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EDITORIAL

REABILITACAO DO CALCIO E DA VITAMINA D?

Os suplementos de calcio e de vitamina D s3o, de uma maneira geral,
considerados uma medida adjuvante na terapéutica da osteoporose. Particular-
mente em relagdo ao calcio, é sobretudo destacada a importincia de um aporte
adequado para o normal desenvolvimento do esqueleto e aquisi¢io de um alto
pico de massa éssea entre a 3.2 ¢ a 4.2 décadas da vida, bem como a necessidade
do aumento desse aporte durante a gravidez, o aleitamento e o periodo
pés-menopausa. No mesmo sentido, o célcio acompanha os correntes regimes
terapeuticos da osteoporose. Na terapeutica com o fldor preconiza-se igual-
mente a administracio de vitamina D.

I.R. Reid, num recente estudo prospectivo, controlado, duplamente cego,
verificou que suplementos de célcio (1000 mg/dia) em mulheres saudaveis
menopausicas ha pelo menos 5 anos, permitiam uma redugfo significativa da
perda de massa Ossea (1). Atendendo que o aporte didrio médio de calcio
fornecido pela dieta das mulheres estudadas era de 750 mg, e que o efeito
benéfico surgiu quer nas mulheres com ingestdo inferior & média, quer naque-
las com aporte superior, os resultados deste trabalho complementam os do
estudo de Dawson-Hughes (2), ignalmente randomizado e controlado, em que
o efeito benéfico da administracdo de cdlcio se verificava em mulheres com
ingestdo diaria inferior a 450 mg.

QOutro dado importante do trabalho de L.R. Reid, é a manutengao daquela
acgdo benéfica do calcio no decurso do 2.° ano do estudo, o que sugere que
nio se tratara apenas de um efeito transitério sobre o processo de remodela-
¢d0 Ossea.

Como R.P. Heaney referiu no recente Simpo6sio Internacional sobre Osteo-
porose (3), e ja salientara em editorial a prop6sito do trabalho de I.R. Reid (4),
nos 12 estudos realizados desde 1988, com controlo, por parte dos investigado-
res, do aporte didrio de célcio e com exclusio de mulheres no periodo
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pos-menopausa precoce (menopausa hd menos de 5 anos), o célcio revelou-se
benéfico.

A administragio de célcio ndo tem, s6 por si, um efectivo efeito protector
contra a perda de massa éssea observada no periodo pés-menopausa precoce,
em que deve ser considerada a teraplutica hormonal de substituigdo. Contudo,
de acordo com os resultados obtidos nos estudos referidos, ultrapassado aquele
periodo de diminui¢do acelerada de massa Gssea, essencialmente dependente
da privagio estrogénica, os suplementos em cdlcio da dieta da mulher
poOs-menopdusica podem adquirir marcada importincia na redugdo da perda
de massa dssea. ‘

Igualmente importante é o trabalho de P.J. Meunier ¢ M.C. Chapuy (5),
cujos resultados foram confirmados em uma extensio do estudo inicial (6), em
que a administragio de doses fisiologicas de vitamina D (800 UI Vit.D3/dia)
associada a suplementos de calcio (1200 mg/dia) a mulheres idosas vivendo em
instituicGes, se traduziu numa redugdo significativa do risco de fracturas do
fémur.

Estes resultados permitem propdr a administragio de doses fisiologicas de
Vitamina D nas mulheres idosas a viver em institui¢ées, com défices nutricio-
nais e privadas de exposi¢io solar, desde que nfo existam contra-indicagdes.
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ARTIGO ORIGINAL

GOTA URICA COM E SEM TOFOS:

JORGE SILVA*, ARSENIO SANTOS** JOSE MOURA*** CONCEICAO REIS***,
FRANCISCO SEVERO**** ARMANDQO PORTO*****

RESUMO

Estudo retrospectivo dos processos dos doentes com gota urica observados
na Consulta de Reumatologia dos HUC em 1991, onde foram analisados
comparativamente os aspectos clinicos e laboratoriais dos doentes com € sem
tofos.

Foram observados 57 doentes, 18 (31,69%) com tofos e 39 (68,4%) sem tofos.
Apenas uma mulher foi atingida; fazia parte do grupo sem tofos.

Os doentes com tofos gotosos tiveram uma evolu¢do mais prolongada da
doenga; a forma de inicio mais frequente foi a monoarticular, sendo as formas
oligo e poliarticular raras nos doentes com tofos; as dislipidémias estavam
frequentemente associadas nos dois grupos, enquanto a hipertensdo arterial foi
mais frequente no grupo sem tofos € a nefrolitiase e a diabetes foram mais
frequentes no grupo com tofos.

SUMMARY

We report a retrospective study on patients with gout seen in 1991 at the

1 Sector de Reumatologia do Servico de Medicina HI-HUC (Director.: Prof. Doutor Armando Porto)

* Assistente Hospitalar de Reumatologia
** Interno do Internato Complementar de Medicina Interna
*** Assistente Hospitalar Graduado de Medicina Interna
***x* Chefe de Servigo de Medicina Interna
##*4x Professor Catedratico da Faculdade de Medicina
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Rheumatology Clinic of the University Hospital of Coimbra. The clinical and
laboratory data of patients with and without toffae were analysed and compared.

The patients with toffae had a longer disease evolution period; the most
frequently seen clinical presentation was the monoarthritis; the oligo and the
polyarthritis were rare in patients with toffae; dyslipidaemia was frequently
associated in both groups; systemic hypertension was commoner in patients
without toffae; on the contrary, nephrolitiasis and diabetes were more often
among patients with toffae. ‘

INTRODUCAQO

Os recentes progressos da Medicina levaram muitos médicos a interessarem-
-se prioritariamente por patologias “especificas” da nossa época, como a SIDA
e o Cancro, ficando outras como, por exemplo, a Gota {irica, um pouco
esquecidas; esta, com a sua grande incidéncia, pode provocar graves destrui-
¢bes Osseas, compromisso renal e grande sofrimento (1).

A Gota, com a sua patologia classica, que era considerada ha 30 anos uma
situagdo reumatica grave, com multiplas destruigdes e deformagdes articulares
e um quadro de insuficiéncia renal terminal, é hoje, felizmente, uma doenga
menos frequente, e gragas aos avangos cientificos no conhecimento da sua
patologia e dos farmacos disponiveis para o seu tratamento, uma entidade
clinica controlavel e menos grave (2).

Trata-se de uma doenga metabdlica caracterizada por ataques recorrentes de
artrite, aumento da concentragio de 4cido drico no soro e depositos de
monourato de s6dio dentro e na periferia das articulagdes, principalmente das
extremidades, dep6sitos de monourato em diversos tecidos (tofos), doenga
renal envolvendo os vasos, os glomérulos e o intersticio (3).

No homem, o 4cido drico é o fim do catabolismo das purinas; estas provém
de 3 vias: a via exdgena, proveniente dos 4cidos nucleicos ingeridos na
alimentacdo; a via endogena, proveniente do catabolismo dos acidos nucleicos
do organismo; a sintese das purinas de “novo” (3).

A eliminagio do acido tirico faz-se por 2 processos: a eliminag¢do renal e a
uricolise, através das bactérias intestinais que sdo providas de uricase (3).

A gota trica pode ser idiopatica ou secundaria: a toxicos (tintas, etc), a
medicamentos (diuréticos, tuberculostaticos, etc), & insuficiénia renal ou a
doengas linfoproliferativas.

A incidéncia da gota é referida entre os 600 a 800 casos por 100 000
habitantes no sexo masculino e entre os 100 a 300 casos por 100 000 habitantes
no sexo feminino (4). A prevaléncia situa-se entre os 0,2 ¢ 1,5%, com
preponderincia do sexo masculino de 8/1 casos (5).

OBJECTIVOS

Estudar comparativamente os aspectos clinicos e laboratoriais dos doentes
com o diagnéstico de gota tirica, com e sem tofos, observados na Consulta de
Reumatologia dos HUC n ano de 1991.
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MATERIAL E METODOS

Utilizando os critérios de diagnéstico de gota urica de 1977 (6), realizdmos
um estudo retrospectivo dos processos clinicos de 57 doentes.

Organizdmos 2 grupos de doentes, consoante a presenga ou auséncia de
tofos gotosos.

Foram objecto de andlise a idade de inicio da doenca, a sua dura¢do, as
queixas iniciais, a velocidade de sedimenta¢fio, a uricemia, as doengas associa-
das e as teraputicas realizadas.

Na analise dos resultados, foi utilizado o teste X

RESULTADOS

A revisdo dos processos de 57 doentes com o diagndstico de gota trica,
observados na Consulta de Reumatologia dos HUC no ano de 1991, mostrou
que apenas | era do sexo feminino.

Dezoito doentes (31,6%) apresentaram tofos gotosos e 39 (68,4%) eram
doentes com gota sem tofos.

A idade média foi mais elevada nos doentes com tofos, a idade de inicio da
doenga foi mais precoce nos doentes com tofos comparativamente aos que ndo
os apresentavam e o tempo de evolucdo foi de 19,2 £ 11,3 anos no grupo com
tofos e de 11 £ 10,4 anos no grupo sem tofos; estes resultados revelavam uma
correlagdo estatisticamente significativa (Quadro 1).

QUADRO1
Dados Gerais

I l SEM TOFOS COM TOFOS
Doentes 39 (68,4%9 18 (31,6%9
Idade média 54 + 11,4 anos 57,4 + 10,7 anos
Sexo  masculino 38 ’ 18

feminino | 0
Idade de inicio 43,1 + 14 anos 38,2 + 10,4 anos
Tempo de evolugdo 11 + 10,4 anos 19,2 + 11,3 anos

As queixas iniciais mais frequentes foram as monoarticulares, enquanto as
queixas oligo ou poliarticulares, além de pouco frequentes, predominaram nas
formas sem tofos (Quadro 2).

Todos os doentes com tofos gotosos apresentavam doengas acompanhantes,
situacdo que acontecia em 629 dos doentes sem tofos. As doengas mais

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



50 JORGE SILVA, ARSENIO SANTOS, JOSE MOURA, CONCEICAO REIS, FRANCISCO SEVERO, ARMANDO PORTO

QUADRO I
Queixas Iniciais

SEM TOFOS COM TOFOS
Monoarticular 23 (58,9%) 15 (83,5%) *
Oligoarticular 7 (17,9%) 11(5,5%) **
Poliarticular 9 (23,0%) 2 (11,1%) **

*p<0,01 **ns

frequentente encontradas foram as dislipidemias, a HTA, a Diabetes ¢ a
Nefrolitiase (Quadro 3).

QUADRG III

Doengas Associadas*

%
80
60
\ P
20F :
h\\\§\ B N {\W HHEH
DISLIPIDEMIAS HTA NEFROLITIASE DIABETES

SEM TOFOS COM TOFOS

* Presentes em 62% dos doentes sem tofos e em 100% dos doentes com tofos (p < 0,01)

Os tofos foram encontrados mais frequentemente nas mios e cotovelos,
sendo também detectados, ainda que com menos frequéncia, nos pés, joelhos e
pavilhdes auriculares (Quadro 4).

A velocidade de sedimentagio e a uricemia média eram semelhantes nos
dois grupos.

Todos os doentes realizaram terapgutica com AINE e Alopurinol, sendo a
colchicina mais utilizada no grupo com tofos.
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QUADRO 1V

Presenca de Tofos
(n=18)

80

60

40

20

MAOS+PUNHOS COTOVELOS PES+TT's JOELHOS PAV.AUR.

ARTIC. ATINGIDAS

DISCUSSAO

A gota é uma situagio clinica caracterizada pelas altera¢Ges articulares
induzidas pelos cristais de mono urato de sédio (MUS), com localizagdes
predominantes nas estruturas do tecido conjuntivo (5).

As alteragSes locais ou gerais, que precipitam ou iniciam o processo da
cristalizagdo, carecem ainda de um completo esclarecimento. O inicio da
agressdo da sinovial pelos cristais de MUS desencadeia e pde em acgdo os
mediadores da inflamac8o, as fracgbes do complemento, as imunoglobulinas,
etc, provocando uma congestdo vascular com extravasamento eritrocitario e
mesmo necrose sinovial (7).

O mecanismo de erosdo lenta da cartilagem e do 0sso parece estar na
dependéncia da libertagio dos mediadores locais da inflamagio e das proteases.

No rim, a alta concentracdo do 4cido urico e ndo do MUS leva a formagéo
de cdlculos (9), com fenémenos obstrutivos e, secundariamente, a pielonefrite,
contrastando com a situagio mais rara, mas n3o menos importante, da
formagio de tofos gotosos no proprio parénquima renal; estes podem ocasio-
nalmente calcificar, fistulizar ou ser mesmo sede de processos infecciosos (5).

Na mulher, a gota é rara, apresentando um ligeiro aumento no periodo da
menopausa (3.5).

A idade de inicio da doenca foi mais precoce nos doentes com tofos gotosos
e o tempo de evolugdo mais prolongado, situagdo idéntica ao que tem sido
encontrado em outras séries (3,5,7). A monoarticular foi a forma de inicio mais
frequente nos 2 grupos, no entanto, nos sem tofos as formas de inicio oligo ¢
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poliarticular foram mais frequentes do que no grupo com tofos, sendo estas
formas de apresenta¢io um critério de melhor progndstico.

Todas os doentes com tofos apresentavam doengas associadas, o que
acontecia em 62% dos doentes sem tofos, situagdo que poderd estar em
relagdo com o maior tempo de evolugéo; resultados idénticos tém sido referi-
dos por outras séries mais vastas (3,5,7).

Encontramos dislipidemias em cerca de 42% dos doentes, a presenga de
dislipidemia em doentes gotosos tem sido descrita em 75% dos casos (8),
enquanto que a hiperuricemia tem sido verificada em 82% dos doentes
dislipidémicos (5,8). Véarios AA tém atribuido este facto a um factor endégeno,
nomeadamente genético, embora nio possamos esquecer que o regime alimen-
tar do doente pode influenciar estas situagdes.

A hipertens3o arterial (HTA), nos nossos doentes, foi mais frequente no
grupo sem tofos. Sanchez e col (8) referem a HTA em 25 a 50% no decurso da
gota, com maior incidéncia nos individuos que iniciaram a sua doen¢a em
idades mais precoces; esta situagdo contradiz os resultados por nés encontra-
dos, com a ressalva de ser reduzida a nossa casuistica.

A diabetes foi mais frequente na gota tofacea, sendo referida na literatura
(5.8) em até 9% dos casos de gota de longa evolugdo, o que se assemelha ao
encontrado nos nossos doentes.

A nefrolitiase foi mais frequente nos doentes com tofos; esta, pode ser divida
em 4 grupos: 1 — litiase urica idiopatica; 2 — litiase urica associada a hiperu-
ricemia; 3 — litiase rica associada a desidratagio; 4 — litiase {irica associada
a hiperuricostria sem hiperuricemia significativa.

Nio encontramos alteragdo significativa na VS e na uricemia média dos 2
grupos.

A terapéutica foi quase sempre realizada com o Alopurinol, os AINEs e¢/ou
a Colchicina, poucas vezes recorrendo a utilizagdo dos uricosuricos; aqueles
farmacos sdo os mais frequentemente recomendadas pelos varios autores
(3.5,7.9) na terapéutica da gota.

CONCLUSAO

Apesar da dimens3o relativamente reduzida da nossa amostra, podemos
concluir: 1 — Os doentes com tofos gotosos tiveram uma evolugio mais
prolongada da doenga; 2 — A forma de inicio mais frequente nos nossos
doentes foi a monoarticular, sendo as formas oligo e poliarticular raras nos
doentes com tofos; 3 — As dislipidemias estiveram frequentemente associadas
nos doentes com gota, com ou sem tofos; 4 — A hipertensio arterial foi mais
frequente nos doentes sem tofos; S — A nefrolitiase e a diabetes predominaram
nos doentes com tofos; 6 — A VS e a uricemia média nio apresentaram
alteragdes significativas nos 2 grupos de doentes; 7 — A terap&utica foi
idéntica nos 2 grupos, apoiando-se fundamentalmente na administragdo de
inibidores da sintese do acido urico, AINE e colchicina.
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ARTIGO DE REVISAO

DOENCAS INFLAMATORIAS DO MUSCULO
IDIOPATICAS (DIMI)

MANUELA MICAELO*, HELENA MADEIRA* E ADRIANO NETO**

RESUMO

As doengas inflamatdrias do musculo idiopaticas (DIMI), compreendem um
grupo heterogéneo de doengas, raras, de etiologia desconhecida, caracterizadas
clinicamente por fraqueza muscular.

Chama-se a atengdo para a miosite de corpos de inclusdo, entidade clinica,
recentemente descrita, com caracteristicas particulares.

Sdo focados aspectos importantes, como: os mecanismos imunolégicos
humorais e celulares, a presenga de autoanticorpos especificos e o papel destes
na etiopatogénese das DIMI.

Relativamente ao tratamento, os cortlcmdes sdo os agentes de primeira
escolha, mas outras terapéuticas alternativas sdo abordadas.

SUMMARY

The inflammatory idiopathic muscle diseases include a heterogeneous group
of diseases, which are rare, of unknown ethiology and are clinically caracterized
by muscle weakness.

Attention is drawn to the inclusion-body myositis, a clinical entity, recently
described, with its particular characteristics.

* Interna do Internato Complementar de Reumatologia do Instituto Portugués de Reumatologia
** Reumatologista do Instituto Portugués de Reumatologia
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Some import&nt aspects are pointed out, such as: the immunologic, hume-
rous and’celular mechanisms, the presence of specific autoantibodies and their
influence on the aetipathogenesis of this diseases.

In what concerns the treatment, the corticosteroids are the prime agents, but
some other therapeutics are also mentioned.

I — INTRODUCAO

As doengas inflamaté6rias do musculo idiopaticas (DIMI) compreendem um
grupo heterogéneo de doengas de etiologia desconhecida, caracterizado clinica
e histologicamente por fraqueza muscular e inflamac¢do ndo supurativa do
musculo esquelético (3,4).

Durante muitos anos este grupo de doengas incluiu apenas o complexo
Dermatomiosite (DM)/Polimiosite (PM). Varias classificagGes foram propos-
tas, nomeadamente a de Bohan e Peter em 1975, que considera cinco subgru-
pos: 1 — PM idiopatica primaria; 2 — DM idiopatica primaria; 3 — DM/PM
associada a neoplasia; 4 — DM ou PM da crianga associada com vasculite;
5 — DM/PM associada a doengas difusas do tecido conjuntivo (3).

Nas ultimas duas décadas o aparecimento de novas técnicas utilizadas na
investigagio destas doengas permitiu o reconhecimento de uma nova entidade,
a Miosite de Corpos de Inclusdo, descrita pela primeira vez em 1971 e
caracterizada como uma miopatia inflamatdria idiopatica distinta em 1978 (13).

Novas classificagdes baseadas em dados histolégicos e imunoldgicos, e ndo
s6 clinicos, foram descritos. Actualmente a mais divulgada é a seguinte (10):

1) PM do adulto;

2) DM do adulto;

3) Miosite da crianga (DM mais comum que PM);

4) Miosite associada a doengas difusas do tecido conjuntivo;
5) Miosite associada a neoplasias;

6) Miosite de corpos de incluso.

II —~ EPIDEMIOLOGIA

As DIMI sdo doengas pouco comuns, mas ndo raras. A incidéncia anual ¢é
cerca de 10 casos por milhdo de hahitantes (1:100.000 habitantes) (10).

A DM/PM predomina no sexo feminino (2 mulheres: 1 homem) e na raga
negra, apresentando a DM uma distribuigdo etdria bimodal com um primeiro
pico na infincia (5 a 14 anos) e um segundo pico na idade adulta (45 a 64
anos). A PM ¢ rara na infincia, ocorrendo mais frequentemente apo6s os 18
anos de idade (4,10).

A miosite de corpos de inclusdo é trés vezes mais comum no sexo masculino
(3 homens: 1 mulher), atinge preferencialmente a raca branca e ¢ mais comum
apos os 50 anos de idade (4). :
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Il — PATOGENESE

A etiologia das DIMI é desconhecida. No entanto, factores imunologicos,
virais e genéticos t&m sido implicados na sua etiopatogenia. Provavelmente, um
desencadeante de origem viral num individuo com predisposi¢io genética
poderad conduzir a uma reac¢io imunoldgica, que estara na base da lesdo
inflamatéria muscular, como tem sido observado em modelos animais de
miosite inflamat6ria (14).

a) Factores imunolégicos

Varios dados sugerem uma origem auto-imune para as DIMI, nomeada-
mente a sua associagio com outras doengas sistémicas auto-imunes, a presenca
de autoanticorpos no soro destes doentes, a evidéncia de mecanismos etiopato-
génicos, imunologicos, humorais e celulares, assim como a resposta as terapéu-
ticas utilizadas (cortic6ides e imunossupressores).

Na dermatomiosite (adulto e crianga) um mecanismo primariamente humo-
ral tem sido apoiado pela evidéncia, nas bidpsias musculares, de: 1| — Elevada
percentagem de linfocitos B; 2 — Relagio linfocitos T helper/T citotéxicos
aumentada; 3 — Raros linfécitos T no infiltrado inflamatério; 4 — Proximi-
dade dos linfécitos T helper a macréfagos e linfocitos B; 5 — Auséncia de
invas3o das células musculares nio necréticas pelos linfocitos.

Experiéncias feitas com marcadores para o complemento e endotélio dos
vasos musculares revelaram depdsitos da fraccdo C5b-9 do complemento na
microvascularizagio com necrose local, o que conduz a uma diminuigdo do
nimero de capilares e a isquémia, e a uma inflamag@o das fibras musculares
seguida de atrofia das fibras perifasciculares.

Na polimiosite € na miosite de corpos de inclusio o mecanismo etiopatogé-
nico parece ser diferente. A analise das biopsias musculares mostra: 1 — Pre-
dominio de linfécitos T no infiltrado inflamatério; 2 — Presenca de linfocitos
T citotoxicos e macréfagos envolvendo fibras musculares nfio necréticas que
posteriormente invadem e destroem.

As fibras musculares destes doentes expressam o antigénio da classe I do
Complexo Major de Histocompatibilidade (CMH) no seu sarcolema, ao
contrario das células musculares dos individuos normais. Os linfécitos T
citotdxicos reconhecem estes antigénios juntamente com os alvos antigénicos
(p.e. miotubulos autologos), desencadeando o processo de destruigio das
fibras musculares.

Em resumo, na Dermatomiosite as evidéncias apontam para um mecanismo
humoral mediado pelo complemento em que o alvo é a microvascularizagio
muscular, ao contrario da Polimiosite e Miosite de Corpos de Inclusdo em que
0 mecanismo imunoldgico parece ser do tipo celular mediado pelos linfécitos T
citotoxicos, sendo o alvo a fibra muscular que expressa o CMH da classe 1
(4,5,7,8,9,12).
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b. Papel dos autoanticorpos

Foram encontrados vArios autoanticorpos contra antigénios nucleares e
citoplasmaticos em mais de 80% dos doentes com DIMI (9).

Os anticorpos antinucleares (AAN) s3o os mais comuns € estio presentes
em mais de 50% dos doentes, principalmente nas formas associadas a doengas
difusas do tecido conjuntivo (9).

Outros anticorpos inespecificos também frequentemente encontrados sdo:
anti-SSA, anti-SSB, anti-RNP, factores reumatéides, anti-Scl e anti-tireoglo-
bulina (9).

Cerca de 309% de todos os doentes apresentam um grupo de autoanticorpos
especificos de miosite que estdo associados a determinados achados clinicos e
imunogenéticos (4,9) (Quadro I).

QUADRO 1
Autoanticorpos especificos nas DIMI

Autoanticorpos Antigenio Prevaléncia ASS0C1aga0 Achados Clinicos
nas DIMIKR) a2 HLA
Anti-Jo- 1 His RS* 20-40 DRwS2 Sind. anti-sintetase
% DR3
v
§ Anti-PL~7 Thr RS* <5 DRwS2 Sind. anti-sintetase
5!
B
Z | Anti-PL-12 Ala RS* S DRw52 S'nd. anti-sintetase
» {RNA-Ala
i
E Anti-0J Ile RS* S DRw52 Sind anti-sintetase
<
Anti-EJ Gly RS* < DRwS2 Sind anti-sintetase
Anti-SRP Proteina <3 DRwS2 PM aguda e severa
SRPo Miaigias (Atingimento
cardiaco)
AnI-FER Factor 1alfa <} ? ?
de alongamento
Anti=J Proteina nao <1 DRw52 D. pulmonar intersticial?
identificada Fenomeno de Raynaud
Anti-MAS RNA nao < DRw5S3 Alcoolismo
identificado DR 4
Anti-Mi-2 nao 5-10 DRw5S3 DM classica
identificado DR7 Rash em V ou xalle
Miosite associaca 2 neoplasi.

(*RNAL sintetases.

Oparticula de reconhecimento do sinal)
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Actualmente estdo descritos 5 tipos destes autoanticorpos (4.9):

1) Anti-sintetases, dirigidos contra enzimas citoplasmaticos (RNAt-sintetases),
divididos em 5 subgrupos: anti-Jo-1, anti-PL-7, anti-PL-12, anti-OJ, anti-EJ;

2) Anti-SRP, dirigido contra o complexo ribonucleoproteico citoplasmatico;

3) Anti-Mi-2, dirigido contra a proteina nuclear de fungio desconhecida;

4) Anti-FER, dirigido contra a proteina citoplasmatica — o factor 1-alfa de
alongamento;

5) Anti-KJ e anti-MAS, raros, com caracteristicas pouco conhecidas, dirigi-
dos contra as proteinas citoplasmaticas.

Destes autoanticorpos especificos o mais frequentemente encontrado € o
anti-Jo-1, que corresponde a 75% dos anticorpos anti-sintetase (4,9). Verificou-
-se que os doentes portadores deste Giltimo autoanticorpo tém elevada incidén-
cia de doenga pulmonar intersticial, fenémeno de Raynaud, febre, poliartrite
simétrica, espessamento da face palmar e lateral dos dedos (“mechanic’s hand”)
¢ miosite moderada a severa. Este conjunto de achados clinicos foi denomina-
do sindrome anti-sintetase (9).

¢. Factores genéticos

A ocorréncia de DM/PM em familiares de doentes levou a hipétese da
existéncia de predisposi¢do genética (3).

Sabe-se que a susceptibilidade as DIMI é também influenciada pelos genes
do CMH, encontrando-se uma associacdo entre HLA B8 ou DR3 e¢ Dermato-
miosite Juvenil (2.3).

InvestigagGes recentes apontam para uma correlagdo imunogenética forte
entre 0 HLA DRw52 ou DR3 e a presenca de autoanticorpos anti-sintetase,
anti-SRP e anti-KJ (9) (Quadro I).

d. Factores ambienciais

Drogas, toxinas e agentes virais tém sido implicados na patogenia das DIML

A luz de dados recentes os picornavirus sdo considerados como potenciais
factores desencadeantes de miosite, os quais revelem um genoma com regides
homologas ao antigénio Jo-1 e as cadeias leves e pesadas de miosina (4,14).

Também os retrovirus, particularmente o virus de imunodeficiéncia humana
(HIV), foram associados a miosite, tendo sido identificados nas células mono-
cucleares do infiltrado endomisial, mas até & data ndo se isolaram nas fibras
musculares (3.4,5).

IV — FORMAS CLINICAS
a. Polimiosite

Caracteriza-se pela instalagio insidiosa (semanas a meses) de fraqueza
muscular proximal e simétrica dos membros inferiores e superiores.
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Tipicamente, o doente comega com dificuldade em subir escadas, levantar-se
das cadeiras, elevar objectos acima do tronco e pentear-se. Progressivamente,
adquire uma postura desajeitada e marcha “bamboleante”. Em fases mais
avangadas, pode ocorrer envolvimento da musculatura distal dos membros.

Outros misculos podem também ser atingidos, nomeadamente, faringeos e
flexores do pescogo em 10-209% dos casos, extensores do pesco¢co menos
frequentemente e faciais ou respiratdrios raramente e sé em casos avangados.

Os musculos oculares nunca estio afectados € o seu envolvimento aponta
para outros diagnosticos. _

Numa fase mais avancada as mialgias, fadiga muscular e atrofias musculares
sdo sintomas frequentemente encontrados.

b. Dermatomiosite

,

A dermatomiosite é responsavel por um ter¢o dos casos das miosites
inflamatorias (3).

Clinicamente caracteriza-se por envolvimento cutdneo e muscular, sendo este
ultimo semelhante ao descrito para a polimiosite.

As manifestagGes cutdneas sdo caracteristicas e geralmente precedem o
quadro muscular. Incluem:

1) Rash heliotrépico, de coloragdo violacea, nas palpebras superiores acom-
panhado por edema periorbitario.

2) Rash eritematoso, por vezes pruriginoso, da face, cotovelos, parte superior
do tronco, joelhos e maléolos. E agravado pela exposigdo solar, apresentando-
-se¢, por vezes, dum modo transitorio.

3) Papulas de Gottron: erupgio violacea descamativa localizada na face
dorsal das MCF, IFP e IFD, poupando as falanges.

4) Eritema e telangiectasias peri-ungueais.

5) Espessamento cutineo da face palmar e lateral dos dedos, que apresentam
um aspecto rugoso e gretado, lembrando as mios de um trabalhador manual
(“mechanic hands”).

¢. Miosite da crianga

A forma mais frequente de miosite na crianga é a Dermatomiosite, atingindo
principalmente o sexo masculino nos primeiros 2 anos de vida (3).

O quadro clinico ¢ sobreponivel & PM/DM do adulto, apresentando, no
entanto, algumas caracteristicas proprias:

1) Instalagdo aguda e rapidamente progressiva do rash e fraqueza muscular
em 50% dos casos (2).

2) Presenca de vasculite difusa com envolvimento preferencial da pele, do
aparelho gastro-intestinal (ulcera¢do e eventual perfuragdo intestinal) e car-
diaco (miocardite). As manifestagGes cutineas incluem telangiectasias das
palpebras superiores, da regido peri-orbitaria e das pregas cutineas (axila e
nadegas) (2).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



DOENCAS INFLAMATORIAS DG MUSCULO IDIOPATICAS (DIMI) 61

3) Em 70% das formas crénicas surgem calcificagdes subcutdneas (calcinose)
localizadas nos cotovelos e joelhos (2).

4) Numa fase avancada da doenga outras complicages frequentemente
encontradas sdo as contracturas articulares, envolvendo preferencialmente os
joelhds e tornozelos.

d. Miosite associada a doengas do tecido conjuntivo

Representa cerca de 20% das miopatias inflamatoérias e a associagdo ocorre
mais frequentemente com a Dermatomiosite do que com a Polimiosite (3).

Atinge predominantemente a mulher jovem.

As associagdes mais encontradas s3o com a Esclerose Sistémica Progressiva
e com a Doenca Mista do Tecido Conjuntivo. Outras associagdes menos
comuns sdo com a A.R., L.E.D., S. Sjogren e Poliarterite nodosa.

Nos doentes com Dermatomiosite e Esclerose Sistémica Progressiva pode
ocorrer um anticorpo antinuclear — anti-PM/Scl — , dirigido contra um
complexo proteico nuclear (4).

Clinicamente apresenta-se pela soma dos sintomas e sinais das entidades
clinicas associadas.

e. Miosite associada a neoplasia

Segundo Callen (1988) a incidéncia global desta associagdo ¢ de cerca de
13,4%, sendo duas vezes mais frequente na Dermatomiosite (21,4% na DM ¢
14,1% na PM) (11).

Esta forma de miosite é mais comum apds os 50 anos de idade e ndo
apresenta predominio pelo sexo feminino.

A neoplasia do ovdrio, o carcinoma naso-faringeo e o carcinoma do pulméo
tipo “oat-cells” sdo as neoplasias mais comuns.

O quadro clinico é semelhante ao da DM/PM jé& descrito, antecedendo
geralmente o aparecimento da neoplasia em 1 a 2 anos. Em um terg¢o dos casos
ocorrem simultaneamente e estdio descritos casos em que a miosite surge
depois da neoplasia.

f. Miosite de Corpos de Inclusdao (MCI)

Segundo Marinos Dalakas a MCI representa cerca de um ter¢o das “formas
de Polimiosite sem resposta a terapéutica” (4).

Esta forma de miosite, recentemente descrita, pode apresentar-se por um
quadro clinico semelhante & Polimiosite, embora em 50% dos casos se inicie
por fraqueza muscular distal e simétrica, principalmente dos extensores dos pés
¢ flexores dos dedos das m3os, que se traduz pelo envolvimento dos movimen-
tos finos. Por vezes pode haver um envolvimento assimétrico e selectivo do
tricipete, bicipete, psoas-iliaco e quadricipete (4).

Em 159% dos casos esta associada a doencgas sistémicas auto-imunes ou a
doengas do tecido conjuntivo. Estdo descritos alguns casos familiares associa-
dos a leucoencefalopatia (4).
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V — MANIFESTACOES EXTRA-MUSCULARES

As manifestagGes sistémicas das DIMI podem ser as queixas de apresenta-
¢do ou dominar o quadro clinico, contribuindo substancialmente para a
morbilidade e mortalidade (5) (Quadro 2).

QUADRO 2
Manifestacdes extra-musculares das DIMI

GERAIS: fadiga, febre, emagrecimento.

ARTICULARES: artralgias, poliartrite.

OROFARINGEAS: Dificuldade na degluti¢io, regurgitaciio nasal, alteragio da voz.
ESOFAGICAS: Disfagia, refluxo

ENDOCRINAS: Tiroidite auto-imune.

PULMONARES: Doenca intersticial pulmonar, pneumonia de aspiragfo, insuficiéncia
respiratéria.

CARDIACAS: Disritmias, insuficiéncia cardiaca congestiva.

Os sintomas gerais sdo frequentes, sendo a fadiga quase universal. Uma
poliartrite simétrica, ndo erosiva, das grandes articula¢cBes é comum nos
doentes com o anticorpo anti-Jo-1 (5,9). Dos sintomas gastro-intestinais a
disfagia € o mais frequente (509 dos casos) (4).

Em 40% dos casos, principalmente nos portadores do anticorpo anti-SRP,
surgem taquidisritmias, alteragdes da condugo auriculo-ventricular ou insufi-
ciéncia cardiaca. O aparelho respiratério também pode estar atingido em cerca
de 509% destes doentes, traduzindo-se essencialmente por doenga pulmonar
intersticial, pneumonia de aspiragfio ou insuficiéncia respiratéria secundéria a
fraqueza dos musculos toracicos. Em metade dos doentes com doenga pulmo-
nar intersticial encontram-se anticorpos anti-Jo-1 no soro (4,5,9).

VI — DIAGNOSTICO

A confirmagdo do diagnéstico das DIMI baseia-se essencialmente em 3
meios complementares de diagnostico: Doseamento dos enzimas musculares
séricos, electromiograma e bidpsia muscular.

a. Enzimas musculares

Dos diferentes enzimas musculares o mais sensivel é a creatininofosfoquinase
(CPK), cujos niveis séricos sdo geralmente paralelos a actividade da doenga e
podem estar aumentados até 50 vezes o normal. No entanto, podem encontrar-
-se valores normais ou discretamente aumentados na miosite de corpos de
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inclusdo e nas formas de miosite da crianga e associada a doenga do tecido
conjuntivo.

Outros enzimas musculares também habitualmente elevados sdo as transa-
minases (GOT e GPT) e a desidrogenase lactica (LDH). Menos frequentemente
pode haver elevagio dos niveis séricos da aldolase, mioglobina ou creatina.

b. Electromiograma (EMG)

O EMG ¢ util para excluir doenga neurogénea ou confirmar miopatia activa
ou inactiva.
O padrio miopdtico traduz-se por um tragado caracterizado por:

1 — Unidades polifasicas de curta duragio e pequena amplitude na activi-
dade voluntaria;

2 — Actividade espontidnea aumentada com fibrilhagGes e descargas repetiti-
vas e bizarras;

3 — Ondas positivas agucadas.

Por vezes, o EMG revela um padrio misto (unidades polifasicas de curta e
longa duragio), consequéncia da cronicidade do processo e regeneracdo das
fibras musculares.

Na miosite de corpos de inclusdo 309% dos doentes apresenta sinais electro-
miograficos de neuropatia axonal (4).

E importante realgar que o tragado miopatico ocorre numa variedade de
processos miopaticos agudos e toxicos e, como tal, ndo deve ser considerado
diagnoéstico de miopatia inflamatéria.

c. Biopsia muscular

A bidpsia muscular é o exame definitivo que permite por um lado a
confirmag¢do do diagndstico de dermatomiosite, polimiosite ou miosite de
corpos de inclusdo e, por outro lado, a exclusdo de doengas neurogéneas,
neuromusculares ou musculares.

Deve ser efectuada em, pelo menos, dois misculos clinicamente afectados e
ndo sujeitos a traumatismo (p.e.. EMG ou injecgdo intra-muscular). Os
achados histolégicos sdo diferentes nas varias formas de miosite.

Na polimiosite encontra-se um infiltrado inflamatoério, principalmente endo-
misial (intra-fascicular), envolvendo e invadindo fibras musculares nio necré-
ticas, ndo existindo atrofia peri-fascicular.

A dermatomiosite apresenta: 1 — Infiltrado inflamaté6rio perimisial (inter-
-fascicular)) e peri-vascular; 2 — Hiperplasia do endotélio dos vasos intramus-
culares e obliteragdo dos capilares; 3 — Necrose, ocorrendo em grupos de
fibras musculares,; 4 — Atrofia peri-fascicular (2 a 10 camadas de fibras
atroficas na periferia dos fasciculos musculares). Este Gltimo achado é diagnoés-
tico, mesmo na auséncia de inflamagdo e estd presente em 50% das DM do
adulto e em 909% das DM juvenis (4,5).

O exame histolégico da miosite de corpos de inclusdo mostra: 1 — infiltra-
do inflamatério idéntico ao da polimiosite; 2 — inclusdes citoplasmaticas
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eosinéfilas; 3 — vactiolos tfplcos com grénulos baséfilos na periferia (“vactolos
com orla”). A microscopia electrénica revela inclusdes filamentosas nucleares
ou citoplasmaticas préximas dos “vactiolos com orla”, que sdo patognomdnicos
da miosite de corpos de inclusdo. Segundo Lotz e colaboradore_s a presenca de
um ou mais “vactiolos com orla” e mais que um grupo de fibras atréficas em
cada campo de baixa ampliagio, tal como os infiltrados inflamatérios endo-
misiais, s§o preditivos da existéncia de 1nclusoes filamentosas & microscopia
electrénica em 93% dos casos (4).

VII — DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnéstico das DIMI requere a exclusdo de outras miopatias inflamato-
rias de etiologia conhecida (infecgGes, medicamentos), ou ndo inflamatdrias
(hereditarias, metabdlicas, enddcrinas e toxicas), assim como de toda a patolo-
gia que se manifesta clinicamente por fraqueza muscular (lesdo neuroldgica ou
da jung@o neuromuscular) (Quadro 3).

Factores que sugerem um diagnoéstico diferente:

1 — Fraqueza muscular distal ou afectando um grupo muscular isolado,
acompanhado ou ndo de alteragdes da sensibilidade e dos reflexos osteo-
-tendinosos (neuropatia periférica);

2 — Envolvimento dos musculos oculares (Miastenia gravis);

3 — Fraqueza muscular assimétrica (Miosite focal);

4 — Histéria familiar de doen¢a muscular e padrio selectivo de envolvi-
mento muscular (Distrofias musculares);

5 — Histoéria de ingestdo de farmacos (Miopatia toxica). Numerosas drogas
tém sido responsabilizadas pelo desenvolvimento de miopatias (Quadro 3),
embora s6 a zidovudina (AZT) e a D-Penicilamina tenham sido associadas a
uma miopatia inflamatdria semelhante a polimiosite. Os corticoéides podem ser
responsdveis por uma lesio muscular caracterizada histologicamente por
atrofia das fibras tipo II (“Miopatia dos corticdides”) (4.5,6,10).

VIII — TERAPEUTICA

O tratamento das DIMI permanece empirico, pois ndo existem ensaios
terapéuticos controlados, duplamente cegos, com grande numero de doentes.
No entanto, os corticéides continuam a ser o agente de primeira escolha na
terapéutica das miosites inflamatorias.

a. Corticéides

A maioria dos autores aconselha um tratamento inicial com doses elevadas
de corticodides (1 mg/kg/dia de prednisona), que se devem manter por um
periodo de 3 a 4 semanas, ap6s o qual se inicia a redugio da dose.

Numa primeira fase, a redugdo deve ser conduzida para que apés dez
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QUADRO 3
Diagnéstico diferencial das DIMI

1. DOENGAS DO PRIMEIRO NEURONIO MOTOR
2. NEUROPATIAS PERIFERICAS
3. DOENCAS DA JUNCAO NEURO-MUSCULAR
— Miastenia gravis
— Doenca de Eaton-Lambert
4. MIOPATIAS HEREDITARIAS
— Distrofias musculares: D. de Duchene; D. de Becker; D. das cinturas; D. da fascia
escapulo-umeral.
— Distrofia mioténica
5. MIOPATIAS METABOLICAS
— Doenga de armazenamento do glicogénio
— Doenga de armazenamento dos lipidos
6. MIOPATIAS ENDOCRINAS
— Hiper ou hipotiroidismo
— Osteomalécea
— Insuficiéncia supra-renal
— Sinrome de Cushing
7. MIOPATIAS TOXICAS

—~ Zidovudina (AZT) — Danazol

— D-Penicilamina — Ac. epsilon amino-capréico
— Colchicina — Penicilina

— Cloroquina — Sulfamidas
— Corticdides — Rifampicina
— Ciclosporina — Hidralazina
- Vincristina — Procainamida
— Cimetidina — Fenitoina

— Clofibrato — Levodopa

— Gemlfibrolzil — Alcool

— Lovastatina — Heroina

8. POLIMIALGIA REUMATICA

semanas de tratamento se atinja uma dose de 1 mg/kg/dia de prednisona em
dias alternados.

Numa segunda fase a redugdo deve ser mais lenta, cerca de 5 a 10 mg/més,
até se conseguir a menor dose que permita o controle da actividade da doenga.

O melhor pardmetro para avaliagio da eficdcia dos corticdides ¢é a forga
muscular. O doseamento do CPK, embora util, nem sempre se correlaciona
com a eficacia dos corticdides ¢ a melhoria da forga muscular. A vigilancia
consiste numa observagio mensal que deve incluir a avaliagio da forca
muscular e o0 doseamento do CPK (4.5,6,10).

Se, apos trés meses de corticoterapia em altas doses, ndo se verificar uma
melhoria objectiva ou se ocorrer mesmo uma diminui¢io da for¢a muscular
poderemos estar em presenca, quer de ineficicia da terapéutica, quer de
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“miopatia dos corticides”. Os factores que sugerem “miopatia dos corticéides”
sdo: 1 — ausencia de reducio na dose de corticéides nos Gltimos dois meses;
2 — niveis séricos de CPK melhorados ou mesmo normais; 3 — sinais de
“intoxicag8o” por cortic6ides (facies cushingoide, estrias cutaneas, aumento de
peso, HTA) (6). s

O EMG também pode ser ttil, pois, pode dar-nos indicagGes sobre a
actividade ou inactividade da doenca (sinais de actividade: fibrilha¢Ges, ondas
positivas agu¢adas em varios grupos musculares proximais) (6).

A bi6psia muscular tem valor limitado pois a atrofia das fibras musculares
tipo I1, descrita para a miopatia dos corticoides, também pode coexistir num
doente com miosite ndo sujeito a corticoterapia, devido a desuso e imobiliza-
¢do por dor, fraqueza ou contracturas (6).

Malleson, Ansell e colaboradores salientam a importincia da utilizagio de
pulsos de metil-prednisolona em altas doses (30 mg/kg) na teraptutica da
dermatomiosite juvenil grave com vasculite, que conduz a uma recuperagio
mais rapida da fun¢io muscular e menor incidéncia de calcinose (10).

b. Imunossupressores

A decisdo de se iniciar um imunossupressor nos doentes com miosite deve ter
em conta os seguintes factores (6):

1) Ineficacia da corticoterapia;

2) Aparecimento de efeitos secundarios graves dos corticoides;

3) Recidivas frequentes nas tentativas de redugiio da dose de corticoide;

4) Doenga rapidamente progressiva (fraqueza muscular grave e insuficiéncia
respiratoria).

Os imunossupressores mais utilizados sdo o metotrexato (de primeira
escolha, segundo Oddis, 1991), e a azatioprina (de primeira escolha, segundo
Dalakas, 1992), embora outros possam ser usados, nomeadamente a ciclofosfa-
mida e a ciclosporina. Esta tltima tem tido bons resultados nas formas
refractarias de dermatomiosite juvenil (6,10).

¢. Outras terapéuticas

Recentemente tem sido usada a imunoglobulina intravenosa, em altas doses,
com resultados promissores, principalmente na dermatomiosite juvenil. No
entanto, é uma teraplutica muito dispendiosa e o seu efeito parece ser
transitério (10), ,

Outra opg¢do, a plasmaferese tem sido tentada, mas com resultados desapon-
tadores até a data (4).

A irradia¢io corporal total ou dos ginglios linfaticos, devido ao seu
potencial oncogénico, é restrita a doentes que ndo toleram ou ndo respondem
as outras terapéuticas (4).
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d. Terapéutica das manifestagGes extra-musculares

Nas calcificagGes subcutineas, que ocorrem na dermatomiosite juvenil severa
e de longa durag8o, tém sido utilizadas varias teraputicas médicas (hidréxido
de aluminio, probenecid, colchicina, difosfonatos, warfarina em baixas doses) e
cirlirgicas (excisio), sesmpre com pouco sucesso (4).

Segundo varios autores, a ciclofosfamida pode ser importante para a
terapéutica da fibrose pulmonar intersticial (1,4,10).

Por fim, a fisioterapia ¢ uma medida terap2utica importante que deve ser
instituida precocemente, logo que a fase de maior actividade da doenga esteja
controlada, para impedir o desenvolvimento de atrofias musculares e contrac-
turas articulares.
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CASO CLINICO

MAL DE POTT: SITUACAO DE NOVO ACTUAL?

A. GUEDES, A. SA. E. JESUS, A. SANTOS, J. CRESPO, J. MOURA,
C. REIS, F. SEVERO ¢ A. PORTO

Hospitais da Unversidade de Coimbra
Servigo de Medicina Il e Reumatologia
Director: Pof. Doutor A. Porto

RESUMO

Os autores descrevem quatro casos de espondilodiscite tuberculosa (Mal de
Pott), com distintas localiza¢Ges: coluna cervical, dorsal, dorso-lombar e
lombar. S6 houve confirmagio do gérmen responsével, através de pungio-
-bidpsia, num dos casos (de localiza¢do lombar), sendo o diagnostico feito, nos
restantes, através dos dados clinico-laboratoriais e radiol6gicos, com destaque
para a importancia do resultado da IDR de Mantoux em dois casos (Pott
dorsal e dorso-lombar) e dos antecedentes de tuberculose uro-genital num dos
doentes (Pott dorso-lombar).

Faz-se, além disso, uma pequena revisdo bibliografica sobre espondilodisci-
tes-infecciosas e um comentario final 4cerca do recrudescimento desta doenga.
Este facto permitiu, num espago de tempo relativamente curto (trés anos e
meio), reunir, no mesmo Servigo Hospitalar, quatro casos com um considera-
vel atingimento do radquis (um deles necessitando, mesmo, de fixagdo cirtrgica
da coluna lombar),

SUMMARY
The authors describe four individual instances of Tuberculous spondilytis

(Pott’s disease), each one concerning a different localization: cervical (a), dorsal
(b), dorsi-lumbar (¢) and lumbar (d).
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Only-one of the instances has had the responsible bacteria confirmed by
means of biopsy, the remainder being diagnosed through clinical, laboratorial
and radiological data, specially emphasising the results of the Mantoux’s IDR
in two cases (b and c), as well as the existence of urogenital tuberculous ante-
cedents (case ¢).

We have also done some expanded reading about infectious spondilytis and
a final comment on the fact that this disease is presently increasing. This
allowed us, in a relatively short period (three and a half years) to follow at the
same medical department four patients suffering from a deep raquis affection,
one of them actually needing a chirurgical fixing of the lumbar column.

The adequate therapy has been settled and every patient showed a remarka-
ble clinic and radiological recovery.

INTRODUCAO

A espondilodiscite infecciosa consiste na localiza¢do e desenvolvimento dum
gérmen no segmento movel disco-vertebral, podendo afectar um ou varios
discos e os corpos vertebrais adjacentes.

Classicamente, as espondilodiscites dividem-se em dois grandes grupos: as
tuberculosas e as causadas por outros gérmens distintos do bacilo de Koch (BK).

E uma patologia que pode ocorrer em qualquer idade, sendo mais frequente
entre os 10 e os 20 anos ¢ a partir dos 40 anos, sendo rara nas 3.2 e 4.2 décadas.
Também, na maioria dos casos, se regista um discreto predominio masculino.
Como factores favorecedores surgem os déficits imunitdrios, a diabetes, a
corticoterapia prolongada e a dependéncia de heroina.

Quanto a localizagio, observa-se um predominio na regido lombar, seguida
do raquis dorsal, sendo muito rara a afectagdo do segmento cervical.

O gérmen responsavel pela infec¢do (além do BK, no caso das espondilodis-
cites tuberculosas) é, na maioria dos casos, o Estafilococo dourado ou a
Brucella melitensis que chegariam ao local atingido por via hematogénica.

Na prética médica, consideram-se 3 etapas para o seu diagnoéstico: 1.3
suspeitar de espondilodiscite perante uma série de quadros clinicos compativeis
com tal situagdo; 2.2 confirmar o diagndstico recorrendo a exames comple-
mentares; 3.2 identificar, sempre que possivel, o gérmen responsavel.

Assim, e em relagdo ao primeiro ponto, o sintoma de apresentagdo mais
frequente ¢ a dor vertebral, bem localizada ao nivel afectado. E persistente,
com agravamento progressivo, podendo a febre estar presente desde o inicio do
quadro. A exploraco clinica revela dor a pressdo, localizada ao segmento
atingido, e rigidez, por espasmo da musculatura paravertebral.

Quanto a confirmagdo da suspeita diagnostica, hd que mencionar a utiliza-
¢3o da radiologia apesar de, nas duas primeiras semanas, poder revelar uma
imagem completamente normal. A partir desse momento, pode observar-se
uma diminuigio da altura do disco intervertebral, podendo surgir sinais de
rarefacgio das plataformas vertebrais adjacentes até as seis semanas. A fase
reconstrutiva surge passadas oito semanas, com o aparecimento de uma
esclerose reactiva e, a partir das doze semanas, observa-se uma neoformacéo
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6ssea nitida. A fusio éssea & frequente passados seis meses. A tomografia
classica permite detectar erosdes das plataformas vertebrais, ndo visiveis no
exame radiolégico convencional, que sio mais frequentes nas margens ante-
rior e posterior das vértebras. As destruicbes Osseas sio mais acentuadas, de
uma maneira geral, nos segmentos com maior mobilidade: coluna cervical,
quatro primeiras vértebras lombares e trés dltimas dorsais. Embora mais
visualizdveis em projecgdo antero-posterior, as imagens de abcessos, em geral
em fuso, podem ser observadas em exame de perfil.

A gamagrafia §ssea com Tc 99 pirofosfato, mostra focos de hiperactividade,
antes mesmo da radiologia ser demonstrativa. O retorno & normalidade da
imagem cintigrafica é excepcional; de qualquer forma, um novo aumento da
imagem residual deve fazer suspeitar reactivagdo do processo infeccioso.

Por ultimo, o diagndstico etioldgico s6 se efectua a parir de hemoculturas e
seroaglutinagio e, s6 em ultimo caso se recorrera a pungio do foco infeccioso.
S6 a demonstragio do gérmen (de forma directa ou indirecta), ou de uma
lesdio histoldgica especifica, d4 uma seguranga diagndstica absoluta.

No entanto, quando por diversas razdes isto ndo é possivel, existem critérios
classicos com valor orientativo. Assim, uma espondilodiscite tuberculosa pode
estar associada a uma IDR positiva ou exacerbada, a uma primoinfec¢io hé
menos de seis meses, a uma localizagio radiolégica centrossomatica, a uma
sintomatologia clinica moderada e de lenta evolugiio e pode levar, frequente-
mente, a compressido medular.

Por outro lado, a espondilodiscite por pidgenos esta associada a nogdo de
porta de entrada, a sinais de reconstru¢io dssea durante os quatros primeiros
meses, a localizagdo radioldgica periférica e sintomatologia clinica aguda.

Uma vez estabelecido o diagndstico, inicia-se a administra¢do de antibioti-
cos apropriados. Quanto a duragéio do tratamento antibidtico, as opinides dos
autores dividem-se. Apesar de tudo, parece prudente manté-lo durante trés a
seis meses a partir da normaliza¢io da velocidade de sedimentagio.

Em relaco & espondilodiscite tuberculosa (Mal de Pott), é de sublinhar que
o seu diagnéstico tem sido considerado, hoje em dia, uma raridade. E uma
doenga que afecta ambos os sexos da mesma forma e, apesar de se registarem
dois picos de incidéncia (a infincia e a 3.2 idade), esta doenga pode surgir entre
a 42 e a 6.2 décadas de vida. Dentre os factores predisponentes podem
contar-se o alcoolismo, as hepatopatias, a diabetes e as imunodeficiéncias.
Embora, em grande niimero de casos de tuberculose vertebral, existam estig-
mas de lesdo de outras visceras, nomeadamente do pulmio, a sua auséncia
ndo nega em absoluto o diagndstico (embora a sua presenga o reforce).

Entre os sintomas principais encontram-se a dor ¢ a febricula. Trata-se de
uma dor com inicio insidioso, que se vai agravando progressivamente. Esta
localizada a vértebra afectada e tem caracteristicas inflamatorias. A febre ¢é
moderada e raramente ultrapassa os 38°C e acompanha-se de sudagio profusa
de predominio nocturno.

O exame fisico pde em evidéncia uma marcada rigidez do segmento vertebral
afectado, com dor a pressdo das vértebras envolvidas.

Em relagio as lesGes radiograficas do Mal de Pott, é de notar que estas se
manifestam com atraso em relagio as manifestagles clinicas. Dai que um
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exame radiol6gico aparentemente dentro da normalidade néo anule o diag-
néstico. No entanto, existe uma série de sinais radioldgicos clssicos, entre os
quais se contam: estreitamento discal, erosdes das plataformas articulares,
geodes ou cavernas nos corpos vertebrais e abcessos. Sdo frequentes as lesdes
afectando vérias vértebras que podem evoluir para a cura ou para a fusio das
mesmas. De notar que, nesta doenga, a localizagdo predominante abrange as
regides lombar e dorsal baixa.

Quanto aos aspectos analiticos, hd que realgar o aumento da velocidade de
sedimentagdo globular e frequente linfocitose, bem como a possibilidade da
IDR ser positiva (embora a sua negatividade ndo elimine o diagndstico). Além
das hemoculturas, ji referidas, deve ser realizada a serologia para Brucelia,
para diagndstico diferencial. ‘

A gamagrafia éssea pGe em evidéncia, mais rapidamente do que a radiolo-
gia, as vértebras lesadas e a tomografia axial computorizada t&m interesse,
sobretudo, nos casos em que haja suspeita de abcesso.

Por 1ltimo, pode praticar-se uma bidpsia vertebral com o objectivo de colher
material para estudo histologico e bacterioldgico, para a obtengdo de uma
certeza diagnostica.

As complicagles relacionadas com esta doenga sdo raras, mas podem
dividir-se em neuroldgicas (paralisias) e estéticas (cifose).

O tratamento faz-se com trés tuberculostaticos (rifampicina, isoniazida e
etambutol) durante 12 a 15 meses, tendo o cuidado de controlar a toxicidade
dos mesmos.

Apresentam-se, em seguida, quatro casos clinicos de Mal de Pott, com
distintas localizagdes: cervical, dorsal, dorso-lombar e lombar.

CASOS CLINICOS
Caso Clinico 1

M.D.V.F., do sexo feminino, 48 anos, casada, reformada (agricultura),
natural e residente em Tabuago. O primeiro internamento foi em 06/ 10/87 por
cervicalgias intensas, com inicio cerca de 6 meses antes, que irradiavam para a
regido inter-escapular e se agravavam com a mobilizagio. Nessa altura, teve
febre (sempre inferior a 38°C, durante uma semana) e notou uma tumefacgio
cervical (7). O internamento no hospital concelhio determinou o uso de um
colar cervical e terapéutica com AINE e corticdides “dep6t”, tendo melhorado.
Desde essa altura notava um certo emagrecimento (ndo quantificado), anore-
Xia e astenia.

Quanto aos antecedentes pessoais e familiares, ha a realgar raquialgias
cervicais ¢ lombares, de tipo mecanico, desde os 30 anos de idade, que
motivaram a reforma aos 45 anos. Ndo havia antecedentes pessoais ou
familiares de tuberculose.

Ao exame objectivo a doente encontrava-se consciente, orientada, colabo-
rante, com uma idade aparente superior a real, apirética, com pele e mucosas
normais e sem adenopatias palpaveis. Os exames cardio-vascular, abdominal e
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neurolégico eram normais. O exame reumatoldégico punha em evidéncia dor
intensa & pressfo e &4 mobilizacdo da coluna cervical, nio havendo alteragGes
significativas nos membros.

Dos exames complementares realizados sdo de realgar: hemograma sem
alteragdes; VS - 91 mm 1.2 H; PCR - ++++; bioquimica renal e hepatica
normais; LDH - 605 Ul/L; proteinograma electroforético — aumento da
v-globulina (2,2 gr/dl); factor reumatéide — negativo; leucocituria (15 cél/ml)
e hematiria (10 cél/ ml); pesquisa de BK na urina negativa; VDRL, reacgbes de
Rosa de Bengala e de Widall e Wright negativas; IDR de Mantoux (3 ¢ 10
unidades) negativa; telerradiografia do térax (PA) normal; tomografia da
coluna cervical — fusdo dos corpos de C6 e C7 com-desaparecimento do disco
inter-vertebral e esclerose; deformagio dos corpos de C4 e C5 e estreitamento
dos respectivos discos; TAC cervical — extensa formagio “tumoral” pré-
-vertebral e retrofaringea para-mediana esquerda, com destrui¢do da regido
anterior dos corpos vertebrais de C2 e C3 e erosdes dos corpos de C4, C5 e C6;
cintigrama da tire6ide — normal; ecografia da regido cervical — na regido
posterior do lobo esquerdo da tiredide hd uma formagio ecogénica que parece
continuar-se com os tecidos moles retrotireoideus.

Dada a conjungd@o dos dados clinicos, laboratoriais e imagioldgicos (que nos
revelaram a existéncia de uma formago “tumoral” cervical extensa com lesdes
graves dos corpos vertebrais de C2 a C7 — espondilodiscite cervical — com
VS elevada e rebate no estado geral da doente) optou-se pelo inicio da
teraputica com tuberculostaticos (INZ+RIF+ETM), durante um ano, tendo-se
verificado melhoria clinica ¢ normaliza¢do da VS.

Em 20/03/90, optou-se pelo reinternamento da doente por agravamento das
queixas dolorosas da coluna cervical e aparecimento de uma adenopatia
cervical esquerda. O estudo analitico era normal, com excep¢do da VS
discretamente elevada (25 mm a 1.2 H) e da hipergamaglobulinémia (1,9
mg/dl). O exame ORL e o estudo tireoideu eram normais. O cintigrama
osteo-articular realizado mostrou hiperfixagdo cervical e a RMN cervical
identificou uma “massa” pré-vertebral, achatamento dos corpos de C5 e C6,
retrolistesis de C6 e altera¢Ges dos corpos vertebrais de C1, C4 e D4.

Quanto ao exame histolégico do ganglio cervical, evidenciou, apenas, aspec-
tos reaccionais.

Assim, reiniciou-se a terapéutica com tuberculostaticos €, um ano depois, a
doente encontrava-se bem, com dados analiticos normais.

Caso Clinico 2

F.C.F.P., do sexo masculino, 31 anos de idade, casado, natural e residente
em Seia, com a profissdo de industrial grafico.

O primeiro internamento data de 21/11/90 por dores na coluna dorsal, que
remontavam a Janeiro do mesmo ano, acompanhadas de sudagdo nocturna
profusa ¢ agravadas nos ultimos dois meses. Negava qualquer outra sintomato-
logia acompanhante, embora registasse uma limitagdo crescente dos movimen-
tos toracicos.
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Quanto aos antecedentes pessoais, sdo de registar habitos tabagicos modera-
dos, auséncia de ingest3o alcodlica significativa ¢ uma medicagio recente com
piroxicam, eritromicina, ibuprofeno e glafenina. Os antecedentes familiares
eram irrelevantes.

Ao exame objectlvo sé havia altera¢do na observagido da coluna vertebral
que revelava dor a pressio de DS, D6, D7 e D8, com diminui¢io da
amplitude dos movimentos de flexdo, extensio e rotagdo. O restante exame
reumatologico era normal.

Dos exames complementares de diagndstico realizados ha a destacar: hemo-
grama e bioquimica sérica sem alteracGes; VS - 20 mm a 1.2 H; reaccdes de
Rosa de Bengala e de Widall e Wright negativas; IDR de Mantoux (3U) —
nodulagdo com 25X30 mm de didmetro, com halo de infiltracdo de 50X70 mm
e flictenas; telerradiografia do térax (PA e PE) — espessamento da faixa
retrotraqueal e sugestdo de abcesso ossifluente com deformagdo e espondilo-
discite de D6,D7 e DS; cintigrama osteo-articular — imagens de hiperfixagio
do produto a nivel de D6,D7 e D8, compativeis com processo inflamatoério;
radiografia da coluna dorsal — estreitamento acentuado do disco D7-DS8, com
irregularidade dos pratos vertebrais adjacentes, compativel com espondilodisci-
te; tomografia classica da coluna dorsal — processo inflamatério a nivel de D7
e D8, com redugdo da altura do corpo vertebral de D8, em relagdo provavel
com processo especifico e, ainda, hipoplasia do disco inter-vertebral D6-D7
sugerindo tendéncia a formagio de bloco vertebral ¢ evolugdo para anquilose
zonal (e que seria anterior ao processo actualmente em estudo); TAC dor-
sal — abcesso ossifluente para-vertebral bilateral com alteragdes vertebrais de
natureza osteolitica das porgdes anteriores dos corpos de D6,D7,D8,D9,D10, e
D11, compativeis com mal de Pott; ndo havia, aparentemente, invasdo do
canal raquidiano nem sinais de compromisso das raizes nervosas dorsais
bilaterais; RMN -— processo de espondilidiscite em D7-D8, com erosdo do
tergo posterior dos corpos vertebrais adjacentes e discreta reacgdo de esclerose;
estreitamento dos espagos inter-vertebrais D6-D7 e D8-D9, sugerindo fendme-
nos de discite, processo para-vertebral fusiforme antero-lateral, em aparente
continuidade com os espagos intervertebrais, estendendo-se desde DS a D11,
compativel com abcesso ossifluente.

Perante o resultado da IDR e os dados radioldgicos, iniciou-se terapéutica
com tuberculostaticos a 28/11/90 (RIF+INZ+STP+PIZ) associada & colocagédo
de um dorso-lombostato.

A 28/02/91 referia uma melhoria clinica notéria com valores analiticos
dentro da normalidade (com excep¢do de uma valor de v-GT de 92 UI/L, ja
elevado antes de iniciada a terapéutica). De referir, apenas, a suspensdo de
estreptomicina apos 12 semanas de tratamento devido a queixas de perturba-
¢Oes auditivas.

Caso Clinico 3

A.P.S.P., do sexo masculino, com 57 anos de idade, casado, reformado,
natural e residente em Oliveira do Bairro.
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Foi internado no Servigo de Medicina III dos HUC para esclarecimento de
eventual neoplasia pré-clavicular direita. Tivera um internamento recente no
HD de Aveiro, em 5/10/90, por sindrome febril e tumoragdo para-clavicular
direita, com flutuagio.

Dos exames complementares entdo realizados, havia a destacar uma radio-
grafia da grelha costal que mostrava destrui¢do da cortical do esterno e de
uma TAC cervical e supra-esternal, que pos em evidéncia um nédulo ovalado
no ter¢o médio do lobo direito da tiredide, com cerca de 3 centimetro, bem
como um espessamento carnudo do terco inferior do esternocleidomastoideu e
destruigio da extremidade interna da clavicula, da 1.2 costela direita, do
manubrio esternal e da articulagio esterno-clavicular ipsilateral; ndo se
visualizavam adenopatias. Foram, ainda, realizadas uma bidpsia aspirativa da
tiredide (que revelou um quisto coldoide) e uma pun¢do da massa para-
~-clavicular cujo exame bacterioldgico demonstrou Estafilococos aureus. Cerca
de dois meses apds este internamento foi pedida a sua transferéncia para os
HUC, onde foi internado em 28/11/90.

Ao exame objectivo o doente apresentava-se emagrecido (56kg de peso
corporal), com mau estado geral, embora consciente, orientado e colaborante.
A pele e mucosas estavam hidratadas mas ligeiramente descoradas. A frequén-
cia respiratoria era de 20 ciclos por minuto, regular, e a frequéncia cardiaca de
84 por minuto, ritmica. A auscultagio cardio-pulmonar ndo apresentava
alteracdes, bem como o exame abdominal, o exame dos membros, superiores €
inferiores, e o toque rectal. A tiredide apresentava-se aumentada de volume a
custa do lobo direito e palpavam-se adenopatias axilares, moveis, ndo doloro-
sas, com cerca de 1,5 centimetro de didmetro. Além disso, era evidente uma
massa para-clavicular direita, com 5X6 centimetro de didmetro, ndo dolorosa,
com flutuacdo, nio aderente, sem sinais inflamatérios. Quanto ao exame
reumatoldgico, os segmentos cervical e dorsal eram indolores e havia dor a
palpacdo da coluna lombar, com limitagio dos movimentos de extensdo/
/flexdo.

Nos antecedentes pessoais eram de realcar diabetes mellitus ndo insulino-
-dependente, com cerca de 10 anos de evolugdo, e tuberculose renal e genital,
cerca de 15 anos atrds. Nio tinha habitos alcodlicos ou tabagicos € a
medicac¢@o recente incluia indometacina, captopril, buprenorfina, gliclazida e
dicloxacilina. Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

Quanto aos exames complementares de diagnostico, havia a destacar:
hemograma — anemia normocromica e normocitica (Hg:8,1 gr/dl); bioquimi-
ca sérica normal; VS - 88 mm a 1.2 H; proteina C reactiva ~ 9,55 mg/d];
hemoculturas (3), uroculturas com pesquisa de BK (2) e cultura do aspirado
para-esternal negativas; cultura do aspirado para-clavicular com pesquisa de
BK — revelou a presenga, apenas, de Estafilococos aureus; reacgdes de Rosa
de Bengala e de Widall e Wright negativas; IDR de Mantoux (3U) —
enduragdo de 20X20 mm; bidpsia da massa para-clavicular — revelou um
processo inflamatério crénico, com células espumosas e linfoplasmocitarias.

Dados os antecedentes de tuberculose renal, foi pedida uma urografia
intra-venosa que mostrou a presenga de litiase bilateral, com alteragbes dos
contornos dos grupos caliciais & esquerda, em relagdo provavel com alteragdes
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inflamatorias, e esbogo de estenose a nivel do infundibulo do grupo calicial
inferior, correspondendo a eventuais sequelas de infecgdo especifica renal. O
cintigrama renal e o renograma mostraram uma boa diferencia¢do parenqui-
matosa, com discreta estase nos calices superiores e inferiores esquerdos, sem
sinais obstructivos evidentes que, no renograma, condicionavam um atraso
discreto da eliminagéo.

Foi realizado um conjunto de exames, na tentativa de localizar lesdes
ocultas, entre os quais uma ecografia abdominal, uma endoscopia digestiva
alta, um clister opaco com duplo contraste, uma ecografia prostatica trans-
-rectal e uma fibroscopia respiratéria com bidpsia e citologia, todos sem
alteragdes.

Quanto a telerradiografia do térax e grelha costal, pés em evidéncia uma
formagdo nodular na parte externa da transi¢do entre os andares médio e
inferior esquerdos, bem como uma imagem de densidade célcica junto do
bordo superior da articulagdo esterno-clavicular esquerda. A radiografia da
coluna cervico-dorso-lombar mostrou imagens compativeis com espondilodis-
cite em DI12-L1, com destrui¢do parcial dos respectivos corpos vertebrais e
uma ma defini¢do, e irregularidade, da por¢io posterior da plataforma
inferior de L5 e da plataforma superior de SI.

Foi pedido, em seguida, um cintigrama osteo-articular, que mostrou uma
zona de maior actividade a nivel da regido esterno-clavicular direita, que
envolvia, também, o primeiro arco costal anterior direito (formag¢io tumoral?);
além disso, o ombro direito apresentava uma actividade ligeiramente superior
ao contra-lateral, e detectava-se uma hiperactividade em D12 ¢ L1 (lesfes
tumorais secundarias?). A TAC toracica confirmou o exame anteriormente
descrito enquanto a TAC abdominal revelou a presenga de uma massa de
tecidos moles na regido retro-crural, mais evidente a direita, acompanhada de
alteragdes significativas do corpo da vértebra adjacente, D12 (lesGes de nature-
za metastatica?), sem adenopatias das cadeias lombo-adrticas. Por fim, na
tentativa de estabelecer uma confirmagio diagnostica, foi realizada uma
puncio-bidpsia da massa para-vertebral, cujo exame bacterioldgico foi negati-
vo. O exame anatomo-patologico do produto colhido revelou abundante
material inflamatério. O medulograma, feito na altura, era normal.

Apesar da pungio-bidpsia ndo ter permitido a confirmagio diagnostica,
este estabeleceu-se através dos dados radiologicos em conjugagdo com o
resultado da IDR de Mantoux e os antecedentes de tuberculose uro-genital:
mal de Pott em localizagdo dorso-lombar (D12-11).

Iniciou-se terapéutica com tuberculostaticos (RIF+IZN+ETM+STP) e cipro-
floxacina e procedeu-se a coloca¢do de um lombostato. Uma reavaliagdo do
doente, em 18/03/91, mostrou uma melhoria acentuada do estado geral, com
um peso corporal de 62kg e uma velocidade de sedimenta¢io de 20 mm a 1.2 H.

Caso Clinico 4

F.F.P., do sexo masculino, 70 anos de idade, casado, reformado.
Em Fevereiro de 91 é detectado um adenoma da prostata devido a retengio

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



MAL DE POTT: SITUACAO DE NOVO ACTUAL? 77

urindria e, alguns dias depois, iniciou dor no gliteo direito, com irradiago
para a coxa. Verificou-se posterior envolvimento da articulagio coxo-femural
contra-lateral, a que se associou grande impoténcia funcional. Recorreu por
duas vezes ao servico de urgéncia, fazendo durante algum tempo terapéutica
com Ossopan® (1 drageia 3id), cloridrato de tramadol (50 mg per os em SOS),
gangliosideos (20 mg i.m. id), calcitonina de porco (100 U s.c. 3X semana) e
acemetacina (60 mg per os id). Apesar da medica¢do o doente nio melhorou,
agravando-se a sintomatologia dolorosa e a impoténcia funcional, o que
obrigou o doente a permanecer de cama.

Recorreu, de novo, ao servigo de urgéncia dos HUC em 24/04/91, demons-
trando incapacidade de locomogdo e diminui¢io da for¢a na cintura pélvica
devido a dor lombar intensa, sem irradia¢do.

O exame fisico, para além da incapacidade funcional, ndo revelava altera-
¢Oes. A tensdo arterial era de 120/90 mmHG, com uma frequéncia de pulso de
70 por minuto, ritmica, e auscultagio cardio-pulmonar sem alteragdes. O
abdémen, indolor, apresentava-se sem massa ou organomegalias. Os membros
inferiores demonstravam uma diminuigdo simétrica da for¢a muscular, em
relagio com a dor lombar, bem como anquilose dos joelhos; auséncia de sinal
de Laségue ou de alteracgdes da sensibilidade.

O estudo analitico revelava: hemograma normal; VS - 42 mm 1.2 H; azoto
ureico - 27 mg/dl; creatinina - 1,2 mg/dl; ionograma sem alteragdes; proteinas
totais - 6,2 mg/dl; albumina - 3,3 mg/dl; provas hepaticas, LDH e CK
normais.

A telerradiografia do torax era normal e a da regiio lombar mostrava, no
perfil, extensa destrui¢do dos discos 1.4 e L5, com redugdo acentuada da
altura de LS.

O doente foi internado no servigo de Medicina III, com a hipdtese diagnosti-
ca de lesdo metastatica destrutiva lombar.

Os antecedentes pessoais revelavam tratar-se de um doente saudavel no
passado, sem historia de doengas infecciosas, pulmonares, cardiacas ou digesti-
vas. Antecedentes de prostatismo e de anquilose dos joelhos. Sem ingestdo
recente, ou no passado, de queijo fresco ou derivados que, alias, o doente ndo
apreciava. Negava traumatismo directo ou indirecto sobre a regido lombar. Os
antecedentes familiares eram irrelevantes.

Foi medicado com cdlcio, calcitonima, ibuprofeno, cloridrato de tramadol e
uma associa¢do de hidroclorotiazida com amiloride. A biépsia prostatia entdo
realizada veio a revela uma hiperplasia fibromuscular e glandular, com displa-
sia moderada.

Clinicamente o doente estava estabilizado, queixando-se de dores lombares
de média intensidade que se agravavam com a mobiliza¢do. De notar, todavia,
que o doente se mantinha em dectibito dorsal com indica¢io de nio mobilizar
a coluna vertebral.

Sob o ponto de vista analitico convém referir: hemograma normal; VS - 80
mm a 1.2 H; bioquimica sérica apenas com um ligeiro aumento do azoto ureico
e da creatinina; fosfatase acida e prostatica normais; PSA normal; reacgdes de
Rosa de Bengala e de Widall e Wright negativas; andlie sumaria da urina sem
alteragGes e IDR de Mantoux (10 U) negativa.
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A tomografia classica da regiio lombar evidenciava a destrui¢do ja ante-
riormente referida e apontava para uma provavel etiologia metastética, dada a
arquitectura do local ser mantida pela prépria massa. A ecografia abdominal e
da regido lombar veio a demonstrar uma formagéo heterogénea, de um lado e
de outro da coluna, em relagdo com o musculo psoas, hipoecogénica, de
contornos bem definidos e com alguns septos no seu interior, pondo-se como
hipéteses diagndsticas hematoma ou abcesso do psoas. Em seguida, optou-se
pela bidpsia da “massa” sob controle da TAC que veio demonstrar abcesso
purulento bilateral, com existéncia de bacilos acido-alcool resistentes (BAAR).
Foram deixados drenos, sendo as locas lavadas com soro fisiolégico e rifampi-
cina. Ao mesmo tempo , introduziram-se alteragGes na sua tabela terapéutica
que incluiu rifampicina, isoniazida, estreptomicina e pirazinamida.

O doente veio a melhorar progressivamente sendo, mais tarde, transferido
para Ortotraumatologia, para fixac¢do cirirgica da coluna lombar. De notar
que o doente ndo teve febre, excepto alguns dias apods a introdugdo dos
drenos sendo, entdo, rapidamente debelada.

DISCUSSAO

Perante os quatro casos clinicos aqui descritos, ha que fazer um estudo
comparativo que ponha em evidéncia os pontos comuns mais relevantes que
contribuiram para o diagnéstico, bem com as diferencas mais significativas
(Quadro I).

Assim, como foi referido no inicio, o sintoma de apresentagdo mais
frequente foi a dor vertebral bem localizada ao nivel afectado, acompanhada,
ou ndo, de febre, bem como dor, a pressio e rigidez locais devidas ao espasmo
muscular.

Em todos os casos mencionados, ¢ consoante as diferentes localizagdes, se
verificou este facto — cervicalgias, dorsalgias ou lombalgias, normalmente sem
irradiagio — bem como dor & pressdo da zona do raquis afectada, por vezes
com limita¢do da mobilidade. Apenas em dois casos se verificou febre: no mal
de Pott cervical, em que a temperatura se manteve inferior a 38°C (durante
uma semana), ¢ o mal de Pott dorsal que cursou com sudag¢do nocturna
profusa, em relagdo provavel com periodos de pirexia.

A velocidade de sedimentagio globular elevada é um dado laboratorial
importante, comum a todos os casos.

Esta serd, portanto, a 1.2 fase do diagndstico. A 2.2 consiste na radiologia,
cujos dados mais importantes foram a diminui¢do da altura do disco inter-
-vertebral e a rarefac¢do das plataformas vertebrais (até as seis semanas),
podendo, posteriormente, evoluir para a fusdo ssea.

Tal esteve presente em todos os casos, sendo de destacar o abcesso ossifluen-
te formado no caso 2 e a fusdo de duas vértebras cervicais (C6 € C7) no caso 1.
De qualquer forma, forma, em todos eles as lesGes destrutivas da coluna eram
severas e estavam bem patentes nos exames radioldgicas.

Uma vez reunidos os dados clinicos e radioldgicos, e posta a hipdtese de mal
de Pott, torna-se necessario atender aos diagndsticos diferenciais ¢ proceder ao
dlagnostlco etiologico.
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Quadro I

1 - Pott cervical

2 - Pott dorsal

3 - Pott dorso-lombar

4 - Pott lombar

Caracteristicas

F , 48 anos, casada,

M . 31 anos, casado,

M , 57 anos, casado, reformado

M-, 70 anos, casado,

do doente reformada industrial grifico reformado
Data de 6-10-1987 21 - 11- 1990 28 - 11 - 1990 24 -4 - 1991
internamento
Queixas * Cervicalgias intensas, * Dor na coluna lombar, com | * Massa para-clavicular direita (5x6 | * Dor lombar intensa com
iniciais com 6 meses de evolugdo. um ano de duragio. cm). irradiagio.
* Febre <38°C, durante 1 | * Sudacao nocturna. * Emagrecimento. * Incapacidade de locomogio
semana. * Dor & pressio de DS, D7 e | * Adcnopatias axilares. e diminuigio da forca muscu-
* Dor A pressdo e mobiliza- | D8, com diminuigdo dos mov. | * Palpagdo dolorosa da col. lombar | lar dos membros inferiores.
Gdo da coluna cervical. de flexdo,extensiio e rotacdo. | ¢/ limitagdo da extensdo/flexdo.
Laboratério | * VS = 91 mm/1? hora * VS = 20 mm/1? hora * VS = 88 mm/1*hora * VS = 80 mm 1*/hora
*PCR ++++ * IDR (4) ¢/ nodulagio, *PCR = 9,55 mg./dl * Bi6psia da massa ¢/ controle
* Aumento das Gamaglobu- | infiltracdo e flictenas de cerca | * IDR (+) 20 x 20 mm. por TAC - abcesso purulento
linas. de 50 x 70 mm de didmetro. * Pungdo-bi6psia lombar (-) ¢/ Sta. | bilateral com BAAR.
* Leucocitiria e hematdria. aureos no aspirado para-clavicular.
Imagiologia | * Lesoes de C2 a C7 com * Abcesso ossifluente com * Espondilodiscite em D12 - Cl, * Destruico acentuada dos
fusdo de C6 e CT e defor- | deformagdo e espondilodiscite | com irregularidade de L5 e S1. discos 14 e L5 com
magdo de C4 e CS ¢/ estrei- | de D6,D7 e D8. diminuigdo da altura de LS.
tamento discal.
Diagndstico | Dados Clinicos + Lab. + [ Dados Clinicos + Lab. + Dados Clinicos + Lab + | Biépsia da massa lombar com
Imagyogia. Imagiologia + IDR. Imagiologia +IDR +antecedentes | identificagio de BAAR.
dc Tuberculose uro-genital.
Terapéutica | Tuberculostdticos. Tuberculostdtic, + dorso- Tuberculostdticos + Ciprofloxacina | Tuberculostdticos + drenagem
lombostito. +lombostdto. ¢/ lavagem ¢ fixagdo cirdrgica
da coluna.
Evolucgio Seguimento(] ano) - doente | Seguimento(3 M.) - melhoria | Seguimento(5 M.) - melhoria geral, | Seguimento(! ano) - doente

bem, andlises normais.

clinica e laboratorial.

ganho de peso, redugdo da VS.

bem; estd dependente devido a
sequelas Gsseas.
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Em alguns casos foram realizadas hemoculturas e provas serolégicas (no-
meadamente para a Brucella) na tentativa de eliminar a possibilidade de outro
agente infeccioso, que no o BK. Também foram realizados testes tuberculini-
cos em trés dos casos (2,3 e 4), cujos resultados foram: exuberante no 2 (com
endurac#o e flictenas), positivo (enduragdo de 20X20 mm) no 3 e negativo no 4.

Assim, os critérios para o diagnéstico foram distintos: enquanto no caso 1
(Pott cervical) se utilizaram os dados clinico-laboratoriais e radioldgicos, no 2
(Pott dorsal) juntou-se-lhes um resultado exuberante da IDR e, no caso 3,
(Pott dorso-lombar) contou-se com os antecedentes de tuberculose uro-genital,
15 anos antes. S6 no caso 4 houve confirmagio do gérmen envolvido (3.2 fase
diagnostica) obtido por bidpsia da massa lombar sob controle da TAC e que
pos em evidéncia um abcesso bilateral com BAAR.

A todos foi instituida uma terapéutica prolongada com tuberculostaticos
havendo necessidade, em dois casos (2 e 3, respectivamente), de colocacgdo de
dorso-lombostato e lombostato. No caso 4 foi necessaria fixacdo cirurgica da
coluna lombar,

Todos os doentes registaram uma melhoria clinica evidente nos exames
médicos posteriores bem como uma normaliza¢io dos pardmetros analiticos
(de destacar a reduc¢iio do valor de VS, comum a todos os doentes).

Se analisarmos bem, o periodo de tempo em que estes 4 casos surgiram no
servico de Medicina III, foi relativamente curto: trés anos e seis meses. Isto
porque se trata de uma patologia que ¢é considerada rara nos nossos dias.
Todavia, todos os doentes apresentavam lesdes extensas e graves da coluna
vertebral 0o que leva a temer pelo possivel recrudescimento deste tipo de
patologia. Muito se tem falado 4dcerca do aumento da prevaléncia da tubercu-
lose, que alguns atribuem a condicionantes sécio-econémicas (alimentagédo,
habitacdo, e outras), ou a crescente resisténcia das estirpes de BK aos firmacos
usados (praticamente os mesmos ha bastantes anos).

Pode ser precipitado tirar conclusdes neste momento, mas € um facto que
estamos perante uma doenga grave, com consequéncias muito severas para o
organismo humano. Na realidade, a evolugdo da osteites tuberculosas ¢
crénica, podendo, nos individuos mais idosos, provocar lesGes rapidamente
extensivas, com agravamento progressivo do estado geral e compromisso do
prognostico vital. Além disso, se existirem abcessos frios, estes poderfo
fistulizar para a pele, abrindo caminho a todo um cortejo de infecgGes
secunddrias. Também as complicagds osteoarticulares sdo graves e podem
comprometer a mobilidade do individuo. Para as evitar, além da medicagdo
adequada durante longos periodos, hd que recorrer a imobilizagdo (no leito ou
com aparelhos adequados) €, nos casos mais avangados, a intervencio cirdrgica.
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Exmo.(s) Colega(s) / Senhor(es):

A Sociedade Portuguiesa de Reumatologia tem 0 prazer de vos enviar &s suas publicagbes:
«ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revista de documentagdo médica reumatoldgica) e
«BOLETIM INFORMATIVO» (noticidrio de informagdo reumatoldgica, do Pais e do Estrangeiro).

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

A Sociedade agradece 0s nomes e enderegos de Instituigbes deste tipo existentes no Pars.

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 Informagdo (Imprensa TV e
Radio) e a Laboratorios de produtos quimicos farmacéuticos, em Portugal.

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

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

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, a 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;, Hépitaux et Services
Cliniques; Revues et Journaux Médicaux), avec I'échange de publications et de plans de recherche
et d'activité scientifique, médicale et sociale.

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

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

Dear Colleague(s) / Sir(s)

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

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

We intend to exchange publciations and information about the plans of research and of scien-
titic, 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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