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EDITORIAL ©

El empleo de los ordenadores en Reumatologia y medicina en general, es
un hecho loégico, toda vez que formando parte de un mundo eminentemente
tecnificado en el cual se evidencian répidos y sucesivos avances, se corre
¢l riesgo de quedarse anclado en lo que muy pronto serd historia, si no se
emplea la técnica para incorporarse al ritmo de la época. Es igualmente pre-
visible la amplia difusion de los ordenadores en todos los campos del hacer
médico, dadas las innumerables posibilidades que ofrecen.

Durante mucho tiempo se limité la utilizacion de los ordenadores en
medicina, a aspectos administrativos y de organizacion hospitalaria, hacien-
dolo mas recientemente en otros campos como la epidemiologia, laboratorio,
electrocardiografia, electroneurofisiologia, la historia clinica y el diagndstico
de algunas enfermedades, y si bien inicialmente fueron considerados como
un elemento coadyuvante en la actividad médica tradicional, hoy se prevee
que el ordenador, entendido como instrumento provisto de actividad «inte-
lectual» puede reestructurar, sobre bases nuevas todo el sistema sanitario
actual, modificando sustancialmente la posicién del médico en sus relaciones
com los enfermos e innovando el sistema de seleccién de los médicos, y el
de su formacion profesional. O dicho de otra forma la posibilidad de que en
fecha no muy lejana, todo el sistema sanitario sea completamente diferente
al actual.

Nosotros llevamos algo mas de un afo intentando elaborar un diagnéstico
automatizado en las enfermedades reumadticas; el ordenador empleado para
ello es un Digital con disco magnético.

En esta primeira fase hemos escogido sdlo las 120 patologias mas fre-
cuentes entre las mas de mil que puede ver el reumatdlogo; y de cada una de
ellas se han seleccionado los sintomas mds importantes hasta un total de
3.500; la informacién debidamente codificada se ha pasado a las tarjetas
perforadas y de éstas al disco magnético del ordenador, en forma de un
tichero con 3.500 filas y 120 columnas, es decir una matriz con 420.000 digi-

«Los Ordenadores en Reumatologian — Dr. Jose M. Poal Baltarin, Director del Instituto Poal de
Reumatologia — Barcelona-Espana.



128 J. M. POAL

tos (ceros o unos} que el sistema consulta para dar las posibilidades diagnos-
ticas.

De momento el algoritmo que hemos utilizado es binario o sea del «todo
0 naday indicandonos la relacion estricta entre sintoma y patologia, sin pon-
derar la importancia de cada sintoma sobre cada patologia. En una etapa
posterior el programa trabajard con nueva niveles de cuantificacion para cada
sintora, lo cual nos permitird valorar mds fa relacion sintoma-patologia y
con ello precisar més en el diagndstico. Igualmente en fases sucesivas iremos
aumentando el niumero de patologias y de sintomas por patologia a medida
que el sistema se complexifique a partir de los propios resultados del programa.

Una vez programado el ordenador, para consultar al mismo se introducen
los sintomas de forma conversacional a través del teclado de la pantalla del
terminal; con la entrada del dltimo sintoma y una vez validados los datos, el
sistema responde presentando en la pantalla terminal, dos resultados de la
siguiente manera: las diversas patologias posibles son expuestas por ordem
de probabilidad diagndstica con su coeficiente correspondiente y de acuerdo
con los sintomas introducidos.

En caso de que el sistema estime que no hay ninguna enfermedad pro-
bable, pide la introduccién de mas sintomas que la cualifiquen lo cual obliga
é una nueva exploracion del paciente en busca de los mismos.

Aunque nuestra breve experiencia con ordenadores no nos permite una
extensa exposicion de conclusiones, si que deseamos resaltar algunos aspectos
que la automatizacion del diagndstico en reumatologia pone en clara evidencia.

El primero de ellos es que el ordenador siempre estara subordinado al
médico, quien no sélo lo programa sino que le controla y solicita volunta-
riamente la informacién. En segundo lugar el ordenador no interfiere en la
relacion médico-paciente, sino que por el contrario al requerir una informacion
-detallada de sintomas-dato para emitir unas probabilidades diagndsticas, libera
al médico de una labor rutinaria, y en cambio permite una mayor permanencia
de éste al lado del enfermo, pudiendo atender a aspectos humanos y psico-
Iégicos que hoy dia quedan muchas veces arrinconados.

Es de preveer que los ordenadores en reumatologia y medicina en general
obligaran a una «redistribucion de responsabilidades» entre el personal mé-
cico y paramédico. Y asi como hoy la enfermera sustituye al médico en su
no muy lejana funcion de tomar el pulso o medir la presion arterial, en un
futuro relativamente préximo la casi rutinaria labor de hacer un diagndstico
e incluso dar el tratamiento serd realizado por una persona que en esta redis-
tribucién de responsabilidades estara equidistante, técnicamente hablando,
entre la enfermera y el médico y que estarad capacitado para facilitar los datos
al computador y recibir de éste las soluciones requeridas. De lo anteriormente
-expuesto es facil deducir que en un futuro, en el curriculum de estudios de
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EDITORIAL 129

las facultades de medicina se verificaran fundamentales innovaciones y asi con
respecto a los estudiantes de medicina, una cada vez mayor parte de la ins-
truccién impartida podria orientarse hacia estrategias especificas que permitan
la contribucion intelectual de los cumputadores en la actividad clinica. Y en
contrapartida tambien se concederd una mayor importancia a los aspectos
sociales y psicolégicos de la medicina.

El empleo de los ordenadores para el diagnédstico en reumatologia se jus-
tifica plenamente, si se tiene en cuenta que el reumatdlogo puede ver en
teoria mas de mil procesos distintos, algunos de los cuales por su escasa
frecuencia pueden pasar afios o toda una vida sin verlos una séla vez; tienen
igualmente interés en aquellos casos que presentan una sintomatologia super-
ponible a varios procesos reumadticos, en las que el computador nos orienta
acerca de los datos a solicitar o sintomas a explorar mas pertinentes para
concluir un diagnéstico.

En todos los campos del saber médico incluyendo la reumatologia, cada
vez hay una mayor expansion de conocimientos que tienden a ampliar pro-
gresivamente las diferencias entre lo que el médico deberia saber y lo que en
realidad puede recordar y utilizar en la practica diaria, siendo innegable que
estas méquinas «wmemorizadorasy pueden ser de enorme utilidad para paliar
este problema, mas si se tiene en cuenta que la velocidad de transmision de
las computadoras alcanza millones de metros por segundo y no la limitada
que ofrece el sistema nervioso humano, o bien considerando que la maquina
puede almacenar 1.500 trillones de informaciones por segundo, cuando el
hombre sélo puede con 300. Esta claro que si bien la mdquina nos libera de
un esfuerzo de memorizacion, no nos exime de la labor incansable de seguir
adquiriendo conocimientos que nos permitan mantener en una total puesta
al dia la informacién suministrada a ésta.

Otra ventaja que ofrece el empleo de los ordenadores es que aquellos
médicos situados en zonas rurales o alejadas de los grandes centros tendrén
la posibilidad de hacer uso de estos programas, mediante una simple llamada
telefénica o el envio de una historia clinica programada, a los centros que
dispongan de ellos.

Asimismo tenemos previsto para un futuro préximo extender el uso de
nuestro ordenador a la autoratizacion de la anamnesis y al tratamiento en
reumatologia, aspectos que consideramos de menor dificultad, puesto que el
numero de medicamentos a manejar es muy inferior al de sintomas en que
ahora nos movemos y por otra parte el programar la exclusién de ciertos
medicamentos segun los antecedentes de trastornos digestivos, alergias o
intolerancias previas, es labor facil comparada con la cantidad de informacidn
que debemos suministrar actualmente a la computadora para automatizar el

diagndstico.
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ESPONDILITE MELITOCOCICA
A PROPOSITO DE 10 CASOS

JOSE CARLOS BOTELHEIRO (*)

Resumo: Com base numa revisdo de 10 doentes
selientam-se as principais caracteristicas da espondilite
melitocdcica — inicio apbs a fase febril da melitococcia,
velocidade de sedimentacdo muitas vezes normal, radio-
logia tipica— e os bons resuitados do tratamento con-
servador — leito e colete gessados, administragdo pro-
longada de estreptomicina e tetréciclina.

| — MATERIAL E METODO

Foi feita uma revisdo das espondilites melitocécicas internadas no
antigo Servico 5 do Hospital de S. José e no Hospital de S. Lazaro,
de 2 casos pessoais do autor, observados do Instituto Portugués de Reu-
matologia, e de um caso da consulta externa do Hospital de S. Lazaro.

Desde 1957 foram diagnosticados 7 casos de espondilite melitocécica
nos referidos servigos hospitalares, todos depois de 1968, tendo sido inter-
nadas no mesmo periodo 83 espondilites turberculosas. E dificil saber-se
se a existéncia de casos anteriores a 1968 se deve a insuficiéncia de dia-
gnoéstico ou ao recente aumento do nimero de casos de febre de Malta
{quadros 1 e i1).

Foi consultado o processo clinico dos doentes revistos. Foram cha-
mados a nossa consulta e aos doentes hospitalares que compareceram
foi feito um RX de controle e uma reaccio de Huddleson. Um doente
respondeu apenas por carta.

(*) Interno de Ortopedia dos H.C.L.. Médico do I.P.R.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



132 JOSE CARLOS BOTELHEIRO

QUADRO 1|
(Coeficiente de morbilidade especifica por 100.000 habs. em Portugal)
1983 ... ... ... .. .. 34 1869 ... ... ... ... . L 27
1884 ... ... ... . . L 32 1970 ... ... .. 42
195 ... ... ... ... ... .. 25
1968 ... ... ... ... ... ... 46 1873 ... ... ... . 36
QUADRO I
(Percentagem de rebanhos de caprinos infectados em Portugal)
1963 ... ... ... .. . 4,48 198 ... ... ... ... .. 6,65%
164 ... ... ... .. .. 3.68% 1969 ... ... ... ... . 6.54%
195 ... ... ... . . 4,92% 197¢ ... ... .. .. . 6,11%
1966 ... ... ... ... .. €,24% 1= 72 T 5,82%
167 ... ... .. ... . 10,11% 1972 ... .. . L L. 4,93%

Il — ASPECTOS CLINICOS

A espondilite melitococica é a localizagdo osteo-articular mais fre-
quente da brucelose. N3o temos experiéncia pessoal de coxites ou sacro-
-ileites melitococicas, as artrites em seguida mais frequentes.

E uma doenca predominantemente masculina — dos nossos 10 doen-
tes, 7 eram homens —e da idade adulta —as idades dos nossos casos
variam entre 34 e 55 anos Muitas vezes afecta profissionais mais expos-
tos ao contédgio — pastores, veterinarios — 0 que nao se verificou em ne-
nhum destes doentes. € por outro lado uma doenga marcadamente rural
— dos nossos 10 casos, 8 habitavam o Alto Alentejo.

Geralmente manifesta-se uns 2 meses depois da febre de Malta, que
alidas pode ter passado despercebida, por dores continuas na regido lom-
bar — a mais frequentemente atingida — e contractura dos muasculos para-
vertebrais. Raramente pode aparecer muitos meses depois ou no inicio da
fase febril — neste Gltimo caso é por vezes dificil distinguir se se trata
de uma verdadeira localizagdo hematogénea ou das astralgias que tantas
vezes acompanham a brucelose, ao que parece provocadas por um meca-
nismo de alergia.

Por vezes associam-se as raquialgias dores irradiadas — cruralgias, cia-
talgias ou nevralgias intercostais — como acontecia em alguns dos nossos
casos. Raras vezes se lhe associam fenémenos de mono ou poliartrite —
num dos casos houve concomitantemente uma artrite subastragaliana.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



ESPONDILITE MELITOCOCICA A PROPOSITO DE 10 CASOS 133

Na espondilite melitococica os doentes muitas vezes ndo tém febre
nem esplenomegalia ou hepatomegalia.

Nos nossos casos as dores eram sempre lombares e tinham-se ini-
ciado alguns meses depois de um periodo de febre em 3 casos, eram
acompanhados de febre desde hd um ano em um caso e h4 um més em
dois doentes. Em 4 doentes ndo havia febre nem antecedentes febris
conhecidos. Em nenhum dos nossos doentes se palpava baco ou figado
aumentados de volume.

Il — ASPECTOS RADIOLOGICOS

Nas espondilites melitoc6cicas a imagem radiologica geralmente € re-
veladora, embora de inicio possa ser normal. A coluna lombar é a mais
frequentemente atingida e nela a quarta vertebra lombar.

Sao geralmente duas vertebras atingidas, raramente mais.

A imagem radiolégica mais tipica é a desaparicdo do &ngulo antero-
-superior de uma vertebra no RX de perfil— o sinal de Pedro Pons —
¢ a mais frequente o colapso discal, normalmente menos grave que no
«mal de Pott», muitas vezes associadas. Menos frequentes sdo os as-
pectos de destruicdo do corpo vertebral, deformado em cunha ou acha-
tado. Qutro aspecto que se considera caracteristico é o da osteofitose
precoce e exuberante, por vezes com a formacdo de pseudo-sindesmo-
fitos. E rara a formagdo de abcessos radiologicamente visiveis.

Nao dispomos das radiografias iniciais dos nossos casos. De notar
no entanto que em 3 doentes o RX inicial era normal, aparecendo depois
as lesdes tipicas naquele que ndo foi tratado. Nos restantes as lesOes
eram ao nivel L1-L2 em 2 casos, L3-L4 em 5 e L4-L5 num doente.

As tomografias servem sobretudo para esclarecer aspectos duvidosos
das radiografias simples.

A cintigrafia, na experiéncia de alguns autores, apenas é reveladora
nos casos com lesbes radiologicamente visiveis, nao servindo portanto
para o diagnéstico precoce.

IV — ASPECTOS LABORATORIAIS

Descrevem-se nas espondilites melitocécicas os seguintes:

Eosinofilia, presente em 3 dos casos, raramente leucopénia.

Velocidade de sedimentacdo elevada mas normal em 40% dos casos
-—em 5 dos nossos.

Reaccdo de Huddleson positiva com titulos superiores a 1/80, por
vezes negativa devido a existéncia de anticorpos bloqueantes (incomple-
tos) ou «fenémenos de zona». Num dos nossos casos a reacgdo de
Huddleson foi sempre negativa e em quase todos foi por vezes negativa.

Provas de Coombs, de fixagcdo de complemento e de imunoflorescéncia,
para a pesquisa de anticorpos incompletos, de que nao temos experiéncia.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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Aumento das imunoglobulinas IgM e IgG na fase febril inicial e 1gG
na fase crénica. No entanto, alguns doseamentos efectuados a nosso
pedido no laboratoério -do Hospital Curry Cabral em bruceloses agudas e
uma espondilite melitocécica foram normais e o caso de melitococica cré-
nica que temos apresenta apenas uma IgA elevada.

A hemocultura é geralmente negativa, como o foi no Unico caso em
que a pedimos.

A puncdo bidpsia discal efectuada por alguns autores nao lhes permi-
tiu isolar «brucellasy». J& a pungdo de um abcesso, drenando uma colecgéo
menos densa que 0 «caseumy, permitiu aos mesmos autores isolar e cul-
tivar «brucella melitensis». _

O exame anatomo-patoldégico das pecas operatérias ndo mostrou no
Unico caso operado desta série nem a outros autores quaisquer aspectos
tipicos.

V — TRATAMENTO

A maioria dos autores indica a antibioterapia dupla — 1g de Estre-
ptomicina IM e 2g de Tetraciclina orais diarios — durante 2 meses, para
alguns seguida de injeccdo semanal de 300 mg de Tetraciclina micronizada
durante largo tempo, até & negativacdo dos titulos de anticorpos e desa-
paricdo daos sinais clinicos.

O mecanismo de acgdo desta tetraciclina micronizada, de que ndo
temos experiéncia, é o seguinte —as microparticulas injectadas sdo fago-
citadas pelos macrofagos e por estes transportados aos focos de in-
feccao. '

O tratamento ortopédico concomitante consiste no repousc em leito
duro ou gessado durante a fase dolorosa, seguida do uso de colete ges-
sado e/ou lombostato durante 3 meses.

Alguns autores sugerem a puncdo dos abcessos paravertebrais, en-
quanto que a maioria refere que estes se reabsorvem com a terapéutica mé-
dica € ortopédica, nunca fistulizando.

Uma das raras indicacbes para tratamento cirlirgico — curetagem, pre-
enchimento com 0Sso esponjoso e artrodese — s30 0s casos que ndo
respondem ao tratamento conservador. Outra é a presenca de sinais neu-
roldgicos — cidtica intensa ou compressdo medular — que constituem indi-
cacao para laminectomia, descompressiva.

Quase todos ©s nossos casos internados fizeram tratamento médico
e ortopédico como acima se menciona, por periodos varidveis, com um
internamento rondando os 3 meses. Dos 3 doentes da consulta externa,
um usou uma cinta-lombostato e os outros dois, que ndo apresentavam
lesbes radiolégicas, fizeram apenas repouso no leito. De notar que um
destes abandonou a consulta fazendo apenas 3 semanas de antibioterapia
e sofre actualmente de um brucelose crénica, com periodos febris repe-
tidos.

Dos doentes desta série, apenas um foi operado — curetagem e artro-
dese L4-L5, por via transperitoneal — por nao responder ao tratamento

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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QUADRO il

Caso JF RJLM MNF AMG JMM MMMC JMD RM MJAP JMC
Sexo Masc. Masc. Masc. Masc. Masc. Fem. Masc. Fem. Fem. Masc.
-
idade 57 34 51 50 55 42 54 45 34 53
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«Huddelesony 1/1280 1/8C0 1/320 1/1280 1/640 negativo 1/320 1/800 1/400 1/320
RX La L3—L4 | L3—1a | L3—La | LO0b2 | 14—15 | L1—L2 | L3—14 normal normal
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136 JOSE CARLOS BOTELHEIRO

conservador e por o diagndstico ndo estar seguro; tratava-se de um caso
com febre mantida e pesquisa de anticorpos sempre negativa.

VI — RESULTADOS

Todos os autores consultados referem o bom progndstico da espon-
dilite melitoc6cica quando correctamente tratada, alguns com 100% de
bons resultados.

Dos nossos 10 doentes, 4 compareceram & revisdo e um respondeu
por carta. Destes 5, quatro encontravam-se bem, sem febre, apenas com
algumas lombalgias de esforco e uma mobilidade da coluna lombar prati-
camente normal para a idade. Um caso continuava com periodos febris
repetidos, embora sem lombalgias e uma reaccdo de Huddleson sempre
positiva com titulos altos, sendo tratado no Hospital de Curry Cabral por
melitococcia crénica. Trata-se do caso que abandonou a nossa consulta
apenas com 3 semanas de terapdutica antibidtica.

As radiografias dos dois doentes hospitalares que compareceram a
revisdo mostravam num caso um estreitamento discal L3-L4 com osteo-
fitose exuberante e pseudo-sindesmofitos (Fig. 1) e uma anquilose interso-
mética L3-L4 noutro caso (Fig. 2).

A pesquisa de anticorpos (reacgdo de Huddleson) nestes dois doentes
foi positiva com titulos baixos — 1/40 e 1/80.

FIG. 1-A FiG. 1-B

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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FIG. 2-A FIG. 2-B

Vil — CONCLUSOES

A espondilite melitocécica parece-nos por enquanto mais rara nos
nossos servigos hospitalares que a espondilite especifica.

E no entanto uma hip6tese de diagnodstico a considerar em todas as
lombalgias intensas e permanentes («tipo inflamatério»), nido esquecendo
que pode ndo haver febre, a imagem radioldgica ser normal de inicio e
a V. S. inclusivamente ser baixa; do mesmo modo que a reacgdo de Hud-
dleson pode ser por vezes negativa, pelo que deverd ser sempre repetida
em caso de suspeita de melitococcia.

A terapéutica ortopédica e antibiética é quase sempre suficiente, de-
vendo ser mantida tempo suficiente.

RESUME
Révision de 1C cas de spondylite mélitococcique, insistant sur les caractéristiques
principales — début aprés ia période fébrile, V. S. souvent normale, radiologie tipique

— et 'les bons résultats du traitement conservateur — lit et corset platrés, adminis-
tration prolongée de streptomycine et tetracicline.
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SUMMARY

A review of 10 cases of brucella spondylitis with special mention to some of its
fractures — begining after the fever disapeared, ESR often low, radiclogical aspects —
and to the good results of a conservative approach — bed rest, carts and braces, long
administration of streptomycin and tetracycline,
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A XERORRADIOGRAFIA NAS AFECCOES REUMATICAS.
GENERALIDADES

JOAO FIGUEIRINHAS (') e E. PASSOS ANGELO (%)

Resumo: No trabalho que se apresentd, os AA. avaliam
e discutem védntagens e desvantagens da xerorradiografia,
em comparagcdo com a roentgenografia convencional a
preto e branco, quando aplicada a algumas situagées
reumdticas.

Apresentando os primeiros resultados de um estudo
mais profundo em curso, os AA. concluem afirmando que a
xerorradiografia deve ser considerada como uma 6ptima
técnica de estudo das articulagbes periféricas e das par-
tes moles periarticulares.

Trata-se &inda de uma técnica cujas possibilidades
de aperfeicoamento estao longe do fim,

| — INTRODUGAO

A Xerorradiografia (termo que deriva do grego Xéros = seco) foi des-
coberta pelo fisico Chester F. Carlson (2, 23) em 1937, na cozinha do seu
. apartamento em Astoria, Long Island. A primeira imagem foi realizada junta-
mente com o seu assistente Otto Kornei em 22 de Outubro de 1937.

' Os detalhes técnicos foram descritos, entre outros, por ROACH e
- HILLEBOE em 1954 e em 1955 (16, 17), por CAMPBEL e col. em 1957 (3),
por BREBNER e JUDELMAN em 1974 (2), etc.

Podemos dizer, contudo, que a base do sistema é a placa xerorra-
diografica. Esta é constituida por uma placa de aluminio, medindo 9X14
polegadas, cuja superficie estd revestida por uma fina camada de selénio.
Este tem a propriedade de ser fotocondutor, retendo uma carga eléctrica
na auséncia da luz ou da energia ionizante. Quando os Raios X atingem
. esta placa, previamente carregada pelo gerador idnico a um determinado

H

('} Meédico graduado do I.P.R.
(*) Especialista dos H.C.L.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



140 JOAO FIGUEIRINHAS E COL.

potencial positivo, da-se- a fotoconducéo, criando-se na placa uma carga
electrostatica semelhante a parte examinada. Isto é invisivel até & revelagédo
da imagem. Cria-se entdo uma imagem de pd na superficie da placa ao
trazer & proximidade desta uma nuvem de finas particulas plasticas chamadas
toner. Estas particulas de carga negativa sd3o atraidas para a placa e pren-
dem-se a ela em quantidade proporcional & voltagem residual da placa que
existe apds o exame radiografico.

A imagem em pb entdo criada é transferida para uma folha de papel
fundida permanentemente por encapsulagdo na sua superficie plastica, ficando
pronta para interpretagao.

Vemos assim que a xerorradiografia ¢ um método original de registo
e de reprodugdo no qual se verifica a substituicdo de um processo quimico
por outro fisico.

Desde 1942 que se trabalhava no sentido de se conseguir a comer-
cializagdo deste processo. Em 1947, a Haloid Company obteve licenga para
essa comercializacdo. Desde entdo, as investigacbes efectuadas sobretudo
no Batelle Memorial Institute e no Albany Medical College trouxeram varios
aperfeigoamentos que foram sendo progressivamente introduzidos (2). Eles
vieram tornar esta técnica de diagnéstico perfeitamente acessivel.

De inicio utilizada na mamografia — xeromamografia — com &optimos
resultados, é actualmente aplicavel a outras especialidades médicas (5, 12)
e em especial, por tal mais directamente nos interessar, a Reumatologia
(3. 22).

Embora estejam descritos alguns inconvenientes, os trabalhos ja publi-
cados referem véarias vantagens sobre a radiologia classica em filme a preto
e branco, o que nos fez interessar vivamente por este meio auxiliar de
diagnéstico.

Assim, tem-se afirmado que a xerorradiografia é uma técnica que
permite um estudo mais preciso da estrutura 6ssea (3, 22), o que, s6 por si,
é um factor altamente positivo.

Diversas referéncias hd também quanto as vantagens desta técnica
para o estudo da patologia das partes moles, por exemplo, para o estudo da
patologia ligamentosa (3), nomeadamente para o estudo dos ligamentos
cruzados do joelho (10, 21).

’ Na continuagdo de outros trabalhos, também nds comecamos a dedi-
car-nos ao estudo da aplicacdo da xerorradiografia & patologia reumatismal.
Alids, o estudo da patolugia 6steo-articular com esta técnica em Portugal,
é muito recente.

Il — MATERIAL E METODO

Estudou-se a aplicacdo desta técnica de diagndstico a varias articula-
¢cOes periféricas de doentes com diversas afecgOes diagnosticadas segundo
os critérios mais vulgarmente aceites (1, 7, 8, 9, 10, 13, 14, 15, 18, 19).

Estudaram-se e avaliaram-se ainda algumas vantagens e desvantagens

da xerorradiografia em relagdo a radiologia convencional com filme a preto
e branco.
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Procuramos realizar, neste trabalho, um estudo clinico ja que as carac-
teristicas técnicas sdo bem conhecidas, (2, 3, 16, 17) assim como bem
conhecidas sdo as suas desvantagens (2, 22).

Nao se estudaram ncmeadamente a bacia, a coluna dorsal e a coluna
lombar em virtude de, para tal estudo, se requererem exposicOes a doses
desaconselhaveis de radiagdes.

Com este nosso trabalho pretendemos chamar a atengédo para um novo
meio auxiliar de diagndstico, agora ac nosso alcance, e acentuar algumas
diferencas entre esta técnica e a radiologia classica.

il — RESULTADOS

Obtiveram-se varias xerorradiografias de articulagdes periféricas (maos,
ombros, joelhos, pés e coluna cervical) de doentes com diversa patologia
reumatica, quer inflamatéria, quer degenerativa, quer metabélica. (Artrite
reumatoéide, gota, hiperostose vertebral anquilosante, espondilartrose, gonar-
trose, pelvispondilite, artropatia psoridsica, periartrite calcificada do ombro,
quisto sinovial, etc.).

Nalguns casos estudaram-se as mesmas situagdes com as mesmas
incidéncias sobre as mesmas articulagbes dos mesmos doentes, utilizando-se
a radiologia cléssica e a xerorradiografia.

Os xerorradiogramas foram obtidos quer em positivo quer em negativo

IV — DISCUSSAO

Em xerorradiografia ha uma latitude de registo maior. Assim todas as
densidades da regido radiografada sao visiveis, desde os menos densos como
a pele, tecido celular sub-cutineo, masculos, tenddes, até as estruturas mais
densas como as 6sseas. Este facto explica como numa simples xerorradio-
grafia do pé (Fig. 1 e 2), por exemplo, todos os seus diferentes elementos sédo
visiveis desde as exeremidades ungueais até & propria articulagéo tibio-tarsica,
bem como as partes moles. Na radiologia classica seriam necesséarios varios
radiogramas com condicbes técnicas diferentes para permitirem o mesmo
conjunto de elementos.

Isto constitui por si s6 um factor de economia e condiciona uma
menor dose global de radiagao.

Vérios dados sobre a estrutura éssea podem ser obtidos em precisao,
em grau e em numero muito superiores aos obtidos com os radiogramas
classicos (fig. 3, 4, 5, 6).

No que se refere ao estudo da patologia das partes moles, podemos
constatar a superioridade desta técnica em varias situagdes, nomeadamente
em tumores paraarticulares e roturas ligamentosas. Os limites condromatosos
sdo melhor definidos com a xerorradiografia. Pudemos fazer o diagnostico
de um quisto sinovial do joelho pelo xerorradiograma.

Compreende-se ainda a vantagem desta técnica para o estudo das
periartrites calcificadas, as quais sd3o apreciadas muito precocemente com
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FIG. 1— Radiografia dos pés de um doente nos FIG. 2 — Xerorradiografia do mesmo doente. Ri-

quais se pode apreciar um moderado queza muito maior de dados no que
hallux valgus bilateral mais acentuado toca ao tarso e aos dedos. Calcificagdes
a direita. Bem visualizadas as articulagdes vasculares bem visiveis.

metatarso-faldngicas.

a xerorradiografia (fig. 7, 8), das calcificacbes vasculares (fig. 9), das alte-
racbes 6sseas secundarias a insuficiéncia venosa, bem como das miosites
ossificantes, das calcificagbes parasitérias, das atrofias musculares, etc.
_ Esta vantagem dos xerorradiogramas deve-se igualmente & melhor
definicdo dos elementos mais densos pelo efeito de bordo. Este resulta de
uma propriedade fisica segundo a qual as zonas de maior densidade apre-
sentam carga electrostatica mais elevada a sua periferia, condicionando uma
maior atraccdo das particulas de pd e por conseguinte acentuando-se uma
maior diferenciacdo entre si.
As variagdes da densidade tecidual, e em especial as descontinuidades,
(3, b, 22, 23) sdao melhor observadas nos xerorradiogramas do que nos
radiogramas em filme preto e branco. Assim, ha vantagens para o estudo
das linhas de fractura (22), das calcificagdes das partes moles (22) e dos
limites dos tumores malignos (22), assim como para o estudo dsteo-arti-
cular. Assim se compreende também que os autores refiram a xerorradiografia
como uma boa técnica de estudo das microfracturas e da sua consolidagdo,
das osteocondrites, etc. (22, 23).
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FIG. 3 — Radiografia de uma OJsteo-artrose com FIG. 4 — Xerorradiogratia do mesmo joelho e da

estreitamento da entrelinha articular e mesma doente reproduzido na figura 5.
reaccdo osteofitdria marginal; ligeira A estrutura 6ssea é muito melhor apre-
sub-luxagdo. As sobreposicdes impedem ciada, sobretudo nos locais em que hé
a apreciagao da estrutura dssea. sobreposicbes.

b , ¢ . .
FIG. 5 — Radiografia de ums gonartrose secundéria FIG. 6 — Xerorradiogratia do mesmo. joelho. A ri-
a fractura. queza dos dados referentes & estrutura

ossea é muito superior.
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FIG. 7 — Ombro direito de um doente com sinais FIG. 8 — Xerorradiogratia do mesmo ombro do
clinicos de periartrite. O exame radiogrd- mesmo doente onde se aprecia um «pico-
fico nada revefou de anormal. tado» cdicico de periartrite.

FIG. 9 — As calcificagoes vasculares
sdo muito bem apreciadas
em xerorradiografia .

As sobreposicOes anatémicas sdo por este efeito de bordo melhor
individualizadas nas xerorradiografias, permitindo a diferenciagdo dos dife-
rentes elementos entre si.

Como técnica de eleicdo para o estudo das partes moles, contribui
para a detecgdo de corpos estranhos de fraca ou nenhuma radio-opacidade
como o vidro e por extensdo, para o estudo de calcificagbes pouco desen-
volvidas e de corpos estranhos intra-articulares, quer em positivo, quer em
negativo, situacOes estas que, por vezes, passam despercebidas nos radio-
gramas ou se apresentam neles muito esbatidas. Também as bursites sao
bem vizualizadas com a xerorradiografia (Figura 26).
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No que toca & patologia micro-cristalina, a xerorradiografia é uma
éptima técnica para o estudo da condrocalcinose. Também na gota nos pode
dar dados de interesse mas, neste caso, a superioridade desta técnica nao
é muito evidente (fig. 10).

FIG. 11 - Lesées precoces de Hiperostose Ver-
tebral Anquilosante na coluna cervical:
pequenas calcificagées punctoformes
nos &ngulos antero-inferiores de alguns
corpos vertebrais.

FIG. 10 — Xerorradiografia de um pé

gotoso. Notam-se altera-
¢bes de estrutura, um
solo, uma imagem em
saca-bocados e calcifica-
¢ées vasculares, além de
sinais de artroses vdrias.

FIG. 12 ~ Lesdes mais avangadas de Hiperostose

Vertebral

do

chamado

Anquilosante: aparecimento

tridngulo de Forestier.
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FIG. 13 — Radijografia do perfil cervical de um FIG. 14 — Xerorradiografia do mesmo doente cuja
caso de hiperostose vertebral anquilo- radiografia se apresenta na fia. 14.
sante. Lesdes avancadas de Hiperostose Ver-

tebral Anquilosante. Com esta técnica
aprecia-se muito melhor a estrutura
éssea vertebral. Distinguem-se perfei-
tamente as duas primeiras vértebras
cervicais.

Na patologia vertebral cervical tem igualmente vantagens sobre a
radiologia classica nomeadamente no estudo das calcificagcdes incipientes
e nas lesdes iniciais ou pouco avancadas da hiperostose vertebral anquilo-
sante (fig. 11, 12, 13, 14).

Pode ter interesse igualmente no diagnostico diferencial das imagens
que se podem obter da fusdo de dois osteofitos contiguos de um sindes-
mofito (fig. 15 e 16), embora ndo tenha vantagens apreciaveis na pelvispon-
dilite (fig. 17 e 18). Por outro lado, o perfil cervical em xerorradiografia, além
dos dados referentes as estruturas Osseas, da-nos também elementos de
interesse para o estudo da traqueia, espagos aéreos, cartilagens, etc. (fig. 19).

A xerorradiografia pode ser de grande auxilio para o diagnostico
precoce da artrite reumatéide: o inchagco das partes moles é mais facil de
apreciar e geralmente é mais precocemente reconhecido com esta técnica do
que empregando a radiologia classica. Por outro lado, as lesdes destrutivas
iniciais — geodos, erosoes, imagens em saca-bocados, diminuicdo das entre-
linhas, osteoporose, etc. — sao facil e mais rigorosamente apreciadas com
esta técnica (fig. 20, 21 e 22).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



0 PROCESSO ARTROSICO

\ :
A artrose € um desiquilibrio metabdlico entre a capacidade de sintese do condrocito
e o catabolismo dos glicosaminoglicanos. A perda dos glicosaminoglicanos provoca
um colapso da estrutura das fibras colagénias: a cartilagem degenera e perde as
suas propriedades mecanicas: elasticidade e consisténcia.

RUMALON como regulador do metabolismo do condrocito, restabelece a

sintese da condromucoproteina e opde-se a sua degradagdo.
A cartilagem artrosica recupera a sua hidrofilia, solidez e resisténcia.

RUMALON

Terapéutica de fundo da artrose




w—

ﬂ st




A XERORRADIOGRAFIA NAS AFECCOES REUMATICAS. GENERALIDADES 147

FIG. 15 — Reacgdo osteofitria e calcificagées di-

versas com véarias localizagées. As
dividas serdo esclarecidas pela xeror-
radiografia. Nio se individualizam os
corpos vertebrais das primeiras cervi-
cais.

FIG. 17 — Radiografia do perfil cervical num caso
de pelvispondilite.

FIG. 13— Em  xerorradiografia individualizam-se

muito melhor as calcificagbes e as
reacgbes osteofitérias. Individualizam-se
perfeitamente os contoros das duas
primeiras vértebras cervicais., Calcitica-

ééo éigamentos em ponta pré-discal em
5~ b.

18— 0 mesmo caso em xerorradiografia.

Maior riqueza de pormenores sobre as
calcificacées ligamentosas, sobre a es-
trutura 6ssea e sobre as duas primeiras
vértebras cervicais,

Acresce que a imagem é obtida muito mais rapidamente do que na

radiologia em filme a preto e branco e a leitura dos xerorradiogramas é muito
mais facil, dispensa o negatoscopio e ndo necessita de luz muito forte.
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FIG. 19 — Os espagos aéreos sdo muitoc bem
observados numa xerografia do pertl
cervical. Aprecia-se muito bem a estru-
tura dos diferentes tecidos.

FIG. 20 — Xerorradiografia de uma méo reumatdide. Intensas alteragcées no carpo. Lesées destrutivas
multiplas e com vérias localizagbes. Pode apreciar-se aumento de volume das partes moles.
A osteoporose em banda ndo é bem apreciada.
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T

FIG. 21— Intensas destruigées
no  ombro de uym
doente com  artrite
reumatdide.

FIG. 22 — Lesées liticas malti

plas em pés reuma-
téides.

V — CONCLUSOES

Podemos afirmar
que muito contribuira
quer inflamatérias, qu

que a xerorradiografia constitui uma nova técnica
para o diagnéstico precoce das doengas reumatolégicas,
er metabdlicas, quer degenerativas.
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A sua vantagem em relagdo a radiologia convencional estd em rela-
¢do com:

1. A sua maior latitude de registo;

2.° Contraste menor na xerorradiografia, 4 vezes menos do que na
radiologia classica;

3. Melhor definigao dos elementos mais densos pelo efeito de bordo;

4.° Possibilidade de obtengdo de uma imagem em positivo ou em
negativo;

5. Dispensa o negatoscbpio, ndo necessitando de luz mais forte.

RESUME

Dans le travail qu'on présente, les AA. évaluent et discutent des avantages et des
désavantages de la Xéroradiographie en comparaison avec la roentgenographie conven-
tionelle en noir et blanc, quand appliqué a quelques situations rhumatismales,

En présentant les premiers résultants d’un étude plus profond en cours, les AA. ont
conclu en disant que la Xéroradiographie doit étre considerée comme une excellente
technique d’étude des articulations périphériques et des tissues moux périarticulaires.

Il s’agit encore d'une técnique dont les possibilités dachévement sont encore
loin de la fin.

SUMMARY

In the work that it's presented. the AA. value and discusse the advantages and
disadvantages of the Xeroradiography in comparation with the routine roentgenography
in black and white, when applied to some rheumatic diseases.

Presenting his first results from a deeper study in course, the AA. conclude
by affirming that the Xeroradiography must be considered as a perfect technic for the
study of the joint of the extremities and of the soft tissues.

That's a technic whose possibilities of improvement arc still far from the end.
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Fig. 23 — Antepé psoriasico: intensas lesées destrutivas nas articulacées digitais, lesdes
estas que se apresentam muito bem definidas.

Fig. 24 — O Tunel carpico em Xerorradiografia.




Fig. 25 — Mao reumatdide masculina: intensas lesées destrutivas, perfeitamente visiveis e muito bem
delimitadas, a nivel céarpico, das metacarpo-faldngicas e das interfaldngicas.

Fig. 26 — Bursite gotosa. Notam-se alguns
conglomerados de &cido durico.
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NOCLEO DE REUMATOLOGIA

REVISOGES DE CONJUNT O" SERVIGCO DE MEDICINA IV
H. S. M. —LISBOA

DOENCA OSSEA DE PAGET (*)
(Osteite deformante)

PIEDADE LOPES DA SILVA (**), JORGE E. SANTO (***), JOSE A. GOMES (***)
e VIANA QUEIROS (****)

Resumo: A propésito de um caso de Paget polios-
tético, os autores fazem uma revisdo parcial da literatura
preocupando-se, particularmente, com as novas aquisi-
¢bes no campo da terapéutica desta doenga.

A — Caso clinico

J.V.S. 8., doente do sexo masculino, de 70 anos de idade, funcio-
nario administrativo reformado, natural de Angola, onde viveu até um ano
antes do internamento, e residindo desde entdo em Portugal. Foi inter-
nado por dores 6sseas, anemia intensa e caquexia.

Da Anamnese, fornecida pelos familiares, h4 a destacar:

— Saudavel até aos 50 anos de idade, altura em que adoeceu com
hematiiria total que se manteve intermitentemente durante 10 anos, até
aos 60 anos de idade. Vivia entdo numa zona endémica de bilharziose,
tendo sido medicado com cloranfenicol (de que tomou cerca de 700 com-
primidos em 10 anos).

— Desde os 60 anos de idade que se queixa de dores ésseas, loca-
lizadas particularmente nos membros inferiores, bacia e coluna vertebral,
exacerbando-se com os movimentos e calmando com o repouso. Foi-lhe
feito, radiologicamente, o diagnostico de «osteoporose» (sic). O seu es-
tado manteve-se estacionario até alguns meses antes do internamento, pas-

(*) Nicleo de Reumatologia do Servico de Medicina IV do H. §. M. — Lisboa (Dir. Prof. Fer-

nando de Padua i
(**) interna da Especialidade de Medicina Interna do H. S. M.
M

(***) Internos policlinicos do H. S. .
(****) Interno da Especialidade de Medicina interna do H. §. M. — Reumatologista.
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sando desde entdo a referir anorexia, astenia, adinamia, cansaco facil e
palidez progressiva da pele e das mucosas. Fez analises que revelaram ane-
mia (Hemoglobina 39%), tendo sido medicado, em regime ambulantério,
com Globiron ® e Co-Hegama ®. Como ndo meilhorasse, recorreu ao ser-
vico de Urgéncia do H. S. H., tendo sido internado.

— Antecedentes pessoais e familiares sem interesse.

Do Exame Objectivo, a entrada, destacamos:

— Grande prostacdo do doente, que se encontrava consciente mas
profundamente confuso e com hipoacusia bilateral, ndo dando qualquer
colaboragdo na colheita da anamnese, e com acentuada palidez da pele e
das mucosas. Aspecto «simiesco», com aumento do volume do créneo,
cifrose dorsal muito acentuada, e membros inferiores encurvados, com mar-
cado varismo dos joelhos. (Fig. 1).

FIG. 1

Tensédo Arterial — 120/70 mmHg. Pulso — 120 ppm ritmico e filiforme.

Ausc. Pulmonar — Murmurio vesicular mantido, e com ritmo, inten-
sidade e timbre dentro da normalidade, em ambos os hemi-torax.

Ausc. Cardiaca — Taquicardia.

Abdomen — N&o se palpava figado nem baco.
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Exames complementares

Hemograma: Eritrécitos — 1 900 000 Hemoglobina — 5,8 % VG —0,92
Leucograma: dentro dos limites do normal. Recticulécitos — 4,6%. Carac-
teristicas globulares — acentuada anisocitose e poiquilocitose moderada.
Ferro sérico — 40v%; VSE — 60/120mm.

Valores séricos de glucose, ureia, &cido Urico, creatinina, colesterol,
triglicéridos, lipidos totais e ionograma, dentro dos limites do normal.

Provas de funga@o hepética normais, 3 excepgdo das fosfatase alcalina
de 70 Unid. Bodanky (na@o foi possivel o doseamento das fracgbes hepé-
tica, 6ssea e intestinal). Fosfatase acida— 13,9 U. (fracgdo prostatica —
6,9 U.). Urina Il — densidade: 1013, sem elementos anormais. Sedimento
sem alteragbes significativas. Mielograma — Medula rica de elementos do
parenquima, sem desvio da relagdo leuco-eritroblastica, sem alteragées mor-
folbgicas ou maturativas de qualquer das séries. Nao se observa aumento
do nimero de plasmécitos.

O estudo da anemia foi dificutado, e condicionado, pela terapéutica
«anti-anémica» feita antes do internamento.

Electroforese das proteinas — dentro da normalidade.

Proteinuria de Bence-Jones — negativa.

Balango fosfo-célcico dentro dos valores normais, com excepgdo do
valor ja& referido da fosfatase alcalina. Nao foi possivel o doseamento da
hidroxiprolinGiria das 24 horas.

Electrocardiograma — taquicéardia sinusal.

Radiogramas do torax, simples do abdomen e do tudo digestivo (es6-
fago, gastro-duodenal, trénsito intestinal e clister opaco) dentro do normal.

Urografia de eliminagdo — atraso na eliminacdo do contraste e pos-
sivel hipertrofia prostatica.

Das radiografias do esqueleto destacam-se:

CRANEO (Figs. 2 e 3) — Calote craneana muito hipertrofiada, com
espessura média de 2,5cm e atingindo um maximo de 3cm na regido
fronto-parietal. A separacdo entre as tdbuas e o diploe estd apagada, com
franca alteracdo de toda a estrutura &ssea, observando-se numerosos ilhéus
de osteoesclerose, com contornos mal definidos, de forma e volume varia-
veis, distribuidos entre zonas mais claras e realizando um aspecto «algo-
doado».

A estrutura 0ssea da base estd igualmente atingida, embora em menor
escala, e a sua parte posterior faz procidéncia por cima, ao nivel do buraco
occipital (convexobasia). Os ossos da face encontram-se parcialmente pou-
pados, com excepgdo do mento.

COLUNA LOMBAR — Chama-nos particularmente a atengdo o au-
mento proporcionado de L2 e L4, que se encontram desalinhadas do bloco
vertebral. Este aumento inclui as apoéfises articulares e espinhosas. Ao nivel
das vértebras referidas a estrutura 6ssea esti alterada, com trabeculagdo
grosseira, € os respectivos corpos vertebrais apresentam densificagdo mar-
ginal, desenhando «imagem em quadro», muito nitida em L2.
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FIG. 2 FIG. 3

Existem alteracdes semelhantes & descritas atrds, mas mais discretas,
em D11, L1 e L3.

Formagbes osteofitarias marginais difusas e com localizacdo poste-
rior em L1-L2 e L2-13.

BACIA (Fig. 4) — Existe completa alteracdo de toda a estrutura Ossea
da bacia, poupando parcialmente a parte média e superior das asas iliacas,

FIG. 4
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caracterizada por marcada hipertrofia das trabéculas 6sseas, que sao gros-
seiras, irregulares e por vezes anarquicas. Observam-se igualmente zonas
de osteoesclerose, separadas por outras transparentes e realizando «aspecto
algodoado», embora menos nitido do que no craneo.

Entreitamento uniforme das linhas inter-articulares coxo-femurais, mais
marcado a esquerda, sem esclerose sub-condral ou osteofitose.

Imagens ovoides, heterogéneas, de densidade muito elevada, bilaterais,
projectadas na parte externa das assas iliacas e partes moles, sdo sugestivas
de corresponderem a calcificagdes de ndédulos de esteatonecrose.

A mortofologia da bacia nio se encontra significativamente alterada.

FEMURES e TIBIAS — Acentuado aumento da largura dos ossos, par-
ticularmente a esquerda. A metade inferior do fémur, joelho e tibia direitas
sdo normais. Existe hipertrofia éssea, com espessamento da cortical e alte-
racdes difusas da estrutura, sobreponiveis as descritas anteriormente. Acen-
tuado encurvamento para dentro e para fora da tibia esquerda, realizando o
classico aspecto em «ladmina de sabre».

CONCLUSAO: Aspectos radioldgicos compativeis com o diagndstico
clinico de Doencga de Paget poliostética, de longa evolugéo.

(Os relatérios dos radiogramas do esqueleto foram efectuados pelo
Dr. José Maria Guerreiro, do Servico de Radiologia do H. S. H.).

Confirmado o diagnéstico de Doenca de Paget, o doente foi enviado
as consultas de Cardiologia que permitiu infirmar alteragbes, particularmente
de natureza hemodinamica; de Oftalmologia que excluiu ndo sé a existéncia
de estrias angibides bem como perturbagbes visuais eventualmente rela-
cionadas com lesbes do nervo Optico; de Neurologia onde se comprovou a
existéncia de sinais compativeis com lesdo do neurdnio motor periférico,
muito provavelmente relacionadas com as compressdes nervosas ao nivel
da coluna vertebral; Otorrinolaringologia que confirmou a hipoacusia bilateral
por lesdo do auditivo e de Urologia onde se confirmou a existéncia de um
adenoma da prostata.

Nado sendo possivel, por ndo estar comercializada em Portugal, utilizar
a calcitonina, iniciou entdo terapéutica com 4g de aspirina por dia, anaboli-
zantes, célcio, e ferro, tendo-se assistido a uma melhoria gradual e pro-
gressiva, traduzida numa diminuicdo da VS (60->20), aumento da hemoglo-
bina (5,8- 11g) e desaparecimento das dores Osseas.

B — Revisdo da Literatura

1. DEFINICAO — Pode conceituar-se como uma perturbagdo crénica
do esqueleto do adulto em que a destruicdo inicial e a subsequente remo-
delagcdo conduzem a um alargamento e amolecimento do osso afectado (5).

E uma doenga exclusiva da espécie humana e, ndo obstante s6 ter
sido descrita em 1876 por Sir James Paget, lesbes pagéticas foram encon-
tradas em esqueletos do periodo neolitico e no crineo do Homem de Néan-
derthal (36).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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2. EPIDEMIOLOGIA — A osteite deformante foi durante muitos anos
considerada uma raridade e uma curiosidade até que Schmorl (50) na Ale-
manha ¢ Collins (51) nos Estados Unidos, baseando-se em dados de auto-
psias, demonstraram frequéncias, respectivamente, de 3% e 3,7% nos adul-
tos de idade superior a 40 anos. Pygott (40) nos Estados Unidos, estudando
perto de 10 000 radiografias da coluna lombar e da bacia de individuos com
mais de 35 anos de idade, despistou 2,2 % de lesdes pagéticas.

Os casos publicados de doenca de Paget confinam-se 3 Europa, a
América do Norte e a Austrélia, ndo permitindo o facto de a doenga ser
praticamente desconhecida nos paises subdesenvolvidos tirar, 3 priori, quais-
qguer conclusdes. Com efeito, se existe um factor racial ou geogréafica, o
mesmo estd longe de ser esclarecido, dispondo-se de muito poucos dados
estatisticamente comparaveis. H4 aspectos epidemiolégicos bizarros; assim,
por exemplo, a doenca é mais frequente entre a populagdo australiana de
origem anglo-saxénica do que na Gra-Bretanha, ao ponto de na regido de
Sidney ser corrente um generalista ver uma centena de casos durante a sua
carreira (5)!

E rara antes dos 40 anos de idade, e rarissima na infancia e na juven-
tude. H& uma ligeira predcminéncia do sexo masculino sobre o sexo femi-
nino (3:2) na maioria das séries, e estdo descritas varias observagdes de
casos familiares.

3. ANATOMIA PATOLOGICA — Podendo atingir qualquer osso, apre-
senta-se com a seguinte ordem decrescente de frequéncia numa série de
135 casos (41): fémur — 85; bacia — 78; tibia — 28; coluna lombar — 27;
craneo — 23; coluna dorsal —13; hdmero — 7; radio —7; perdéneo —6
coluna cervical — 3; calcaneo — 3; clavicula — 2 e omoplata, falange, rétula
e 0ssos do nariz em um caso. Em 44% dos casos o Paget era monostoético,
e em 56 % dos casos poliostético (41).

As principais caracteristicas mortoldgicas do osso pagético sdo (52):

— Osteocondensacao;
— Estrutura e Textura Osseas Anormais;
— Hiperosteoclastose;

— Hiperosteoidose;

— Fibrose Medular.

A OSTEOCONDENSACAOQ traduz-se por uma densificacdo da espon-
josa e por uma cortical anfractuosa;

AS ANOMALIAS DA ESTRUTURA caracterizam-se por substituicdo das
unidades ostebnicas normais por areas de contornos irregulares e imbricadas
anarquicamente «em puzzle», sendo, por sua vez, a TEXTURA destas peque-
nas areas frequentemente anormal. Na verdade sé cerca de metade delas

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



b

Para os testes qualitativos
e quantitativos

Reagentes
Reumatolégicos

do Instituto Behring

Para o diagndstico
das doencas Reumadaticas

INSTITUTO BEHRING

/b f3eko-tr




VESTUARIO
TERAPEUTICO

A
/&L AANGORA

O frio, a corrente de ar, a
humidade, etc. exercemn uma
infiuéncia agravante sobre

um grande nimero de doencgas
reumaticas. Assim, depois de
uma forte transpiragdo, a
evaparacdo do calor cuténeo e
do suor pode jd provocar este
efeito nefasto. 0 vestudrio
confeccionado de 1a de coelho
angora ¢ de fibras sintéticas sdo
utilizados como meio terapéutico
complementar dos tratamentos
medicamentosos e fisicos.

MEDIMA -Werke
D-7867 Maulburg

. A venda nas Farmécias e nas Casas Ortopédicas
Distribuidor oficiali ORT QMO L — Sociedade Importadora de Material Ortopédico, Lda.
Rug Lucano Cordeirp, BR, 3 -Esg. — Lisbou ~ | — Teolef, 555939



REVISOES DE CONJUNTO 159

conservam a estrutura lamelar, sendo os restantes territérios constituidos
por tecido ésseo primario — Woven-bone — a estrutura lamelar desaparece
e da lugar a um entrecruzamente anarquico de fibras do colagénio e da matriz
6ssea. S3o estas anomalias da estrutura e da textura que explicam a fragi-
lidade do osso pagético.

A HIPEROSTEOCLASTOSE é devida, por um lado, & maior extensdo
das superficies trabeculares de reabsorgdo osteoclastica e, por outro lado,
ao aumento de tamanho dos osteoclastos e ao elevado nimero dos seus
ndcleos.

A HIPEROSTEOBLASTOSE e a HIPEROSTEOIDOSE, traduzem-se por
um aumento do namero e do volume dos osteoblastos e, ainda, por aumento
da superficie do tecido ostedide. A velocidade de mineralizagcdo do tecido
ostedide estd acelerada o que, juntamente com a rapidez de elaboragdo do
0sso e o turn-over tissular acelerado, faz com que muitas zonas ésseas sejam
destruidas antes de serem calcificadas.

A FIBROSE MEDULAR acompanha-se de hipervascularizagdo a qual
explica as modificagdes termograficas dos ossos pagéticos superficiais.

4. ETIOPATOGENIA — Desconhecida. Para Liévre (28) sé ha duas
causas de Paget merecedoras de discussdo: o traumatismo e a heredita-
riedade.

Com Bloch-Michel e Benoit (26), Liévre descreve o remanejamento
pagetbide pds-traumatico, distrofia localmente indistinguive! da lesao pagé-
tica nascendo no ponto de aplicagdo de um traumatismo sobre um osso
superficial e estendendo-se a partir deste ponto. A lesdo permanece geral-
mente limitada a um osso, podendo estender-se ao 0sso contiguo.

A hereditariedade pagética admite-se estar ligada a um caracter men-
deliano autosémico dominante, e ser responsavel por um pequeno ndmero
de casos.

A anélise microscopica do processo pagético mostra que ndo héa lesao
pagética sem destruicdo dssea, e que a reconstrugcdo é outro aspecto inva-
riavelmente presente. Estas fases de destruicdo e reconstrugdo anormais
estdo estreitamente ligadas a uma actividade celular alterada. Varias hip6-
teses sdo sugeridas para explicar esta actividade celular anormal como a de
uma mudanc¢a na estrutura da cromatina e a de uma ou véarias mutagdes
somaéticas.

5. CLINICA— A doenga pode exteriorizar-se por dores que umas
vezes sdo a traducdo do transtorno distréfico 6sseo e outras vezes estdo
ligadas a deformacgdes ésseas e articulares com repercussdo sobre a meca-
nica articular. Enquanto as primeiras sdo profundas, terebrantes, chegando
a perturbar o ritmo da vida e o descanso nocturno, as segundas sdo do
tipo mecénico, aumentando com o esforgo e a marcha e calmando com o
repouso. As deformag¢bes que podem ser localizadas nas formas monos-
toticas, ddo as formas poliostéticas os aspectos classicos muito caracteris-
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ticos: craneo aumentado de volume (sinal do chapéu), tronco encurvado
para a frente, membros inferiores arqueados, marcha claudicante e muitas
vezes auxiliada com um bastdo. Ha formas cefalicas em que, apenas, o cra-
neo estd afectado e, outras vezes, o crineo e a face estdo comprometidos
adquirindo esta o aspecto caracteristico da leontiase dssea: nariz apagado
entre os malares salientes. Frequentemente ha associacdo das lesdes da
coluna, da bacia e dos membros inferiores com marcada impoténcia funcio-
nal, particularmente quando ha coxopatia pagética. As formas isoladas de
alguns ossos sdo relativamente frequentes em algumas localizagdes (vér-
tebras e tibias) e mais raras noutras (rétula e calcéneo).

6. EXPLORACAO BIOLOGICA — A exploragdo bioldgica & imprescin-
divel para nos dar uma ideia da intensidade do transtorno ésseo (desequi-
librio entre a osteogénese e a osteolise) e da evolugdo.

A taxa das fosfatases alcalinas estd relacionada com a actividade
osteoblastica, aumentando nos perfodos de actividade da doenga.

0O aumento da eliminag@o urinaria da hidroxiprolina reflecte a destrui-
¢do do colagénio ésseo (existem normalmente 25 a 40 mg de hidroxiprolina
na urina das 24 horas, podendo nos periodos de maior intensidade destru-
tiva atingir os 500 mg/24 horas).

A calciuria pode estar muito elevada nas formas evolutivas com pre-
dominio da osteolise estando, pelo contrario, normal ou diminuida nos casos
em que predomina a osteogénese.

A calcémia é, por via de regra, normal.

Este estudo biologico sistemético permite-nos distinguir as formas sem
aparente actividade ou em repouso (provas biolégicas normais) das formas
com predominio osteolitico (aumento da hidroxiproliniria e da calcidria)
e das formas com predominio osteogénico (fasfatases alcalinas séricas au-
mentadas, hidroxiprolinGria moderadamente aumentada e calcidria normal
ou baixa).

Por nos parecer de utilidade recordemos que a fosfatase alcalina é
constituida por varios isoenzimas que podem ser fraccionados por métodos
fisico-quimicos, sobre coluna utilizando o Sephadex G200, por métodos
imuno-quimicos e por métodos electroforéticos. No soro humano ha sempre,
e pelo menos, dois isoenzimas, um de origem Ossea e outro de origem hepa-
tobiliar podendo, ainda, haver um terceiro de origem intestinal. Na gravidez
hé& um quarto isoenzima de origem placentaria que se revela no 3.° trimestre.
Nao podemos, ainda, deixar de recordar o isoenzima de Ragan, uma fosta-
tase alcalina que pode ser segregada pelos tumores malignos, quaisquer
que eles sejam. A elevacdo sérica da fosfatase alcalina a custa da sua frac-
¢do 6ssea, € extremamente caracteristica da doenca e depende, essencial-
mente, da extensdo das lesdes e da sua actividade. Assim, com excepgado
do craneo que na sua forma «galopante», conhecida pelo nome de osteoporose
circunscrita do craneo, se pode acompanhar de valores muito elevados, pode-
mos afirmar que o valor deste enzima é directamente proporcional & exten-
sdo das lesdes.
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Na histéria natural da doenga como foi demonstrado por Woodard (48)
ha tendéncia para um aumento lento e progressivo da taxa de fosfatase alca-
lina. Afecgdes intercorrentes, quando severas, dio origem a uma queda dos
valores séricos da fosfatase alcalina. Woodard (48) relata dois casos de
Paget em que o fosfatase alcalina desceu intensamente no decurso de duas
intercorréncias severas: um caso de Ulcera duodenal perfurada seguida de
infeccao viral, e um caso de litiase renal com infecgdo urinaria. A imobiliza-
¢do € outra causa da queda da taxa de fosfatase alcalina, bem assim a dege-
nerescéncia sarcomatosa da doenca. A evolugdo para o osteosarcoma pode,
ao contrario, acompanhar-se de elevagéo da fosfatase alcalina, s vezes de
uma maneira explosiva (24, 48) sendo, contudo, estas elevagdes fulminan-
tes mais caracteristicas do osteosarcoma primitiva do que da transformacgéo
osteosarcomatosa da doenga de Paget. Um Ultimo factor que é susceptivel
de modificar os valores séricos da fosfatase aicalina é a administragdo de
medicamentos com vista a suprimir a actividade pagética (salicilatos em
doses aitas, corticdides, calcitonina, mitramicina, difosfonatos). A hiperfos-
fatasemia alcalina, mesmo a custa da sua fraccdo Ossea, ndo tem qualquer
especificidade com efeito todas as afecgbes em que h&d um turn-over ésseo
aumentado, acompanham-se de hiperfosfatasemia. Por outro lado, o Paget
acompanha-se mais frequentemente de hiperparatiroidismo e de mieloma
multiplo do que a populagdo em geral (7).

A hidroxiprolintria das 24 horas é indispensavel para a apreciacdo do
turn-over 6sseo do Pagético. O valor obtido indicard mais fielmente o que
se passa ao nivel do osso, e completa os ensinamentos fornecidos pelo dosea-
mento das fosfatases séricas. Ndo s6é é um parametro mais fiel do turn-over
6sseo como reflecte, de modo muito mais sensivel e rapido, a velocidade de
renovacao 6ssea. A maior parte dos autores (13, 49, 17) verificaram a exis-
téncia de uma boa correlagdo entre a hidroxiprolina urinaria e a taxa sérica
da fosfatase alcalina na doenca de Paget. Por outro lado, todos os factores
evocados aquando da discussdo da fosfatase alcalina se aplicam «mutatis
mutandis» a hidroxiprolintria.

OUTROS PARAMETROS DO TURN-OVER OSSEO

— Estudos cinéticos com um isdtopo osteotropo, preferencialmente
o Ca4d7.

~ — A uricemia, aumentada (17) o que reflecte o hipercatabolismo das

nucleoproteinas das células 6sseas muito activas do pagético. 40 % da popu-
lagdo pagética estudada por Franck e col (17) apresenta hiperuricemia em
comparagdo com 7,3 % dos controlos do sexo masculino; donde um em
quatro pagéticos do sexo masculino apresentar manifestagGes de gota Urica
{gota metabélica secundéria).

— Aumento da excregdo urindria da pseudo-uridina, composto prin-
cipal da pirimidina e que reflecte o turn-over do A.R. N.

— Aumento da citremia em 60 % dos casos da série de Kissin e
Kreeger (22), e da fosfatemia segundo A. A. (6).
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~— Deficiéncia em é&cido fdlico, hipotese emitida em 1968 por So-
mayaji procurando explicar, em parte, a ma absorgdo intestinal pre-
sente em varios pagéticos.-

— A cintigrafia ¢ssea, essencialmente praticada com o pirosfosfato
de tecnésio mostra uma hiperfixagdo nitida do isétopo nas zonas distr6-
ficas (45).

— A termografia tem interesse na apreciagdo da evolugdo da doenca
e das suas modificagbes sob a terapéutica. Nas zonas lesadas hd uma hiper-
termia de 2 a 3° em média (1).

7. RADIOLOGIA

«lt is extremely difficult to put into words the radiographic
findings in Paget bones, and no Words are of themselves as des-
criptive as the x-ray negative».

S. MOORE, 1923 (54)

O primeiro aspecto radiologicamente significativo do remanejamento
pagético é uma destruicdo 6ssea seguida de uma reconstrugdo sobre as
novas bases adquiridas no curso da fase litica. H4 uma modificagdo arqui-
tectural que se traduz radiologicamente por modificagdes elementares da
densidade, da estrutura e da forma, sucedendo-se estas modificacées no
1empo e no espago e realizando na fase de estado um conjunto de ano-
malias radiol6gicas virtualmente patognomonicas do remanejamento pagé-
tico. Resumimos as alteragdes radioldgicas no quadro que se segue:

1. DENSIDADE 2. ESTRUTURA 3. FORMA
— Diminuigao inicial a) cortical — Hipertrofia
+ — Aumento ulterior — espessamento — Deformacoes
(Focal ou difuso) — estrutura fibrilhar (incurvagdo, parti-

cularmente)
b) esponjosa

— tabeculagdo grossei-
ra ou estrutura hete-
rogénea

¢) desdiferenciacdo corti-
co-esponjosa ou corti-
co-medular

8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL — E essencial estabelecer o diagnoés-
tico diferencial das lesbes pagéticas a fim de evitar erros grosseiros tais como
- considerar como foco pagético uma lesdo tumoral ou vice-versa. Uma ma-
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PENICILINA G BENZATINA NA TERAPEUTICA DAS INFECCOES
ESTREPTOCOCICAS E NA PREVENCAO E PROFILAXIA DA
FEBRE REUMATICA

Nas infecgdes estreptococicas das vias respiratérias superiores estd indicada a terapéu-
tica pela penicilina que, no entanto, deve estender-se, sem interrupgdo e com niveis
adequados, durante dez dias, de molde a conseguir-se a erradicacao do agente pato-
génico e, consequentemente, evitar-se tdo graves sequelas, como a febre reumatica
e a glomerulonefrite.

Segundo C. Walker (The Practitioner, VI, 204, Fevereiro de 1970), a percentagem de
faléncias com a terapéutica oral é extremamente alta € os casos de febre reumatica que
aparecem estdo frequentemente relacionados com a falta de recurso ao médico perante
uma infeccdo da garganta, ou com terapéuticas inadequadas, ou com falta de cumpri-
mento do esquema estabelecido, por parte do doente. Uma das maneiras mais simples
de eliminar este Gltimo inconveniente consiste na administragdao de uma sé injecgao de
12000000 U. de penicilina benzatina, que proporciona niveis adequados para dez dias
de terapéutica, como se pretende.

O Rheumatic Fever Committee of the Council on Rheumatic Fever and Congenital Heart
Disease da American Heart Association afirma num relatério de 1971 (Prevention of
Rheumatic Fever, Circulation 1971, 43, 938-988): A administracdao de penicilina G ben-
zatina de larga acgdo é recomendada como terapéutica de eleicdo, para assegurar um
tratamento continuo durante um periodo de tempo suficiente. Por contraste, a terapéutica
oral depende muito da cooperagao do doente.

A Organizagao Mundial de Salde, por intermédio das suas ComiSsdes de Peritos,
na Prevencdo da Febre Reumatica (Technical Report Series n.° 342) e Infecgoes Estrepto-
cocicas (Technical Report Series n° 3%4) recomenda os seguintes esquemas poso-
légicos:

INFECCOES ESTREPTOCOCICAS — Penicilina G Benzatina: 1200000U. em injeccao
Gnica (600000— 900000 U. nas criancas ); Associacdao de Penicilina G Benzatina
(600000 U.), Penicilina G Potassica (300000 U.) e Penicilina G Procainica (300000 U.):
1200 000 U. em injecgcao Unica (600000 — 900000 U. em criangas).

PROFILAXIA DA FEBRE REUMATICA — Adultos: 1200000 U., em injecgao Unica, de 3
em 3 semanas; criangas: 1200000 U., em injecgao Unica, uma vez por més.

Em Portugal, PENADUR *, penicilina G benzatina Wyeth, tem dado os melhores resul-
tados no tratamento das infecgOes estreptocécicas e na luta contra a incidéncia da
febre reumatica.

Tem as seguintes apresentagoes:
PENADUR * LA 600 — Caixas de 1 frasco-ampola, contendo 600 000 U. de penicilina G
benzatina.

PENADUR * 6.3.3 — Caixas de 1 frasco-ampola, contendo 600000 U. de penicilina G ben-
zatina, 300000 U. de penicilina G procainica e 300 000 U. de penicilina G potéassica.

Outras informagdes, versoes portuguesas dos relatérios da O. M. S. e demais bibliografia,
podem ser pedidas para o Instituto Pasteur de Lisboa, Av. Marechal Gomes da Costa,
Lote 9, Lisboa - 6.

* Marca registada.
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neira pratica de encarar o problema é aplicar, em cada caso, duas regras
basicas, a saber (29):

a) Toda a lesdo que ndo preenche os critérios radiolégicos por nods
ja referidos, ndo pode ser considerada como pagética e é, em
principio, suspeita;

b) Toda a lesdo reunindo para além do conjunto de alteragdes radio-
légicas citadas, outras, que ndo as complicagbes banais, é igual-
mente suspeita.

Entre os principais diagnésticos diferenciais a reter estdo: as metés-
teses em particular as dos carcinomas da prostata localizadas na bacia, os
linfomas, os angiomas, o hiperparatiroidismo primitivo ou secundéario que,
em certos casos e a certos niveis (crineo e bacia particularmente) pode
simular o remanejamento pagético (20, 15), a degenerescéncia sarcomatosa
e a doenga de Von Reklinghausen.

9. COMPLICACGES — A exoftalmia, mais frequentemente citada como
complicagdo da degenerescéncia sarcomatosa (46), é classica segundo A. A,
e interpretada de um modo controverso: invasdo da sela turca pelo processo
pagética levando a perturbagbes das fungdes hipofisaria e tiroideia (55);
invasdo da Orbita pelo tecido pagético provocando protrusao do globo
ocular (56).

As Fracturas, ora resultantes de um traumatismo (40 % dos casos
na série Boxus) ora dependentes de um microtraumatismo com caracter
de verdadeiras fracturas patolégicas, o que se verifica em 60 % dos casos
da mesma série.

Mourgues (35) distingue trés grandes tipos de fracturas:

— as fracturas parcelares caracterizadas por um trago horizontal incom-
pleto rompendo a continuidade da cortical;

— as fracturas verdadeiras;
-— g, finalmente, as fracturas favorecidas pela desmineralizagao.

E dificil precisar a frequéncia das fracturas na doenga de Paget apon-
tando A. A. (14, 24, 30, 42) numeros oscilando entre os 10 e os 20 % dos
casos de Paget diagnosticados. Em 80 % dos casos a fractura foi o sintoma
revelador do Paget (25, 4, 35, 19). O fémur é o osso mais frequentemente
atingido em todas as grandes estatisticas publicadas (14, 27, 30). As frac-
turas sdo mais raras ao nivel do himero, mas se tivermos em mente que
este 0sso € menos frequentemente atingido pelo osteite deformante do que
o fémur, constatamos que a frequéncia relativa destas fracturas é, também,
elevada, talvez até mais elevada do que a do fémur (25). Marchi e Citta-
dini (30) relatam uma incidéncia de 25 % para o fémur e 11 % para o
himero. Apesar de algumas opinides discordantes, a experiéncia tem demons-
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trado que o osso pagético possui um potencial de reparagdo apds a fractura
pelo menos igual ao do osso normal (35, 19, 30, 37, 25). Alguns autores
(38, 37) sdo de opinido, e apresentam factos que ndo podem ser estatistica-
mente considerados como meras coincidéncias, que existe, em alguns casos,
uma relagdo entre a fractura e a transformagado maligna. Por outro lado,
Mc Kena e col. (32), apés uma revisdo exaustiva da literatura concluem
que nada indica que a fractura de um osso pagético predisponha ao desen-
volvimento de um sarcoma. Barry (4) e Grundy (19) sdo da mesma opi-
nido. E de referir que até ao momento nZo foi relatada uma transformacao
maligna apds osteotomia correctora ou artroplastia da anca na doenga de
Paget. Qualquer que seja a natureza da relagdo entre a fractura e a trans-
formacdo maligna, a sua associagcdo parece suficientemente frequente para
justificar depois dos trabalhos de Nicholas e Killoron, (37), uma biépsia sis-
temética nos casos de fracturas da diafise femural. ‘O tratamento destas
fracturas ndo difere, nos seus principios gerais, do tratamento das fracturas
banais, mas apresenta dificuldades particulares motivadas pelas propriedades
mecénicas anormais do 0sso pagético e das suas deformagdes eventuais (25).
As Deformagées sdo sobretudo marcadas ao nivel dos membros inferiores
conduzindo a alteragbes da estatica. As intervengodes realizadas (osteotomias
cuneiformes ou osteotomias planas obliquas) ndo devem ser nem muito
precoces (provavel reprodugcdo ulterior da deformag@o) nem muito tar-
dias (8). As Artropatias — por via de regra as articulagbes sdo respeitadas —
mas, em certos casos surgem artropatias preferencialmente localizadas a
anca e ao joelho. A «coxopatia pagética» traduz-se clinicamente por um qua-
dro sobreponivel ao da coxartrose: dores do tipo mecanico e rigidez pro-
gressiva podendo chegar & anquilose. Nado ha paralelismo entre a clinica
e a radiografia; com efeito lesbes radioldgicas impressionantes podem nao
apresentar sintomas clinicos (41). Os Sarcomas — E dificil estimar o valor
percentual do degenerescéncia sarcomatosa da doenca de Paget. Price (39)
num estudo epidemioldgico realizado na regido de Bristol e de Leeds, conclui
que a incidéncia desta complicagcdo é aproximadamente de 1,8 casos por
milhdo de habitantes e por ano. O mesmo autor baseando-se nos trabalhos de
Collins (51), que encontrou uma frequéncia de 3,7 % da doenga na popu-
lacdo em geral, e calculando em 20 anos a evolugdo média de um Paget,
considera que o risco da transformacdo maligna é da ordem de 1 para 500
casos, isto é 0,2 %. Poretta (38), na Clinica Maio, estudando 1573 casos
de Paget, encontrou degenerescéncia maligna em 0,9 % dos casos. Os locais
preferenciais da degenerescéncia sarcomatosa s&o os ossos da espadua, a
bacia, o craneo e o fémur. A Surdez, por compressdo do auditivo. As Per-
turbagoes Oftalmolégicas que podem chegar a cegueira por compressio do
nervo 6ptico e presenca de estrias angibéides no fundo do olho. As Perturba-
¢bes Cardiovasculares, traduzidas por alteragboes hemodinédmicas com velo-
cidade circulatéria aumentada e débito cardiaco elevado surgem nas fases
evolutivas da doenca comprometendo 35% ou mais do esqueleto (27).
Sao frequentes as calcificagbes vasculares mdaltiplas (42 vezes em 100
doentes) segundo Cabasson e Bargon (9). Sao igualmente frequentes as
perturbacdes electrocardiograficas constituidas por alteraggdes coronérias e
alteragdes da condugdo (31). Complicagbes Neuroldgicas, por compressdo
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dos nervos craneanos nos orificios estreitados da base do craneo; Hidro-
cefalia por remanejamento da base do crineo; compressbes medulares po-
dendo conduzir a paraplegia por hipertrofia das laminas vertebrais e, final-
mente isquemia encefélica (23).

10. EVOLUCAO — Numerosos autores insistem na extensio progre-
siva das lesdes ao longo das diafises ou da calote craneana. A velocidade
de progressédo é da ordem de 1 cm/ano para os ossos longos e de 1 a 2 cm/
/ano para o craneo; o que significa serem necessérios vinte a trinta anos
para que o remanejamento pagético se estenda a maior parte do fémur,
de uma tibia ou da abdbada craneana. Estes factos sugerem que, na maioria
dos casos, o comego real da doenca é mais precoce do que se pensa e
pode, por vezes, situar-se entre os vinte e os trinta anos (29).

11. TRATAMENTO — Podemos, esquematicamente, considerar a tera-
péutica cléssica e as modernas aquisigbes farmacolégicas. Entre os farmacos
classicos ha a considerar: a Aspirina considerada como a mais sélida sobre-
vivente das medicacdes classicas, em doses de 3 a 4 gramas diarias (para
além de analgésica, parece reduzir os fenémenos da reabsorcdo Oéssea);
os Anti-Inflamatdrios nao Esterdides; os Corticéides que podem ser utili-
zados nas fases evolutivas em doses de ataque de 15 a 30 mg/dia de predni-
sona ou prednisolona ou doses equivalentes de outros esterdides, redu-
zindo-os logo que possivel até & supressdo (parece que bloqueiam a fase
litica da doenga, ndo devendo ser utilizados em tratamentos propongados,
entre outras razdes, pela osteoporose a que conduzem); os Anabolizantes,
que podem ser utilizados nas formas com predominio osteolitico; o Célcio
e o Fésforo — 2 a 3 g/dia de célcio durante 20 dias, seguidos de 1 a 2 gra-
mas de fésforo durante 10 dias, o que parece favorecer a mineralizagdo
Ossea, ainda que a sua accdo sobre as dores seja duvidosa; a Radioterapia
que chegou a ter uma certa difusdo, utilizando-se doses anti-inflamatérias
de 1000 a 1500 r. na terapéutica das crises dolorosas localizadas em certas
zonas pagéticas, tem vindo progressivamente a ser abandonada até porque
ndo é de excluir a possibilidade de poder contribuir para a degenerescéncia
sarcomatosa; Medidas Ortopédicas Conservadoras ou Cirdrgicas dependentes
da situagdo (fracturas, compressdes medulares, etc); Laminectomias; Osteo-
tomijas de alinhamento nas grandes alteragOes da estatica; Artroplastias totais
da anca e do joelho nas artropatias evolutivas (esta cirurgia da excelentes
resultados mas é relativamente dificil devendo ser realizada por cirurgides
especializados) (47). Entre as aquisicGes recentes, destacamos:

A CALCITONINA, considerada por alguns autores como o medica-
mento electivo da doencga, foi descoberta em 1963 por Hirsch, Gauthier e
Munson (21). Trata-se de uma hormona segregada pelas células C (para-
foliculares) da tirbide estando até ao momento comercializadas (n3o entre
nés) a porcina, a de salindo e a humana. A calcitonina porcina, a mais
utilizada no momento actual é um polipeptideo constituido por 32 amino-
-acidos com um peso molecular de 3500. As calcitoninas humana e de sal-
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mao tém uma estrutura basica similar & do porco. As de origem porcina e
de salmédo sdo extremamente semelhantes o que pode explicar a reacgdo
imunolbgica cruzada frente a estas duas hormonas. A poténcia biolégica
da hormona exprime-se em unidades M. R. C. (Medical Research Council),
sendo uma unidade M. R. C. igual a 100 vezes a dose de calcitonina admi-
nistrada intravenosamente capaz de baixar em cinquenta minutos 10 % da
calcemia de um rato de 150 g de peso. Um miligrama de calcitonina porcina
corresponde aproximadamente a 50 unidades M. R. C., enquanto que 1 mg
da hormona humana equivale a 100 unidades M. R. C. Parece que a hormona
circula no plasma em forma livre ou unida as proteinas e admite-se a exis-
téncia de um sistema inactivador de natureza ainda desconhecida no sangue
e na urina.

No sentido de esclarecer quais os estimulos para a secregdo da hor-
mona, Copp e col (10) em 1972, demonstraram no pombo que a introducdo
de célcio no jejuno estimula a produgcdo de calcitonina. Cooper e col (11)
demonstraram que a gastrina, a colecistoquinina, a pentagastrina e outros
produtos sintéticos analogos estimulam a produgédo de tireocalcitonina. Dos
estudos efectuados até ao momento pode deduzir-se que existe uma hor-
mona digestiva (gastrina, colecistoquinina) susceptivel de ter uma acgdo
protectora contra a hipercalcemia de origem digestiva. Drogas adrenérgicas,
aumentando os niveis do A. M. P. ciclico, que é considerado o mensageiro
secundario mediador da acg@o de diversas hormonas, estimulam a produgéo
de calcitonina, enquanto que os fdrmacos adrenérgicos tém uma acgdo oposta.
A injeccéo intravenosa de estreptomicina produz no rato hipocalcemia e hipo-
fosforemia, admitindo-se que este efeito se produz através do A. M. P. ciclico.

O calcio, o magnésio, o glucagon, a teofilina, a oxitocina, a tiroxina,
a pancreozimina, a gastrina, a acetilcolina, a epinefrina, a prostaglandina E,,
a serotonina e a histamina aumentam a libertagdo da calcitonina dos teci-
dos tiroideus. A accao da calcitonina no homem é ma! conhecida, sabendo-se
que actua ao nivel do osso, do rim e do intestino. Ao nivel do osso a hor-
mona bloqueia a sua destruicdo nos minutos que se seguem a sua injecgdo.
A calcitonina inibe em culturas 6sseas a libertagdo do célcio produzida pela
paratormona e pela vitamina D. Quer em cultura de tecidos, quer no osso
«in vivo» de animais a que se administrou calcitonina, observa-se uma redu-
¢do dos osteoclastos. A possibilidade de a calcitonina favorecer a formacgéo
do osso, é um assunto controverso. Gaillard (18) afirma que a hormona
estimula a proliferagcdo osteoblastica; pelo contrario, Flanagan (16) afirma
que nao afecta a sintese do colagénio. Parece poder concluir-se apds os tra-
balhos dos Gltimos anos que a calcitonina inibe a reabsorcdo déssea, sendo
insuficientes os dados actualmente existentes no sentido de demonstrar a
neoformacdo 6ssea. Ao nivel do rim, no homem, tem um efeito calciurico
e fosfatlrico, e ao nivel do intestino, no animal em crescimento, aumenta a
absorgao do calcio durante a digestdo e diminui a excrecdo do calcio endo.-
geno. Os estudos da calcitonina sobre o intestino demonstram que a hormona
ndo parece influenciar o transporte do céalcio através da parede intestinal.
Ao nivel do sangue a calcitonina e a paratormona tém efeitos antagénicos,
anulando-se as suas accdes quando administradas simultaneamente no que
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se refere & calcemia tendo, pelo contrério, acg@o aditiva em relagdo a fosfo-
remia. As duas hormonas aumentam a excre¢do dos fosfatos pelo rim. Em
conjunto admite-se que a calcitonina exerce a sua principal acgdo inibindo
a reabsorcdo 6ssea, opondo-se 4 acgdo da paratormona e da vitamina D,
bloqueando a captacdo do calcio pelas células ésseas, modificando a distri-
buicdo do céalcio nas estruturas sub-celulares e estimulando a saida do
célcio da célula. Como diz Milhaud (34) os conceitos sobre o metabolismo
do célcio estdo a modificar-se gragas a novas aquisigcbes sabendo-se, actual-
mente, que na homeostasia do calcio intervém duas hormonas antagénicas:
uma hipercalcimiante, a paratormona e outra hipocalcemiante, a calcitonina.
A série de conceitos resultantes dos trabalhos realizados nos Gltimos anos
levaram a aplicagdo da calcitonina no tratamento de algumas osteopatias
nomeadamente no Paget, e na osteoporose. Um dos problemas mais contro-
versos é o da quantificagcdo da dose eficaz. Milhaud (34), um dos autores
com maior experiéncia na matéria, estudando a curva da radioactividade ap6s
a administracdo no homem de calcitonina marcada, verificou que a hormona
desaparece rapidamente do sangue para se fixar nos receptores celulares, em
especial nos Osseos. Os osteoclastos sdo particularmente sensiveis & hor-
mona tornando-se, ao fim de alguns minutos, inactivos e carecendo de um
tempo relativamente longo para se reactivarem. Estes factos levam o autor
a aconselhar a administragdo de doses baixas (1 u. M.R.C. ou 5 mg em dias
alternados) durante trés meses. Depois de um intervalo de repouso de outros
trés meses pode administrar-se nova série. Milhaud afirma ser inGtil admi-
nistrar doses altas que, para além de favorecerem a formacgdo de anticorpos
anti-calcitonina, podem estimular a formagdo da paratormona anulando-se,
assim, a acgdo da calcitonina. Pelo contrério, outros autores sustentam uma
metodologia diferente, aconselhando 160 u. M. R. C. diariamente ou em dias
alternados segundo a evolugdo da doenca, afirmando que as doses pequenas
sdo ineficazes. De Rose e col (12), tratando um grupo de 22 doentes com
calcitonina porcina (200 u. M. R. C./dia, por via sub-cutdnea) durante 9
meses, seguida de calcitonina de salmdo na dose de 50 u. M.R.C., trés
vezes por semana durante mais 11 meses, verificaram diminuicdo das dores,
da temperatura cutanea sobre as lesbes 6sseas e aumento progressivo da
actividade fisica em 80 % dos casos. Apenas em um caso houve diminui-
¢do, do tamanho das lesdes. De 5 doentes com comprometimento vertebral
e sintomas de sofrimento medular, dois apresentaram melhoras notaveis.
De uma maneira geral a melhoria do quadro pagético surgiu ao
fim de 6-9 meses de tratamento e traduziu-se, para além da diminuicdo das
dores e aumento da actividade fisica, por uma descida dos niveis séricos
de fosfatase alcalina e pela diminuicdo da hidroxiprolinaria. Ao fim de 1 ano
de tratamento houve uma estabilizacdo dos resultados, quer dizer ndo se
verificou uma melhoria progressiva, o que se atribui, segundo os autores,
a formagdo de anticorpos anti-calcitonina que, de resto, foram demonstra-
dos. £ possivel que outros mecanismos (indugio da secrecdo da paratormona,
por exemplo) possam explicar os resultados incompletos e os insucessos.
Os estudos até agora realizados com os trés tipos de calcitonina comercia-
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lizados permitem formar uma ideia- inicial acerca da sua acgdo no homem.
A calcitonina porcina parece ter uma acgdo menos potente e de duragéo
mais curta do que a humana e a de salmio. A tolerdncia parece ser exce-
fente, sem reacgbes alérgicas seja qual for o tipo de calcitonina utilizado
devendo, contudo, segundo Séze e col citarem-se dois fendmenos que po-
dem constituir Obices nos tratamento prolongados: o hiperparatiroidismo
secundario e, como ja referimos, a formagdo de anticorpos anti-calci-
tonina. € provavel que a obtencado em quantidade suficiente da calcitonina
humana de sintese, permita encarar os tratamentos mais racionalmente e por
tempo indefinido (28).

A MITRAMICINA é um antibi6tico provavelmente citotéxico em con-
sequéncia da sua unido ao D. N. A, bloqueando a sintese do R. N. A. Ryan
e col. (44) referem ter tratado no espago de 4 anos 80 casos de Paget
em actividade com este farmaco na dose de 15-25 microgramos/kg de peso/
/dia, administrados por infusdo endovenosa cada 12 horas durante 10 dias
consecutivos. Produziu-se uma melhoria dramatica nos sintomas dolorosos
com descidas da fosfatase alcalina e da hidroxiprolintria em 60 % dos casos.
Nas bibépsias 6sseas das lesdes observou-se o desaparecimento dos osteo-
clastos e a redugdo do nimero dos osteoblastos. Verificaram-se melhorias
muito prolongadas (de vérios meses a 3 anos), e as radiografias revelaram
tendéncia para a normalizagcdo das lesdes Gsseas. Um outro grupo, de 18
doentes tratados com doses de 15-25 microgramos/kg de peso/dia em infu-
sao endovenosa durante 5 dias conseeutivos por semana, num periodo de
4 semanas, 0s autores constataram efeitos sobreponiveis ao ensaio anterior.
O efeito secundario mais frequente foi, em alguns casos, o aparecimento
de nauseas e de vémitos. Noutros casos surgiu uma hipocalcémia suficien-
temente intensa para justificar a administracdo de célcio. As toxicidades
hepatica e renal sdo moderadas, o que ndo contra-indica a sua utilizagéo
em individuos com estes 6rgios integros e, os fenébmenos hemorragicos que
podem surgir quando se empregam doses altas (neoplasias) ndo apareceram
com as doses utilizadas.

0S DIFOSFONATOS, sio compostos quimicos simples contendo unides
fosforo-carbono-fésforo. Comprovou-se que inibem a precipitagdo de diver-
sos sais de célcio e que blogueiam a conversdao do fosfato de calcio em
hidroxiapatita. Este facto ¢ importante e explica a inibicdo da reabsorgao
6ssea. Russel e Smith (43) estudaram o efeito do E. H. D. P. (1-hidroxi-1,1
difosfonato) em 40 casos de Paget administrando o farmaco na dose de
20 mg/kg de peso/dia.

Constataram que a descida dos niveis séricos das fosfatases e da
hidroxiprolinGria se iniciaram no primeiro més, tendo-se os valores mantido
praticamente normais durante o periodo de tratamento que oscilou entre
trés e seis meses. Em seis doentes cujo tratamento se manteve durante 6
meses verificou-se através de bidpsias 6sseas um aumento considerdvel do
tecido ostedide.
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RESUME

A prdpos d'un cas de Paget poliostotique, les auteurs ont fait une révision par-

cielle de [a litérature mettant en point, particuliéremente, les nouvelles aquisitions
dans le traitement de la maladie.

SUMMARY

In the present work — a case of Paget’s Disease — the authors do a biblio-

graphical revision concerning, particularly, the new acquisitions for the treatment of
this disease.
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DOR
O SINTOMA DOMINANTE
NAS DOENCAS REUMATICAS

A SOLUCAO MAIS EFECTIVA: RESOLUCAO DA
INFLAMACAO

= ¥
Comprimidos
Supositorios

e Alivia eficazmente a dor
e Resolve a inflamacao

CHIBRET LIMITADA

Rua Barata Salgueiro, 37, 1.° - Lisboa 2 - Portugal e
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Mobilidade com o
INDOCID

Torna-se imediatamente evidente

que o simples lumbago beneficia
consideravelmente com tratamento. ..
(INDOCID); em cerca de 85% dos doentes...
(verificou-se o desaparecimento

total dos sintomas) ou registaram-se
melhoras dentro de cerca de 10 dias.

Trabucchi, L. e, Bezza, E.: «O tratamento do lumbago
e da lombociatalgia aguda com INDOCID»
- Minerva Ortop. 20:432-438, Set. 1969

Pela maioria dos critérios... subjectivos ou
objectivos,

Indocid

(indometacine, MSD)

Indocid-Duo

(indometacine, MSD)

5 Cépsulas
Supositorios

Diminui a inflamagdo, alivia a dor,
aumenta a mobilidade.
Nota: Facultam-se informagdes

pormenorizadas aos meédicos
sob pedido.

MSD

MERCK SHARP & DOHME LIMITADA
R Barata Salguewo 37-1° Lisboa 2-Portugal

*Marca registada
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