e sinovectomias. Estas ltimas,
realizam-se ao nivel da tibio-tarsica, sub-astragalina e articulagio de Chopart.
No entanto, € nossa convicgio existirem razdes para serem preteridas em favor
das sinoviorteses médicas (17).

Antes de se intervir cirurgicamente na tibio-tarsica e retro-pé, designada-
mente através de uma artrodese, todo o alinhamento do membro inferior deve
ser verificado, dado que deformagdes da anca ou joelho uma vez corrigidas,
podem comprometer o que antes era uma artodese da tibio-tarsica ou retro-pé
em posigdo correcta, funcional. Também a presenga de limitagdes ou deforma-
¢Oes, ao nivel do retro-pé e médio pé, deverdo influenciar a escolha da técnica
a eleger para o tratamento cirurgico da tibio-tarsica. Se apesar do tratamento

* Interno do Complementar de Reumatologia do H. S. M.
** Especialista de Reumatologia
**+x* Prof, Associado de Ortopedia da Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Nova de
Lisboa. Director do Servigo de Ortopedia do Hospital Ortopédico de Sant’ Ana - Parede |
*+++% Prof. Associado de Reumatologia da Faculdade de Medicina de Lisboa. Chefe de Servigo
de Reumatologia do H. S. M.
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conservador, persiste a dor e a incapacidade a este nivel, entdo estd indicado o
tratamento ortopédico. *

Até ha poucos anos, a unica opg¢io do tratamento cirurgico da tibio-tarsica
reumatoide (se exceptuarmos a sinovectomia, nos casos menos graves), €ra a
artrodese. A maioria dos estudos comprovou uma fungio quase normal, apos
fusdo da articulagdo em posi¢do adequada, desde que as outras. articulagdes do
médio e pds-pé ndo estivessem comprometidas (pois que nestas se deve desen-
volver um aumento compensador da mobilidade), por forma a assegurar-se o
arco de 25° indispensavel & marcha normal. Todavia, ao fim de 100 anos de
experiéncia com a artrodese da tibio-tarsica e de terem sido descritos mais de
30 métodos para a sua realizagdo, nenhum assegura um sucesso garantido.
Ainda assim, a artrodese de compressdo, parece oferecer uma % mais elevada
de unides satisfatdrias (167,168), mas nio existem séries com mais de 25 casos
com 100% de unides. Apds a intervengdo, em 8 a 33% dos doentes, persiste
uma dor residual (169), 15 a 239 dos casos desenvolvem pseudartrose ¢ 1.6%
necessitam de amputacio para controlo de alguma complicagio (168,170,171,172).

No inicio da década de 70, comegaram a desenvolver-se varios modelos de
protese total do tornozelo, ndo existindo ainda estudos suficientes para que se
possa afirmar a superioridade de um determinado modelo ou até desta técnica
em relagdo & artrodese. De um modo geral, os que restringem a mobilidade
rotatoria e a inversdo-eversdo, sdo mais propensos ao descolamento e os que
néo fazem, a instabilidade.

S3o usados dois tipos principais de protese: modelo multiaxial — proéteses
de Waugh e Smith — permite rotagio do componente tibial em qualquer um
dos 3 eixos major e rotagdo irrestricta; modelo de eixo Unico — proteses de
Mayo, TPR, Bucholz e Oregon — permite apenas flexdo-extensdo. Também
tém sido desenvolvidos modelos ndo cimentados, a partir dos anteriores.

Uma revisdo de 250 artroplastias totais do tornozelo, revelou 75% de resul-
tados satisfatorios, sendo os restantes devidos a infecgdo (3.5%) e descola-
mento (6.7%), requerendo 15% revisdo da cirurgia com outra proétese, ou
artrodese (173,174,175,176). Além das ja referidas, constituem outras possiveis
complicag¢des desta artroplastia, as seguintes (177): “impingment” entre o astra-
galo € o maléolo externo; colapso do astragalo; fractura do maléolo interno;
instabilidade,

Em resumo, a artroplastia total do tornozelo ndo ¢ uma técnica que se
utilize com frequéncia, os seus resultados sdo duvidosos € os beneficios em
relagio a artrodese também, pese embora o facto de que teoricamente sera a
melhor op¢io quando as outras articulagdes do retro-pé também necessitem de
cirurgia. A artrodese ¢ sem duvida a técnica cirurgica mais utilizada nestes
doentes, apesar das limitagdes referidas, exigindo o uso de dispositivos ortopé-
dicos vérios nos casos com restrigio da mobilidade das outras articulagdes do
pé.

Quanto ao retro-pé reumatoide: se a sua deformagio ndo é corrigivel passi-
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vamente, sera necessaria uma dupla ou tripla artrodese, removendo-se simul-
taneamente quantidades apropriadas de osso justa-articular (178). Este, tam-
bem € o procedimemto indicado para o retro-pé corrigivel, quando associado a
rigidez do médio-pé. De um modo geral, quando a deformagdo do retro-pé €
corrigivel passivamente, a artrodese da articulacdo envolvida proprociona ali-
vio sintomatico e previne deformagdes futuras. Numa série interessando 105
cirurgias, mais de 90% dos casos registaram melhoria sintomatica e funcional,
apos artrodese da astragalo-escafoideia (179).

Quanto ao antepé, ndo deve recomendar-se cirurgia quando a doenga esta a
progredir rapidamente, devido a grande probabilidade das deformagdes se
intalarem também nos dedos adjacentes, obrigando a nova cirurgia alguns
meses depois.

Quando existe uma calosidade dolorosa sob um metatarsico proeminente,
nfo fixo em sub-luxag¢do, esta indicado realizar-se uma osteotomia metatar-
sica, a qual é eficaz em mais de 80% dos casos e produz morbilidade minima
(180,181,182). A osteotomia adicional de 1 ou 2 metatarsicos adjacentes, ndo
piora o resultado da intervengdo anterior. Quando a sub-luxagio da metatarso-
-faldngica se tornou fixa entdo esta indicado fazer-se a excisdo da cabeca meta-
tarsica ou do seu condilo (183). A condilectomia., em que sé a parte plantar da
cabeca metatarsica ¢ excisada, é reservada para as deformagfes mais ligeiras.
Quando h4 indicagdo para excisdo de mais 2 cabecas metatarsicas, a interven-
¢Ao devera interessar, em qualquer dos casos, os 4 Gltimos digitos, sendo tam-
bem preferivel operar os dois pés no mesmo acto, se ambos estiverem atingidos
(46). Apesar da sua eficicia na correc¢do da deformacgido e no alivio da dor,
nalguns doentes aquela recidiva, noutros é necessdria uma revisdo cirurgica
“minor” (10 a 209 dos casos), cerca de 25% dos doentes continuam a precisar
de modificagdes minor no calgado e em todos a intervengdo produz um encur-
tamento do pé, o que alids ndo acarreta desvantagens funcionais significativas
(184,185,186, 187,188). Varias técnicas cirurgicas tém sido propostas para excisdes
metatarsicas multiplas: Hoffmam (189), Kates (190), Larmon (191), Fowler (192),
Aufranc (193), Clayton (194), variando com elas as incisdes, na dependéncia do
grau de deformacio, da existéncia ou ndo de cicatrizes prévias e da familiari-
dade do cirurgido com a técnica. :

A inser¢io duma protese intra-medular de silicone, ao nivel da 1.2 meta-
tarso-faldngica, é uma alternativa a considerar na corre¢io do hallux-valgus na
AR (177.195,196). A esta intervengdo, associa-se frequentemente a resseccdo das
cabecas de outros metatarsicos, conseguindo-se resultados gratificantes, Exis-
tem, no entanto, multiplas técnicas para a correc¢do do hallux-valgus. De
entre estas, a mais popular é a de Keller, que consiste na ressec¢io do tergo
proximal da 1.2 falange e da proeminéncia interna do 1.° metatarsico. Associa-
-se, todavia, a uma diminui¢io da capacidade de suporte de peso no 1.° dedo,
0 que estd na origem de metatarsalgias dos dedos adjacentes. Este problema,
que ocorre em cerca de 409% dos casos (197), pode ser ultrapassado com a fusdo
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do 1.° dedo em ligeira dorsiflexdo ¢ discreto valgus, solugdo a encarar ab initio
quando o hallux-valgus excede 90°, ou se existem infec¢Ses na vizinhanga
(183,195,198).

Quando a inter-faldngia do 1.° dedo € instavel, deve ser fundida. Posterior-
mente, se se quiser intervir neste dedo ao nivel da 1. metatarso-faldngica, o
procedimento de 1.2 escolha devera ser a protese intra-medular de silicone.
Esta também podera estar indicada na correcgdo do hallux-rigidus da AR. No
entanto, se a deformacio é o dedo em martelo, a cirurgia consiste na excisio
do 1/3 distal da 1.2 falange segundo a técnica de Key (199), ou Duvries (200).

CIRURGIA DO JOELHO

No tratamento cirurgico do joelho reumatoide, utilizam-se preferencialmente
as artroplastias e, menos frequentemente, sinovectomias e artrodeses.

A sinovectomia do joelho poderd ser considerada perante uma sinovite
volumosa persistente, nos casos em que as superficies articulares estejam relati-
- vamente poupadas (estadios I ou II de Steinbroker). Embora existam relatos
de bons resultados quanto a eliminagio da dor ¢ da tumefacgio, eles sdo tem-
porarios ¢ ndo se acompanham de beneficio equivalente no que diz respeito a
melhoria funcional (201,202). Pensamos que, também nesta localizagio, ela é
substituida vantajosamente pela sinoviortese (17).

A artrodese do joelho pode ser encarada, em alternativa as proteses restric-
tivas, nas grandes destrui¢des articulares com instabilidade e nas revisGes de
artroplastias infectadas. D4 bons resultados em 25 a 100% dos casos, con-
soante as séries (203). Geralmente ¢ feita pela técnica de compressio de
Charnley (204) e ¢ uma intervenc¢do muito segura, embora requeira uma imobi-
lizagdo prolongada e imponha um stress consideravel sobre a anca homolate-
ral, particularmente se o tornozelo do mesmo lado tambem estiver rigido.

Na evolugdo da AR ocorrem deformacgdes em varus, valgus, ou flexus,
como resultado de erosdes assimétricas ou colapsos. Estas deformacgdes sdo
vantajosamente corrigidas intra-operatoriamente, quando da realiza¢do da
artroplastia.

As principais proteses utilizadas no joelho, sdo as seguintes:

1) proteses de revestimento das superficies articulares: a) unicompartimental
(modelos policéntricos, unicondilares, de St. Georg, de Manchester e de Free-
man) (205,206,207); b) de substitui¢io bicondilar (modelo duopatelar ou joetho
de Brigham, prétese condilar total de Insall-Burnstien e a modular “press-fit”
P.F.C.) (208.209.210).

2) proteses restrictivas: a) charneiras de metal em metal (modelos de Wall-
dius, Shiers, Guepar) (211.212.213); b) modelos de metal em polietileno (préteses
de Attenborough, Sheehan, condilar total 111, estabilizada posterior ou “custom-
-shaped” e esferocéntrica) (214.215.216,217).
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3) hemiartroplastias modelos de McKeever e MacIntosh (218). Existem
ainda alguns modelos “bioldgicos”.

As proteses do grupo 1 e 3 requerem a manutengdo, pelo menos parcial, do
suporte ligamentoso do joelho, a fim de se conseguir a estabilidade necessaria.
As préteses do grupo 2, proporcionam estabilidade total, pelo que tanto os
ligamentos cruzados como os laterais podem estar ausentes ou ser excisiona-
dos, mas a elevada percentagem de complicag¢des a curto prazo faz com que a
sua utilizagfo seja excepcional na actualidade.

As proteses de substitui¢io unicompartimental s6 podem ser utilizadas em
joelhos com lesdo de apenas um dos compartimentos femuro-tibiais e exigem
uma articulagdo patelo-femural s, pelo que ndo se aplicam em joelhos reuma-
téides. Ficam as proteses de revestimento metal-plastico que, além da flexdo-
-extensdo, permitem alguma rotacdo e movimentos de deslizamento. Com este
tipo de protese e comparativamente com os modelos de charneira, o encerra-
mento cutineo é mais facil, utiliza-se menos metal e cimento, remove-se menos
osso (o que simplifica a sua tranformacio em artrodese) ¢ as complicagoes sdo
menos frequentes, particularmente a infec¢do e o descolamento (46).

Qitenta por cento dos doentes obtém bons resultados com as proteses de
revestimento articular e a revisdo destas artroplastias acompanha-se dos
mesmo 809% de bons resultados, apesar dos problemas de infec¢fio, cobertura
cutdnea e tecido cicatricial, inerentes & cirurgia duma articulagdo tio superfi-
cial como o joelho (219). Além disso, hoje em dia existem préteses deste tipo
com componentes diversos, modulares, que permitem a sua utilizagdo nas
cirurgias de revisio em que ha compromisso do aparelho ligamentar, sem
necessidade de se recorrer as proteses de charneira.

As hemiartroplastias tiveram de inicio a sua aplicagio em joelhos reumatoi-
des, havendo referéncias de 60 a 80% de resultados satisfatérios (220), mas
foram vantajosamente substitidas pelas artroplastias totais de revestimento,
estando o seu uso ja abandonado nesta patologia.

Constituem indicagdes para artroplastia total do joelho, sintomatologia e
incapacidade graves, rebeldes a terapéutica conservadora, independentemente
da idade do doente. S3o contra-indicagbes para esta cirurgia: a artrodese do
joelho, solida, indolor e em posi¢do correcta: genu recurvatum associado a
fraqueza muscular ou paralisia; atrofia significativa do quadricipete; sépsis.

O sucesso de qualquer artroplastia do joelho, depende da selecgdo do
doente, da forma e material da protese e da técnica cirtrgica. A artroplastia
total do joelho é mais exigente do ponto de vista técnico, que a artroplastia
total da anca: a colocagio da protese e o alinhamento devem ser correctos,
dentro de estreitos limites, '

Constituem complicagdes da artroplastia do joelho:

1) as gerais, inerentes a qualquer cirurgia “major”;

2) lesdo do ciatico popliteu externo (221);
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3) alteragdes patelares — sub-luxacdo, fractura, lesdo da superficie articular
e do osso sub-condral, bloqueio da rétula pelo componente femural (222,223);

4) mobilidade insuficiente — depende do habitus corporal, da motivac¢io do
doente, da adequacio da fisioterapia, da forma da proétese e da mobilidade
prévia 4 cirurgia (alguns autores recomendam uma manipulagio pos-operatoria
sob anestesia geral, pelo fim da 2.2 semana, se entdo a flexdo ndo for de pelo
menos 75°) (224);

5) instabilidade, subluxagdo da prétese — deve-se geralmente a erro técnico
no balaceamento das tensGes dos tecidos moles, ou a mau alinhamento do
membro, requerendo habitualmente revisio cirtirgica;

6) descolamento — tem sido apontado como a principal causa de faléncia
da artroplastia total do joelho e com as préteses de substituigio de superficies,
a maioria dos casos ocorre nos dois primeiros anos, estando a sua taxa muito
diminuida nos modelos mais recentes (afecta geralmente o componente tibial e,
numa série, afectuou [.8% de préteses condilares totais e 0.18% de proteses
estabilizadas posteriores) (225);

7) infeccdo — sintomas persistentes na area da protese, na auséncia duma
explicagdo mecénica Obvia, devem alertar para a possibilidade de infec¢do, a
qual ¢ claramente sugerida pela presenca de tumefaccdo das partes moles e de
sinais radioldgicos de descolamento (a infecgdo é a 2.2 causa mais frequente de
faléncia da artroplastia do joelho; ocorre em cerca de 19 das proteses bicondi-
lares, o que pode acontecer, por vezes, anos apo6s a implantagdo) (226.227);

8) deslocamento posterior do marcador de arame duma prétese geométrica
(228);

9) fracturas osseas — por localizagdo anormal do stress aplicado, osteopo-
rose ¢ traumatismo;

10) fractura ou deformac@o dos componentes da protese;

11) sinovite metalica — mais frequente nas charneiras metalicas;

12) ruptura do tenddo do quadricipete.

Os resultados apos uma cirurgia de revisdo ndo sdo, geralmente, tdo bons
quanto os da cirurgia primaria, nomeadamente no que respeita ao alivio da
dor. J4 no que concerne & mobilidade, esta ¢ praticamente sobreponivel.
Salienta-se que a existéncia de linhas radiolucentes na radiografia, ap6s uma
cirurgia de revisdo, ndo reflecte necessariamente a presenca de descolamento,
antes se relaciona com a dificuldade na limpeza das extremidades Osseas, apds
a remogdo do componente prévio.

CIRURGIA DA ANCA
O tratamento cirurgico da anca reumatdide faz-se essencialmente através da
artroplastia e so excepcionalmente contempla a ressec¢io artroplastica e a

sinovectomia.
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Quanto a sinovectomia cirurgica, além das limitagdes gerais do método, ja
referidas, acresce, na anca, a existéncia de dificuldades técnicas de acesso as
areas sinoviais e o risco potencial de perturbacdo do suprimento sanguineo
com osteonecrose secundaria da cabeca femural. Alguns autores pretendem
contornar estes obstaculos, associando a sinovectomia uma osteotomia inter-
trocantérica (9), com resultados duvidosos, na nossa opinido.

A ressecgdo artroplastica, conhecida como operaciio de Girdlestone, embora
nfo constitua indica¢do primaria na AR, designadamente pela sobrecarga que
impde nas articulagdes vizinhas, pode ser considerada como ultimo recurso
numa cirurgia de reviséo de artroplastia total.

A presente era da artroplastia total da anca comecgou em 1960, quanto
Charnley relatou a implantagio bem sucedida de proteses, utilizando cimento
acrilico para conseguir uma fixac¢do firme (229).

As proteses para artroplastia total da anca podem ser classificadas segundo
a sua composigio, em proteses de: metal em plastico, metal em metal e mode-
los combinados. As que se utilizam hoje em dia s3o do tipo metal em plastico,
em que o componente acetabular é feito de polietileno de alta densidade ou de
ultra-alta densidade, habitualmente incluido numa capula metalica que se fixa
ao iliaco de diversas formas: sob pressdo, com parafusos, ou com cimento; o
componente femural é constituido por uma haste em metal ou liga de metais e
uma cabega de cerdmica ou metal, com um didmetro que oscila entre 22 e 23
mm, conferindo um indice de atrito e estabilidade varidveis, adaptados a cada
caso (230,231),

Os modelos de metal em metal, deixaram de ser utilizados ja ha alguns anos
pelo elevado numero de complicagBes que provocavam, usando-se presente-
mente uma sua variante que denominamos modelos combinados ou proteses
biopolares. Nestas, o componente metalico femural, fixo, articula com uma
cipula acetabular também metdlica, revestida a plastico, que ndo é fixa ao
iliaco (239). Estas préteses permitem, teoricamente, mobilidade a dois niveis:
iliaco-ctpula metalica e revestimento plastico-cabega do componente femural,
pretendendo-se assim diminuir o desgaste provocado pelo metal no osso ace-
tabular. Todavia a sua utiliza¢iio é muito limitada e nunca se usa na AR, dada
a habitual ma qualidade da massa dssea (240,241),

Em qualquer uma das proteses referidas, o componente acetabular é colo-
cado num 4ngulo particular em relagdo a horizontal, préprio de cada modelo,
por forma a assegurar a maior mobilidade possivel e a minorar o risco de
deslocamento. O componente femural, deve ficar colocado no centro da cavi-
dade medular, ou em ligeiro valgus (pequena angulagio em relagdo ao fémur,
com a ponta da haste mais perto do cértex do lado interno) (232). '

As artroplastias totais de revestimento, em que se ressecam e substituem
apenas as superficies articulares, utilizam-se em doentes com boa reserva ossea
¢ lesdo limitada as superficies articulares, estando por isso contra-indicadas na
AR e, verdade seja dita, em qualquer outra situagio, pelo elevado niimero de
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complicagdes a curto prazo, nomeadamente a osteonecrose do coto cervical do
fémur, com migragdo:e bloqueio da proétese (233).

As préteses “bioldgicas” possuem superficies porosas, onde se instala o
tecido fibroso ou 6sseo, permitindo assim a fixagdo (234, 235236). Para serem
bem sucedidas, é necessaria uma boa imobilidade € um contacto intimo entre a
protese e o 0sso (235,236). Dado ndo estarem rodeadas por cimento, as proteses
“bioldgicas” estdo em situacio de maior exposicdo e contacto, 0 que encerra
teoricamente alguns riscos, como a transmissdo de ides metdlicos e a carcino-
génese (235,237.238). Por outro lado, as proteses “biologicas” sdo mais dispen-
diosas e a sua colocagfo ¢ mais exigente do ponto de vista técnico. Além disso,
numa cirurgia de revisdo, quando € necessario retirar a prétese, dado poderem
existir extensas areas de crescimento tecidual para dentro da camada porosa,
podera ser necessario remover maior quantidade de osso.

A presenga de dor rebelde a terapéutica conservadora, geralmente acompa-
nhada de limitagdo funcional importante, ¢ a indicagdo mais frequente para a
artroplastia, conseguindo-se em doentes reumatoides, em séries com mais de 2
centenas de doentes e periodo de acompanhamento superior, em media, a dois
anos e meio, resulatados que oscilaram entre 95 e 969 de sucessos (242,243,244),

S4o complicagbes da artroplastia total da anca:

1) luxagdo — mais frequente no poés-operatério imediato e estimado como
afectando 0.4% dos casos (245), deve-se a laxiddo das partes moles péri-
articulares, hipermobilidade do doente, mau posicionamento do membro ¢ a
deficiente colocacgdo ou selecgdo da protese:

2) descolamento — ¢é mais frequente em doentes jovens, activos ¢ obesos,
pode envolver | ou 2 componentes, é devida a deficiente fixa¢do ou a infecgdo
e, juntamente com esta, constitui a causa mais frequente de faléncia da artro-
plastia total da anca, respondendo, isoladamente, por 6% de revisdes cirtirgicas
(246);

3) infecgdo — afecta cerca de 19 de todas as artroplastias totais da anca
nos E.U.A. (a infec¢do superficial da ferida operatdria ronda os 4-5%),
manifestando-se radiologicamente por descolamento, destrui¢io dssea, osteos-
clerose e espessamento irregular da cortical (246);

4) miosite ossificante — afecta até 409% dos casos, mas s6 pouco mais de 29
sofrem limitag¢Ges funcionais por isso, estando em maior risco os doentes que
desenvolveram osso heteorotopico em relagdo com cirurgia ou traumatismo
prévios, na mesma anca ou na contralateral (246); ‘

5) fractura do componente femural da prétese — mais frequente nos mode-
los antigos quando aquele ndo se encontra em posigdo valgus, em doentes altos
ou obesos, em proteses de superficie porosa, ou quando ocorre suporte inade-
quado de cimento ou imperfei¢do metalargica (234,247.248);

6) fractura do osso femural — pode ocorrer intra-operatoriamente, nomea-
damente no decurso de “press-fitting”, ou no pos-operatério, no contexto de
stress local, osteoporose ou traumatismo;
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7) angulag@o em varus ou exagero da angulagfio em valgus do componente
femural; '

8) migragdo da prétese — ¢é mais frequente nos modelos “biolégicos”, mas
também ocorre nos cimentados, geralmente ocorre precocemente apds a cirur-
gia e raramente € progressiva;

9) reacgdo periosteal e espessamento cortical — ocorrem junto & ponta da
protese, em resposta a um stress local aumentado;

10) rarefac¢do Ossea regional progressiva (“stress shielding” dos autores
anglo-sax6nicos) — ocorre em areas do cortex femural subtraidas ao stress
habitual pela presenca da proétese, que passa a transmitir as cargas a outras
zonas (surge com mais frequéncia ao nivel do cértex femural interno e no
remanescente do espordo de Meckel, estando relacionada com o desenho ¢
constituicio material da protese e com pormenores técnicos da sua aplicagdo);

11) protusdo do componente acetabular para a pélvis — evita-se nos novos
modelos com o uso de cupulas acetabulares, associadas ou ndo a enxertos
osseos e com a utilizagio de anéis acetabulares nas proéteses cimentadas
(249,250,251,252);

12) desgaste da prétese — processa-se a um ritmo de 0.15 mm/ano e pode
originar perda de fixagdo (240,253);

13) hematoma da ferida operatoria — ocorre de 1 a 109% dos casos, con-
‘soante as séries e reflecte a qualidade da técnica cirurgica e a agressividade da
prevengdo anti-trombdtica (46).

Em séries ja antigas, a taxa global de complicagdes apos artroplastia total da
anca, devida a problemas técnicos, foi estimada em 7 a 89, ocorrendo 20% de
complica¢des na dependéncia de problemas médicos (254,255). No entanto estes
nimeros tém vindo a ser substancialmente reduzidos, na medida em que se
melhoraram os pormenores da técnica cirurgica, o desenho e constitui¢do das
proéteses, as solugbes adequadas a cada caso e a seleccdo e preparagdo dos
doentes submetidos a cirurgia.

A artroplastia total da anca, como cirurgia de revisdo, acarreta uma maior
incidéncia de complicagdes: infec¢io, em 3.8% dos casos, falha da unido tro-
cantérica, em 14% e descolamento, em 26%. Ainda assim, esta cirurgia propor-
ciona 609 de resultados bons ou excelentes, apos acompanhamento de 3 a 4
anos (256).

Em resumo, € absolutamente correcto afirmar-se, que a artroplastia total da
anca revolucionou o tratamento da coxopatia avangada. O seguimento, a
longo prazo, desta técnica, demonstrou excelentes resultados no que diz res-
peito & diminuicio da dor e a recuperac¢do funcional, na vasta maioria dos
doentes (cerca de 90%) (246). Os problemas iniciais, como descolamento do
componente femural, infec¢do e fractura da protese, sdo agora menos frequen-
tes. Todavia, a sua longevidade a longo prazo ainda ¢ desafiada pelo descola-
mento tardio do componente acetabular (principalmente nas préteses cimenta-
das), pela reac¢do bioldgica as particulas de desgaste, pela osteoporose, pelas
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alteracdes da geometria do osso relacionadas com o envelhecimento e pela
modificagio dos padrdes de distribuigio de cargas, consequente a presenga dos
implantes.

De um modo geral, uma artroplastia total devera, idealmente, corresponder
aos seguintes requisitos, independemente da articulagio em causa (6): 1) clini-
cos — aliviar a dor; restaurar o movimento ¢ a estabilidade; corrigir a defor-
magio; 2) técnicos — ser bioquimica e fisicamente inerte, no ambiente biolé-
gico; ndo devera gerar correntes electroliticas entre os componentes; produzir
um minimo de particulas de desgaste, as quais serdo delimitadas pelo préprio
dispositivo e ndo deverdo causar lesdo celular; possuir caracteristicas de baixa
friccdo; poder ser firmemente fixada ao osso; possuir estabilidade intrinseca e
mimetizar a normal fungfo articular.

Dor numa proétese articular, deve-se mais frequentemente a (6): infecgdo,
descolamento, instabilidade ligamentar, fractura do osso ou da protese, pre- -
senga de corpos livres de cimento. Quanto a infec¢io, salienta-se que ela ¢ mais
frequente na AR do que na osteoartrose e nas articulagbes que foram sede de
cirurgia prévia, quer se tenha ou ndo utilizado prétese (257.258). No que res-
peita a artroplastia total da anca,, cerca de 409 dos casos de infecgdo tornam-
-se evidentes no pos-operatorio precoce (até 2 meses), 45% tém inicio tardio (2
a 24 meses) e 15% resultam provavelmente de disseminagio hematogénica e
podem ocorrer em qualquer altura apos a cirurgia (245). Sublinha-se que,
numa série, em 135 doentes com proteses infectadas, 23 vieram a falecer (259).
Assim, recomenda-se vivamente o uso profilatico de antibidticos no pré-
-operatério e nas primeiras 48 horas do pds-operatdrio e sempre que se realizar
uma qualquer cirurgia major ou manipulagio dentaria ou génito-urinaria. Nos
casos em que o diagnostico de infecgio da prétese for duvidoso, além dos
exames bacterioldgicos, o recurso a artrografia e/ou cintigrafia, podera revelar-
-se proveitoso (260.261).

O descolamento dos componentes protésicos, segundo Mowat (46), resulta
de: osso deficiente, cimentagdo incorrecta (sugerida pela presenca de zonas
radiolucentes nas jungSes cimento-osso ou cimento-metal, -ou pela existéncia
de vazios e laminagdes dentro do cimento), sobreuso ou abuso, desequilibrio
ao nivel das partes moles, mau alinhamento, fractura do osso ou da prétese,
infec¢do e, hipoteticamente, de sensibilizagio ao metal. Constituem sinais de
descolamento e/ou infec¢io, os seguintes (112): 1) no Rx simples — radiolu-
céncia cimento-osso maior ou igual a 2 mm (quando estd presente no pods-
-operatério imediato € é de menor espessura, geralmente deve-se a cartilagem
residual, tecidos moles ou sangue e quando surge mais tardiamente, podera
corresponder a tecido fibroso, demonstravel histologicamente); alargamento da
radiolucéncia cimento-o0sso; migragio dos componentes protésicos; desenvol-
vimento ou alargamento da radiolucéncia metal-cimento; fractura do cimento
ou colapso do osso trabecular; reacgdo periosteal; mobilidade dos componen-
tes, demonstravel na fluoroscopia ou em Rx dindmicos; mudanca na angula-
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¢do da haste protésica em varus ou valgus; destruigdo dssea; 2) na artrografia
— extensdo do contraste entre o cimento € 0 0SSO Ou entre este € a protese;
preenchimento de cavidades para-articulares irregulares ou de trajectos fistulo-
sos; 3) na cintigrafia — aumento de actividade na area do implante, apds 6 a
10 meses de pods-operatorio; aumento da fixagdo do gallium, comparativa-
mente com outros radionuclidos.

Por vezes, surgem areas loculadas, de contornos lobulados, a volta de prote-
ses cimentadas descoladas, as quais sdo o resultado de uma reacgio histiocita-
ria local e ndo se devem a infeccdo (262). Nesta, a destruigdo Gssea ¢ mais
irregular e, segundo Dussault (263), a reac¢do periosteal acompanhante tende a
ser maijs lamelar, comparativamente com a que acompanha o descolamento
isolado, que tende a ser mais espessa e uniforme.

Perante um descolamento assintomadtico, mas obvio radiologicamente, recomenda-
-se um acompanhamento cuidadoso, uma vez que as alteragdes radiograficas
podem preceder outras manifestagGes proprias da infecgdo (263).

CONCLUSAO

A cirurgia na AR constitui uma forma de tratamento que, conhecidas e
equacionadas as suas limitagdes nos diversos niveis articulares, pode beneficiar
de forma radical a capacidade funcional e o bem estar dos doentes, exigindo
sempre um trabalho de equipa multidisciplinar que seleccione, prepare, pro-
grame e execute. 0 plano adequado a cada caso.
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ESPONDILARTRIRTE ANQUILOSANTE
— Inicio juvenil e inicio adulto

LUIS GAIAO *, C. ROSA ** J. SILVA ** TEIXEIRA DA COSTA **
M. VIANA DE QUEIROZ ***

INTRODUCAO

A espondilartrite anquilosante € uma entidade nosoldgica que pertence ao
grupo das espondiloartropatias seronegativas, grupo de afecgSes caracterizadas
“por envolvimento frequente do esqueleto axial (riquis e sacroiliacas), artrites
periféricas quase sempre assimétricas, auséncia de factores reumatéides Ig M
no soro marcada tendéncia para a agregacio familiar e associa¢io com o ag.
HLA B27.

A espondilartrite anquilosante surge classicamente no adulto jovem do sexo
masculino; menos frequentemente pode ocorrer na 2.2 infancia ou na adoles-
céncia estimando-se que 10 a 159 dos doentes iniciam a doenga nesse periodo
da vida (1.2,17).

As formas juvenis da doenca tém merecido um interesse crescente pela difi-
culdade diagnéstica que colocam assente numa expressio cllmca peculiar dis-
tinta da observada no adulto.

Na verdade o padrdo clinico da EA juvenil compreende um envolvimento
inicial das articulag¢Bes periféricas e das entesis com desenvolvimento posterior
do compromisso axial (6,11).

Desta forma a doenga nas suas formas precoces é dificil de diferenciar da
artrite cronica juvenil (14,15,18); o facto do envolvimento periférico preceder o
axial de varios anos dificulta o diagnéstico precoce numa doenga cujos crité-

* Interno do Complementar de Reumatologia do H.S.M.
** Especialista de Reurnatologia
*+* Chefe de Servigco de Reumatologia do H.S.M.
Professor Associado com agregagdo convidado de Reumatologia da Faculdade de Medi-
cina de Lisboa.
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rios de diagndstico assentam em dores e limitagio da mobilidade a nivel do
raquis e dados radiogréficos de sacroileite (39).

Alias outra situagio que dificulta o diagnoéstico é a que resulta do facto de
ser dificil afirmar, no adolescente, se as radiografias das sacroiliacas sdo nor-
mais ou patologicas (48,50,51,52),

O presente trabalho teve como objectivo a andlise dos padrdes clinicos de
espondilartrite anquilosante tendo em conta as idades de inicio da doenga
comparando 2 grupos um de inicio juvenil (16 anos) e outro de inicio adulto
(16 anos).

MATERIAL E METODOS

Foram identificados 204 doentes com o diagnéstico de espondilatrite anqui-
losante de acordo com os critérios de Nova lorque (1966), seguidos na C.
Reumatologia do Hospital de Santa Maria no periodo compreendido entre
1978 ¢ 1989, correspondendo a 4 07% do total dos doentes inscritos nessa-
consulta.

135 doentes foram incluidos neste estudo, e 69 doentes foram excluidos por
informacdes insuficientes nos processos clinicos .

1 — Populacdo

Foram seleccionados os processos clinicos de 135 doentes com o diagndstico
de Espondilartrite Anquilosante, de acordo com os critérios de Nova lorque
(1966), observados na consulta de Reumatologia do Hospital de Santa Maria
no periodo compreendido entre 1978 e 1989.

28 doentes (20.7%) tiveram um inicio de doenga antes dos 16 anos de idade
(EA juvenil). Este grupo foi estudado comparativamente com o grupo de 107
doentes cuja doenga se tinha iniciado depois dos 16 anos de idade (EA de
inicio adulto). A duragdo média da doenga foi similar nos 2 grupos (15.4 &=
8.9) vs (14.3 £ 9.3) anos.

2 — Parametros estudados

O estudo destes doentes incluiu a anamnese, o exame objectivo, a avalia¢do
laboratorial e radioldgica.

Além dos dados referentes a idade, sexo, idade de inicio e duragido da
doenca foram também estudadas as formas de inicio e os padrdes de compro-
misso articular, as articulagdes envolvidas bem como outros pardmetros como
os antecedentes familiares de espondilartrite anquilosante ou de outras espon-
dilartropatias seronegatlvas e a presenca de uveite.

A forma de inicio da doenga permitiu considerar 3 subgrupos: um subgrupo
de inicio axial e outro de inicio periférico e ainda um subgrupo cuja manifesta-
¢do inicial foi extra-articular (uveite).
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Considera-se o inicio axial quando as queixas iniciais sdo as de dores, rigi-
dez ou limitagdo da mobilidade do raquis; o inicio periférico baseia-se na pre-
senca de artrite periférica ou de entesopatia.

De referir que as entesopatias se manifestam por dores ou sinais inflamato-
rios a nivel das entesis (entesites) podendo originar como sequelas neoforma-
¢oes do peridsteo traduzidas radiologicamente por espordes 6sseos.

Quanto aos padrdes de envolvimento articular foram considerados dois sub-
tipos um com envolvimento axial e outro com envolvimento misto (axial e
periférico).

O envolvimento axial foi considerado em doentes com raquialgias inflama-
torias € a alteragdes radioldgicas do esqueleto axial (sacroileite e/ou
sindesmofitos).

O envolvimento periférico foi considerado em doentes com artrites, defor-
macdes, limitacio funcional e a]terac()es radiolégicas das articulaghes
periféricas.

A avaliagdo laboratorial inclui a pesquisa do antigéno HLA B27 pelo
método de microlinfocitotoxicidade, que foi efectuada em todos os doentes.

A avaliacio radioldgica inclui a realizagio de radiografias das mios, pés ,
coluna cervical, dorsal e lombar bem como da bacia, tendo sido usados os
critérios de Nova lorque (1966) para avaliagdo do compromisso radiologico
das sacroiliacas; para além da sacroileite foram analisadas outros dados radio-
16gicos como a presenga de erosGes Osseas, sindesmofitos e espordes 0sseos.

ANALISE ESTATISTICA

A analise estatistica foi feita utilizando os testes de A\’ para variaveis depen-
dentes e t de Student para grupos independetes.
Como estatisticamente significativos foram considerados os valores de p < 0.05.

. RESULTADOS

Foram estudados 135 doentes com o diagnostico de espondilartrite anquilo-
sante de acordo com os critérios de Nova lorque (1966).

28 d. (20.7%) iniciaram a sua doenca antes dos 16 anos de idade (EA juve-
nil) e 107 d. iniciaram a doenga depois dos 16 anos de idade (EA do adulto).

No grupo de inicio juvenil 26 d. (92.9%) pertenciam ao sexo masculino e 2
d. (7.1%) ao sexo feminino. No grupo de inicio adulto 74 d. eram homens
(69.2%) e 33 d. (30.8%) miulheres.
A preponderancia do sexo masculino no grupo da EA juvenil assumiu 51gm—
ficado estatistico (92.9% vs 69.2%); p < 0.02).

No grupo juveml a idade média dos doentes era de 29.1 + 8.3 anos e a idade
média de inicio era de 13.1 % 2.3 anos.

No grupo de o inicio adulto a idade média dos doente era era de 42.3 + 10.6
anos ¢ a idade média de inicio de 20.8 + 7.5 anos.
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Ambos os grupos tiveram uma duragéio da doenga ideéntica (15.4 anos no
grupo juvenil e 14.3 .anos no grupo adulto) (Quadro I).

QUADROI
01008 ) ‘
Dados clinicos EA juvenil EA adulto P
< 16 anos > 16 anos
N 28 (20.7%) 107 (79.3%) —
M/F 26 2 74 33 p<0.02
92.9% 71.1% 69.2% 30.8%
idade 29.1 83 42.3 £ 10.6
(anos)
Idade inicio 13.1 £23 ‘ 280+ 7.5
(anos) .
15.4 £ 8.9 _
Dura¢io 143+ 93
(anos)

A historia familiar de espondilartrite anquilosante ou de outras espondilar-
tropatias seronegativas esteve presente em 7 d. (25%) no grupo juvenil e em 17
d. (15.9%) no grupo de inicio adulto.

A uveite foi detectada em 7 d. (25% no grupo juvenil e em 20 d. (18.7% no
grupo de inicio adulto. Ndo houve diferengas com significado estatistico entre
os dois grupos (Quadro II).

QUADROII
Dados clinicos EA juvenil EA adulto P
< 16 anos > 16 anos ‘
Histéna 7 (25%) 17 (15.9%) NS
familiar
NS
Uveite 7 (25%) 20 (18.7%)

Foram analisadas as formas de inicio da doenga.

O inicio axial esteve significativamente associado com a EA do adulto
(74.8% vs 509%:p0.05) e o inicio periférico esteve associado de uma forma signi-
ficativa com a EA juvenil (46.4% vs 25.2%:p < 0.05).

De referir que a uveite foi o dado inicial em 1 doente do grupo juvenil

(3.6%).
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No grupo juvenil, dos 13 doentes com envolvimento periférico inicial, 2
tinham iniciado a doenga por talalgias e 11 doentes pelas articulagdes periféri-
cas dos nmembros inferiores (joelhos-4; tibio-tdrsicas-3; ancas-3;
metatarso-faldngicas-1).

QUADRO 11
Formas EA juvenil EA adulto P
de inicio < 16 anos > 16 anos
Axial 14 (50.0%) 80 (74.8%) p< 0.05
Periférica 13 (46.4%) 27 (25.2%) p<0.05
Articular 11 26
Entesopatia 2 1
Uveite 1 (3.6%) . - —

Em Telagdo aos padrdes de envolvimento articular, o envolvimento axial
exclusivo foi mais frequente no grupo de inicio adulto (31.8% vs 10.7;p< 0.05)
e o envolvimento misto (axial + periférico) esteve significativamente associado

com a EA juvenil (89.3% vs 68.2%:p< 0.05). (Quadro 1V).

QUADRO 1V
Padrdes EA juvenil EA adulto P
* envolvimento n=28 n=107
articular
Axial 3 (10.7%) 34 (31.8%) p<0.05
73 (68.2%)
Misto 25(89.3% . p< 0.05
(axial +
periférico)

Os ombros (32%), as ancas (40%) e as tibio-tarsicas "649) foram as articula-
¢Oes mais frequentemente afectadas no grupo juvenil; somente a prevaléncia
do envolvimento das tibio-tarsicas assumiu significado estatistico (64% vs
~. 38.49%:;p0.05) (Quadro V).

Do ponto de vista radiolégico a sacroileite grau I11/111 esteve associada com
~a EA de inicio adulto (92.59% vs 50%;p. 0.01) e a sacroileite grau IV esteve
~associada com a EA juvenil (50% vs 7.5%:p< 0.01). Nio houve diferengas na
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Artropatia
periférica

M. Superiores
Ombros
Cotovelos
Punhos
MCFs/IFP’s
M. Inferiores
Ancas
Joelhos
Tibio-tarsicas
MTFs/IFP’s

QUADRO YV

EA juvenil
n=25

8 (32%)
1( 4%)
3(12%)
3 (12%)

10 (40%)
14 (56%)
16 (64%)

3 (12%)

EA adulto
n=73

13 (17.8%)

6( 8.2%)
19 (26.0%)
13 (17.8%)

16 (21.9%)
44 (60.3%)
28 (38.4%)
14 (19.2%)

prevaléncia de outros achados radiograficos como os sindesméfitos, os espo-
rées calcaneanos e as erosdes (Quadro VI).

Dados
radiograficos

Sacroileite
grau I1/111
grau IV

Sindesmofitos
Espordes
caleaneanos
Erosoes

EA juvenil
n=28

14 (50.0%)
14 (50.09%)

13 (46.4%)
10 (35.7%)

4 (14.3%)

QUADRO VI

EA adulto
n=107

99 (92.5%)
8( 7.5%)

59 (55.1%)
23(21.5%)

2( 1.9%)

p< 0.01
p< 0.01

~ NS
NS

NS

O antigéno HLA B27 ocorreu em 25 doentes (82.1%) do grupo juvenil e em
70 doentes (65.4%) do grupo adulto, ndo tendo havido diferencas estatistica-

mente significativas (Quadro VIII).

B27

QUADRO V]I

EA juvenil

n=28

23 (82.1%)

EA adulto

n=107

70 (67.4%)

NS
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DISCUSSAO

A expressﬁo clinica da espondilartrite anquilosante parece ser influenciada

pela idade de inicio da doenga.
Burgos-Vargas num estudo em 87 doentes mexicanos mestigos com espondilar-
trite anquilosante colocou enfase especial na diferenca entre os grupos juvenil e
adulto (16).  549% dos doentes tiveram o inicio da doenca antes dos 16 anos
de idade e 46% apos os 16 anos de idade. Esta percentagem significativa de EA
juvenil também se encontra noutros estudos em populacio ndo caucasica
como na Africa (21), Tailandia (22) e India (23) o que contrasta com os estudos
em populagio caucasica (24,25,26) que revelam percentagens de EA juvenil da
ordem dos 10 a 21%. (4.5).

A frequéncia da EA de inicio juvenil podera ser importante do ponto de
vista epidemioldgico na medida em que a incidéncia elevada de inicio precoce
da doenca neste estudo mexicano podera reflectir a existéncia de infecgGes
recorrentes (tracto digestivo e tracto urinario) na infincia, nos paises subde-
senvolvidos, € a consequente possibilidade de protelar o inicio da doenga atra-
vés da erradicagio das infecgdes desencandeantes.

Calin e cols. (19) reafirmam a modificagdo do espectro da doenga nos paises
desenvolvidos (Estados Unidos da América e Gri-Bretanha) com o inicio mais
tardio da doenga; este novo padrdo de doenga resultaria em menor morbili-
dade pois conforme salientam o inicio precoce da doenga predisporia para o
envolvimento das ancas (12) com consequente repercussdo funcional, maior
.gravidade e pior progndstico.

Neste nosso trabalho a percentagem de 219% de casos de AE de inicio juve-
nil, é concordante com a maior parte dos estudos europeus e norte-americanos
(17,39,32.35).

Tal como o nosso trabalho outros estudos apontam para uma predominin-
cia masculina significativa na EA juvenil (3.4,5.6,77.32).

Segundo varios estudos a espondilartrite anquilosante juvenil é mais preva-
lente no sexo masculino (6.9:1) (4.5.7.40); esse dado contrasta com os trabalhos
na EA do adulto que apontam para uma relagdo de 2 a 3 para | a favor do
sexo masculino (46.47).

Ja no trabalho de Garcia-Morteo apds estudo comparativo com individuos
cuja doenga se tinha iniciado apés os 16 anos, nio foi evidente a preferéncia
por qualquer sexo 0 mesmo ocorrendo no estudo de Calin e cols. (37).

A idade média de inicio da doenca foi no nosso estudo de 13.1 anos ligei-
ramente superior as referidas noutros estudos que apresentam valores entre 0s
11 e os 12 anos (4,6,7).

Calabro e cols. encontraram no seu trabalho uma histéria familiar de
espondilartrite anquilosante ou outras espondilartropatias em 459% dos doentes
com EA juvenil que contrasta com os nossos dados (25%). .

No estudo de Calin ja referido ndo houve diferengas na incidéncia de histo-
ria familiar de espondilartrite anquilosante ou de outras espondialartropatias
seronegativas quando se compararam os grupos de inicio juvenil e de inicio
adulto da doenga 0 mesmo ocorrendo no nosso trabalho.

A uveite, a principal manifestagio extra-articular da doenga surgiu em 25%
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dos nossos doentes com EA de inicio juvenil;, percentagem similar foi encon-
trada por Ansell (45) com 27% de casos e por Calabro com 23%. Ladd (4) ¢
Schaller (5) encontram valores bem mais inferiores reﬂectmdo talvez uma
menor duragio de follow-up.

Nio houve também diferengas na incidéncia de uveite quando comparamos
os 2 grupos de inicio precoce e de inicio tardio.

A forma de inicio da doenga assume particular importancia tendo em conta
os problemas de diagnodstico que suscita e a necessidade de diagndstico dife-
rencial com a artrite cronica juvenil.

Na verdade o padrdo clinico da EA juvenil compreende um envolvimento
inicial das articulagGes periféricas e das entesis com desenvolvimento posterior
da repercussdo no raquis e sacroiliacas caracteristicas da doenga.

A este proposito Rosenberg e cols. definiram nas criangas um sindrome
caracterizado por entesopatia e artropatia seronegativas (7,8) cujo reconheci-
mento pode identificar um subgrupo distinto em relagdo a ACJ e cujas mani-
festagdes clinicas sdo verdadeiros prodromos das espondiolartropatias serone-
gativas (29,30).

Segundo Burgos-Vargas cerca de 75% dos doentes com este sindrome evo-
luem ao fim de 5 anos para a espondilartrite anquilosante definida (31).

Dados coligidos de varios estudos permitem considerar no inicio da doenga
24% dos casos com envolvimento axial ¢ 79% com envolvimento periférico
(4.6,26,40).

No nosso trabalho foi encontrada uma menor incidéncia de envolvimento
periférico inicial (46%) no grupo de EA juvenil; contudo quando se compara-
ram estatisticamente os 2 grupos verificamos que a forma de inicio periférica
fol mais frequente no grupo de inicio precoce e a forma de inicio axial foi mais
frequente no grupo de inicio mais tardio da doenga.

Outros estudos comparativos entre a EA juvenil ¢ a EA do adulto revelaram
que os doentes juvenis tém geralmente artrite periférica e entesopatia no inicio
da doenga enquanto que também no inicio os doentes adultos tém lombalgias
e sinais objectivos de envolvimento do raquis ¢ das sacroiliacas (12.13,16.32).

E também caracteristico da EA juvenil o envolvimento inicial predominante
das articula¢Ges dos membros inferiores em especial os joelhos e as ancas (35)
facto que também ocorreu no nosso trabalho onde estas articulagdes foram
afectadas inicialmente em mais de metade dos casos.

Doury salienta que o inicio por coxite é cerca de 10% mais frequente na EA
juvenil em relagdo a do adulto (48).

Parece ser claro que mesmo os doentes com formas axiais no inicio vém a
desenvolver artropatia periférica no decurso da evolugio da doenga; esse dado
¢ corroborado pelo nosso trabalho que realca a associagdo significativa das
formas mistas da doenga (axial + periférica) no grupo juvenil que contrasta
com o envolvimento axial exclusivo associado tambem significativamente a
EA de inicio adulto.

Quanto as articula¢des envolvidas realgamos o predominio do envolvimento
das articulagdes dos membros inferiores nos 2 grupos; as articulagdes tibio-
tarsicas foram significativamente mais afectadas no grupo de inicio juvenil; o
envolvimento das ancas apesar de mais frequente no grupo juvenil ndo o foi de
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uma forma significativa, contrastando com os dados de Calin e cols. que
salientam o inicio precoce da doenca estar associado com o compromisso das
coxo-femurais (19).

De referir que no estudo de Burgos-Vargas o tarso, as MTF’s e as IFP’s
foram as articulagdes mais afectadas no grupo juvenil (16).

Contrastando com a auséncia de relagdo entre o inicio precoce da doenca e
o envolvimento das ancas verificamos um predominio de sacroileite de grau 4
no grupo de inicio juvenil aspecto que nos parece nunca foi realgado.

As erosdes calcaneanas posteriores ¢ inferiores estiveram presentes em 4
doentes (14.3%) do grupo juvenil; alguns autores salientam que elas podem
surgir em cerca de 1/3 dos casos assumindo um grande interesse diagndstico
(49).

Houve cerca de 80% de casos com positividade para o ag. HLA B27 no
grupo de inicio precoce da doenga, dados similares aos referidos noutras séries
(41,42,43), ndo tendo também havido diferngas significativas na comparacdo
entre os 2 grupos.

CONCLUSOES

A espondilartrite anquilosante de inicio juvenil parece ter uma mais nitida
preferéncia pelo sexo masculino; predomina o envolvimento periférico quer no
inicio quer durante a evolugdo da doenga, principalmente sob a forma de oli-
goartrite dos membros inferiores; as articulagGes tibio-tarsicas foram as mais
frequentemente afectadas nfo tendo havido diferengas relacionadas com o
compromisso das ancas.

O inicio precoce da doenga parece predispor a fusdo das sacroiliacas (sacroi-
leite grau 1V).

A prevaléncia do antigénio HLA B27 ¢ similar 4 da EA do adulto.

RESUMO

Estudamos 135 doentes com o diagnostico de espondilartrite anquilosante
(EA) sendo 28 doentes (20.7%) com inicio juvenil da doenga (< 16 anos) e 107
(79.3%) com um inicio na idade aduita (>16 anos).

Comparamos os aspectos de natureza clinica, laboratorial e radiolégica em
ambos os grupos que apresentavam uma duragio idéntica da doenga (15.4 £
8.9) vs (14.3 £ 9.3) anos. ‘

No grupo juvenil encontrimos uma predominédncia masculina mais marcada
(92.9% vs 69.2%;p< 0.02).

O inicio da doenga sob a forma de artrite periférica foi mais frequente no
grupo juvenil (46.4% vs 25.2%;p< 0.05).

Com a evolugdo da doenga e também no grupo juvenil as formas mistas
(envolvimento periférico + axial) prevaleceram em relagdo as formas de envol-
vimento axial exclusivo (89.3% vs 68. 2%,p< 0.05).

As articulagdes tibio-tarsicas foram mais frequentemente afectadas no grupo
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juvenil (64% vs 38.4%;p< 0.05), ndo tendo havido diferengas relacionadas com
0 compromisso das ancas.

A sacroileite de grau 4 foi mais comum no grupo de inicio juvenil.

N3o houve outras diferencas no espectro da doenga quer no ponto de vista
clinico (histéria familiar, uveite), quer radioldgico (sindesmofitos, espordes,
erosdes) bem como ligadas a prevaléncia do antigénio HLA B27.

SUMMARY

A retrospective study of clinical aspects of juvenile and adult ankylosing
spondylitis (AS) was made.28 patients with juvenile onset (JAS) (mean age at
onset=13.1 years and at review=29.1 years) were compared with 107 control
adult onset patients (mean age at onset=28 years and at review=42.3 years)
matched for disease duration (15.4 and 14.3 years respectively).

In juvenile onset AS there was a male predominance (92.95 vs 69.2%;p<
0.02). Peripheral articular manifestations occured significantly more often as
the first symptom in patients with juvenile onset (46.45 vs 25.2;p< 0.02).

We found peripheral arthritis to be more frequent during the course of
disease in the JAS group (89.3% vs 68.2%:p< 0.05).

Ankle involvement was also more frequent in the juvenile group (37.5% vs
15.9%;p<< 0.02).

There were no differences in other clinical variables (family history, uveitis,
prevalence of B27).

Sacroiliitis grade 4 was more frequently detected in JAS group (50% vs
7.5;p< 0.01).

We found no differences in other radiographic findings such as syndes-
mophytes, calcaneal spurs and bone erosions.

BIBLIOGRAFIA

I — HART F. D., MAcLAGAN N. F. — Ankylosing spondylitis. A review of 184 cases. Ann.
Rheum. Dis. 1955; 14:77.

2 — . ROMANUS R. — Pelvo-spondylitis ossificans in the male and genito-urinary infection.
Acta Med. Scand. 1953; 280 (suppl.):1.

3 — JACOBS P. — Ankylosing spondylitis in children and adolescents. Arch. Dis. Child.
1963; 38:492.

4 — LADD J.R., CASSIDY J.T., MARTEL W. — Juvenile ankylosing spondylitis. Arthritis
Rheum. 1971; 14:579.

5 — SCHALLER J. — Ankylosing spondylitis of childhood onset. Arthritis Rheum 1977. 20
(suppl.):398.

6 — SCALLER J.. BITNUM S., WEDGWOOD R. J. — Ankylosing spondylitis with child-
hood onset. J. Pediatr. 1969: 74: 505.

7 — BYWATERS E G. L. — Ankylosing spondylitis in childhood.

8 — CALABRO J. J., GORDON R. D., MILLER K. A. — Bechterew s syndrome in chil-
dren: diagnostic criteria.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



9

10 —

12 —

16 —

27
2%

ESPONDILARTRITE ANQUILOSANTE - INICIO JUVENIL E INICIO ADULTO 79

CALABRO J. J. — Clinical aspects of juvenile and adult ankylosing spondylitis. British
Reumatology. 1983; 22 (suppl. 2): 104.

ARNETT F. C,, BIAS W. B., STEVENS M. B. — Juvenile-onset chronic arthritis: clini-
cal and roentgenographic features of a unique HLA B27 subset. Am J. Med. 1980; 69:
365.

BURGOS-VARGAS R., MARADIAGO-CECENA M.A., KATONAG - Espondilitis
anquilosante juvenil: caracteristicas clinicas en 41 enfermos. Bol. Med. Hosp. Infant.
Mex. 1985; 42: 523,

MARKS S., BENNETT M., CALIN A. — The natural history of juvenile ankylosing
spondylitis: A case control study of juvenile and adult onset disease J. Rheumatol., 1982;
9: 793

JIMENEZ J., MINTZ G. — The onset, evolution and final stages of juvenile ankylosing
spondylitis are different from those of adult ankylosing spondylitis (abstr.) Arthritis
Rheum. 1985; 28 (suppl. 22).

PETTY R.: Spondyloarthropthies. In: Cassidy J. T., Ed. Textbook of Pediastric Rheu-
matology. New York: John Wiley. 1982: 283.

KHAN M. A., KUSHNER 1. — Diagnosis of ankylosing spondylitis. In: Cohen A. S. ed.
Progress in Clinical Rheumatology. Orlando: Grunne e Stratton 1984: 145,
BURGOS-VARGAS R.. ADOLFO NARANIJO, JESUS CASTILLO E COLS. —
Ankylosing spondylitis in the Mexican Mestizo: Patterns of disease accordindig to age at
onset.

The Jounal of Rheumatology. 1989; 16: 2 : 186.

SCHALLER J. — The seronegative spondyloarthropathies of childhood. Clin. Orthop.
1979; 143: 76.

BELBARRE F. - Les pelvispondylopolyarthrites infantiles juveniles. Bull. Soc. Med.
Hop. Paris. 1967 118: 785.

CLAIN A.. ELSWOOD J. RIGG S. — Ankylosing spondylitis-An analytical review of
1500 patients: The changing pattern of disease. The Journal of Rheumatology. 1988: 15
(8): 1234,

- KHAN M. A. - Spondyloarthropathies in non-Caucasians. In: Calin A. ed. Spon-

dvloarthropathies. Orlando; Grunne e Stratton. 1984: 265.

DOURY P. — La spondylarthrite ankylosante a debut infantile et juvenile au Maroc.
Revue Rhum. Mal. Osteoartic. 1972; 39: 454.

DEESOMCHOK U.. TUMRASVIN T. — A clinical study of ankylosing spondylitis in
Thai patients. Proceedings of the Sth Seapal Congress of Rheumatology. Thailand 1984.
PRAKASH S. — Seronegative spondarthritides: A Institute of Medical Sciences. New
Deli. 1981.

BLUMBERG B., RAGANC — The natural histor_;/ of rheumatoid spondylitis. Medicine.
1956: 35: 1.

SCALLER J. G. — Chronic childhood arthritis and the spondyloarthropathies. In: Calin
A. ed. Spondyloarthropathies. Orlando: Grunne ¢ Stratton. 1984: 187.

RILEY M. J.. ANSELL B. M.. BYWATERS E. G. L. — Radiological manifestations of
spondylitis according to age at onset. Ann. Rheum. Dis. 1971: 30: 138.

ANSELL B. M. -- Chronic arthritis in childhood. Ann. Rheum. Dis. 1987, 37: 107.
PETTY R. E.. MALLESON P. - Spondylarthropathies of childhood. Pediatr. Clin.
North Am. 1986: 33: 1079,

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



80

LUIS GAIAQ, C.ROSA, J. SILVA, TEIXEIRA DA COSTA, M. VIANA DE QUEIROZ

29 — ROSENBERG A. M., PETTY R. E. — A syndrome of seronegative enthesopathy and

arthropathy in children. Arthritis Rheum. 1982; 25: 1041.

30 — JACOBS J. C., BERDON W. E., JOHNSTON A. D. — HLA-B27 associated spon-

dyloarthritis and enthesopaty in childhood: clinical, pathologic and radiologic observa-
tions in 58 patients. J. Ped. 1982; 100: 521.

31 — BURGOS-VARGAS R., CLARK P., KATONAG — Axial involvement in the seronega-

32 —

33 —

34—

35 —

36 —

37 —

38 —

40 —

41 —

42 -

1

43

44 -
45 -
46 -
47 -

48

tive enthesopathy and arthropathy syndrome and its progression to anklosing spondylitis
(submitted for publication). :
GARCIA-MORTEO O., MALDONADO-COCCO J. A.. SUAREZ-ALMAZORME ¢
cols. — Ankylosing spondylitis of juvenile onset; comparison with adult onset disease.
scand. J. Rheumatol. 1983; 12: 246.

FRAGA A., GORODEZKY C., LAVALLEC ¢ cols. — HLA B27 in Mexican patients
with ankylosing spondylitis. Arthritis Rheu. 1979: 22: 302.

ARELLANO J., VALLEJO M., JIMENEZ J. e cols. — HLA B27 and ankylosing spon-
dylitis in the Mexican mestizo population. Tissue Antigens 1984: 23: 112,
JOB-DESLANDRE C., MENKES C. J., GODRAN A. e cols. — Les spondylarthrites
ankylosantes a debut juvenile. Etude de 62 observations. Revue du Rhumatisme 1987.
54(3):209.

DAVI-CHAUSSE J., RIBEYROL J. — Les spondylarthrites ankylosantes a debut juve-
nile. Rhumatologie 1976; 18: 157.

CALIN A, ELSWOOD D. J. — The natural history of juvenile-onset ankylosing spon-
dylitis: a 24 year retrospective case-control study. British Jounal of Rheumatology 1988:
27:91.

CALABRO J. J., KATZ R. M., MALTZ B. A.— Ankylosing spondylitis. J. Pedr. 1969:
75: 912,

~ BENNETT P. H., WOOD P. H. N. — Population studies of the Rheumatic Diseases.

Excerpta Medica. New York 1968: 456.

KLEINMAN P., RIVELIS M., SCHNEIDER ¢ cols. — Juvenile ankylosing spondylitis.
Pediatr. Radiol. 1977; 125: 775.

VEYS E. M., COIGNE E.. MIELANTS e cols. — HLA and juvenile rheumatoid
polyarthritis. tissue antigens 1976; 8:62,

STURROCK R. D., DICK H. M.. HENDERSON N. ¢ cols. - Association of HLA
B27 in juvenile rheumathoid arthritis and ankylosing spondylitis. J. Rheumatol. 1974: 1:
1269.

- EDMONDS J., MORRIS R. 1., METZGER A. L. Ee cols. — Follow-up study of juve-

nile chronic polyarthritis with particular reference to histocompatibility antigen W27,
Ann. Rheum. Disease 1974 33: 289.

KELLGREN J. H. -- The epidemiology of rheumatic diseases. Ann. Rheum. Dls. 1964
23:109.

ANSELL B. M. — Juvenile spondylitis and related disorders. In Moll J. M. H. (ed.):
Ankylosing spondylitis. Churchill Livingstone. Edinburgh. 1980: 120.

CALLIN AL FRIES J. F.: The strinking prevalence of ankylosing spondvlitis in “healthy™
W27 positive males and females. A controled study. N. Engl. J. Med. 293: 835, 1975.
AHEARN J. M., HOCHBERG M. C.: Epidemiology and genetics of Ankvlosing Spon-
dylitis. J. Rheum. 15 (Supl. 16). 1988.

- DOURY P. — La spondylarthrite ankvlosante infantile et juvenile. Rhumatologic (2)

Tome XXXV: 1330136, 1983.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUFSA



ESPONDILARTRITE ANQUILOSANTE - INICIO JUVENIL E INICIO ADULTO 81

49 — MENKES C. J.,, JOB-DESLANDRE C., FELDMANN J. L.-Les spondylarthrites
ankylosantes a debut juvenile. Sem. Hop. Paris 60 (8): 546,1974,

50 — CARTER M. E.,, LOWEI G. — Anatomical changes in normal sacroiliac joints during
childhood and comparisons with the changes in Still’s disease. Ann. Rheum. Dis. 21:
121-134, 1960.

51 — COSTE F., VALLEE G. — Aspect radiologique des articulations sacroiliaques chez 1
adolescent. Sem. Hop. Paris, 33: 1264-1270, 1957.

52 — LINDVALL N. — Early X Ray of sacroiliitis. Proceedings from a symposium on Bet-
cherew syndrome an allied disorders. Scandinavium Journal of Rheumatology, suppl. 32.

166-119, 1979.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



€)

" lenoxicam

Calibral

Liberndade wo Moviments S65dias

TOMA UNICA DIARIA

SEM NECESSIDADE DE INTERRUPCAO NOS TRATAMENTOS
A LONGO PRAZO

SEM NECESSIDADE DE AJUSTAR A DOSE EM DOENTES
HEPATICOS, RENAIS E IDOSOS

SEM FENOMENOS DE ACUMULACAO OU SOBREDOSAGEM

N [ ap—— o PR e s A e e N
POSOLOGIA comprmigo (ZUmgQ) ou 1 supositono (ZUumg

a vez por dia sempre a mesma h

APRE \mc.:o Embalagens de 10 & 50 congrioiton
nhiiradnc
ra uragos

PV.P.  EST.  UTN. [t
10 Comp. 1111500 889500 222500 (SRS ISRk
50 Comp. 4093500 3274500 819500 |

10 Sup. 1064500 851500 213500 N R LR

»
Alen

@MQMCHEMIE

QUINIFAR, LDA - Contribuinte n © 500225249 - Sede Av Estacos Urdas da Amenca, 51, 4




=& 7Zyloric - 300

allopurinol

CONTROLA A HIPERURICEMIA E PREVINE
AS SUAS COMPLICAGOES:

e ARTRITE GOTOSA
e LITIASE RENAL
e NEFROPATIA URICA

™

L / %
7.
;f‘..
-/
A p: ¥
o g J"‘
) < 3
L .

Indicagdes: o Zyloric esta indicado para as principais manifesiagdes clinicas da deposicdo de uratos/acido urico. Estas sdo aririte gotosa, tofos cutdneos e/ou envolvimento renal através da deposigdo de cristais ou formagéo de calculos, Dosagem e
Administraco: As doses devem ser ajustadas pela monitorizagao a intervalos apropriados das concentraces de uratos séricos e niveis de uratos/acido Urico urindrios; Frequéncia das Doses: Adultos 2 a 10 mg/kg de peso corporal/dia, ou 100 a 200 mg
diarios em condigoes moderadas; 300 a 600 mg diarios em condigoes moderadamente severas, 700 a 900 mg diarios em condigdes severas; Criangas abaixo dos 15 anos: 10 a 20 mg/kg de peso corporal/dia ou 100 a 400 mg diérios, Contra-IndicagBes: Alem
da intolerancia conhecida ao allopurinol, parece ndo haver contra-indicagdes absolutas ac uso de Zyloric, PrecaugSes/Advertdncias: Zyloric deve ser retirado de IMEDIATO se ocorrer uma erupgao cutdnea ou outra evidéncia de sensibilidade Deve
considerar-se redugao de dose na presenga de insuficiéncia hepatica ou renal severas. A hiperuricemia assintomatica per si NAO & uma indicagdo para o uso de Zyloric. Modificagdes de liquidos e dieteticas e tratamento da causa subjacente podem corrigir
a situagdo Se oulras situagdes clinicas sugerirem uma necessidade de Zyloric este deve ser iniciado em doses baixas se a resposta for insatisfatoria. Se a fungao renal estiver afectada devem tomar-se ainda maiores cautelas (veja ambém "RECOMENDA-
GOES DE DOSAGEM RENAL") Zyloric deve ser relirado IMEDIATA A PERMANENTEMENTE aos primeiros sinais de intolerncia, Gravidez: As evidéncias de seguranca de Zyloric na gravidez humana sdo inadequadas, apesar de estar em uso ha longos
anos aparentemenie sem consequéncias sérias. Usar na gravidez apenas quando no ha outra alternativa mais segura e quando a propria doenga faz correr riscos & mde ou A crianga, Lactagho: Baseados em dados fornecidos por um unico doente, foram
detecidas concentragdes de oxipurinol (126 micromol/1, 19.2 microgramas/mil), allopurinol (4.4 micromol/0 6 microgramas/mi e allopurinol) ribosideo (5 6 micromoi/1,1.5 microgramas/ml) em leite humano, quatro horas apés administragao de uma dose
unica de allopurinol 300 mg. Ndo ha dados a respeilo dos efeitos destes metabolitos no bébé a amamentar-se. ReacgSes Adversas: Reacgdes adversas com o Zyloric sdo raras no global da populagdo tratada e. na maior parte, de natureza menor A
incigéncia @ maior na presenga de doenga renal e/ou hepatica, Rescgbes cuthneas: Sao as reacgdes mais comuns e podem ocorrer em qualquer altura durante o tratamento Podem ser pruriginosas. maculopapulares, por vezes descamalivas, por vezes
purpuricas e raramente esfoliativas. O Zyloric deve ser IMEDIATAMENTE retirado se ocorrerem tais reacgdes. Hipersensibilidade generalizada: Reacgdes ¢ ssociadas a esfoliaglo, lebre, linfoadenopalias, artralgias e/ou eosinofilia, assemelhando-
se aos sindromas de Stevens-Johnson e/ou Lyell's ocorrem raramente. Vasculite e resposta tecidual associada pode manifestar-se de varias incluindo, hepatite, nelrite intersticial @ muito raramente epilepsia Se lais reacgdes ocorrerem podem fazé-lo em
qualquer altura do tratamento O Zyloric deve ser retirado IMEDIATA E PERMANENTEMENTE. Linfoadenopatia anglolmunoblastica: Tem sido descrita raramente uma linfoadenopatia angioimunoblastica, em biopsia de linfoadenopatia generalizada
Parece ser reversivel com a retirada do Zyloric. Sistema sanguineo ¢ linlélco: Tem havido registos ocasionais de trombocitopénia agranulocitose e anemia aplastica, particularmente em individuos com fungéo renal reduzida, reforgando-se assim a

necessidade de cuidado particular neste grupo de doentes — BQGT-87-16 -

Cﬂ““"“‘ 0 P.V.P. ESTADO UTENTE

P\ ZYLORIC 300mg 60 COMP. 1.7458 1.3968 3408

LABORATORIOS WELLCOME DE PORTUGAL, LDA
Sociedade p/quotas — C R C Oeiras N*° 6104 — Capital Social 250 000 contos

Rua N. S. da Conceigdo - Carnaxide — 2795 LINDA-A-VELHA
Wellcome | Rua Aires de Omelas. 16, 1°-C - 4000 PORTO

v

INFORMAGOES ADICIONAIS A PEDIDO PRESCRIGAO MEDICA OBRIGATORIA

ZYL-A-09911




ACTA REUMA. PORT, XVII (2):83-90. 1992

CASO CLINICO

SINDROMA DE PARRY — ROMBERG
— Caso clinico e revisao do tema

PAULO CLEMENTE COELHO (1). ARMANDO MALCATA (2),
RUI ANDRE SANTOS (1), J. CARLOS ROMEU (2), M. VIANA DE QUEIROZ (3)

Unidade de Reumatologia (Prof. Viana de Queiroz) do Servi¢o de Medicina IV (Prof. Fernando
de Padua) Hospital de Santa Maria, de Lisboa.

RESUMO

A Sindroma de Parry — Romberg ¢ uma entidade rara ¢ pouco esclarecida,
gue se manifesta por atrofia hemifacial progressiva dos tecidos moles e, por
vezes, também com envolvimento da pele e das estruturas dOsseas.

Neste artigo os autores descrevem o caso de uma doente com atrofia inicial
da hemiface direita e posterior atingimento da outra hemiface, sem associagio
com doenga sistémica, traumatismo local ou infec¢io,

No final é feita uma breve revisio do tema.

SUMMARY

Parry — Romberg Syndrome (PRS) is an uncommon a{nd poorly undeerstood
condition manifested by progressive hemifacial atrophy of soft tissue with pos-
sible involvement of skin and bone. ‘

(1) Interno do Internato Complementar de Reumatologia.

(2) Interno com o Grau de Assistente Hospitalar de Reumatologia.

(3} Professor Associado Agregado da Faculdade de Medicina de Lisboa.
Chefe de Clinica em Reumatologia.
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We describe a patient with initial hemiatrophy of right face side and poste-
rior envelopment of left sid, who had not any association with scleroderma,
systemic disease, local trauma or infection.

A brief review of PRS is also made.

I— INTRODUGAO

A Sindroma de Parry — Romberg (Hemiatrofia Facial Progressiva) tem
alimentado, nos meios médicos, alguma polémica quanto a sua individualidade
nosoldgica ¢ & profundidade da sua relagdo com outras entidades clinicas bem
estabelecidas, principalmente a Esclerodermia Linear.

Neste artigo os autores apresentam um caso clinico de Sindroma de Parry
— Romberg e fazem uma breve revisdo acerca do tema.

Il — CASO CLINICO

Identificacdo: MCS, do sexo feminino, de 55 anos de idade, de raga cauca-
sica, reformada (vendedora de p#o), natural de Nelas e residente em Canas de
Senhorim. ,

Historia actual: referindo desde “jovem” episédios de cefaleia intensa de
predominio frontal e o aparecimento de uma zona de hipostesia do couro
cabeludo (regido frontal) limitada e nio progressiva.

Aos 37 anos de idade inicia um quadro de dor na zona da apdfise zigoma-
tica a direita, com caracter intermitente e de intensidade ligeira a moderada.
Desde essa altura comega a notar um “emagrecimento progressivo da hemiface
direita, por vezes com sensagio de “desvio da boca” para o lado oposto.

A deformacgdo facial progrediu lentamente e principalmente nos primeiros
cinco anos, com atrofia da hemiface direita e afundamento do globo ocular
homolateral.

As alteracOes estéticas motivaram problemas psiquicos com surgimento de
um quadro depressivo.

Recorreu a varios médicos, tendo sido medicada com antidepressivos, igno-
rando a doente qual a origem das alterag¢des faciais.

Aos 50 anos de idade comega a referir queixas de ardor ocular a direita.

Aos 54 anos inicia queixas de dor e atrofia progressiva da hemiface
esquerda com consequente agravamento do quadro depressivo.

Em Setembro de 1991 € observada por um de nos, sendo internada para
avalia¢do psiquiatrica e esclarecimento do diagnostico.

A doente negava a existéncia de: perda de peso, antecedentes familiares de
doencgas neuromusculares, fenémeno de Raynaud, disfagia, edema das extre-
midades, artralgias, aftose oral, mialgias, déficite de for¢a muscular e antece-
dentes de traumatismo facial ou infec¢des frequentes do foro ORL.
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Antecedentes pessoais:

Menarca aos 16 anos, cataménios pouco abundantes; menopausa esponta-
nea aos 52 anos. Gesta IV. Para II. Dois partos de termo sem assisténcia
médica, 2 abortos provocados sem complicagles.

Apendicectomia aos 16 anos e colecistectomia aos 35 anos.

HTA ligeira que a doente diz controlar apenas com dieta hipossalina.

Contacto com cies, gatos, coelhos e aves.

Negava diabetes mellitus, tuberculose, alergias, habitos tabagicos ou alcodlicos.

Antecedentes familiares:

Mie com 80 anos e antecedente de AVC. Pai falecido por “cancro do est6-
mago”. Um irméo falecido por “cancro do pancreas”. Uma irmd com tumor
da pele.

Negava outras doencas de caricter heredofamiliar.

Exame objectivo:

Doente vigil, orientada e colaborante. Com humor depressivo ¢ idade apa-
rente superior a idade real.

Sem adenopatias ou edemas generalizados.

Pulso: 78 ppm rar Tensdo arterial: 160-90 mmHg
Frequéncia respiratoéria: 13 pm, regular

Temperatura axilar: 36,4 C

Atrofia das partes moles a nivel temporo-facial, bilateralmente, mas mais
acentuada a direita. Algumas manchas hiperpigmentadas na regido pré-auricular
direita e afundamento do globo ocular do mesmo lado. Mobilidade facial con-
servada e restantes pares craneanos sem alteragdes. Pele sem sinais de escle-
rose, ndo se evidenciando atrofias a nivel de outras regides. Figuras | Ae | B)

As observagdes cardio-pulmonar, abdominal, neurolégica e osteoarticular
ndo revelaram alteracGes significativas,

Exames complementares:

Hg — 13,2 gr/dl; leucocitos — 5900/ mm3 (férmula sem alteragdes); plaque-
tas — 23700/mm2; VS — 8 mm na 1.2 hora; glicémia — 110 mg/dl; provas de
fungdo hepética e renal sem altera¢des; P.C.R., factores reumatdides e anticor-
pos antinucleares negativos; serologia para Borrelia Burdorferi negativa; urina
11 sem alteragdes.

Capilaroscopia sem-alteragdes.
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Fig. 1 (A e B) — Aspecto da face da doente evidenciando-se a acentuada atrofia hemifacial a direita.

acompanhada de endoftalmia homolateral. A hemiface esquerda apresenta também sinais de atrofia

mas de menor intensidade. Sdo ainda visiveis algumas manchas hiperpigmentadas na regido pré-
-auricular direita

Radiogramas dos ossos da face sem alteragdes.
Electromiografia para estudo dos musculos da face sem altera¢des significativas.

CONCLUSAO:

Hemiatrofia Facial Progressiva (Sindroma de Parry Romberg) sem cvi-
déncia de assoaciag¢iio a doenga auto-imune,

1 — DISCUSSAQ

Em 1825 Parry fez a primeira descrigio conhecida de uma doente com um
quadro clinico compativel com a Sindroma de Parry — Romberg (SPR). No
entanto, s6 em 1846 esta sindroma doi formalmente escrita por Romberg com
o nome de “Trofonevrose™ (1.2.3.4.5. Em 1817, Elenberg adopta o nome dc
“Hemiatrofia Facial Progressiva” (HFP), mais largamente usado pela maioria
dos autores (1.2.3.4.5),

Esta entidade caracteriza-se por uma atrofia lentamente progressiva de uma
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hemiface ou, mais raramente, de ambas. O processo envolve inicialmente o
tecido celular subcutineo, com possivel extensdo a pele e as estruturas muscu-
lares e ésseas (1,2.5.6.7).

A grande semelhanca entre a SPR/HFP e a esclerodermia linear com
envolvimento da face, tem alimentado debates e comentarios na literatura
médica mundial sobre a independéncia ou interligagio de ambos os processos
(1.2.3.4,5.6.7.8).

A doenga ¢ mais rara na raga negra, sendo a sua prevaléncia desconhecida.
Existe um predominio do sexo feminino em relagdo ao masculino que, con-
soante os autores, podera ir de ligeiro a um valor de 3 para 1 (2.3.7.8).

A maioria dos casos iniciam-se na 1.2 ou 2.2 décadas de vida, mas a doenga
pode surgir em qualquer idade (1.2.5.7),

Como no caso da doente por nos descrita, a atrofia pode ser precedida por
algia, hipostesia ou parestesia a nivel de regides limitadas da face e/ou craneo
(2.5). Espasmos da musculatura facial também podem surgir precocemente (2).
Frequentemente, na fase inicial do processo, surgem manchas acromicas ou
hiperpigmentadas na zona lesada, podendo também ocorrer alopécia ou desco-
loragdo capilar circunscritas a regido afectada (1.2.5.7).

A atrofia, caracteristica da SPR/HFP, envolve inicialmente o tecido adi-
poso subcutdneo, podendo posteriormente envolver os misculos, ossos e glan-
dulas salivares (2.7). Estas altera¢des evoluem durante 3 a 4 anos tendo depois
tendéncia a estabilizar (2). O desaparecimento da “bola adiposa de Bichat” é,
por alguns autores, considerado patognomodnico de SPR/HFP (3). Raramente,
como acontecia no caso que relatamos, a atrofia pode ser bilateral, mas com
evolucdo assimétrica entre duas hemifaces (3).

Ap0s estabelecida a atrofia, a pele torna-se seca, delgada e enrrugada.
ficando a face assimétrica “descarnada” (2.7). Esta assimetria é mais evidente
quando a doenga se inicia na 1.2 década de vida pois, neste caso, existe fre-
quente atingimento das estruturas Osseas ¢ musculares, provocando desvio da
pirdmide nasal, deformacio da mandibula e do maxilar superior, e atrofia das
estruturas cartilagineas do pavilhdo auricular (2.3,6). Autores franceses descre-
vem a aparéncia da maioria destes doentes como tendo “uma hemiface de
jovem e uma hemiface de velho (2).

Mesmo casos com atrofia muscular associada, como acontecia na nossa
doente, o electromiograma geralmente ndo revela alterag¢des (2,5,10).

Observada no caso que descrevemos, a endoftalmia, que é devida a atrofia
da gordura periorbitaria, € a alteracdo ocular mais frequente, occorrendo em
10 a 35% dos casos (2,5.6,11). Mals raramente, poderdo existir parallslas dos
misculos motores do globo osular (2).

A etiologia da SPR/HFP:permanece obscura (7.8),

Varios factores desencadeantes t8m sido apontados. Entre eles. salientam-se:
os traumatismos da face; as infec¢des locais e gerais, a irradia¢do local e as
sequelas de poliomielite" (2.5.8:13).
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Hoje em dia é bem aceite de que o nome de SPR/HFP inclui situagdes de
causa heterogénea (4,5.8,12).

Num grupo significativo de doentes a HFP associa-se a Esclerodermia
Linear, nio sé hemifacial, mas também com envolvimento de outras regides
do corpo (2,4.6,8.14). Numa percentagem elevada de casos este tipo de HFP
associa-se a positividade dos anticorpos antinucleares (4,6,14), mas raramente
hé progressdo para a forma sistémica de Esclerodermia (13,14).

A similitude e associagdo frequente entre HFP e Esclerodermia Linear faz
com que alguns autores conceituados os integrem numa Unica entidade pato-
logica (6.14). Um estudo realizado recentemente por Pensler e col. (3) demons-
trou a existéncia, em bidpsias de pele lesada de doentes com SPR/ HFP, de
um infiltrado mononuclear com caracteristicas semelhantes as encontradas em
doentes com Esclerodermia Linear, Morfeia e Esclerose Sistémica Progressiva
(3).

Muito raramente a SPR/HFP tem sido associada a uma transmisso autos-
somica dominante de penetrancia incompleta (4).

Nos dltimos tempos tem sido descrita a associagdo entre alguns casos de
SPR/HFP e a infec¢do por Borrelia Burgdorferi (Doenca de Lyme), devendo
a ‘serologia para este microrganismo fazer parte do protocolo de investigagdo
nestes doentes (1.5). .

Nio tem passado despercebido o preferencial atingimento dos dermatomas
dependentes do nervo trigémio na SPR/HFP (2.3,7.8). J4 Romberg tinha dado
o nome de “Trofonevrose” a esta entidade (23.4.5). Um possivel mecanismo
neuroldgico ¢ também sugerido pela associa¢io da SPR/HFP com a Epilepsia
Jacksoniana, a Sindroma de Claude Bernard — Horner, a Paralisia Facial
Periférica e a existéncia de calcificagBes intracraneanas (2.3.4.6.7.8). A Esclero-
dermia Linear também parece ter uma associa¢do positiva com anomalias do
sistema neurolégico, como sejam, a Espinha Bifida e o pds-operatorio de Hér-
nias Discais (13). No entanto, os mecanismos ¢ a importancia etiopatogénica
do envolvimento neuroldgico estdo ainda por esclarecer (7).

Na nossa doente a serologia para Borrelia Burgdorferi foi negativa, a clinica
¢ os exames complementares ndo revelaram qualquer evidéncia de associagio a
Esclerodermia, e os antecedentes familiares nio demonstravam qualquer situa-
¢do suspeita de transmissdo hereditaria. Podemos assim enquadrar este caso
no grupo de SPR/HFP idiopatica (8).

Além de um caso descrito associado a infec¢o por Borrelia Burgdorferi, em
que o tratamento com penicilina foi eficaz (15), a cirurgia plastica é, até a data,
a terapéutica mais acessivel (2,5.7.16,17).

Em casos de atrofia ligeira a moderada tém sido usadas proteses de silicone
ou injecgdes locais do mesmo produto (5, 17), outros autores tém usado infli-
tragdes de tecido adiposo aspirado de outros locais do organismo, tendo esta
ultima técnica a vantagem de ndo deixar cicatriz residual (5.16).

Em casos de atrofia mais intensa tém sido usadas técnicas de autotrans-
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plante de retalhos dérmicos ¢ musculares 2,5,17). Mais raramente, tem sido
realizado o bloqueio do ganglio estrelado com lidocaina (18) ou a administra-
¢do de D-penicilamina, corticoides ou hidroxicloroquina (14), mas os seus
resultados tém sido pouco animadores.
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REGLES DE PUBLICATION

La Rédaction regoit des travaux cliniques ou de
recherche de cette specialité ou d'autres qui en
soient lieés. Elle se réserve le droit d'accepter
seulement des articles encore inedits.

Les articles publiés et les textes des communica-
tions présentées aux scéances scientifiques de la
Société, ou organisées sous son patronage,
demeure propriété de la I'«Acta». La Rédaction
se réserve le droit d’autorizer son insertion, total

_ou partielle, dans d'autres publications.

Les opinions émises dans ies articles signés n'en-
gagent que la responsabilité de leurs auteurs.

Les articles peuvent étre redigés en portugais,
frangais, anglais ou espagnol, en trois exemplai-
res, dactylographiés doubie interligne, sur une
seule face du papier, avec des marges larges.

les titres seront presentés en portugais, frangais
et anglais (ou espagnol, ou allemand); le(s) nom
(s) de l'auteur (ou des auteurs) et leur(s) titre(s)
académique(s) et professional(s);, Vorganisme
d'ots le travail ets issu ou celui auquel l'auteur
appartient et e nom de son directeur; localité et
pays.

Le texte doit étre précédé d’'un résume, bref mais
précis en portugais, frangais et anglais (ou es-
pagnol, ou allemand).

Chaque article donne droit & cing figures au
maximum,; au deld ce nombre la Rédaction se
réserve le droit de les faire payer par son prix.
t.es photographies doivent étre si net pour per-
mettre la réproduction; les graphiques et ies des-
sins, éxecutés avec de I'encre noire sur du papier
bianc, sur des feuilles séparées, notés a l'envers,
la légende dactylographiée et 'ordre numérique.
Les références bibliographiques, sefon [index
medicus: surnom (en maiuscules), nom et pré-
nom de V'auteur {ou des auteurs); titre, nom de la
publication ou de fauteur; localité; volume; nu-
mero; page; anée. On doit respecter Fordre aipha-
bétique du dernier nom de l'auteur (ou du pre-
mier auteur).

Chaque auteur a le droit de 25 tirés a part gra-
tuits. Au dela ce nombre, eiles seront débitées
par son prix, si en sont demandées en avance.

La Rédaction se charge de la correction des
épreuves.

Pour la citation bibliographique; Acta Reuma.
Port., volume, tome, page et année.

On demande VYéchange. Exchange solicited. Se
solicite el cambio. Man bitted um Austausch.
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NORMS OF PUBLICATION

The Editing Committee accepts scientific articies
on clinical aspects or on research of this specia-
lity or allied ones. it reserves the right to accept
only inedit works.

Published articles and texts of the papers pre-
sented during the scientific sessions of the So-
ciety or in those it organizes, are a property of
the «Acta». The Editing Committee reserves the
right of authorising their insertion, either partial
or total in other publications.

The doctrine explained in published articles os
of the exclusive responsability of their authors.

The articles can be written in Portuguese, French,
English or Spanish. Typewritter in three copies
with double spacing, on one side of the paper
and with wide margins.

They should be refered with the titie in Portu-
guese, French or English (or Spanish, or Ger-
man); the author(s) name(s) and this (their) aca-
demic and professional titles; the institution whe-
re the work has been done or where the author
works and of the director's name; place and
country.

A brief and precise abstract should preeced the
article in Portuguese, French and English (or
Spanish or German).

Each article confers a right to five pictures, ma-
ximum; the further pictures will be paid by the
author. Photographs must be neat enough to
permit reproduction. Graphs and drawings should
be neade wilth black ink, on white paper; sach
picture on a separate sheet, marked on the black
its clear typewriter legend and numbered.

Bibliographic reference, according the index
medicus; name capital letters, author('s) noun
and pronoun; title,name of publication or editor;
place; volume; number; page; year. Alphabetic
order of author’s list name (or that of the first
author) should be observed.

25 copies will be provided free to the author of
each paper. Additional copies will be charged at
cost price, if required soon enough.

The Editing Committee is responsable for cor-
recting proois.

For a bibliographic reference: Acta Reuma. Port..
volume, number, page and year.

Exchange solicited. On demande I'echange. Se
solicite el cambio. Man bitted um Austausch.
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Exmo.(5) Colega(s) / Senhor(es):

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

Sdo 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 publicagbes e de planos de investigagéo e
de actividade cientifica, clinica e social.

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

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais transcendem o mbito
meédico e devem também interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu »Boletim
Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagdo (Imprensa TV e
Réadio) e a Laboratérios de produtos quimicos farmacéuticos, em Portugal.

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

\

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 fe «<BOLETIM INFORMATIVO~ (bulletin d’information rhumatologique du Pays et de f‘Etranger).

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

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

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

Dear Colleague(s) / Sir(s)

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

Both publications, appearing every three months (March, June, September and December)
are distributed to the Members of the Society and, as much as possible, to the medical and
scientitic 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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