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EDITORIAL

DOS ANTICORPOS ANTI-FOSFOLlPIDOS AO SINDROMA ANTICARDIOLIPINA 1 2 8 

EDITORIAL 

DOS A N T I C O R P O S A N T I - F O S F O L Í P I D O S AO S Í N D R O M A 
ANTICARDIOLIPINA 

Os anticorpos anti-fosfolípidos são imunoglobulinas, particularmente da 
classe IgG, que reagem com os fosfolípidos das paredes endoteliais dos 
vasos, das membranas das plaquetas, das membranas das células nervosas e 
contra o complexo activador da protrombina. 

O primeiro a ser conhecido foi um anticorpo dirigido contra um antigénio 
lipídico extraído do coração de boi-reacção de V.D.R.L. —a qual para além de 
poder ser positiva na sífilis e em outras doenças infecciosas (paludismo, febre 
tifóide, pneunomia atípica, etc.) é-o também, em 20% a 35% dos doentes com 
íupus eritematoso sistémico (1% na população em geral). 

0 segundo anticorpo antifosfolípido a ser descoberto é responsável pelo 
alongamento de tempo de coagulação "in vitro", em particular do tempo de 
cefalina, e é conhecido por anticoagulante lúpico, assim denominado por 
estar presente em 6% a 50% dos doentes com lupus eritematoso sistémico 
(LE.S.). A designação de anticoagulante lúpico é infeliz, uma vez que este 
anticorpo ao invés de estar relacionado com fenómenos hemorrágicos, está-
-o, sobretudo, com fenómenos trombóticos. 

Quer a V.D.R.L, quer o anticoagulante lúpico, têm grandes limitações e, 
assim, a detecção por métodos radio-imunológicos e imunoenzimáticos em 
fase sólida (ELISA) de anticorpos dirigidos contra a cardiolipina purificada 
constituiu nos últimos tempos um avanço indiscutível. 

Ao contrário do que inicialmente se pensava, as anticorpos anticardioli
pina surgem em outras doenças que não o LES (doença de Behcet, tromboses 
venosas e arteriais aparentemente primitivas dos indivíduos jovens, síndroma 
de Budd-Chiari, hipertensão arterial pulmonar, poliradiculites agudas, doença 
de Degos, certas púrpuras trombocitopénicas idiopáticas, etc.), o que levou 
recentemente G.V.R. Hughes e colaboradores a propor a designação de sín
droma anticardiolipina. 

As principais manifestações deste síndroma são as tromboses venosas 
(dos membros inferiores, da axila, do rim e da retina), as tromboses arteriais 
(cerebrais, coronárias, femural e outras), muitas vezes ocorrendo conjunta
mente com o infeio do uso da pílula; os abortos de repetição; a trombocitopé
nia intermitente e por vezes aguda e, esporadicamente, outras manifestações 
como o livedo reticularis, as enxaquecas, a coreia, a epilepsia, as úlceras 
crónicas das pernas, etc. 

0 mecanismo de acção dos anticorpos anti-cardiolipina não é linear. As 
tromboses arteriais e venosas secundárias às lesões do endotélio vascular 
podem ser devidas a uma diminuição da fibrinólise, a um aumento da liberta-
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ção do factor VIII levando a um estado de hipercoagulabilidade, a uma dimi
nuição da produção de prostaciclina que tem uma acção anti-agregante 
plaquetaria ou a uma modificação .funcional das plaquetas devida a uma 
acção destes anticorpos sobre as suas membranas. Os abortos de repetição 
parecem ser devidos a tromboses dos vasos placentários, e a trombocitopénia 
a uma maior destruição das plaquetas pelas células do sistema retículo-
-endotelial. 

Não há, ainda, tratamento definido para a síndroma anticardio-lipina, 
embora alguns trabalhos preliminares apontem para o interesse da anticoa
gulação em doentes com tromboses recorrentes, e para o uso de corticoste
róides nas doentes lúpicas grávidas e com anticorpos anticardiolipina 
presentes no soro. 

M. Vieira Queiroz 
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ARTIGOS ORIGINAIS

ESPASMOFILIA - MANUEL JÚDICE HALPERN ACTA REUMA. PORT. XI (3): 131-138, 1986 

ARTIGOS ORIGINAIS 

FACULDADE DE CIÊNCIAS MÉDICAS 
DEPARTAMENTO DE BIOQUÍMICA 
LISBOA 

ESPASMOFILIA* 

MANUEL JÚDICE HALPERN** 

RESUMO —O Autor considera a espasmofilia uma forma clí
nica de hiperexcitabilidade neuromuscular devida à carência pri
mária em magnésio. O Autor analisa inicialmente os tipos de 
carência em magnésio, as causas de carência, as causas de aporte 
de magnésio e os métodos de estudo de carência em magnésio. Em 
seguida após descrever a sintomatologia clinica de espasmofilia 
propõe medidas terapêuticas para a deficiência e depleção em 
magnésio. 

Para Due (9) espasmofilia é um estado cartacterizado por uma excitabilidade nervosa 
aumentada de um modo persistente. 

Segundo Durlach (13) a espasmofilia, inicialmente considerada como uma tetania latente 
normocalcémia idiopática, é a expressão mais espalhada de carência em magnésio devendo ser 
definida como uma forma clínica de hiperexcitabilidade neuromuscular devido à carência primá
ria em magnésio. 

É o único sinal constante da carência em magnésio. 

Tipos de Carência em Magnésio 

Podem-se considerar dois tipos de carência: 

1. Deficiência—Responde a uma terapêutica oral com magnésio 
2. Deplecção—O déficit do pool do magnésio é tão grande que a carência não pode ser 

corrigida apenas com terapêutica oral. 

D Conferência proferida na Sessão Solene de Abertura do Ano Académico de 1985-1986 da Sociedade Portuguesa de 
Reumatologia. 
(**) Professor Catedrático da Faculdade de Ciências Médicas da Universidade Nova de Lisboa — Campo Santana. 
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Magnésio Sérico e Sintomas 

Flink (23) propôs uma relação entre a gravidade das manifestações clínicas e a 
magnesiemia. 

Todavia podem-se encontrar sinais clínicos de carência com normomagnesiémia. O diagnós
tico faz-se considerando o efeito terapêutico da administração per os de 5 mg/Kg/dia de 
magnésio. 

Este facto pode ter as seguintes razões: 

1. Níveis baixos de magnésio ionisado com magnésio total normal 
2. Nalguns indivíduos haverá compensação provavelmente de origem genética por permea

bilidade de membrana aumentada (20). 

Causas de Carência 

1. Primária— Nesta situação a única causa conhecida é um aporte deficiente ou subnormal. 
Como para níveis iguais de aporte nem todos mostram sinais de carência, temos de admitir que o 
aporte deficiente estará associado a um factor genético. 

No quadro 1 indicamos as principais situações atribuídas a uma carência primária. 

QUADRO I 

CARÊNCIA PRIMARIA 

Hiperexcitabilidade neuromuscular (espasmofilia) 
Prolapso idiopático da valva mitral (doença de Barlow) 
Hipereactividade à histamina 

• pseudoalergia 
• morte súbita inexplicável do recém-nascido 
• choque anafilactoide em anestesia 

Síndroma de Bartter 
Hiperexcitabilidade do músculo liso 

2. Secundária — A carência está associada a causas conhecidas. Pode ser iatrogénica (qua
dro 2) ou não iatrogénica (quadro 3). 

Incidência da Hipomagnesiémia 

Até relativamente pouco tempo pensava-se que a hipomagnesiémia era rara no homem, 
baseados na ideia que o aporte alimentar de magnésio era suficiente para evitar a carência. 
Todavia como o aporte do magnésio é subnormal, não admira que estudos feitos em doentes 
hospitalizados revelem uma incidência importante da hipomagnesiémia, frequentemente asso
ciada a hipocaliemia, hipofosfatémia, hiponatremia ou hipocalcémia. Nas unidades de cuidado 
intensivo a hipomagnesiémia pode atingir os 65% (38). Mesmos resultados foram referidos em 
inquéritos alimentares. 

Aporte de Magnésio 

A análise de vários inquéritos alimentares (quadro 4) mostra que na maior parte dos países é 
inferior ao mínimo diário proposto de 6 mg/Kg/dia (19). 

Causas de Aporte Deficiente 

1. Pouca riqueza em magnésio dos principais produtos alimentares— De facto os alimentos 
pobres em magnésio constituem uma grande proporção da dieta das famílias urbanas, nomeada
mente das de baixo rendimento (25, 40 (quadro 5). 

2. Técnicas de crescimento acelerado das plantas— Estas técnicas acarretam uma menor 
fixação de magnésio pelas plantas. Para lá do facto de as culturas aceleradas esgotarem o mag
nésio do solo, o crescimento rápido leva as plantas a assimilarem incompletamente o magnésio. 

ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 



ESPASMOFILIA 1 3 3 

QUADRO 2 

CAUSAS IATROGÉNIAS 

INGESTÃO DIMINUÍDA OU MAL ABSORÇÃO 
Dietas hiperproteicas e hipocalóricas 
Dieta de Kemper 
Perfusões amagnésicas 
Resecções extensivas do intestino 
Bypass intestinal 

PERDAS EXCESSIVAS 
Gastrintestinais—abuso de laxantes 

aspiração gastrintestinal 
Renais— diuréticos 

. cis-platina 
aminoglicosidos 
transplantação renal 

DISREGULAÇÃO NERVOSA OU METABÓLICA 
Stress (p.ex. cirurgia) 
Neurotrópicos, psicanalepticos 
Medicamentos hipercalcemiantes 
Extractos tiroideus 
Contraceptivos orais 

QUADRO 3 

CAUSAS NAO IATROGÉNIAS 

INGESTÃO DIMINUÍDA 
Malnutriçào 
Alcoolismo crónico 
Pancreatite 
Doenças difusas do intestino (enterite regional, colite ulcerosa) 

PERDAS EXCESSIVAS 
Gasf/y>?fesf/>7a/s 

vómitos 
diarreia 
esteatomia 
sprue 

Renais 
nefropatias 
hiperaldosteronismo 

Cutâneas 
queimaduras 
sudação excessiva 

ALTERAÇÕES NA HOMEOSTASE 
Stress 
endocrinopatias 

3. Pobreza dos sofos em magnésio— Esgotamento do solo em magnésio, o que acarreta um 
déficit médio em magnésio de 10 Kg por hectare, levando a produção de batatas e forragens com 
menos de 20 a 30% de magnésio (1, 27). 

4. Refinação—Provoca grandes perdas de magnésio, nomeadamente nos açucares e 
farelos. 
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5. Fervura dos vegetais—Origina perda de magnésio para a água. 
6. Pesticidas—Impedem a absorção do magnésio. 

QUADRO 4 

INQUÉRITOS SOBRE APORTE 

Autor 

Duckworth e 
Warnock 
Leverton e col 
Schroeder e col 
Amiot 
Brown 
Holtmeyer e Kuhn 
Hamilton e Minsky 
Greger e col 
Springe e col 
Fodor e col 
Srivasta e col 
Seelig 
Ashe e col 
Vir e Love 
Huber e col 
Durlach e col 
Skuckowska 
Rafalski 
Morgan e col 

Ano 

1942 
1961 
1969 
1969 
1970 
1972 
1973 
1977-9 
1979 
1978 
1978 
1978 
1979 
1979 
1980 
1980 
1980 
1983 
1985 

País 

Inglaterra 
USA 
USA (Hospitais) 
Besançon (França) 
USA (Boston) 
Alemanha 
Inglaterra 
USA (Indiana) 
Inglaterra 
Canadá (Terra Nova) 
Canadá (Montreal) 
USA 
USA 
Irlanda do Norte 
USA (Tenesee) 
França 
Polónia 
Polónia (Lodz) 
USA 

% do aporte 
recomendado 

68 
54-93 
57-63 
69-80 
75 
72 
77 
54-94 
71 
48-53 
71-75 
45 
60 
56 
66-100 
80-100 
79 
70 
75-85 

Métodos de Estudos da Carência em Magnésio 

1. Magnésio sérico— 0 conhecimento da carência em magnésio teve por ponto de partida a 
descrição de crises de tetania em indivíduos com normocalcémia e hipomagnesiémia (24, 34, 
43). Embora se saiba desde os trabalhos de Lim e Jacob (31) que pode haver carência com 
normomagnesiémia, o doseamento do magnésio sérico ainda continua a ser um dos melhores 
índices. 

2. Magnésio eritrocitário—Já em 1938 Tufts (41) tinha descrito uma maior estabilidade do 
magnésio eritrocitário em relação ao sérico — este desceria menos rapidamente na carência e 
subiria mais lentamente quando da administração de magnésio, facto explicado por Ginsburg 
(26) como devido à ausência de trocas entre o plasma e eritrócitos. Embora esta ausência de 
trocas seja questionada nomeadamente pela maior riqueza em magnésio dos reticulócitos e dos 
eritrócitos jovens, o facto é que se confirma a maior estabilidade dos seus valores e que por 
vezes o doseamento do magnésio eritrocitário se mostra mais sensível que a do sérico. 

3. Magnesiuria— 0 doseamento do magnésio na urina de 24 horas ou talvez melhor a razão 
magnésio/creatina poderá dar informações úteis. 

Para Dyckner e Wister a magnesuria normal é de 145 e 245 mg/24 h. Uma magnesiuria 
aumentada pode explicar a origem de uma hipomagnesiémia. Pelo contrário uma magnesiuria 
muito baixa na ausência de insuficiência renal reflecte um mecanismo de resposta homeostática 
à carência em magnésio. É por esta razão que Bargheon (2) considera que valores inferiores a 
100 mg/dia são índice de carência em magnésio. 

4. Magnésio noutras células—Tem-se descrito o interesse do doseamento do magnésio nos 
linfócitos (4, 36) e no músculo (19) nias as dificuldades técnicas e as divergências dos resultados 
não generalizaram o uso destas técnicas. 
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QUADRO 5 

TEOR DOS ALIMENTOS EM MAGNÉSIO 

(mg/100 gr.) Alimento 

>100 Melaços 
Nozes 
Cacau 
Leite seco 

35-100 Moluscos 
Bacalhau seco 
Peixe curado ou seco 

15-35 Cereais 
Arroz 
Batatas 
Tomate 
Vegetais 
Frutos 
Carne 
Peixe 
Queijo 
Pão 

<15 Açúcar 
Mel 
Ovos 
Óleos 
Margarinas 
Vinho 
Cerveja 

Dados de (39) e (44) 

Sintomatologia Clinica da Espasmofilia 

A sintomatologia é polimórfica com grandes variações individuais (33). A sintomatologia 
associa manifestações desprovidas de toda a especificidade e variando de um doente para outro. 
Durlach (15) classifica os sintomas em manifestações centrais, manifestações periféricas, altera
ções funcionais localizadas e alterações tróficas (quadro 6). 

A estes sinais podem-se sobrepor manifestações paroxísticas agudas. 
É raro observar as grandes crises de tetania aguda (15, 22, 29). 
É frequente observarem-se grandes crises nevróticas. Os sintomas mais importantes são: 

1. Surtos ansiosos—Com sensação de morte eminente podendo gerar hiperventilação, 
alcalose gasosa e perpetuação da crise (12,32). 

2. Lipotimias essenciais 
3. Hipoglicémia funcional em jejum com sede e suores 
4. Sintomas vagais ou taquicardias paroxísticas 
5. Crises asmáticas com falta de ar 

Exames Complementares 

1. A demonstração da excitabilidade neuromuscular é indispensável — sinais de Chvostek 
ou Trousseau, electromiograma (8, 10, 16, 17). 

2. Em certos casos estão indicados o electroencefalograma (42) estudo poligráfico do sono 
(7, 18), electronístagmograma (42). 

3. Considerando a frequência do prolapso da valva mitral é útil fazer um ecocardiograma. 
4. Para lá da determinação do magnésio no sangue, eritrócitos e urina de 24 h, é aconselhá

vel também o doseamento do potássio, cálcio e fosfatos. 
No quadro 7 adaptado de Durlach (12) indicamos um esquema ideal de estudo da 

espasmofilia. 
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QUADRO 6 

SINAIS CLÍNICOS DA ESPASMOFILIA 

1. Manifestações centrais 
— hiperemotividade ansiosa 
— parestesias faríngeas com sensação de aperto 
— dispneia sine 
— tremores 
— astenia matinal 
— cefaleias 
— insónia 
— lipotimia 

2. Manifestações periféricas 
— parestesias 
—formigueiros 
— fasciculações musculares 
— cãibras 
— raquialgias 
— (mioclonia) 
— fatigabilidade excessiva ao esforço muscular 

3. Alterações funcionais localizadas 
— Cardíacas (palpitações, pré-cordialgias, extrassístoles) 
— Vasculares (palidez, Raynaud, etc) 
— hepatobiliares (atonia, disquinésia) 
—gastrintestinais (cãibras epigástricas, aerogastria, cólon espástico) 
—pulmonares (dispneia asmatiforme) 
— oculares (fadiga visual nistagmo) 

4. Alterações traficas 
— Fragilidade das unhas, cabelos e dentes 

Formas Clinicas 

Distinguem-se formas plurisintomáticas em que se observam em média 10 dos sintomas 
descritos e formas oligosintomáticas que levam o doente ao especialista e muitas vezes não são 
diagnosticadas. 

Terapêutica 

Discutiremos apenas o tratamento de carência primária pois que na carência secundária o 
tratamento é diferente na deficiência e na deplecção. 

1. Deficiência — Trata-se pela administração oral de 5 mg/Kg de magnésio no adulto e de 
quantidades mais elevadas em crianças e grávidas. 

2. Deplecção 
2.1. Correcção da hipermagnesiuria 

Quando há hipermagnesiuria (mais de 150 mg/24 h) deve-se procurar reduzi-la pela 
administração dos diuréticos de poupança de magnésio ou de inibidores de aldosterona; amilo
ride, trianterene, espirolactona, carirenona, modamine (3, 5, 6, 37, 45). 

2.2. Magnesiofixadores 
Quando não há hipermagnesiuria ou esta não pode ser corrigida recorre-se aos magne

siofixadores, ou seja, substâncias que aumentam a absorção e captação de magnésio. 
0 primeiro a ser usado foi a vitamina B 6 (6, 30). Forma um complexo com aminoácidos 

que facilita a captação do magnésio (11). Nem sempre é eficaz. 
Quando a vitamina Be não actua deve-se utilizar a vitamina D ou de preferência a 

25-hidroxi-vitamina D 3. Deve-se usar sempre em pequenas doses, nunca associada ao cálcio e 
magnésio. Todos os meses devem ser determinadas a calcémia e fosfatémia. 
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QUADRO 7 

EXAMES COMPLEMENTARES 

Sinais de Chvostec 
Sinal de Trousseau 

SCANNINGS 
Obrigatórios 

Electromiograma 
Electroencefalograma 

Em casos particulares 
Estudo poligráfico do sono 
Electronístagmograma 

ANÁLISES 
Sangue 

Magnésio sérico 
Magnésio eritrocitário 
Potássio 
Cálcio 
Fosfatos 

Urina de 24 horas 
Magnésio 
Cálcio 
Fosfatos 

Adapt, de (12) 

2.3. Magnésio parentérico 
Se as duas alternativas anteriores falharem está indicado o magnésio parentérico. 
A associação de um magnésio fixador favorece a sua penetração na célula. 

SPASMOPHIUE/SPASMOPHILY. Acta Reuma. Port, XI (3): 131-138, 1986. 
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Sequelas de fracturas 
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área afectada, massajando-se cuidadosamente até completa ab
sorção. 
A duração do tratamento é variável, de acordo com a situação clí
nica a tratar. O efeito terapêutico pode levar alguns dias a mani
festar-se, pelo que não é aconselhável o abandono precoce do 
tratamento , o qual deverá prolongar-se cerca de 2-3 dias após o 
desaparecimento da sintomatologia. 
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L'HYPERPARATHYROIDISME PRIMAIRE 

PR. J.P. CAMUS* ET DR. AC. KOEGER" 

Cette maladie peu frequente se définit par une secretion supraphysiologique de parathor
mone, de cause inconnue, mais habituellement liée à ("existence d'un adénome parathyroidien. 

HISTORIQUE 

Après la découverte par OWEN (1962) des glandes parathyroides à I'occasion de lautopsie 
dun rhinoceros du zoo de Londres, ERDHEIM (1903) constate que ces glandes sont hypertrop-
hiées au cours du rachitisme commun, premier exemple d'hyperparathyroidisme secondaire à 
une hypocalcémie chronique. En 1925, MANDL procede à ('ablation dun adénome parathyroi
dien, plus par intuition que par la connaissance precise de la physiologie phospho-calcique. En 
1931, notre Maitre J.-A. LIÈVRE consacré sa these à (hyperparathyroidisme primaire et décrit 
des signes osseux sous le nom d' "ostéose parathyroidienne" En 1941, ALBRIGHT insiste sur la 
frequence des signes rénaux: lithiases recidivantes, troubles de la réabsorption du phospore. En 
quelques anées, l'aspect clinique de la maladie est bien étabil et les progrès de la chimie permet
tent de definir un syndrome biologique associant hypercalcémie, hypercalciurie et hypophospho
rémie; ces dosages sont demandes pour confirmer un diagnostic base sur des elements cliniques 
et radiologiques et mener à la cervicotomie. 

En 1974, I'introduction dans la pratique médico-biologique des appareils de dosage automa
tique permettant de doser la calcémie chez tous les malades hospitalises ou non, quels que 
soient leurs symptômes. C'est alors que se produit une veritable revolution dans le diagnostic de 
l'hyperparathyroidisme primaire (HP): de tres nombreux cas sont découverte "par hasard" avec 
un syndrome biologique évocateur, mais sans aucun symptôme clinique caractéristique. Ces 
formes latentes sont aujourd'hui plus frequentes que les formes classiques; elles sont probable
ment des formes de début; leur traitement est encore discute. 

On découvre dans la même période que I'HP peut être associe à d'autres phénomènes pat
hologiques: polyadénomatose endocrinienne, cancers, etc... 

I Chef du Service de Rhumatologie du C.H.U. Pítié-Salptríère, Paris. 
•) Médecin-praticien des Hopitaux — même adresse. 
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ETIOLOGIE 

La frequence de la maladie a beaucoup change depuis que des formes cliniquement latentes 
sont découvertes par les dosages systématique de la calcémie. Ainsi, on retrouvait 1 cas pour 
100000 habitants dans le Royaume Uni en 1961, contre 27 cas pour 100000 en 1979 aux 
U.S.A. et 25 pour 100000 en Angleterre. 

De même, l'age des patients au moment du diagnostic était inférieur ã 50 ans dans 74% des 
cas en 1973 (LIEVRE-CAMUS), alors qu'aujourd'hui 90% des malades ont plus de 50 ans 
(MUNDY). Ceci nous apprend que la frequence de I'hyperparathyroidie augmente avec l'age, 
mais aussi que les sujets âgés dèveloppent rarement les signes cliniques classiques, à tel point 
qu'est noe la notion d"'hyperparathyroidie physiologique senile". 

Dans le passe, la maladie touchait également les deux sexes (LIEVRE, CAMUS, 1972). 
Actuellement, les formes latentes du sujet de plus de 50 ans concernent surtout les femmes, si 
bien que le sex ratio est de sept femmes pour un homme en 1980. 

L'aspect anatomique de I'HP se resume à trois éventualités: 1'adénome parathyroidien, de 
loin le plus frequent (80% des cas), parfois double ou triple. L'hyperplasie parathyroidienne con
cerne les cellules claires ou foncées; la constatation d'une hyperplasie des quatre glandes doit 
faire rechercher des antecedents d'hypocalcemie chronique, car c'est l'aspect habituei des HP 
sécondaires. Enfin, le cancer parathyroidien est retrové dans 2 à 3% des séries d'HP. 

Ies facteurs prédisposants commencent à être mieux connus. La repartition géographique 
de la maladie montre une forte predominance dans les regions peu ensoleillées (LIEVRE) d'ou 
sont issues les plus grandes séries de la littérature. 

Des formes familiales sont possibles, dans deux circonstances principales: la polyadénoma
tose endocrinienne (Syndrome de Sipple ou de Wermer) oil un ou plusieurs adénomes parath
yroidiens sont frequents, et 1'adénome héréditaire simple, parfois recidivam. Une enquête 
familiale est dono utile dans tous les cas. 

L'hypophosphorémie chronique. notamment celle qui est liée à une tumeur ou dysplasie du 
tissu conjonctif, peut s'accompagner tres tardivement d'un adénome parathyroidien. 

Les cancers de touts origine peuvent être associes à un adénome parathyroidien. Ainsi, on 
retrouvé un cancer dans 39% des 166 cas d'HP de KAPLAN (1971) et dans 33% des 86 cas de 
SAMAAN (1976). Notre étude fournit des résultats comparables (29%). II faut done penser à la 
possibilite d'un parathyroidien devant une hypocalcémie "cancéreuse". Le cancer thyroidien est 
assez souvent retrouvé, ce qui nous conduit à meptionner le role de /'irradiation cervicale dans la 
genèse de ces tumeurs. Les antecedents d'irradiation cervicale dans I'enfance ou I'adolescence 
sont retrouvés par RAO (1980) chez 3% dune série de 400 sujets témoins; il en retrouvé 17% 
chez Í30 HP (p<0,025). De plus, 5% de 200 sujets ayant été irradies dans le passe sont por
teurs dun HP latent. La période de latence est en moyenne de 35 ans. Des chiffres supérieurs 
sont donnés par PRINZ (1976): 30% d'irradiations dans 89 cas d'HP avec un délai d'apparition 
moyen de 30 ans. 

Une autre cause iatrogène esf le lithium: une vingtaine d'observations sont connues dans la 
littérature. Ce chapitre n'est probablement pas clos. 

PHYSIOPATHOLOGIE 

Rappelons briévement que la parathormone, dans les conditions normales, est sécrétée au 
cours de toute hypocalcémie. Elle rétablit une calcémie normale, en augmentant lostéoclasie, en 
diminuam la clearance rénale du calcium ionise, en améliorant ('absorption intestinale du cal
cium par son action sur la 1 -hydroxylation rénale de la 25 OH vitamine D. L'HP realise done une 
hyperparathormonémie chronique avec une hypercalcémie autonome et, dans les formes d'evo
lution prolongée ou severe, I'apparition de signes osseux ou rénaux. 

La formation d'un adénome parathyroidien pourrait être la réponse à une stimulation 
parathyroidien prolongée (HP tertiaire) par une hypocalcémie antérieure, mais il est possible que 
d'autres facteurs de stimulation interviennent (baisse chronique du taux de 1,25 (OH)2-D3 dans 
I'hypophosphoremie chronique?). Notons qu'il n'est pas connu de parathyréostimuline d'origine 
diencéphalique. Au total, la plupart des HP semblent idiopathiques, mais nos connaissances 
progressent dans ce domaine. 
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CLINIQUE 

De I'HP est actuellment réduite au minimum car le diagnostic est fait le plus souvent par la 
découverte d'une hypercalcémie latente (Tableau n.° 1). 

TABLEAU 1 

CIRCONSTANCES DE DÉCOUVERTE (%) SERIES COMPARATIVES 
CAMUS HEATH 

1971 1985 1974 1976 

30 48 29 28 

REIN 
OS 
UGD 
DIV 
0 

40 
16 
6 

13 
5 

2 
8 
3 

15 
72 

51 
31 

5 
5 
8 

4 
20 

8 
17 
51 

I. — Nous rappellerons cependant les principaux symptômes "historiques" de la maladie, 
que I'on peut observer encore, surtout dans le domaine néphrologique: 

—signes osseux: il s'agit de lésions ostéolytiques touchant de façon irrégulière les os corti-
caux plus que les os trabéculaires. Ceux-ci, au contraire, surtout sur le rachis, peuvent être 
relativement condenses. Certains aspects sont évocateurs: I'osteoporose granuleuse du crane, la 
lyse des houppes phalangiennes, les encoches internes des corticales des phalanges. Par contre, 
la disparition de la lamina dura autour des racines des molaires n'est ni frequente, ni spécifique. 
Souvent, les radiographies du squelette sont normales. 

—signes rénaux: ils sont plus frequents que les signes osseux; on les rencontre encore 
comme signes révélateurs. II s'agit surtout de lithiase rénale récidivants associée à une hyper
calciurie. Celle-ci peut révéler un adénome parathyroidien avant que I'hyercalcemie soit nette. 
Dans notre experience, ces formes d'hypercalciurie normocalcémique liées à un adénome 
parathyroidien guérissent après ablation de I'adenome. 

La néphrocalcinose peut être due à un HP, mais il s'agit d'un signe tardif. 
Le syndrome polyuro-polydispsique est un signe classique, rarement observe aujourd'hui, 

car il est provoque par une hypercalcémie importante, qui diminue la perméabilité des cellules 
tubulaires. 

Enfin, I'insuffisance rénale de I'HP s'observe dans les lithiases recidivantes, avec infection 
et nephrite interstitielle. Elle represente un facteur de mauvais pronostic, car elle ne disparait 
pas aprés ablation de I'adenome. Par contre, I'insuffisance rénale fonctionnelle des hypercalcé-
mies aigues est reversible à condition que le traitement soit rapidement efficace. 

— Citons enfin la chondrocalcinose articulaire (qui complique les hypercalcémies chroni
ques), les pancréatites calcifiantes, les troubles psychiques et I'asthenie musculaire, liée aux 
fortes hypophosphorémies. 

II.^Actuellement, le diagnostic de I'HP est le plus souvent biologique, devant une hypercal
cémie ou plus rarement, une hypercalciurie ou une hypoephosphorémie. 

—L'hypercalcémie (normale entre 95 et 103mg/ l ou 2,30 à 2,55mmol/l) a pour cause 
essentielle le cancer (70% des cas). II peut s'agir d'un cancer avec metastases, plus rarement 
d'un cancer sans lésion osseuse (poumon, rein), d'une maladie de Kahler, ou tres rarement, 
d'une leucose lymphoide aigue. 

L'HP ne resprésente que 25% des cas, mais nous avons vu que /'association cancer-HP n'est 
pas exceptionnelle. 

On éliminera facilement les causes rares: intoxication par la vitamine D, sarcoidose, 
syndrome du lait et des alcalins, abus de diurétiques thiazidiques, maladie de Paget. 

Une place spéciale doit être réservée au syndrome de Marx, hypercalcémie hypocalciurique, 
souvent familiale, au cours duquel les parathyroides sont parfois hypertrophiées. 
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De nombreux cas doivent faire I'objet d'investigations plus fines. 
— L'hypercaciurie (normale: 100 à 300mg/24h) peut révéler um HP, après elimination d'un 

apport excessif de vitamine D, d'une sarcoidose, d'un regime tres riche en calcium. L'hypercal-
ciurie "idiopathique", facteur de lithiase rénale, peut être due à une hyperabsorption intestinale 
ou à une fuite rénale de calcium, mais un adénome parathyroidien peut en être la cause 
(ADAMS) dans un pourcentage de cas qui atteint 30% dans les statistiques suédoises. 

—L'hypophosphoremie, due à (action de la parathormone sur le tube proximal est un signe 
biologique rarement rencontre actuellement et toujours associe à des perturbations calciques 
nettes. 

— Un bilan phosphocalcique plus complexe doi être pratique dans tous les cas douteux. Ce 
bilan doit comprendre le dosage radio-immunologique de la parathormone et surtout la mesure 
I'impact de celle-ci sur I'AMP cyclique du tube renal (AMPc néphrogénique). II s'agit d'un dosage 
biologique de I'activite de la parathormone. Le dosage radio immunologique de la parathormone 
n'est pas un dosage tres fiable, car les antigènes actuellement disponibles (COOH terminal) ne 
représentent pas la fraction active de l'hormone (NH2 terminal). Ce dosage donne 70 à 75% de 
résultats positifs. Par notre, le dosage de I'AMPc néphrogénique donne 90 à 95% de positivité 
(PAILLARD). 

D'autres notions interessantes peuvent être tirées de ce bilan: l'association d'une hypercal
cémie et dune augmentation du taux de parathormone es três évocatrice d'HP, car les causes 
non parathyroidiennes d'hypercalcemie tendent à supprimer la secretion de parathormone. De 
plus, une charge calcique orale ou veineuse fait baisser la parathormone et I'AMPcN dans les 
hyperplasies de I'HP secondaire alors que les adénomes ne sont plus sensibles aux variations de 
la calcémie 

Ces épreuves sont d'un grand intérêt dans les formes hypercalciuriques et normocalcémi-
ques de I'HP; on peut leur ajouter le test de 10 jours aux diurétiques thiazidiques. Ce test permet 
de savoir si I'hypercalciurie est sensible à ce medicament (diabete renal) et si la reduction de 
I'hypercalciure s'accompagne d'une hypercalcémie durable. Dans ce cas, ('existence d'un adé
nome parathyroidien est probable 

Signalons enfin les difficultés du diagnostic d'HP au cours de I'insuffisance rénale chronique 
et le faible intérêt des dosages des phosphatases alcalines, de la citratémie et de I'osteocalcine, 
dont Taugmemation n'est pas spécifique. 

Au terme de cette étude biologique, le diagnostic d'HP hypercalcémique ou hypercalciurique 
latent peut être affirmé ou peut rester douteux. 

Dans ce cas, il faut répéter les examens après quelques mois car un adénome debutant n'a 
pas toujours une secretion augmentée en permanence. 

Toutefois, d'autres investigations peuvent être faites: l'etude de l'histologie osseuse et sur
tout la recherche d'un adénome parathyroiden par échographie ou scanner cervical: 

—La biopsie osseuse {crête iliaque ou lésion lytique sur une zone non portante) montrerait 
une augmentation franche de I'osteoclasie associée souvent à une ostéoblastose modérée (aug
mentation du remodelage osseux) avec hypervascularisation et surtout proliferation fibroblasti-
que remplaçam la moelle osseuse normale. 

—La recherche directe de 1'adénome parathyroidien se fait par ultrasonographie (échograp
hie) ou par tomodensitométrie cervicale (scanner). Notre experience porte surtout sur ('échograp
hie: elle donne 93% de résultats positifs et nous parait actuellement la meilleure methods 
d'investigation pré-opératoire (Pr. — J.-F. MOREAU). Le scanner est indique lorsque ('échograp
hie est negative: elle permet le repérage des adénomes intra-thoraciques. La négativité de ces 
explorations ne doit done pas faire rétarder l'exploration cervicale dans les cas evidents. Dans les 
cas douteux, il faut attendre, d'autant plu qu'il s'agit toujours de formes latentes, dont la gravite 
n'est pas certaine. 

Formes cliniques: rappelons quelques éventualités ne figuram pas au chapítre étiologique: 
— Les formes de I'enfant, predominant chez le garçon, marquees par la lithiase rénale et 

I'asthenie musculaire. 
— Les formes de la femme enceinte, ou I'adenome doit être enleve, sinon, I'enfant nait 

tétanique. 
— Les adénome intra-thoraciques, rares, mais de découverte difficile. 
— Les cancers parathyroidiens, de mauvais pronostic. 
— Les adénomes tertiaires, formes particulières, survenant au cours des hyperparathyroídis-
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mes sécondaires chroniques, réactionnels à une hypocalcémie de longue durée. L"'adénomisa-
tion" d'une glande hyperplasique pourrait atrophier les trois autres et se presenter comme un 
adénome primitif. 

— Les adénomes non secrétants se voient au cours de la polyadénomatose endocrinienne 
dans 30% des cas. 

— Les hypercalcémies aigues sont, au contraire, une urgence de réanimation dominée par 
une déshydratation massive et des troubles digestifs, neurologiques et rénaux. 

Traitement: le profond changement apparu dans les circonstances du diagnostic de I'HP a 
apporté un changement parallèle dans les indications thérapeutiques 

Naguère, des cas d'HP révélés par des lésions rénales, osseuses, générales et par des 
hypercalcémies franches devaient être opérés sans retard. Les méthodes de detection pré-
-opératoire des adénomes étaient peu performantes. L'intervention était longue, difficile, néces
sitant une chirurgie spécialisée, un histologiste et beaucoup de patience. On voit encore de tels 
cas, mais ils sont devenus exceptionnels. 

Lablation de I'adenome amène une normalisation rapide de la calcémie et de la calciurie, 
une guérison des lésions osseuses et des calculs rénaux. Par contre, I'insuffisance rénale, 
('hypertension artérielle et la chondrocalcinose persistent. 

Aujoud'hui, les formes latentes sont I'objet d'une discussion importante: I'abstention chirur
gicale est souvent eonseillée si le patient a plus de 70 ans, si aucun symptôme n'est décelé et si 
la calcémie ne dépasse pas l l O m g . Bien entendu, une surveillance régulière devient 
nécessaire. 

Notre opinion est un peu différente. Elle se base sur le fait qu'un hyperparathyroidisme; 
même léger, peut être un facteur d'aggravation d'une osteoporose de la senescence et qu'un 
syndrome d'HP peut, quoique rarement, révéler un cancer parathyroidien. Nous avons systémati
quement recours à I'echographie parathyroidienne et nous opérons les adénomes nettement 
visibles par cette technique. Le repérage préalable de I'adenome (ou des hyperplasies) rend l'in
tervention plus simples et sans danger. 

La solution idéale serait ('existence d'un traitement medical efficace de I'HP. Malheureuse
ment, ni la cimétidine, ni la calcitonine ni les diphosphonates ne semblent répondre aux espoirs 
qu'ils ont suscites. 

Enfin, tout malade opéré d'un adénome parathyroidien doit être examine une fois par an, car 
la recidive s'observe dans 10 à 15% des cas. 

HIPERPARATIROIDISMO PRIMÁRIO/PRIMARY HYPERPARATHYROIDISM Acta Reuma. Port. XI 
(3): 139-143; 1986. 
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MÉDICAMENTEUX DANS L'ARTHROSE 

FA. COMMANDRE, J. BOUCHET, B. TAILLAN ET J.P. JULIEN 

1. Introduction 

Si l'arthrite apparait comme une maladie inflammatoire, rapidement révélée, de I'articula
tion dans sa globalité, I'arthrose degenerative, plus sournoise et secrete, touche avant tout le 
cartilage articulaire, pour aboutir dans des délais souvent tres longs et sous les apparences 
d'une affection bénigne, presque aphlegmasique, à des lésions graves et invalidantes au point de 
justifier, lorsqu'elles sont possibles, des interventions chirurgicales. 

Devant ce danger menaçant que l'age va souvent révéler sans I'avoir provoque et dont, par 
consequent, la frequence croit en raison même de la longévité accrue, deux problèmes essen-
tiels se posent: 

— Dépister le plus précocement possible l'atteinte du cartilage par application systématique 
de regies épidémiologiques et d'investigations preventives bien définies chez les sujets 
predisposes. 

— Tenter de corriger les alterations pathologiques lorsqu'elles peuvent encore répondre à 
différentes mesures thérapeutiques susceptibles d'inflechir revolution vers une doulou
reuse impotence fonctionnelle, d'autant plus douloureuse que I'articulation demeure 
encore, quoique de façon limitée, mobilisable. 

Nous ne reviendrons pas ici sur les problèmes essentiels d'epidemiologie et de dépistage de 
l'arthrose, même chez des sujets fort jeunes car I'on sait bien maintenant que le vieillissement 
n'est pas, en soi, responsable de cette maladie, même s'il peut par différents mecanismes en 
accélérer revolution. Bien des sujets ages possèdent, en effect, des articulations parfaitement 

Travail du Service des consultations externes et spécialites Médicales (Dr. FA. Commandre) de I'Hopital St Roch — Nice. 
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saines au cartilages solides, alors que d'autres facteurs ont pu determiner chez des sujets jeu
nes, (apparition dune dégénérescence premature des revêtements cartilagineux. II convient 
surtout de rappeler ici et succinctement les causes essentielles afin de mieux adapter la ou les 
conduites thérapeutiques ultérieures: 

Trois groupes étiopathogéniques viennent à I'esprit: 

— Le groupe des arthroses primitives par perturbation de la qualité même du cartilage à 
quelquâge que ce soit, cette perturbation pouvant résulter, soit de troubles vasculaires 
généraux (ischémie), soit de troubles métaboliques (achronose, chondrocalcinose, 
hemochromatose), soit encore d'endocrinopathies (Acromégalie, Diabete, Hyperparath
yroidie) ou de maladies osseuses (Paget, Hyperostose), soit enfin de veritable "Maladie 
Arthrosique Primitive" oil I'on ne saurait guère évoquer que des problèmes de predispo
sition génétique ou "d'intimite tissulaire". 

— Le groupe des arthroses post traumatiques qui rassemble les perturbations du cartilage 
articulaire resultant des suites de fractures articulaires et des modifications qu'elles 
entrainent immanquablement sur laxe biomécanique, ainsi que les suites de contusions 
uniques ou multiples telles qu'elles ont été décrites par FICAT, GEDEON et ARLET au 
niveau de la rotule et LEQUESNE sur la hanche, notamment. 

— Le groupe des arthroses sécondaires d'origine essentiellement mécanique oú peuvent 
intervenir: 

• La surchage pondérale globale, liée à lobésité ou relative, chez I'ampute par exemple. 
• Le surmenage articulaire lié aux activités professionnelles ou sportives par microtrauma

tismes répétés et hyperpressions. 
• L'incongruence articulaire primitive par malformations congénitales (dysplasies des han

ches, des rotules p.ex.) ou sécondaires par deformations acquises à la suite d'osteochon-
drites, épiphysiolyse, etc... 

• La désaxation par inégalité des mensurations des membres porteurs, genu valgum ou 
varum, par exemple. 

• Linstabilité articulaire par lésions méniscales, ligamentaires ou insuffisance de 
musculation. 

• L'hyperlaxite ligamentaire, etc. 

Ce rappel succinct des conditions étiopathogéniques d'apparition des manifestations arthro
siques permet de concevoir les différentes orientations possibles des conduites thérapeutiques. 
II faut toutefois, afin de mieux affiner les prescriptions, proceder à un bilan précis des lésions du 
cartilage et utiliser toutes les ressources modernes d'investigation (radiographies sous toutes 
incidences utiles en utilisant des grilles d'evaluation bien codifiées, scannographie, arthroscopie 
éventuelle et plus rarement arthrographie) afin de faire apparaitre de façon aussi precoce que 
possible les lésions cartilagineuses et de tenter de les traiter à un stade ou I'on peut encore 
espérer, sinon les corriger totalement, du moins en ralantir ou stabiliser I'evolution. 

Ainsi apparait la necessite de fixer, outre les circonstances d'apparition décrites précédem-
ment, le stade évolutif de la maladie arthrosique afin de mieux guider la presciption des mesures 
thérapeutiques à prendre. Dans ce domaine il est d'usage d'utiliser le classement en 4 catego
ries retenu par (American Rheumatological Association (ARA) dont les critères sont bien 
connus. 

2. Bases thérapeutiques de I'arthrose 

Ce n'est qu'en possession de tous les elements diagnostic et pronostic definis ci-dessus, 
qu'il faut choisir, pour chaque patient dans son contexte à la fois pathologique mais également 
socio-professionnel et psychologique, les mesures preventives et curatives les mieux appro
priêes, en utilisant sélectivement les armes thérapeutiques dont nous disposons, à savoir les 
regies hygiénodiététiques, la physiothérapie, les traitements médicamenteux et la chirurgie. 
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2.1. Régies hygiénodiététiques 

II faut avant tout faire prende conscience au patient des risques potentiels de cette maladie 
apparemment bénigne, dès le stade I, si possible, et léduquer en consequence pour qu'il accepté 
de se soumettre à un mode de vie mieux adapte à ses possibilites physiques et plus spéciale
ment articulaires: 

— Mise au repos des articulations touchées par diminution plus ou moins importante de 
I'activite physique en fonction de la gravite ou par I'emploi de moyens de soulagement 
tels que béquilles ou cannes (bien entendu du côté oppose aux lésions!), par exemple. 

— Suppression de la surcharge pondérale par un regime hypocalorique permettant de 
retrouver rapidement un poids ideal, voire légèrement inférieur pour soulager au maxi
mum la souffrance des articulations. 

— Education ou reeducation du malade pour obtenir le maintien de bonnes positions 
physiologiques en station debout (compensation des défectuosités par semelles orthopé
díques, réajustement de hauteur des talons pour compenser les écarts de longueur etc..) 
ou couchée (literie mieux adaptée, utilisation rationnelle de coussins...). 

2.2. Physiothérapie 

La Physiothérapie represente, au même tittre que les régies hygiénodiététiques precedentes, 
une base commune d'action dans l'arthrose degenerative dont les méthodes d'application seront 
adaptées au stade évolutif de la maladie. Les moyens dont on dispose dans ce domaine 
comportem: 

— Une kinésithérapie avec exercises de musculation active, globaux on sélectifs (Vaste 
interne, ischiojambiers), isométriques au début du traitement ou en phase aigue, pour 
devenir davantage proprioceptifs ensuite. 

— Les exercices doivent être progressifs et enseignés de telle façon qu'ils puissent être 
pratiques à domicile sans excès et sous controles périodiques. 

— Une hydrothérapie ou crénothérapie qui permet de soulager douleur et raideur tout en 
fortifiant la musculature entourant les articulations touchées. Elle parait particulière
ment adaptée au traitement des grosses articulations des membres inférieurs oú les 
exercices en piscine réalisent une mise en "apesanteur relative". 

— Un réchauffement articulaire soulageant la douleur et les spasmes musculaires que lon 
peut obtenir par des moyens varies (diathermie, ultra sons, infra-rouge, compresses 
chaudes, piscines chauffées, bains de paraffine, boues et emplâtres chauffants...). 

— Des mesures d'appoint seront adaptées à chaque cas particuliers: attelles, colliers, 
genouillères, appareillage de redressement, voire stimulation musculaire transcutanée, 
et même acunpuncture pour certains... 

— Thalassothérapie et cures thermales apportent souvent un benefice indéniable si les 
programmes thérapeutiques sont soigneusement aménagés. 

2.3. Chirurgie 

Si nous plaçons ici la chirurgie c'est uniquement pour nous permettre de nous consacrer de 
façon plus exhaustive au traitement médicamenteux de l'arthrose, veritable thème de cet 
expose. La chirurgie represente le terme ultime d'une evolution et le dernier recours devant des 
situations souvent desesperantes, voire devant Céchec thérapeutique! II faut la mettre en oeuvre 
au bon moment, ce qui represente souvent un choix difficile pour le chirurgien compte tenu des 
techniques et de leurs consequences à court et long terme. En tout cas nous estimons que, 
quelle que soit la date de la decision d'intervention, il apartient au traitement medicai de temer 
de la rétarder au maximum et d'assurer au mieux le succès et les suites opératoires. 

2.4. Traitements médicamenteux de l'arthrose 

Les medicaments disponibles pour traiter l'arthrose degenerative se repartissem en 4 
groupes de produits dont I'activite vise essentiellement et en fonction de la gravite des 
symptômes presentes, à supprimer la douleur, éliminer les poussées inflammatoires aigues ou 
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subaigues engendrées par I'arthrose, rétablir I'activite fonctionnelle de ('articulation, ne serait-ce 
que pour permettre I'application des mesures hygiénodiététiques et physiothérapeutiques 
précédemment décrites et éviter au maximum les recidives ou revolution vers I'aggravation. 

Ces 4 groupes consistem par ordre "d'agressivite thérapeutique" décroissant en: 

— Corticóides 
— Antiinflammatoires non stéroidiens 
— Salicylés 
— Divers traitements dits de fond de la maladie arthrosique. 

Corticóides 

La corticothérapie per os n'est pas indiquée dans I'arthrose sauf exception et pour de 
courtes durées. 

En revanche les infiltrations intra-articulaires sont utiles et efficaces chez certains patients 
oú s'associe une reaction synoviale à l'arthrose. 

Leurs effets peuvent durer jusqu'a plusieures mois mais I'on doit se limiter en tout cas à 3 
ou 4 infiltrations annuelles en raison des nombreux risques auxquels elles exposent 
(surinfection, eatabolisme articulaire, poussée inflammatoire paradoxale, etc..) et des problèmes 
qui peuvent se poser au chirurgien lorsqu'il sera appelè à intervenir sur ces articulations 
traitées. Rappelons en tout cas la necessite d'une aseptie parfaitement rigoureuse. 

Toutes ces contraimes font que fon doit réserver la corticothérapie intra-articulaire aux 
seules poussées aigues réellement handicapantes et proiongées. 

Antiinflammatoires non stéroidiens 

Les antiinflammatoires non stéroidiens ne deviennent véritablement nécessaires que lors
que I'element inflammatoire vient se surajouter de façon plus ou moins permannente et que lon 
désire soulager rapidement le patient. 

La três large gamme des medicaments proposes montre assez les besoins constants d'ame
lioration des produits existants surtout au niveau de la tolerance gastrodigestive, voire biologi
ques, et même comme cela a été récemment évoqué, au niveau d'effects chondroplégiques 
éventuellement aggravants. 

Tous ces produits demeurent greves d'effects sécondaires indésirables plus ou moins rapi
dement sévères. Les tolerances individuelles, três variables, justifiant Cessai de différents pro
duits, doivent être soigneusement pour permettre une prescription souvent prolongée, mais 
rarement permanente. 

Salicylés 

Dans cette série médicamenteuse oú fleurissalent toutes les variantes des phenylbutazones 
et de leurs derives récemment supprimés en raison de leurs risques potentiels, il ne reste plus 
que I'ac. acétylsalicylique, dom les vertus et le prix modeste representem incontestablement un 
moyen de soulagement rapide et efficace, voire un traitement régulier qui serait suffisamment 
préventif, dans la mesure oú la susceptibilité individuelle des patients leur permet des prises 
régulières de 2 à 4 grammes par jour sans troubles digestifs et sans modifications trop sévères 
de Thémostase. 

Différentes formulations de cette substance, sous forme classique ou prolongée, visent d'ail
leurs à amoindrir les effets indésirables pour permettre des traitements réguliers. 

Les traitements dits de fond dans I'arthrose degenerative 

Ces traitements de fond ne sauraient se substituer aux differences traitements précédem
ment décrits, mais sont susceptibles de representor un appoint non négligeable dans le confort 
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du patient, en association avec les différentes mesures hygiénodiététiques et psysiothérapiques 
déjá évoquées. 

II est bien evident que lon ne saurait traiter avec ces différents produits des poussées 
aigues ou des stades três avances de la maladie. Ce type de traitement s'adresse bien davantage 
et souvem avec benefice, aux stades I et II de la classification de L'ARA pour ne devenir qu'un 
adjuvam parfois utile au cours des stades III en vue de rétarder au maximum la decision chirurgi
cale et au stade IV lorsque la chirurgie a fait son travail ou n'est plus de mise. 

Leur efficacité, souvent mise en cause par certains, repose pourtant sur des bases physio
pathologiques, assez bien définies pharmacologiquemem mais dont le role est particulièrement 
difficile à mettre en evidence cliniquement. En revanche leur totale inocuité et I'absence d'ef
fects sécondaires fâcheux doit souvent les faire préférer à des traitements moins innocents, 
surtout lorsque I'on souhaite traiter de façon permanente, pour des raisons à la fois médicales et 
psychologiques, les phénomènes douloureux et les troubles fonctionnels de la maladie arthrosi
que. Les bases physiopathologiques des "traitements de fond" de la maladie arthrosique repo
sent sur la qualité d'un produit à rétablir I'equilibre entre des processus de destruction et de 
reconstruction au niveau du cartilage, l'arthrose traduisant en fait et grossiêrement, le triomphe 
de la destruction sur la reconstruction. 

Quelle que soit l'etiologie de l'arthrose, les lésions observées au niveau du cartilage et leur 
evolution plus ou moins rapides dans le temps, sont assez univoques: 

— fibrillation (apparition de fissuration dans la couche superficielle du cartilage). 
— approfondissement de ces fissures et effritement du cartilage avec proliferation réaction

nelle des chondrocytes et augmentation de leur activité métabolique tendam à recons-
truire le cartilage lésé. 

— progression des fissures qui atteignent la couche de cartilage calcifié et los sous
chondral avec formation d'ulcerations. 

— epaississement avec sclerose de l'os sous-chondral. 

Parallèlement: 

— la quantité de protéoglycanes diminue d'oú excés de I'hydratation avec apparition dun 
necrose chondrocytaire, d'une rupture des fibres collagènes et d'une accumulation 
d'enzymes protéolytiques. 

— II y a dépôt local de pyrophosphates, d'hydroxyapatites et de calcium, surtout s'il existe 
une chondrocalcinose associée. 

3. Nouvelles voies de recherches thérapeutiques 

De nouvelles tentatives thérapeutiques ont été effectuées au cours des dernières décades, 
encouragées par les progrès constates dans le domaine biologique, en particulier le succès des 
cultures de chondrocytes. 

Désormais on dispose dun modele biologique in vitro qui permettra de mieux connaitre 
l'incidence des produits médicamenteux au niveau d'un metabolisme cellulaire qui eonditionne 
le maintien des normes physiologiques au niveau du tissu cartilagineux. Dez études sont d'ail
leurs en cours dans ce sens. 

Certes ces modeles n'autorisent pas à affirmer la réalité d'une efficacité in vivo mais, ils 
permettront au moins de mieux corner les potentialités véritables des produits proposes dans le 
traitement de fond de la maladie dont il conviendra ensuite de verifier l'interet reel pour le 
patient. 

Même si les methodologies des recherches cliniques sont devenues infiniment plus rigou-
reuses et exigeames dans ce domaine, il faut malgré tout tenir compte dans nos jugements 
d'une experience empirique ancienne souvent importance dans ce domaine. 

Ainsi, une tradition vieille d'un demi-scièle a consacré I'usage de substances telles que 
liode et le soufre associes dans des proportions plus ou moins importantes dans des produits 
commerciaux avec ou sans diverses vitamines, du phosphore ou du magnesium. L'absence d'ex-
périmentations scientifiques bien contrôlées empêche de leur attribuer une efficacité certaine, 
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mais il est non moins certain que bon nombre de patients se trouvent parfaitement soulagés. Les 
investigations entreprises plus récemment sur Taction des extraits insaponifiables d'avocat et de 
soja seront plus sérieuses et permettront peut être de leur accorder un intérêt thérapeutique 
supérieur à celui de simples soutiens psychologiques aux prescriptions non medicamenteuses 
du traitement de fond de l'arthrose. 

Les preparations enzymatiques visant à stimuler la reconstruction du cartilage: extraits carti
lagineux ou de moelle osseusse, catalase et peroxydases, superoxydedismutases (Orgotein®) en 
injections intra-musculaires, sont encore à l'etude. L'hormone de croissance agirait par Tinter-
médiaire de somatomédines capables de stimuler la synthèse cartilagineuse et de réplíquer les 
chondrocytes. 

D'autres substances sont censées inhiber la destruction du cartilage provoquee par les enz
ymes lysosomiaux protéolytiques soit directement (c'est par exemple le cas de la chloroquine qui 
stabiliserait les membranes lysomiales et inhiberait les proteases cartilagineuses), soit en stimu
lant la production d'acide glycuronique par les chondrocytes. Cest le cas des produits tels que 
I'acide hyaluronique 

Malheureusement, Télévation ainsi obtenue du taux de I'acide glycuronique exercerait une 
action défavorable sur lagrégation des protéoglycanes et sur la synthèse du sulfate de 
chondroitine. 

Un produit nous parait utile à signaler dans ce groupe. II s'agit de la N-acetylhydroxyproline. 
Ce dérivé de I'hydroxyproline que Ton retrouvé dans le cartilage après administration per os 

interviendrait utilement au niveau du metabolisme chondrocytaire et serait susceptible d'accroi-
tre la synthèse du collagéne. 

Une action également positive sur la synthèse des protéoglycanes ne serait pas exclue. 
De plus la N-actétylhydroxyproline a démontré chez le rat qu'elle pouvait proteger I'estomac 

et le tractus intestinal des atteintes ulcérigènes de la phenylbutazone et de I'acide 
acétylsalicylique. 

Ainsi l'association, aux salicylés notamment, laisse envisager, en plus de Taction propre du 
produit one tolerance accrue lorsque Tadjonction d'amiinflammatoires plus aggressifs devient 
nécessaire 

Cette preparation qui a fait I'object de recherches cliniques anciennes et plus recentes, nous 
parait digne de faire I'objet d'etudes cliniques nouvelles plus approfondies et parfaitement con
trôlées selon les regies actuelles des bonnes pratiques de recherches cliniques. II faut en effet 
ne pas méconnaitre Timportance d'un effet placebo positif, voire négatif, dans ces affections et 
Ton doit, si I'on désire contrôler parfaitement l'efficacite de ces produits non seulement recourir 
à des methodologies contrôlées à double insu, mais également proposer des durées de prescrip
tion suffisamment proiongées (au dela de 2 à 3 mois) pour pouvoir s'assurer de la disparition 
éventuelle de l'effet placebo initial dont classiquement la durée ne dépasse guère 6 à 8 
semaines. 

Dans Tétat actuei de nos connaissances et compte tenu des données pharmacologiques en 
tout cas, il apparait que la N-acétylhydroxyproline à la dose de 600mg par jour (3 prises de 1 
gélule à 200mg) peut améliorer dans la mesure oú le traitement est suffisamment prolongé, la 
symptomatologie douloureuse et fonctionnelle de la maladie arthrosique et represente un 
appoint non négligeable dans I'ensemble des mesures prises pour freiner l'evolution ce cette 
redoutable affection. Ces résultats que Ton peut verifier par les méthodes habituelles d'evalua
tion clinique de Tintensité et de la frequence des poussées douloureuses, par Tétude de la capa
cite fonctionnelle (marche et différents indices d'evaluation des mouvements actifs et passifs..) 
et de la consommation plus ou moins importante d'antalgiques, s'acompagnent de phénomènes 
sécondaires si peu fréquents (moins de 5%) par rapport aux autres produits antiinflammatoires 
que la N-acetylhydroxyproline peut representor un traitement d'appoint ou de relai nécessaire 
aux patients, tant pour son role dans le maintien d'un equilibre fondamental que pour le confort 
psychologique qu'il peut apporter à des malades souvent desesperes d'avoir à changer ou à 
renoncer si fréquemment aux medicaments antiinflammatoires non stéroidiens classiques. 

4. Conclusion: 

On voit done que face à cette redoutable affection le médecin dispose malgré tout de nom
breuses armes, certes de valeurs inégales mais qui ne sont pas seulement, et pas toutes, à 
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visées purement symptomatiques. Même si le degré des lésions cartilagineuses diffère d'un 
malade à Tautre et même s'il et difficile actuellement pour les medicaments prescrits de leur 
faire atteindre des taux thérapeutiques adéquats à Tintérieur du cartilage même, on peut espérer 
dans I'avenir utiliser de nouvelles techniques de livraison locale des drogues presentes, à savoir 
I'injection d'anticorps monoclonaux porteurs, spécialement développés pour pénétrer spécifique
ment à Tintérieur du cartilage et lui apporter les substances indispensables à I'equilibre métabo
lique tissulaire. 

En tout cas, quel que soit le type de traitement adopte et les combinaisons thérapeutiques 
choisies, il faut que durant l'evolution thérapeutique, les médecins se basent sur des échelles 
cliniques, fonctionnelles, radiologiques, socio-professionnelles comparables et rigoureuses pour 
apprécier I'impact des medicaments utilises. 

Ce n'est qu'en possédant une parfaite connaissance des concepts physiopathologiques fon
damentaux de cette affection, de ses diverses formes cliniques, des dernières informations sur 
les traitements cherchant à lutter contre la dégénérescence articulaire que Ton pourra obtenir 
les résultats thérapeutiques les plus satisfaisants et rétarder au maximum les decisions 
opératoires. 

INTERESSE E LIMITES DO TRATAMENTO DE FUNDO MEDICAMENTOSO NA ARTROSE/ 
/INTEREST AND LIMITS OF THE MANAGEMENT OF OSTEOARTHROSIS. 
Acta Reumat. Port. XI (3): 145-151; 1986. 
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PSORÍASE E ARTRITE. CLÍNICA E PATOGENIA* 

DOMINGOS ARAÚJO, A. ALBINO TEIXEIRA, CARLOS RESENDE, J. MESQUITA GUIMARÃES 
e A. LOPES VAZ 

RESUMO — Estudaram-se 80 doentes psoriáticos, 54 homens e 
26 mulheres, de idade entre os 12 e os 76 anos (idade média de 
39,6 anos). Registou-se a data de aparecimento das lesões, o tipo 
da psoríase e a severidade das lesões (PASI/psoriasis area and 
severity index). Na avaliação articular utilizou-se a observação cli
nica e exames radiográfico e cintigráfico. O protocolo incluiu, 
ainda, estudo analítico, imunológico e imunogenético e, em alguns 
casos, o estudo morfológico e com fluorescência da sinovial do 
joelho. 

Em 50% dos doentes as lesões cutâneas iniciaram-se antes dos 
20 anos de idade e a intensidade segundo a fórmula do PASI variou 
de 1,1 a 64,4 correspondendo o 1.° valor a uma forma muito dis
creta de psoriase vulgar e o 2." a uma psoriase eritrodérmica extre
mamente grave. 

Diagnosticou-se artrite psoriática em 33 doentes (23 homens e 
10 mulheres) com a seguinte distribuição pelos grupos de Moll e 
Wright: grupo 1—3 doentes; grupo 2 —nenhum doente; 3 — 7 
doentes; grupo 4 — 7 doentes; grupo 5 — 16 doentes. As lesões 
cutâneas precederam as queixas articulares em 91% dos casos. 
Nos doentes com artrite a incidência familiar de psoríase foi mais 
elevada do que nos sem artrite. O estudo cintigráfico confirmou as 

{*) Trabalho do Departamenlo de Reumatologia (Director: Prof Lopes Vaz| e Serviço de Dermatologia (Director: Prof. J. Mesquita 
Guimarães) do H.S João —Porto 
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alterações observadas clínica e radiograficamente e evidenciou nal
guns casos, hiperfixação em articulações doentes sem manifesta
ções radiográficas e noutras assintomáticas. Analit icamente 
constatámos seronegatividade para o F.R., aumento moderado da 
velocidade de sedimentação, hiperuricémia em 10% dos psoriáticos 
sem artrite e em 20% nos doentes com artrite; elevação do IgA e da 
actividade do complemento total, diminuição dos linfóticos B e T. 
Os resultados da tipagem HLA revelaram aumento significativo dos 
antigénios A1, B ,3, B 17. B 21, BW 33 e DR 7 e diminuição dos antigé
nios B12, DR, e DRj. 

Nos fragmentos de sinovial verificou-se hipertrofia do mesoté
lio, infiltrado inflamatório de linfócitos e plasmocitos em redor dos 
vasos de parede espessada e rodeados por áreas de densificação 
fibrosa. A imunofluorescência demonstrou a presença de depósitos 
granulares e IgG perivasculares. Não se observaram depósitos de 
complemento. 

Estudaram-se 80 doentes psoriáticos, 54 homens e 26 mulheres, de idade entre os 12 e os 
76 anos (idade média 39,6 anos). Registou-se a data de aparecimento das lesões, o tipo de 
psoríase e a severidade das lesões (PASI/psoriasis area and severity index). 

Na avaliação articular utilizou-se a observação clínica e exames radiográficos e cintigráfico. 
O protocolo incluiu, ainda, estudo analítico, imunológico e em aJguns casos, o estudo morfoló
gico e com fluorescência da sinovial do joelho. 

A intensidade das lesões, segundo a fórmula do PASI, mostrou variações de 1,1 a 64,4, 
correspondendo o primeiro valor a uma forma muito discreta da psoríase vulgar e o segundo a 
uma psoríase eritrodérmica extremamente grave. Os PASIs médios dos diversos tipos de pso
ríase foram de 11,3, 9,2 e 11,2 nos doentes com psoríase vulgar, em gotas e inversa, respectiva
mente e 42,5 nos doentes com formas eritrodérmicas. 

Em 50% dos doentes as lesões iniciaram-se antes dos 20 anos de idade, em 33% entre os 
21 e os 40 anos, em 16% entre os 41 e os 60 anos e em 1% após esta idade 

Diagnosticou-se artrite psoriática em 33 doentes (23 homens e 10 mulheres) com a seguinte 
distribuição pelos grupos clínicos de Moll e Wri jht: grupo 1, incluiram-se 3 doentes; o grupo 2 
não englobou qualquer doente; no grupo 3 classificaram-se 7 doentes e igualmente no grupo 4 
se incluíram 7. doentes. No grupo 5 que incluía doentes com atingimento axial (sacroileíte e/ou 
envolvimento do raquis) incluiram-se 16 doentes. Este grupo englobou, ainda, 4 doentes assinto
máticos que foram detectados pelos exames clínico e radiográfico e um doente com lesões muti
lantes e marcado atingimento axial. 

Nos doentes com artrite psoriática as lesões cutâneas precederam as queixas articulares em 
91% dos casos, sendo a artrite a primeira manifestação em 3 doentes apenas. A incidência 
familiar de psoríase foi mais elevada nos'doentes com artrite do que nos sem artrite, correspon
dendo só valores mais elevados aos casos associados a envolvimento axial (64%). 0 valor médio 
do PASI nos psoriáticos com e. sem artrite não diferiu. Contudo, a maioria das formas severas de 
psoríase ocorreu nos doentes com atingimento poliarticular e espondiloartrite. 

O estudo cintigráfico confirmou as alterações observadas clínica e radiograficamente e evi
denciou nalguns casos, hiperfixação em articulações atingidas sem lesões radiológicas. Os índi
ces de fixação ao nível das sacroiliacas foram idênticos nos psoriáticos com e sem artrite, 
quando avaliados globalmente e muito próximos dos observados nos controlos normais, no 
entanto os doentes do grupo 5 apresentavam índices de fixação superiores aos observados nos 
restantes grupos. Nos calcâneos, os índices de fixação não diferiram significativamente entre os 
controlos e os psoriáticos sem artrite, sendo muito mais elevados nos psoriáticos com artrite. 

Analiticamente constatamos seronegatividade para o factor reumatóide, aumento moderado 
da velocidade de sedimentação, hiperuricémia.em 10% dos psoriáticos sem artrite e em 20% dos 
doentes com artrite. 
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A actividade do complemento (total e fracções) revelou aumento significativo de C 3 e C4 nos 
doentes com artrite. 0 doseamento das imunoglobulinas séricas evidenciou um aumento das IgA 
e IgG e diminuição das IgM, esta última sem significado estatístico. 

O estudo das subpopulações linfocitárias do sangue periférico mostraram diminuição dos 
linfóticos B e T nos doentes com artrite psoriática, embora sem significado estatístico em compa
ração com os psoriáticos sem artrite. 

A tipagem HLA nos psoriáticos (com e sem artrite) revelou aumento significativo dos antigé
nios A , e B 21 (p<0.05) e B ,3, B 1 7 e BW38 (p<0.01) e diminuição do antigénio B ,2 relativa
mente à população controlo. Na população psoriática o antigénio DR7 foi mais frequente 
(p<0.001) e os antigénios DR , e DR 2 tiveram menor incidência (p<0.05)doque nos controlos. 

Os antigénios B27 e BW3^ predominaram nos artríticos, sendo o risco relativo de apareci
mento de doença reumatismal, de 2,5 e 1,4 respectivamente para o B27 e BWg^. 

Nos doentes com história familiar de psoríase avultaram os antigénios A28, 8,3 e B27. 
Nos fragmentos de sinovial verificou-se hipertrofia do mesotélio, infiltrado inflamatório de 

linfócitos e plasmocitos em redor dos vasos de parede espessada e rodeados por áreas de densi
ficação fibrosa. A imunofluorescência demonstrou a existência de depósitos granulares de IgG 
perivasculares não se observando depósitos de complemento. 

Os nossos resultados confirmaram que a artrite psoriática embora possa apresentar aspec
tos comuns à artrite reumatóide e à espondiiite anquilosante, apresenta especificidade clínica, 
radiográfica e imunogenética, para ser considerada como uma entidade nosológica 
independente. 

A artrite psoriática nos nossos doentes iniciou-se mais frequentemente sob formas mono ou 
oligoarticulares, as quais evoluíram muitas vezes para a poliartrite periférica com ou sem envol
vimento axial e com incidência elevada de entesopatias. 

As alterações imunológicas que observamos na psoríase não permitem a,sua responsabiliza
ção na génese da afecção. Acreditamos, contudo, que a prossecução de estudos das subpopula
ções linfocitárias com anticorpos monoclonais e de fluorescência da sinovial, assim como 
estudos imunogenéticos mais aprofundados, possam contribuir para o seu esclarecimento 
etiopatogenético. 

SUMMARY 

We lhave studied 80 patients with psoriasis, 54 men and 26 women, whose age varied 
between 12 and 76 years (mean of the age ~39.6 years). We have registered the data in which 
the injuries appeared, their severity and the psoriasis pattern. For the articular estimation we 
used the clinic radiographic and scintigraphic examinations. The register comprised also the 
analytic, immunological and imunogenetic studies and, in some .cases, the morphological and 
the immunofluorescence study of the synovial tissue of the knee. 

In 50 per cent of the patients, cutaneous lesions appeared before 20 years old and their 
intensity, according to the PASI, ranged from 1.1 to 64.4, the first rate correspond to a very light 
form of psoriasis and the second one to a severe eritrodermic, psoriasis. 

We lobserved 33 patients with psoriatic arthritis (23 men and 10 women) which belong to 
the Moll and Wright groups as follows: three in the first group, zero in the second, seven in the 
third, sixteen in the fifth one. 

The cutaneous lesions appeared before the articular ones in 91 per cent of the cases. The 
patients with psoriatic arthritis showed a greater frequency of psoriasis in the relatives than in 
those without arthritis. 

Scintigraphic study corroborated the clinical and radiographic alterations and, in some , 
cases, put in evidence hyperfixation in the injured articulations which were no symptomatic and 
showed no radiological features. 

In the laboratory data we found a persistent negative test for rheumatoid factors; a moderate 
increase of the erytrocyte sedimentation rate; hiperuricaemia. in 10 per cent of the psoriatic 
without arthritis and in 20 per cent of the arthritic patients; in these patients the complement 
activity was increased and a defective function of the T and B lymphocytes was present. 

The HLA patterns showed a significative increase of the antigens HLA-A,, 6,3, B17, B21, 
BW3^ and DR7 and a decrease of the antigens HLA-B12, DR, and DR2. 
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The synovial fragments have demonstrated hypertrophy of the mesothelium and a inflamma
tory infiltrative of lymphocytes and plasmocytes around the vessels which presented with thick 
walls. The immunofluorescence showed granular deposites of IgG around the vessels and 
absence of complement deposits. 

PSORIASIS and ARTHRITIS. CLINICS and PATOGENY Acta Reuma. Port. XI (3): 153-156; 1986. 
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A REABILITAÇÃO DO DOENTE OSTEOARTRÓSICO 

M. HERMÍNIA GRENHA* 

RESUMO —O autor refere-se à reabilitação global do doente 
osteoartrósico, não só a nível fisico, mas também psíquico e sócio-
-profissional. Refere-se em seguida à terapia fisica cuja prescrição 
se deve basear na compreensão da patogénese da osteoartrose. 
Termina salientando a importância dos programas de terapia ocu
pacional e da educação do doente. 

INTRODUÇÃO 

0 estabelecimento de um plano terapêutico em Medicina Física e de Reabilitação pressupõe 
não só o conhecimento da deficiência mas primordialmente o conhecimento da incapacidade. 

Como se sabe a incapacidade é a repercussão da doença a nível somático, emocional, social 
e vocacional. Considerando por um lado o doente e por outro o meio em que está inserido a 
incapacidade resulta da interacção doente: ser físico e psíquico e meio-ambiente: social e 
vocacional. 

0 esquema proposto "in Krusen: Tratado de Medicina Física e de Reabilitação"; esquematiza 
esta interacção. 

Por um lado a resultante da interacção doença-resposta psicológica, por outro lado a resul
tante sócio-vocacional, que constitui o meio no qual o doente está inserido, levam ao estabeleci-
m.ento da incapacidade. 

No tratamento global do doente reumático é necessário ser feito além do diagnóstico da 
doença e a avaliação das deficiências, o diagnóstico da incapacidade. Se nos limitarmos a tratar 
a doença e as suas repercussões físicas, o tratamento estará incompleto. 

A reabilitação do doente reumático, neste caso osteoartrósico, pressupõe uma actuação ao 
nível físico: tratamento da deficiência, mas também a nível psíquico e sócio-vocacional, isto é 
pressupõe a reintegração social global do doente. 

I Assistente Hospitalar do Hospital de Santa Marta; Directora Clínica da Climefire. 
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Assim o fisiatra além de dominar todas as actuações terapêuticas que conduzem à atenua
ção da sintomatologia e à melhoria da função, coordena as actuações da equipa de reabilitação 
da qual fazem parte não só o fisioterapeuta, o terapeuta ocupacional, o psicólogo, e quando 
necessário o psiquiatra, à assistente social, o médico de trabalho, apoiado por uma consulta 
pré-vocacional. 

Segundo Rusk "a reabilitação é uma filosofia de responsabilidade médica ". Com efeito a 
actuação médica não pode terminar após debelado o processo agudo ou controlado o processo 
crónico, mas só após a máxima recuperação da função e a reintegração global do doente no seu 
meio sócio-profissional, essa actuação se poderá considerar completada. 

Em muitos processos reumatológicos e estão neste caso consideradas as osteoartroses, o 
fisiatra encontra-se perante processos crónicos, evolutivos, isto é, o comprometimento da função 
vai sendo cada vez maior, a indepedência do doente vai sendo progressivamente afectada. 

Assim o plano de reabilitação tem de ser dinâmico, estabelecendo constantemente novos 
objectivos, utilizando constantemente novas técnicas. A nível psíquico o apoio ao doente tem que 
ser constante, enfamizando as áreas fortes, minimizando as áreas fracas, tentando obstar os 
efeitos produzidos pela perda progressiva de função, mantendo o doente independente durante o 
maior tempo possível. 

Como estabelecer um plano de reabilitação? 
Os dados fornecidos pela história clínica clássica, na qual no caso da osteoartrose damos 

especial relevo aos exames do sistema músculo-esquelético: exame articular, muscular, electro-
diagnóstico, electromiografia, exames radiológicos, apesar de nos conduzirem ao diagnóstico da 
doença e à avaliação de deficiência, não nos dão em regra o diagnóstico da incapacidade. 

Dai a importância da avaliação funcional em Medicina Física e de Reabilitação. Esta não é, 
nem pode ser, um somatório dos exames muscular e articular mas deve ser o parâmetro exacto 
das actividades que o doente pode ainda executar, em relação aos membros superiores e da sua 
independência na mobilidade: marcha com ou sem apoio; transporte em cadeira de rodas, trans
ferências etc... 

Finalmente para o diagnóstico de incapacidade ficar completo são necessárias as avaliações 
psíquica, social e vocacional. 

Resumindo poderemos dizer que para estabelecimento de um plano de reabilitação o Fisiatra 
se baseia no diagnóstico da doença: que pressupõe o conhecimento do seu tipo de evolução 
(aguda, subaguda ou crónica); grau de actividade do processo inflamatório (se existe) e sua loca
lização; avaliação correcta de deficiência, em regra localizada no caso de osteoartrose ao sistema 
músculo-esquelético (disfunção articular, diminuição de mobilidade, atrofia muscular, deforma-
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ções etc..) outras doenças associadas (cardiopatias, insuficiência respiratória, etc..) e ainda na 
avaliação da incapacidade que compreende: os exames funcional, psíquico, social e vocacional. 

Opções Terapêuticas na Osteoartrose. 
Na posse dos dados anteriormente focados, o Fisiatra está apto a elaborar o plano de Reabi

litação para um dado doente. Para tal vai recorrer a métodos pluridisciplinares de que focaremos 
os grandes grupos. 

I. Terapêutica Física: a qual actua a nível da deficiência que se manifesta por sintomatolo
gia subjectiva: dor e diminuição da mobilidade, e objectiva: limitações articulares, atrofias mus
culares, deformações músculo-esqueléticos etc.). 

II. Terapia Ocupacional: que tem como finalidade a recuperação da função e pode constituir 
um treino pré-vocacional, quando necessário. 

III. Psicoterapia: que tem por fim actuando a nível psíquico conduzir o doente ao aproveita
mento máximo das suas potencialidades. 

IV. Reintegração sócio-profissional. 
V. Finalmente não devem ser esquecidos os programas de educação do doente na utiliza

ção da suas articulações. 
Dado o pouco tempo de que disposmos vamos analisar e fundamentar a terapia física e a 

terapia ocupacional, e mostrar alguns exemplos de programas educacionais para o doente com 
osteoartrose. 

Terapêutica Física 

Tem como objectivos o controlo do processo degenerativo, a prevenção ou recuperação total 
ou parcial da defeciência, e o controlo da dor. 

Os seus princípios baseiam-se na compreensão da patogénese das lesões resultantes do 
processo de osteoartrose, bem como dos factores de agravamento das mesas. 

1 Repercussão do processo a nível articular 
Tendo uma etiologia ainda hoje não completamente esclarecida, possivelmente multifacto

rial e independentemente da localização da lesão primária se verificar a nível da cartilagem ou 
do osso subcondral, a sequência patogénica que ocorre na osteoartrose é bastante idêntica. 

Assim após a lesão primária: (fracturas das trabéculas do osso subcondral com consequente 
lesão cartilagínea ou vice-versa, verifica-se numa fase inicial um aumento de fixação de água 
por parte dos proteoglicanos (rotura de rede de contenção do colagénio) seguida de uma diminui
ção do conteúdo de proteoglicanos da cartilagem e perda das suas propriedades hidrófilas. Mor
fologicamente a cartilagem diminui de altura e perde a sua resistência e elasticidade. 

As fibras de colagénio inicialmente sofrem fibrilhação e posteriormente apresentam fissuras 
mais ou menos profundas. 

Como consequência a superfície cartilagínea torna-se bosselada e incongruente. Por outro 
lado esta cartilagem fragilizada e rígida não favorece os movimentos deslizantes articulares 
verificando-se um "stress" à mobilização bem como alteração dos pontos do apoio articular. 

Por sua vez as fracturas que ocorrem a nível trabecular do osso subcondral sofrem um 
processo de regeneração que conduz a uma neoformação óssea, que avança das camadas mais 
profundas às mais superficiais contribuindo para o aumento de incongruência da superfície arti
cular e contribuindo para o agravamento "stress" à mobilização articular. 

Além desta neoformação do osso subcondral, o osso do bordo articular reage à lesão cartila
gínea pela formação de osteofitos. Estes desenvolvem-se ao longo do contorno da superfície de 
apoio. Noutros casos os esteofitos desenvolvem-se para o interior, estendendo-se ao longo de 
zonas de inserção dos ligamentos e cápsula articular. 

No processo degenerativo a sinovial e a cápsula articular são durante longo tempo respeita
das. No entanto nas fases mais avançadas, são sede de lesões inflamatórias mínimas que podem 
conduzir a um processo de sinovite. A sinovial devido ao edema e à infiltração transforma-se de 
um tecido de revestimento e fricção suaves num tecido empapado e não extensível que inibe os 
movimentos suaves e deslizantes. Por outro lado o processo de sinovite conduz por vezes a 
derrames com consequente aumento de pressão intra-articular. A cápsula articular engrossa 
podendo tanto ela como os tendões ser sede da formação de aderências. Essas aderências são 
formadas pela degenerescência das fibras do colagénio ocorrendo com frequência nos pontos de 
cruzamento dos tendões com a cápsula. 
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Estudos feitos ultimamente apontam para que a perda de glicosaminoglicanos que se veri
fica no decorrer do processo degenerativo, permitiria o aumento das ligações cruzadas entre as 
fibras do colagénio da cápsula e da sinovial e da cápsula e dos tendões, com consequente forma
ção de aderências e retracções. 

Na sequência deste estudo foi postulado, que a mobilização impediria o desenvolvimento de 
ligações cruzadas anómalas e estimularia a síntese dos proteoglicanos que por sua vez, man
tendo a distância mínima entre as fibras do colagénio, impediriam a formação dos pontos de 
aderências. 

As alterações descritas conduzem a deformação articular. 

1) aumento de volume por espessamento da cápsula ou por formação de osteofitos 
2) alteração de mecânica articular por alteração de pontos de apoio e incongruência 
3) limitação articular, por aumento da depressão intra-articular espessamento da cápsula e 

formação de aderências 
4) nos casos mais avançados desalinhamentos dos eixos articulares 

2. Repercussão do processo a nível muscular: 
O músculo pode ser atingido quer directamente, por extensão do processo inflamatório, quer 

indirectamente pela atrofia resultante da imobilização. Num ou noutro caso as consequências 
são a instalação de contracturas, atrofias retracções que vão contribuir a nível articular para a 
diminuição da mobilidade para o desalinhamento e para as alterações dos pontos de pressão 
com consecutivo agravamento do processo. 

Desencadeiam-se deste modo uma série de alterações da biomecânica articular que agra
vam o "stress" da cartilagem agravando consequentemente o processo degenerativo. 

3. Repercussão do processo no desencadeamento da dor 
Conjuntamente com a deformação e com a limitação da mobilidade articular a dor constitui 

um dos sintomas mais significativos na osteoartrose. Na fase inicial da lesão cartilagínea e dado 
que a cartilagem não possui terminações nervosas, a dor não se manifesta. A dor na osteoar
trose é secundária às alterações das relações entre as estruturas das articulações atingidas, que 
dado os desiquilibrios provocados a nível da mecânica articular, originam a estimulação das 
terminações nervosas responsáveis pela dor. Assim a dor é na maioria dos casos de tipo 
mecânico. 

Mas se a osteoartrose se acompanha de sinovite o que acontece por vezes, a dor pode ser 
consequência directa do processo inflamatório (libertação de postaglandinas...). 

Protecção Articular: 
Ultimamente tem sido dado especial relevo aos mecanismos de protecção articular nas con

dições de impacto, já que é evidente que a cartilagem é muito fina, para ser um efectivo absorve-
dor de choques. 

Assim chegou-se à conclusão que pequenas quedas, inesperadas, são mais lesivas das arti
culações do que grandes quedas nas quais o tempo de queda permite a entrada em funciona
mento do mecanismo reflexos de protecção articular. 

Neste mecanismo reflexo o "in put" é feito pelos mecanoreceptores que como se sabe são 
estruturas altamente especializadas existentes a nível articular (corpúsculos de Golgi, de Paccini 
e de Ruffini) pelas terminações livres noçioceptivas e pelos fusos neuro-musculares existentes 
nos músculos anexos da articulação. 

O "out put" deste mecanismo de defesa consiste numa contracção muscular adequada para 
a protecção articular; ora estudos neurofisiológicos demonstraram que o tempo requerido na 
preparação do reflexo neuro-muscular de um impulso traumático é de 75 milisegundos, o que 
nos casos de traumatismos inesperados ou quedas pequenas, não é tempo suficiente para a 
entrada em jogo deste mecanismo de protecção. 

Deste facto podemos inferir o seguinte: 

• a importância de reeducação proprioceptiva articular na reabilitação do doente 
osteoartrósico. 

• a importância de um trabalho muscular que permita uma efectiva protecção articular por 
parte das estruturas anexas. 

Do que foi dito se conclui que a terapêutica física para atingir os seus objectivos deverá 
obter: 
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1) O alívio da dor para o qual existe uma vasta gama de actuações que produzem uma 
analgesia, quer directamente, quer por acção anti-inflamatória. 
Por outro lado todas as actuações que tenham como finalidade a redução do edema e da 
pressão intra-articulares e o reajustamento articular, tem efeitos sobre a diminuição ou 
controlo da dor. 

2) A diminuição do edema e da pressão intra-articular através não só de agentes físicos mas 
também da massagem, do repouso e mesmo da cinesiterapia. 

3) A preservação ou melhoria de mobilidade articular bem como a melhoria dos pontos de 
apoio e alinhamento articular, através de técnicas de cinesiterapia que vão desde os 
diversos tipos de mobilização, utilizando ou não técnicas de facilitação, técnicas de esti
ramento, fortalecimento: isométrico, isotónico ou isocinético, não esquecendo a reeduca
ção proprioceptiva articular. 

Assim a terapêutica física pode recorrer para atingir os objectivos citados a: 

• Termoterapia superficial — Infra-Vermelhos 
Luz Branca 
Luz Azul,... 
Calor Húmido 
Banhos de Vapor 
Parafina, Parafango 
etc 

• Termoterapia profunda: Diatermia de alta frequência 
— Ondas Curtas 
— Micro-ondas 
— Ultrassonoterapia 

• Crioterapia 
• Actinoterapia 
• Magnetoterapia 
• Terapia pelo Laser 
• Acupuntura 

— etc... 
• Electroterapia (propriamente dita) 

• corrente continua — galvânica 
— iontoforese 

• impulsoterapia — exponencias 
— farádicas 
— diadinâmicas 
— electro-estimulação de superfície 
— etc.. 

• Hidroterapia: hidromassagem 
duches terapêuticos, escoceces, filiformes, etc.. 
balneoterapia 

• Massagem — Manual 

I 
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Vibratória 
• Cinesiterapia: manutenção da mobilidade (mobilização com ou sem técnicas de facilitação, 

estiramentos, etc..) 
aumento da forma e da "endurance" 
desenvolvimento de doordenação neuro-muscular 

Como começamos por afirmar e queremos realçar, o estabelecimento de um plano de reabi
litação deve ser baseado em avaliações muito precisas. Por exemplo ao elaborarmos um 
esquema de cinesiterapia para o raquis, deveremos basear-nos numa avaliação articular e mus
cular cuidadosamente efectuadas. Uma lordose lombar pode significar uma deficiência postural, 
uma retracção de extensores do raquis ou uma frequeza da musculatura abdominal. Mas com 
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muito frequência ela é devida a uma insuficiência da musculatura profunda do raquis (inter-
transversários ou transversários espinhosos) ou ainda a uma falência a nível da solidarização 
bacia membros inferiores de que são responsáveis os músculos pelvi-trocanterianos. 

0 fortalecimento muscular que é prescrito depende do tipo de músculos que queremos "tra
balhar" electivamente. Como se sabe as fibras brancas de contracção rápida, responsáveis pelo 
movimento voluntário (a sua contracção põe em jogo um maior número de unidades motoras, 
mas entram facilmente em fadiga) devem ser trabalhadas em contracção isotónica. As fibras 
vermelhas de contracção tónica, lenta, responsáveis pela estabilização articular, musculatura 
profunda do raquis, músculos articulares profundos, devem ser trabalhos em contracção 
isométrica. 

A utilização de um ou outro tipo de contracção, depende ainda da existência ou não de 
processo inflamatório concomitante. Se existirem contracturas musculares ou edemas estes 
devem ser combatidos pela mobilização passiva. As roturas da cápsula ou ligamentos requerem 
uma mobilização passiva para manter a mobilidade e uma mobilização activa assistida para recu
perar a força. 

Em reumatologia, são extremamente úteis as técnicas de facilitação neuro-muscular pro
prioceptivas: exercícios de estabilização rítmica comrair-relaxar, nas quais o terapeuta induz 
através de contracções rápidas dos agonistas, o reflexo de relaxação das antagonistas. Estas 
técnicas facilitam o alongamento muscular, aumentando a amplitude articular. A reeducação 
proprioceptiva articular assume na osteoartrose um papel de extrema importância. Com efeito 
ela é essencial para a reeducação dos mecanismos neuromusculares de protecção articular. 

A hidrocinebalneoterapia embora tenha a sua principal indicação do tratamento dos reuma
tismos inflamatórios pode ser extremamente útil no tratamento osteartrose em especial das 
coxo-femurais e joelhos. A mobilização subaquática é mais fácil: pelo efeito analgésico e rela
xante da água facilitando o movimento, pela diminuição da gravidade, que facilita a mobilização 
e a marcha, pelos efeitos lúdicos do tratamento hídrico para o doente. 
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Terapia Ocupacional 

Visa principalmente a recuperação ou manutenção da capacidade funcional de indivíduo 
através de actividades motoras, recreativas, educacionais e pré-vocacionaís. 

No caso de um doente com osteoartrose a terapia ocupacional, terá como objectivos: 

I. Prevenir ou melhorar a deformidade através de: 

• ortoteses de repouso ou dinâmicas 

• técnicas para manutenção ou aumento das ampli tudes articulares 
• técnica para aumento de força muscular, 

. Restabelecer a função através de: 

9 t reino funcional adequado que inclui o t reino do uso de ortoteses 
• treino de actividades da vida diária 
• treino de uso de auxiliares ortopédicos. 
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III. Estimular a reintegração social e profissional do doente: 

• através do restabelecimento de função 
• através do treino nas áreas pré-vocacionais 

Programa de Educação do Doente 

Têm como finalidade o ensino do doente na utilização das suas articulações. 
Devem ser primordialmente preventivos evitando o desencadeamento do processo degene-

-rativo. No caso de este existir, têm como finalidade evitar o seu agravamento. 
O melhor conhecimento actual da biomecânica articular, dos factores predisponentes e 

agravantes da osteartrose, torna a prevenção cada vez mais possível 
Assim a prevenção de osteartrose em todas as idades requere um máximo de manutenção de 

coordenação neuromuscular, respostas reflexas rápidas, prevenção das atrofias musculares e 
ligamentares. A imobilização é contra indicada. Defeitos posturais, congénitos ou adquiridos, são 
factores predisponentes. Os microtraumatismos quotidianos ou grandes traumatismos inespera
dos pressupõem uma boa manutenção do mecanismo de protecção articular. A obesidade, não 
só constitui uma sobrecarga de peso para as articulações sujeitas à acção da gravidade, mas 
também constitui um factor de agravamento dos defeitos posturais predisponentes da 
osteartrose. 

A prática de certas modalidades desportivas de competição tais como o futebol na gonar
trose; o halterofilismo nas artroses do ombro, o boxe na artrose das interfalângicas dos dedos a 
ginástica acrobática na artrose do raquis, e tc . , são factores negativos, para a biomecânica 
articular. 

Certas profissões também são predisponentes da osteoartrose em determinadas localiza
ções: estão neste caso a cervicartrose nas mulheres que transportam pesos à cabeça e cotovelos 
nos trabalhadores que usam perfuradoras trepidantes, a espondilartrose nos motoristas, etc... 

0 ensino de uma higiene de vida é pois extremamente importante: um balanço judicioso 
entre o descando e a actividade, tal como no doente cardíaco, pode evitar a descompensação. 
Poucos doentes requerem repouso completo ou imobilização total das articulações atingidas. 
Quando as articulações atingidas estão sujeitas à acção da gravidade, pode ser suficiente o 
aconselhamento de um descanso em posturas correctas uma hora de manhã, e uma hora à 
tarde. Em regra obtem-se um melhor rendimento de trabalho intercalando as horas de actividade 
com períodos de repouso do que trabalhando todo o dia. 

Nas articulações sujeitas a acção de gravidade pode ser suficiente limitar o seu uso. 
Também o uso de auxiliares de marcha, que diminuam o peso do corpo suportado pelas 

articulações osteartrósicas, pode ser necessário. 
A osteartrose é ainda hoje em dia uma doença que uma vez instalada não pode ser total

mente debelada. No entanto a ideia que havia antigamente, de que era uma doença rapidamente 
evolutiva e incapacitante conduzindo a uma total destruição articular, está ultrapassada. 

Através das medidas preconizadas pela reumatologia, pela medicina física e de reabilitação, 
pela cirurgia ortopédica é possível hoje em dia, dar ao doente osteartrósico uma qualidade de 
vida bastante aceitável. 

r. 
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RÉSUMÉ 

L'auteur aborde da rehabilitation globale du malade osteoarthrosique, qui doit non seu
lement agir sur la déficience physique et sur. lá recuperation de la fonction, mais aussi elle doit 
faire I'appui psycologique et la reintegration socio-profissionnel. II parle ensuite de la thérapie 
physique, dont la préscrition doit être fondée sur la comprehension de la pathogénese de la 
maladie. II finisse métant en evidence l'importance des programmes d'ergotherapie e d'educa-
trion du malade arthosique. 

LA REHABILITATION DU MALADE ARTHROSIQUE. Acta Reuma. Port. XI (3): 157-166; 1986 

SUMMARY 

The author makes an approach about ostheoarthosis global rehabilitation that must to act 
not only physical disorder, but also on physhological and sócio-vocational repercussion of 
disease. 

Afterwards he speaks about physical therapy that must be established on the osteoarthosis 
pathogenesis understanding. 

He concludes emphasizing the importance off occupational therapy and of patient's educa
tional programmes. 

REHABILITATION IN OSTEOARTHROSIS. Acta Reuma. Port. XI (3): 157-166; 1986 
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CASOS CLÍNICOS 
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DOENÇA EXOSTOSANTE 
A Propósito da Evolução de Três Casos Clínicos* 

J. F. RIBEIRO DA SILVA (1), AURORA MARQUES (1), JOÃO RAMOS (1), M. TROL BEXIGA (1) e 
ROBERT PEREIRA MARTINS (2) 

RESUMO —A propósito de 3 casos clínicos de doença exosto
sante, os autores fizeram uma revisão desta patologia e chamaram 
a atençfio para as possíveis complicações que os osteocondromas 
podem causar, tais como: perturbações do normal crescimento dos 
ossos atingidos, malformações ósseas, interferência com o funcio
namento das estruturas vizinhas e risco de malignização. 

INTRODUÇÃO 

A doença exostosante é uma afecção óssea constitucional, de hereditariedade dominante, 
de predominância masculina, relativamente frequente e caracterizada pela formação de múlti
plas exostoses (10 a 20). 

Foi em 1814 que Boyer descreveu o primeiro caso familiar. Em 1825 aparece uma descrição 
mais detalhada, nos Relatórios do Hospital de Guy. Mas foi em 1891 (Bessel-Hagen) que se 
descreveram todos os aspectos clínicos da doença. A partir deta altura inúmeros casos têm sido 
relatados. 

A patologia da cartilagem de revestimento das exostoses foi estudada em pormenor por 
Jaffe em 1943. 

(*) Comunicação apresentada no IV Congresso Português de Reumatologia (Lisboa 1984}. 
('} Especialista de Reumatologia do Instituto Português de Reumatologia. 
( ) Chefe de Clínica do Instituto Português de Reumatologia. 
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PATOLOGIA 

Esta doença tem por base o desenvolvimento anárquico da cartilagem e dos componentes 
fibrosos do esqueleto, dando origem a tumores osteo-cartilagíneos cobertos de cartilagem hia
lina que por sua vez está revestida por uma bolsa serosa. 

Estas exostoses ou osteocondromas constituem um tipo de tumor ósseo benigno, 
localizando-se, electivamente, nas regiões metafisárias dos ossos longos e nos ossos achatados. 
Os ossos da base do crânio e as vértebras são atingidas mais raramente, mas quando tal acon
tece pode levar a uma situação de compressão medular. 

Em casos graves, o processo de remodelação pelo qual um osso atinge a sua forma adulta 
normal, está comprometido, levando a uma deformação marcada, com redução do crescimento 
longitudinal. 

As massas tumorais crescem habitualmente durante a infância e a adolescência. Após o 
encerramento das cartilagens de conjugação não aparecem novas exostoses e as já existentes, 
em geral, não aumentam de volume. Nos ossos longos, o apex destas lesões orienta-se para as 
diáfises. 

Raramente estas exostoses sofrem degenerescência sarcomatosa (2% a 11% dos casos, 
segundo a literatura consultada). A malignização é mais frequente nas regiões da anca e do 
ombro e sobretudo quando a exostose aumenta de volume depois do crescimento. 

ANATOMIA MICROSCÓPICA 

O aspecto microscópico dos tumores é característico. A camada cartilagínea é composta de 
colunas de condrócitos dispostas perpendicularmente ao córtex subjacente. 

Num tumor em crescimento está presente uma zona de ossificaçao encondral na superfície 
do córtex, semelhante à encontrada na epífise de um osso em crescimento. A esponjosa pode 
conter medula hematopoiética, gorda ou fibrosa. 

Restos de células cartilagineas podem ser encontrados dispersos pelo tumor. Quando o osso 
atingido cessa o seu crescimento, o tumor torna-se quiescente e a camada cartilagínea pode 
evoluir lentamente. 

CLÍNICA 

Manifesta-se, em geral, entre os 10 e os 25 anos, mas mais de 80% dos casos são diagnos
ticados na primeira década de vida. 

Muitas vezes as lesões são assintomáticas, mas ocasionalmente produzem dor, interferem 
com o normal funcionamento articular e tendinoso, comprimem e irritam os nervos adjacentes e 
podem ainda causar obstrução urinária ou intestinal. 

Protuberâncias ósseas palpáveis e deformações devido a encurtamento e encurvamento dos 
ossos são comuns, levando por vezes a uma estatura reduzida, à desigualdade de comprimento 
dos membros superiores e/ou inferiores e ao aparecimento de pé valgus, genu valgus, coxa 
valga. 

Os metacárpicos e os dedos podem estar encurtados, lembrando os que são vistos na osteo
distrofia hereditária de Albright. Exostoses múltiplas são algumas vezes vistas em doentes com a 
síndroma de pseudohipoparatiroidismo. 

A malignização é sugerida por aumento rápido de uma das exostoses, dor local e evidência 
radiológica de crescimento e irregularidade da excrescência. 

EXAMES RADIOLÓGICOS 

Os exames radiológicos, muitas vezes o elemento de diagnóstico furtuito da doença, permi
tem confirmar que a exostose osteogénica pode ser solitária (osteocondroma), o que é mais 
frequente, ou múltipla, sessil ou pediculada. A fig. 1 mostra a sua distribuição habitual, em 
percentagem. 

Verifica-se que as exostoses se localizam electivamente nas metáfises dos ossos longos dos 
membros, implantando-se próximo da cartilagem de conjugação e orientando-se sempre no sen-
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Fig. 1 —A distribuição das exostoses nos ossos longos 
dos membros superiores e inferiores 

tido metadiafisário, em geral simétricas e de forma e dimensões variáveis: poliposa, fungiforme, 
espicular. 

Associadas, alterações de remodelação óssea, originando deformações com encurtamento 
ou curvatura de convexidade externa e alargamento metafisário de certos ossos, o que origina 
alterações estáticas segmentares ou gerais. 

Localizações-metáfises: distai do fémur (98%); proximal da tíbia (98%), do úmero (98%), do 
peróneo (97%) e do fémur (90%), distai da tíbia (92%), do peróneo (85%), do cúbito (85%) e do 
rádio (80%); proximal do rádio (38%), do cúbito (37%) e distal do húmero (5%), costelas, ossos 
longos das mãos e dos pés, omoplata, bacia e mais raramente, coluna vertebral, base do crânio e 
calcaneo. 

No joelho, as exostoses podem apresentar-se em estalagmites (fémur) e estalactites (tíbia), 
com alargamento de configuração "sui generis" das respectivas metáfises. 

O alargamento metafisário pode originar uma coxa valga, um genu valgum, um pé valgus, 
uni ou bilateral. 

Nos ossos dos antebraços e pernas as exostoses podem articular-se, soldar-se entre si ou 
com o osso vizinho. 

Pode notar-se a presença de condromas no seio do osso, traduzindo-se por zonas 
radiotranspa rentes. 

É frequente a sinostose entre a tíbia e o peróneo. 
Nos antebraços é geralmente bilateral, pode observar-se em mais de 30% dos casos a mal

formação de Bessel-Hagen: encurtamento do cúbito terminando no topo distai em ponta de 
espargo ou em lança e curvatura, de convexidade externa, do rádio com ou sem luxação da 
cabeça radial, apresentando a mão desvio cubital. 

Analogamente na perna pode encontrar-se um aspecto idêntico, com encurtamento do peró
neo e curvatura da tíbia. 

As zonas simétricas dos membros podem sofrer um processo micromélico diferente, de que 
resulta a desigualdade de comprimento dos mesmos. 

Radiologicamente pode observar-se uma linha de paragem de crescimento em presença de 
uma exostose. 

A cintigrafia óssea e a tomografia computorizada podem ser úteis na avaliação dos doentes 
em que se suspeita de malignização. 
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COMPLICAÇÕES 

— Degenerescência neoplásica 
— Fracturas 
— Lesões vasculares (v.g., aneurisma da subclávia) 
— Lesões neurológicas (v.g., compressão medular, nevrite do ciático poplíteo externo) 
— Higromas, bursites. 

TERAPÊUTICA 

Uma exostose solitária deve ser sempre excisada; na exostose múltipla só quando der ori
gem a complicações e nunca precocemente para evitar que se desenvolvam novas exostoses a 
partir de ilhotas cartilagineas. 

PROGNÓSTICO 

Reservado apenas nos casos de malignização (osteosarcoma) e naqueles em que as exosto
ses dão origem a complicações graves. 

CASOS CLÍNICOS 

CASO / — M C S . G . M , .doente do sexo feminino de 39 anos, casada, mecanógrafa, que 
refere desde os 12 anos de idade artralgias de tipo errático, predominando nas ancas e nos 
joelhos, sem sinais inflamatórios locais ou gerais. Por vezes mialgias dos grupos musculares de 
ambas as pernas. 

Estas queixas mantiveram-se até Dezembro de 1979, altura a partir da qual houve exacerba
ção das dores articulares, sobretudo nos ombros e joelhos, com discreta impotência funcional. 
Simultaneamente surge sintomatologia relacionada com o aparelho cardiovascular, tendo sido 
feito o diagnóstico de aperto mitral. 

A agudização do quadro clínico coincidiu com o período post-parto eutócico. 
Antecedentes pessoais —Provável episódio de artralgias aos 4 anos de idade, primo-

-infecção tuberculosa, doenças eruptivas infantis. 
Observação clínica — Doente de baixa estatura, com deformações nos ombros, antebraços e 

pernas. Movimentos ligeiramente dolorosos e moderadamente limitados no pescoço, ombros, 
punhos, mãos, ancas e joelhos. 

Auscultação cardíaca — sopro sistólico grau II-III/VI, mais audível na área mitral. 
Exames laboratoriais — dentro dos parâmetros normais. 

ESTUDOS RADIOLÓGICOS 

1957 — Exostoses múltiplas nos ombros, joelhos e ancas. Alargamento das metáfises 
femurais e do colo de ambos os fémures, determinando uma coxa valga (Fig. 2); 
exostoses pediculadas da tíbia e presença de linhas de ossificaçao nos joelhos 
(Fig. 3); encurtamento do cúbito e curvatura do rádio. 

1962 — Malformações do Bessel-Hagen e encurtamento discreto de algumas falanges (Fig. 4). 
1979 — Sinostose do peróneo à direita e com "nicho" à esquerda (Fig. 5). 

Persistência da linha de crescimento tibial, bilateral. Exostoses das apófises 
espinhosas cervicais (Fig. 6) e na bacia (Fig. 7). 

1984 — Não se verificou evolução radiológica da doença. 
CASO //—R.M.CA., doente do sexo masculino, de 23 anos, solteiro, estudante, no qual os 

18 meses de idade, foi detectada uma deformação na cava poplítea do membro inferior esquerdo 
que veio a necessitar de excisão cirúrgica aos 4 anos. 

Aos 8 anos surgem deformações acompanhadas de dores, no esterno, ombros e joelhos e é 
aparente uma desigualdade do comprimento dos membros inferiores, com encurtamento à 
esquerda. 

O exame radiológico revelou a existência de exostoses pediculadas de ambos os fémures 
(Fig. 8). 
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Fíg. 2—Coxa valga por alargamento das metáfises 
femurais e do colo de ambos os fémures 

Fig. 3 — Exostoses pediculadas da tíbia e linhas de 
ossificaçao nos joelhos. 

Com 16 anos de idade é observado por dores nos joelhos e tornozelos, sem sinais inflamató
rios locais. Os movimentos eram livres e indolores. Havia uma marcada alteração postural por 
desigualdade de comprimento dos membros inferiores. Radiologicamente verificou-se um desen
volvimento no número e volume das exostoses das tíbias, fémures, cristas das omoplatas, úme
ros e cúbitos. Os exames laboratoriais foram sempre normais. 

Tem passado regularmente bem, referindo apenas um discreto aumento do volume das 
exostoses do ombro direito (Fig. 9), do terço inferior das coxas e do terço superior da tíbia direita 
e do peróneo esquerdo (Fig. 10). 

A localização destas exostoses não tem interferido com o normal funcionamento das estru
turas vizinhas, nem perturbado a actividade do doente. 

CASO III — A.A,MJ,, doente do sexo feminino de 66 anos, doméstica, que desde há longa 
data refere surtos de dores ósseas, com especial incidência nas articulações dos joelhos. 
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Fig. 4 — Malformação de Bessel-Hagen com encurta
mento discreto de algumas falanges. 

Fig 5 —Sinostose do peróneo (à direita) e com 
"nicho" (à esquerda). 

Em Janeiro de 1983, sem causa aparente, começa com dores tipo moinha no tornozelo 
esquerdo. As dores foram-se acentuando, tornando difícil a marcha. Dois meses após o início da 
sintomatologia começa com uma dor tipo moinha no tornozelo direito, que foi aumentando de 
intensidade, lenta e progressivamente, conduzindo a crescente incapacidade para a marcha e 
acompanhando-se de sinais inflamatórios locais. Deformações exuberantes nos punhos e joe
lhos. O estudo radiológico efectuado revelou além da osteoporose compatível com a idade, a 
presença de exostoses nas metáfises tibiais e femurais, dos metatarsos e do ramo isquio-púbico 
direito, havendo coxa valga bilateral. Os exames laboratoriais de rotina estavam dentro dos valo
res normais. 

Antecedentes familiares — As duas filhas assim como um neto apresentam um quadro de 
exostoses múltiplas. 

Desconhece-se a existência de casos nos seus antecedentes (pais e avós). 
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Fig. 6 —Exostoses das apófises espinhosas cervicais. 

Fig. 7 —Exostoses da bacia. 

Fig. 8 —Exostoses pediculadas de ambos os fémures. 
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Fig 9 —Exostoses do ombro direito 

Fig 10— Exostoses das coxas (1 '3 inferior) e da tibia 
âireita e peróneo esquerdo (1/3 supenor) 

COMENTÁRIOS 

Sao descritos 3 casos clínicos desta relativamente rara doença. Num dos casos (caso III), é 
interessante chamar a atenção para o que parece ser o início de uma história familiar. 

Tivemos oportunidade de seguir as evoluções clínica e radiológica de 2 dos nossos doentes 
(caso I e II), apreciar a progressão das exostoses e as perturbações do crescimento normal dos 
ossos atingidos. 

Nenhum dos nossos doentes apresentou complicações que necessitassem de intervenção 
cirúrgica, excepto caso II, ou impedissem uma actividade sócio-profissional normal. 

Estes doentes têm sido regularmente observados atendendo ao risco de malignização. Não 
foram até agora executados exames cintigráficos nem tomográficos. 
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RESUME 

A propos de trois cas cliniques de maladie exostosante, les auteurs ont fait une revision de 
cette pathologie et ont attiré I'attention sur les complications possibles que les osteochondromes 
peuvent causer, tels que: les troubles de la croissance normale des os atteints, les malforma
tions osseuses, I'interference au fonctionnement des structures adjacentes et le risque de 
néoplasie. 

(LA MALADIE EXOSTOSANTE. Acta Reuma. Port.. XI (3): 167-175; 1986). 

SUMMARY 

In reference to three clinical cases of multiple exostosis, the authors re-examined this pat
hology and call attention to possible complications the ostheochondroma may cause, such as: 
interference with the normal growth of the bones affected, malformation of the bones, interfe
rence with the function of the adjacente structures and yet the risk of malignant change. 

(MULTIPLE EXOSTOSIS. Acta Reuma. Port., XI (3): 167-175; 1986). 
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LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO INICIADO AOS 12 MESES DE

IDADE - J.A. MELO GOMES, ANA MEDEIRA, MARIA DE LURDES

RESENDE RODRIGUES, ISAURA SANTOS E M. VIANA QUEIROZ

ACTA REUMA. PORT.. XI (3): 177-183, 1986 

C4S0S CLINICOS 

FACULDADE DE MEDICINA DE USBOA 
HOSPITAL DE SANTA MARIA 
LISBOA - PORTUGAL 

LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO INICIADO 
AOS 12 MESES DE IDADE* 

J.A. MELO GOMES l1), ANA MEDEIRA (2), MARIA DE LURDES RESENDE RODRIGUES (3), 
ISAURA SANTOS (3) e M. VIANA QUEIROZ (4) 

RESUMO — Apresentamos o cato clínico de um Jovem do sexo 
masculino, 10 anos de Idade, com Lupus Eritematoso Sistémico 
(LES) Iniciado aos 12 meses. 

Após cerca de 9 anos de doença ligeira (poliartrite n i o défor
mante), houve um episódio de exacerbaçlo aguda, com apareci
mento de vasculite periférica e do sistema nervoso central graves, 
controlado com megadoses de esteróides e fenobarbital em doses 
baixas, além da terapêutica de suporte adequada. 

Desde então o Jovem está bem, medicado apenas com dose 
baixa de esteróides, fenobarbital, antl-palúdlcos de sintese e vita
mina D. 

A evoluçSo clinica e a terapêutica sào discutidas. 

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doença que, na maior parte dos casos, se inicia 
nas 3.a e 4.a décadas de vida (1), mas que em cerca de 20% dos doentes começa antes dos 16 
anos (2), geralmente após os 8 anos (2, 3, 4). 

O início do LÊS antes dos 5 anos de idade é raro (5) e, quando tal acontece, acompanha-se 
frequentemente de factores predisponentes, tais como elevada incidência familiar de LES (6, 7) 
ou deficiências congénitas de factores do complemento (8). 

O Trabalho dos Núcleo de Reumatologia (Resp: Prof. Viana Queirozl do Serviço de Medicina IV (Dir: Prof. Fernando de Pádua), e 
Serviço de Pediatria (Dir: Prof.a Mana de Lurdes Levy) do Hospital de Santa Maria. 
I1) Reumatologista. Interno do Internato Complementar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. 
{2) Interna do Internato Complementar de Pediatria do H.S.M. , 
(3) Assistente Hospitalar de Pediatria do H.S.M. , 
(4) Assistente Hospitalar de Reumatologia do H.S.M. Professor Auxiliar Convidado da Faculdade de Medicina de Lisboa. 
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Descrevemos neste trabalho o caso clínico de uma criança de 10 anos de idade, com LES 
iniciado aos 12 meses de vida (altura em que o começámos a tratar), no qual não identificámos 
nenhum factor predisponente. 

CASO CLINICO 

P.J.B.A., sexo masculino, raça branca, com 10 anos de idade, natural de Almada, onde 
reside. Nascido de parto de termo eutócico, foi saudável até aos 12 meses de idade (Junho de 
1976), altura em que, após um dia de exposição à luz solar, adoeceu com febre alta (38,5-390C) 
contínua, rash malar em "asa de borboleta", eritema máculo-papular nos membros e poliartrite 
periférica, atingindo as pequenas articulações das mãos (metacarpo-falângicas e inter-falângicas 
proximais) e dos pés (metatarsofalângicas), os punhos, os cotovelos e os joelhos. 
Antecedentes pessoais e familiares irrelevantes 

Foi então internado no Serviço de Pediatria do Hospital de Santa Maria, tendo o exame 
objectivo confirmado os dados referidos na anamnese (febre, exantema e poliartrite). 

Dos exames complementares de diagnóstico então efectuados há a referir vários hemogra-
mas normais, velocidade de sedimentação de 35 mm na 1.a hora (Weátergren), a existência de 
proteinuria (0,5 g/24 horas), cilindros hialino-granulosos e leucocitúria, tendo a biópsia renal, 
então efectuada, revelado "glomerulonefrite proliferativa mesangial". As provas de função renal 
estavam dentro dos limites do normal, e o doente teve Alta, após duas semanas de interna
mento, sem proteinuria nem alterações do sedimento urinário. Tinha então células LE no sangue 
periférico e anticorpos anti-nucleares presentes no soro, estes últimos com padrão de imuno
fluorescência difuso. 

EVOLUÇÃO: Após a alta hospitalar o doente passou a ser seguido nas Consultas Externas de 
Reumatismos Infantis e Juvenis e Pediatria Geral do H.S.M., com o diagnóstico de LES, tendo 
passado bem, apenas com poliartrite de intensidade ligeira, que não limitava a actividade física 
normal no seu grupo etário. Estava medicado com Naproxeno na dose de 10-15 mg/Kg/dia. 

Não se voltaram a registar anomalias do sedimento urinário, nem proteinuria. Verificou-se a 
existência de leucopénia (3500 a 4000/mm3) , bem como de anticorpos anti-DNA séricos com 
título elevado, em várias determinações. 

Em Junho/83 (8 anos e 2 meses) foi re-internado por exacerbação da poliartrite e apareci
mento de hepatosplenomegalia e adenopatias generalizadas Após excluída a ocorrência da sín
droma linfo ou mieloproliferativo, foi medicado com prednisona (15 mg em dias alternados), 
verificando-se melhoria acentuada da poliartrite, bem como diminuição progressiva das dimen
sões das adenomegalias, do fígado e do baço. Teve alta após 2 semanas de internamento, conti
nuando a ser seguido em regimen ambulatório, e medicado com prednisona (15 mg em dias 
alternados). 

Passou bem até Janeiro/84 (8 anos e 9 meses), altura em que foi re-internado durante 10 
dias, por vasculite cutânea, envolvendo as mãos (predominantemente a região palmar) e os pés 
(região plantar) e úlceras orais. A dose de prednisona foi então aumentada para 15 mg/dia (cerca 
de 0,5 mg/Kg/dia). 

Já em ambulatório, e face à melhoria clínica, a dose de prednisona foi lenta e progressiva
mente diminuída para 15 mg num dia, alternando com 5 mg no dia seguinte, dose esta que se 
mantinha em Novembro de 1984. 

Em 10/Novembro/84 o doente foi levado à consulta de Reumatologia com tosse, expectora
ção muco-purulenta, febre contínua (38-390C), exacerbação da poliartrite e acentuada queda de 
cabelo, passando a ser observado semanalmente. A 26/Novembro/84, face ao agravamento dos 
sintomas já referidos, e ao aparecimento do exantema facial peri-orificial (Fig. IA), vasculite 
cutânea palmar (Fig. IB), plantar (Fig. 1C) e na face posterior das coxas (Fig. 1 D), bem como de 
movimento coreicos do ante-braço e mão esquerdos, foi internado no Serviço de Pediatria Geral 
do H.S.M. , 

No Exame Objectivo o doente estava vigil, lúcido, colaborante, mas muito prostrado, febril 
(temperatura axilar — 390C), dispneico e polipneico (frequência respiratória de 40 ciclos/min.). 0 
pulso radial era de 140/min., fino, regular e rítmico, e a tensão arterial de 100/40mmHg. 

A auscultação cardíaca os tons eram puros mas apagados, a auscultação pulmonar revelava 
fervores sub-crepitantes disseminados nos 2 campos pulmonares e sibilos na base direita. 
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Fig. 1 —Alguns aspectos das lesões cutâneas de PJ B A , sexo masculino, 9 anos de idade, com L.E.S iniciado aos 1 2 meses, 
quando foi internado no H.S.M., no dia 26/11/84 Em (A) é bem evidente o exantema facial peri-orificial: em (B) e em (C) são 
visíveis lesões de vasculite cutânea palmar e plantar (respectivamente); em (D) observam-se as lesões de vasculite, com centro 
necrótico, existentes na face posterior das duas coxas 

0 abdómen estava distendido, timpanizado e doloroso à palpação profunda, palpando-se 
3 cms de fígado, abaixo do rebordo costal na linha médio-clavicular, e 1 cm de baço, ambos de 
consistência mole e indolores. Palpavam-se também adenomegalias generalizadas, de consis
tência elástica, indolores e móveis sobre os planos superficiais e profundos, de diâmetro variá
veis entre 0,5 e 1,5 cm, nos territórios sub-maxilares, cervicais, axilares, epitrocleares e 
inguinais. 
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Os fundos oculares tinham aspecto normal. A pele apresentava as lesões já descritas e que 
se podem observar na Figura 1. 

O Exame Objectivo Reumatológico revelou poliartrite de intensidade moderada, com dor à 
mobilização e limitação dos movimentos d^s articulações metacarpo-falângicas das 2 mãos, 
punhos, cotovelos, joelhos e tíbio-társicas, com discreta tumefacção ao nível dos punhos e joe
lhos, sem outros sinais inflamatórios acompanhantes. 

Das Análises efectuadas salientamos: Hemograma — Eritr. 3140000/mm 3 HgB — 8,0g/dl 
Leucócitos — 5 300/mm 3 (93% N + 7% L) Plaquetas — 300000/mm 3 VS — 120 mm/1 .• hora; 
Glicemia— 88 mg/dl; Ureia —22 mg/dl; Creatinina —0^5 mg/dl; Urina tipo 11 — 3; ácida, 1018, 
sem elementos anormais, RC + RL; CPK—10Un.; TGO — 67Un. TGP — 21 Un.; LDH—1532Un.; 
Fosfatase alcalina — 49U.L.; Ionograma sérico normal; Electro, de prot. séricas: PT—7;3g/dl 
A — 2;8g/dl a ,—0;2g/dl a2— 0;5g/dl 0—OJg/d l y — 3,1 g/dl; Prot. C —reactiva negativa; 
Complementémia (Cj , C4 e CH50) normal; Anticorpos antinucleares positivos e anticorpos anti-
DNA fortemente positivos. Exames bacteriológicos da expectoração (3), hemoculturas (3) e urino
culturas (3) negativos. 

No início do internamento (ver Evolução e terapêutica durante o internamento na Fig. 2) foi 
medicado com Prednisona (2 mg/Kg de peso/dia) e Amoxicilina (250 mg de 6 /6 horas), após 
colheita de produtos biológicos para exames bacteriológicos. 

No 2 ° dia de internamento teve uma crise convulsiva tónico-clónica generalizada, sendo 
medicado também com Fenobarbital (60mg de 12-12 horas). Não obstante a terapêutica insti
tuída, teve numerosas crises convulsivas, com características idênticas, entre 6 e 12/Dezem-
bro/84, e houve acentuado agravamento da dispneia, concomitantemente com o aparecimento 
de condensações parenquimatosas pulmonares nos radiogramas de tórax (Fig. 3). 

A 8/Dezembro/84, foi iniciada terapêutica com Furosemida (40 mg de 12/12h). 
O Ecocardiograma então efectuado revelou a existência de derrame paricárdico anterior e 

posterior moderado. 0 Electroencefalograma revelou "ritmo lento, de baixa amplitude e mal 
•estruturado, sem alterações comiciais", e a Tomografia axial computadorizada (TAC) cranio-
encefálica realizada revelou "atrofia cortical difusa e provável enfarte lacunar insular direito" 
(Fig. 4). 

ceftatídima luuummummmmumu 
Fenobarbital I 60 me de Vi-12 horas 

Prednisona f Zmg/Kg/dia E.V. de 6-6horaa 
• "Pu l se Therapy" ^ . ^ 

PERICARDITE 

Insuf. Respi ratôria 

P .J .&A.,8exo masculino,9a.Tm. 

Internamento de 26/11/84 a 7/2/85 

POLIARTRITE 

CONVULSÕES i 
«C 40 

39 
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Fig. 2 — Evoluçfio do quadro clínico de P.J.B.A., sexo masculino, 9 anos de idade, durante o último internamento no H.S.M., 
entre 26/11/84 e 7 /2 /85. 

O termo "pulse therapy" designa a terapêutica efectuada com 2 megadoses de metilprednisolona (ver texto). Antes do inicio da 
terapôutica antibiótica com ceftazidima, o doente esteve medicado com amoxicilina, como se encontra referido na descrição do 
caso clinico. 
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Fig. 3 —Evolução dos radiogramas 
de tórax, em proiecçfto postero-anterior, 
de P.J.B.A. durante o internamento. Em 
(A)—6/12/84 — é visível cardiomega
lia grave, bem como opacidade do vér
tice direito, imagens estas que se 
acentuaram significativamente 4 dias 
depois (B)—10/12/84. A 17 /12 /84 
(C) embora continue a existir cardiome
galia. verifica-se nítida melhoria. A 
19/1 86 (D) o radiograma de tórax é já 
normal. 

Fig 4 —Tomografia axial computadorizada de P.J.B.A,, 
efectuada em 12/12/84, na qual, além de atrofia corti
cal difusa, foi detectado um "provável enfarte lacunar 
insular direito" (seta). 

Face ao agravamento da situação clínica foram efectuados 2 "pulsos" de metil-prednisolona 
(400mg e 650mg E.V.) a 10 a 11/12/84, e a 12/12/84 a amoxicilina foi substituída por 
Ceftazidima. 

A 12/12/84 verificou-se a última crise convulsiva e, a partir de então, houve melhoria 
clínica progressiva, com diminuição acentuada da dispneia, bem como da intensidade da poliar
trite, cura progressiva das lesões de vasculite, e melhoria da pericardite. Ficou apirético a partir 
de 1/1/85. 

0 doente teve alta a 7/Fevereiro/85, bastante melhorado, e medicado com Prednisona 
(15 mg/dia), Fenobarbital (45 mg de 12/12h), Cálcio (500 mg/dia), S/itamina D (25(OH) D3-
-20Mg/día) e Cloroquina (125 mg/dia), esta última introduzida no dia da alta. 
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Desde então tem estado clinicamente bem, tendo sido possível (em 5/9/85) reduzir a dose 
diária de prednisona para 10 mg. A 7/Julho/86, data da última consulta, continuava sem quei
xas, e o exame objectivo revelava apenas discreta tumefacção das partes moles do joelho direito, 
a qual era indolor. A TAC cranio-encefálica realizada em Junho de 1986 foi considerada normal. 

DISCUSSÃO 

Embora o início do LES em idade pediátrica não seja excepcional (20% dos casos2), o 
começo da doença antes dos 8 anos de idade é raro (3, 4), sendo neste grupo etário a diferença 
de incidência entre os 2 sexos (4 sexo feminino/1 sexo masculino) significativamente menor que 
após a adolescência (3). 

Jane Schaller9 considera que o LES em crianças é geralmente uma doença grave, sem o 
caracter benigno que por vezes assume o lupus discoide ou o lupus de predomínio cutâneo-
articular, formas clínicas que não são raras no adulto. Embora os primeiros 8 anos de doença 
neste caso clínico pareçam contrariar este ponto de vista, a verdade é que durante o último 
internamento a doença teve um curso particularmente grave, devido ao envolvimento simultâneo 
e com acentuada repercussão funcional do coração, pulmões e sistema nervoso central. 

É de salientar que, durante todo o período de evolução da doença, verificámos a presença de 
10 dos 11 Critérios de Diagnóstico do LES propostos pela American Rheumatism Association 
(10), nomeadamente: 1) Fotossensibilidade cutânea, 2) Eritema malar, 3) Leucopénia e linfopé
nia, 4) Úlceras orais, 5) Artrite não déformante, 6) Pericardite, 7) Convulsões, 8) Nefropatia, 
9) Células LE presentes no sangue periférico e anticorpo anti-DNA presente no soro, e 10) Anti
corpos antinucleares presentes no soro. 

0 único critério de diagnóstico que nunca observámos foi a presença de lesões cutâneas de 
lupus discoide. 

O envolvimento grave do sistema central foi precedido, em alguns dias, pelo aparecimento 
de movimentos coreicos do ante-braço e mão esquerdos e cedeu com a administração de predni
sona em doses altas (2 mg/Kg/dia), associada a duas "mega-doses" de metilprednisolona e a 
barbitúricos. 

Outros autores (11) comprovaram também a utilidade desta terapêutica em doentes com 
LES juvenil e glomerulonefrite ou doença do SNC resistentes à terapêutica com doses elevadas 
de corticosteróides. 

A plasmaferese, que também poderia ser útil no tratamento das manifestações vasculíticas 
e do SNC, esteve formalmente contra-indicada pela existência de pericardite. 

Aspectos que não se podem evidenciar na descrição de "um caso clínico" mas que julgamos 
ser importante referir, prendem-se com a enorme vontade que este jovem tinha de se curar, com 
a sua inteligência e com a confiança, por vezes quase ilimitada, que depositou na sua equipa 
médica. Embora raramente explicitados ("pouco científicos?!") estes aspectos humanos torna
ram particularmente gratificante o tratamento agressivo de um doente em fase muito grave, 
especialmente se atendermos ao facto de, passada a fase aguda, ter sido possível manter a 
doença estabilizada nos últimos 17 meses com corticosteróides em dose baixa, associados a 
anti-palúdicos de síntese e barbitúricos. 

RÉSUMÉ 

On fait le rapport dun cas clinique de LES dans un garçon de 10 ans, avec le début de la 
maladie a lage de 12 mois. 

Après 8 ans de maladie légère (polyarthrite sans deformation), on remarque un episode 
déxacerbation aigue, en Novembre/1984, avec vascularyte cutanée, perycardite et atteinte du 
SNC (plusieurs episodes des convulsions), qui a été traité avec corticosteróides a fortes doses, 
des megadoses de methylprednisolone et le phenobarbital. 

Le malade est cliniquement bien dès le mois de Février/1985 (dernière consultation en 
Juin/1986: assymptomatique), traité avec une dose baisse de stéroydes, phenobarbital, cloro-
quine et vitamine D. 
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La evolution clinique, aussi bien que la thérapeutique, sont discutées. 
LUPUS ÉRYTHÉMATEUX SYSTÉMIQUE AVEC LE DEBUT A 12 MOIS D'AGE. Acta Reuma. 

Port. XI (3); 177-183: 1986. 

SUMMARY 

We report a case of SLE in a ten-year-old boy, begun when he was 12 months old. 
After about 8 years of mild disease activity (nondeforming polyarthritis) an episode of actute 

exacerbation — with cutaneous vasculitis, perycarditis, and CNS disease (seizures) — developed. 
The patient has been treated with high steroid daily doses, methylprednisolone megadoses plus 
phenobarbital, and a complete control of the disease has been achieved. 

The patient is faring well during the past 17 months (completely assymptomatic) treated 
with low-dose steroids (Prednisone—10 mg/day), phenobarbital, cloroquine and Vitamin D. 

The treatment and the clinical evolution of this case are discussed. 
SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN A BOY BEGUN AT THE AGE OF 12 MONTHS. Acta 

Reuma. Port. XI (3); 177-183; 1986. 
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TEMAS DE INTERNATO 

INSTITUTO PORTUGUÊS DE REUMATOLOGIA 
CENTRO DE LISBOA 
LISBOA - PORTUGAL 

A MÃO* 

ADRIANO JOSÉ MOREIRA NETO)1) e JOÃO CARLOS RAMALHO RAMOSf1) 

RESUMO — Os autores fazem uma revisão teórica sobre pato
logia regional mais frequente da m io em consultas de reumatolo
gia e ortopedia, com descrição das estruturas osteo-articulares, 
territórios sensitivos, exame clinico e radiológico da mâo. 

I -ESTRUTURAS ÓSTEO-ARTICULARES 

1. Articulação Carpo-Metacárplca 

Os metícárpicos unem-se aos ossos da segunda fiada do carpo por duas articulações distin
tas; uma une o 1.0 metacárpico ao trapézio; a outra é comum aos quatro últimos metacárpicos. 

A) Articulação Carpo - Metacárpica do Polegar 

É uma epifiartrose, como meios de união tem uma cápsula bastante laxa que se insere à 
volta das superfícies articulares. É reforçada por vários feixes ligamentares sendo o mais impor
tante o ligamento postero-interno. A cápsula articular é forrada por uma sinovial ampla e laxa. 

Esta articulação executa movimentos de flexão, extensão, abdução, adução e circundução. 

B) Articulações Carpo - Metacárpicas dos últimos quatro metacárpicos 

Os últimos quatro metacárpicos reúnem-se ao carpo por uma série de artródias que no seu 
conjunto formam uma epifiartrose. Os metacárpicos estão unidos ao carpo por uma delgada 
cápsula articular reforçada por ligamentos palmares, dorsais e interósseos. A sinovial forra a 

H Trabalho apresentado em Julho de 1984, durante o estágio parcelar de Ortopedia (Equipa do Dr. Buceta Martins). 
í1) Reumatologista. Interno de Reumatologia do I.P.R. 

ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 



1 8 8 ADRIANO JOSÉ MOREIRA NETO 

face profunda da cápsula. Esta cavidade articular comunica com a médio-cárpica, pelas articula
ções que reúnem o trapezoide ao grande osso e ao trapézio 

A sinovial emite para baixo prolongamentos que formam as sinoviais das articulações dos 
quatro últimos metacárpicos entre si fig. 1. 

Estas articulações podem executar movimentos de flexão e extensão e movimentos de incli
nação lateral de fraca amplitude. 

2. Articulações Intermetacárpicas 

Os quatro últimos metacárpicos articulam-se entre si pelas extremidades superiores por 
artródias. Estão unidos entre eles por uma cápsula articular que está em continuidade em cima 
com a cápsula da articulação carpo-metacárpica dos quatro últimos metacárpicos. A cápsula é 
reforçada por ligamentos transversais que se identificam para cada articulação em ligamento 
interósseo, palmar e dorsal. A sinovial das três articulações é um prolongamento descendente da 
sinovial da grande articulação carpo-metacárpica fig. 1. 

3. Articulações Metacarpo-Falângicas dos últimos quatro dedos. 

Estas articulações são enartroses e estão protegidas na face palmar por uma fibrocartilagem 
glenóide. A parte posterior, côncava, está separada da superfície glenóide por um sulco estreito, 
forrado por um prolongamento da sinovial. A face anterior não articular, está escavada em 
goteira vertical na qual deslizam os tendões flexores. 

Cada uma das articulações possui uma cápsula e ligamentos laterais. No conjunto, as articu
lações metacarpo-falângicas dos últimos quatro dedos estão interligadas por um ligamento 
comum intermetacárpico. 

A cápsula articular é delgada e laxa. É reforçada por ligamentos laterais em número de dois, 
que são espessos e muito resistentes encontrando-se nas faces laterais da articulação. Inserem-
se em cima no tubérculo e na depressão das faces laterais da cabeça metacárpica. Daqui diver
gem em leque e dividem-se em fibras posteriores e anteriores. As fibras posteriores dirigem-se 
aos tubérculos laterais da extremidade superior da falange constituindo o feixe metacarpo-
-falângico do ligamento lateral. 

As fibras anteriores unem-se à fibro-cartilagem glenóide e formam o feixe metacarpo-
glenóide do ligamento lateral. 

O ligamento transverso comum intermetacárpico palmar, é uma faixa fibrosa que se estende 
do 2 ° ao 5 ° metacárpico, cruzando a face palmar das articulações metacarpo-falângicas. Ao 
nível de cada uma delas, o ligamento está intimamente ligado à fibro-cartilagem glenóide. Na 
sua face anterior que é escavada em goteira passam os tendões dos flexores. 

A cápsula articular na face profunda é revestida pela sinovial. Nas regiões onde a cápsula se 
insere à distância das superfícies articulares, reflecte-se è insere-se nas extremidades ósseas 
junto ao revestimento cartilaginoso. 

SINOVIAIS 
DIGITAIS 

Fig. 1 -A — Bainhas sinoviais dos tendões da face pal
mar da mâo. 

B — Bainhas sinoviais dos tendões da face dorsal da 
mão. 
1 — bainha do longo abdutor e curto extensor do pole
gar. 2 — bainha dos radiais. 3 — bainha do longo 
extensor do polegar; 4 — bainha do extensor comum e 
extensor próprio do indicador; 5 — bainha do extensor 
próprio do dedo mínimo; 6 — bainha do cubital poste
rior. (Adaptado de Rotés Querol). 

A B 
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4. Articulação Metacarpo-Falângica do Polegar 

Tem a mesma disposição que as articulações metacarpo-falângicas dos últimos quatro 
dedos, no entanto apresenta algumas particularidades. 

a) A superfície articular do I.0 metacárpico é mais larga à frente do que atrás. Apresenta 
uma área falângica para a cavidade glenóide da falange e uma área anterior sesamóide, 
que corresponde à fibro-cartilagem glenóide e aos sesamóides. A área anterior apre
senta duas saliências separadas por uma chanfradura vertical; em cada uma destas 
saliências nota-se uma faceta achatada que corresponde a um osso sesamóide. 

b) A fibro-cartilagem glenóide contém na sua espessura dois ossos sesamóides e formam 
um ligamento metacarpo-sesamóidp. 

Esta articulação pode efectuar movimentos de flexão, de extensão, de lateralidade, de cir
cundução e movimentos passivos de rotação. 

S. Articulações Interfalângicas 

São trocleartroses, a superfície articular inferior menos extensa no sentido antero-posterior 
que a superfície articular superior é ampliada por uma fibro-cartilagem glenóide semelhante à 
das articulações metacarpo-falângicas. 

Estas articulações apresentam movimentos de flexão e extensão. Podem executar movimen
tos passivos de lateralidade de pequena amplitude. 

I I-TERRITÓRIOS SENSITIVOS DA MÂO 

A mão é inervada respectivamente pelos nervos: mediano, cubital e radial. A topografia 
desta inervação encontra-se esquematizada na fig. 2. 

NERVO MEDIANO — a compressão ou irritação deste nervo ao nível do punho (Síndroma do 
Túnel Cárpico), dá lugar a um quadro clínico de dor e/ou de disestesias (formigueiros, queima
dura, sensação de mão volumosa, adormecimento) nos dedos: polegar, indicador, médio e na 
metade radial do dedo anular na face palmar, ao passo que na face dorsal corresponde à metade 
distai dos dedos referidos exceptuando o polegar. 

Em casos avançados desta síndroma pode surgir atrofia da eminência tenar com perda de 
força ao efectuar a manobra de pinçamento. 

O exame electromiográfico revela uma diminuição da velocidade de condução do nervo 
mediano. 

NERVO CUBITAL —inerva a parte interna do punho e dedo anular (metade cubital) e 
mínimo. 

1 2 1 Nervo cubital. 
^ H Nervo mediano. 
f ^ Nervo radial. 

Fig. 2 —A — Face dorsal. 
B — Face palmar. 
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A compressão deste nervo ao nível do canal de Guyon dá lugar ao síndroma do canal de 
Guyon, que se traduz por parestesias dos dedos referidos juntamente com hipostesia da zona 
referida. Em casos avançados pode surgir atrofia da eminência hipotenar. 

A pressão ou percussão sobre o bordo cubital do punho na face palmar provoca a intensifi
cação dos sintomas. 

NERVO RADIAL—inerva sobretudo a metade radial do dorso da mão. A afecção do nervo 
radial manifesta-se por uma paralisia da extensão do punho e dos dedos por ele inervados e 
hipostesia do território atrás referido (fig. 2A). Este quadro pode ser devido a uma compressão 
ou irritação do nervo radial na cavidade axilar. 

I l l —EXAME CLINICO DA MÃO 

Os sinais mais frequentes da artrite são: a dor, a tumefacção e a limitação da mobilidade. 
Na exploração da dor devemos distinguir entre a dor à mobilização e a dor à palpeçâo. 
A inflamação da sinovial pode produzir dor em todos os movimentos da articulação. A infla

mação de uma bolsa serosa, dum tendão, ou duma inserção tendinosa produzem dor somente 
quando entra em função a bolsa serosa ou o tendão. A dor das sinovites pode ser difusa em toda 
a área da sinovial. Uma palpação cuidadosa pode precisar a localização extra-articular da dor, 
situando-se numa epífise óssea, bolsa serosa, tendão, inserção tendinosa, músculo, pele ou 
tecido subcutâneo. Um ponto doloroso deverá ser sempre comparado com o outro ponto 
simétrico. 

A Tumefacção—é um sinal que está quase sempre presente nas articulações superficiais. 
Dever-se-à distinguir entre vários tipos de tumefacção: o derrame articular, espessamento 

sinovial e a tumefacção dos tecidos moles periarticulares. As manobras para detectar um der
rame baseiam-se no fenómeno físico da flutuação. 

Haverá que distinguir na mobilidade articular, as limitações da mobilidade activa e as da 
mobilidade passiva. 

A limitação da mobilidade activa poderá ser devida a causas extra-articulares, como dor 
muscular, contractura, dor tendinosa, paresia neurológica, etc. 

A limitação da mobilidade passiva é habitualmente de origem articular. Quando a limitação 
da mobilidade passiva é maior que a activa, é a primeira que se toma como referência. 

EXPLORAÇÃO DA MAO E DOS DEDOS 

Deve-se proceder a um exame atento, procurando não só lesões cutâneas, frequentes nas 
conectivites (esclerodermia, lúpus, dermatomiosite), mas também lesões ungueais da psoríase, 
psorfase palmar, manchas eritematosas violáceas do lúpus na face palmar, adelgaçamento da 
pele, necrose periungueal na artrite reumatóide, nódulos, tofos gotosos e cálcicos. Observam-se 
também por vezes atrofias musculares da eminência tenar e hipotenar que traduzem comprome
timento dos nervos mediano e cubital, respectivamente. 

A-palma da mão deverá ser palpada cuidadosamente colocando um dedo sobre a face pal
mar da articulação metacarpo-falângica enquanto se pede ao doente que realize a flexão e a 
extensão dos dedos, para assim podermos palpar o deslocamento dos nódulos tendinosos. Estes 
nódulos não se devem confundir com espessamento da faseia palmar que normalmente estão 
situados à frente do 4.° dedo. Este espessamento é próprio da Doença de Dupuytren. 

Quando existe um edema difuso da mão e dos dedos deveremos distinguir o edema que se 
apresenta sem nenhuma alteração articular, como na esclerodermia ou na doença mista do 
tecido conjuntivo, daquele que apresenta afecção articular como por exemplo a articulação 
metacarpo-falângica no caso da gota ou da condrocalcinose. 

Se várias articulações estão atingidas bilateral e simetricamente devemos pensar em Artrite 
Reumatóide ou Lúpus Eritematoso Sistémico. 

Quando existe sinovite das pequenas articulações é necessário precisar bem a existência da 
sinovite para se distinguir as poliartrites das poliartroses das mãos. 

A palpação das articulações metacarpo-falângicas deve-se efectuar com minúcia, colocando 
a palma da mão do doente para baixo e as metacarpo-falângicas em ligeira flexão. Os dedos 
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polegares do observador situam-se na face dorsal e os indicadores oa fai» palmar, de modo que 
com estes quatro dedos podemos palpar a cabeça áo metacarpo com o tendão extensor ao cen
tro, (não só palpável, mas também visível) e a interlinha metacarpo-falângica. Estes espaços 
poderão estar ocupados por tumefacção que se estende para os lados da articulação em conse
quência dum processo de sinovite. Quando se palpam as articulações interfalângicas proximais 
haverá que distinguir entre tumefacções simétricas e assimétricas ou que predominam num lado 
da articulação. As tumefacções simétricas em fuso são próprias das artrites, ao passo que as 
outras são próprias da gota e da condrocalcinose. Estas articulações devem-se palpar a quatro 
dedos procurando a flutuação muitas vezes presente e que traduz um processo de sinovite. 

Os espessamentos artrósicos, nas articulações interfalângicas proximais, devido a orteofitos 
(Nódulos de Bouchard) são habitualmente visíveis e palpáveis. 

As articulações interfalângicas distais, examinam-se como as proximais, encontrando-se 
com frequência os Nódulos de Heberden que se situam na base da falange distal e que traduzem 
processo artrósico. A artrite desta articulação é rara na artrite reumatóide sendo frequente na 
artropatia psoriasica e com menor frequência na gota. 

Outras alterações poderão observar-se como os quistos articulares ou sinoviais sobretudo 
no dorso do punho e da mão, assim como tenossinovites. 

A Tenossinovite dos dedos, manifesta-se por uma tumefacção dos tecidos moles da face 
palmar dos dedos, juntamente com dor à pressão, aumento de temperatura, endurecimento e 
crepitação à mobilização. 

A associação de uma tenossinovite com artrite, de uma, duas ou três articulações de um 
dedo constitui uma dactilite, que é característica da Artrite Psoriasica, mas pode aparecer tam
bém na doença de Reiter. 

I V - A MÃO NA DOENÇA REUMATÓIDE 

A mão é um cartão de visita do doente reumático. O comprometimento das articulações 
metacarpo-falângicas, o aspecto fusiforme dos dedos resultado da agressão inflamatória às arti
culações interfalângicas proximais, as atrofias musculares dos interósseos, são sinais observa
dos no início da doença que conferem à mâo aspecto t i o típico que permite fazer o diagnóstico 
ao simples olhar. 

Praticamente todas as articulações podem ser atingidas na artrite reumatóide, mas com 
maior precocidade, são atingidas as articulações interfalângicas proximais e metacarpo-
-falângicas. As primeiras manifestações da doença são geralmente articulares. A dor articular na 
artrite reumatóide não é muito intensa, apesar da exuberância dos sinais de comprometimento 
articular, facto que serve por vezes para efectuar o diagnóstico diferencial com a artropatia do 
lúpus, havendo neste poucos dados objectivos que contrastam com grandes queixas de dor. 

Normalmente há sinais inflamatórios, sem rubor, que conferem à articulação um aspecto 
fusiforme típico. Uma articulação reumatóide muito vermelha deve levantar a suspeita duma 
infecção intercorrente. 

Com frequência o doente refere rigidez matinal, assim designada por aparecer principal
mente após o levantar da cama e que consiste na dificuldade de mobilização e de movimento. 
Ocorre geralmente após um período de repouso e é atribuída ao aumento áo líquido nos tecidos 
articulares. 

Não existe lesão absolutamente patognomónica de artrite reumatóide. Por ser uma doença 
basicamente articular, os seus achados patológicos mais importantes encontram-se nessas 
estruturas. 

As alterações mais precoces assentam na sinovial, viando um processo de s inovi f aguda. 
Os aspectos microscópicos da sinovial revelam três elementos patológicos que se relacio

nam: exsudação, infiltrado celular e tecido de granulação. A congestão a o edema são mais 
acentuados na superfície interna da sinovial, particularmente junto às margens (te cartilagem. 0 
derrame é o seu correspondente intracayitário. 

O edema contém pequeno número de polimorfonucleares, mas o infiltrado celular é princi
palmente linfoplasmocitário com predomínio de pequenos linfócitos. Com frequência observa-se 
a deposição de fibrina ou fibrinoide. na superfície ou na profundidade da membrana sinovial. 0 
tecido de granulação (Pannus) dá à sinovial aspecto espessado. 
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0 pannus é a lesão proliferativa da artrite reumatóide. Trata-se de um tecido de granulação, 
vascular e fibroso, que emerge da zona pericondral da membrana sinovial e adere firmemente à 
superfície cartilaginosa, da qual não pode ser separado. 

É constituído por um excesso de tecido conjuntivo, uma mistura heterogénea de células 
mesenquimatosas hiperplásticas (com funções fagocíticas e de síntese) pequenos vasos sanguí
neos neoformados, linfócitos, plasmocitos e macrófagos derivados da medula óssea. 

A patologia tendinosa é muito frequente na artrite reumatóide, sendo o longo extensor dos 
dedos o tendão mais afectado. 

A tenossinovite de um ou mais tendões flexores também é observada na Artrite Reumatóide, 
sendo afectado com maior frequência o tendão do 3.° dedo, seguido do tendão do 2.°, 4.° 5 e 1.0 

dedos por ordem decrescente de frequência. 
O comprometimento conjunto do carpo, metacarpo e dedos pode dar à mão o aspecto em 

dorso de camelo, em virtude da atrofia e depressão da região dorsal contrastar com as duas 
elevações correspondentes às tumefacções do punho e articulações metacarpo-falângicas. 

Várias deformidades articulares poderão ser observadas nas mãos. Assume grande impor
tância na patogenia dessas deformidades, a patologia dos tendões que se podem contrair, alon
gar ou deslocar. Assim poderemos encontrar: 

a) Dedos em desvio cubital 

Os dedos inclinam-se para o lado cubital da mão cuja patogenia é complexa e discutível. 

b) Dedos em desvio radial 

Os dedos inclinam-se no sentido radial. Esta deformidade é muito rara. 

c) Deformidade em botoeira 

Caracteriza-se por flexão da interfalângica proximal e extensão da articulação interfalângica 
distai. Resulta da inflamação crónica da articulação interfalângica proximal, havendo lugar a 
distensão ou arrancamento da porção central do longo extensor, com deslocamento no sentido 
palmar das suas faixas laterais permitindo que a articulação interfalângica proximal se insinue 
flectida como se fosse um botão em sua casa, ao mesmo tempo que a falange distai é colocada 
em extensão em consequência da tracção exercida pelas faixas laterais (fig. 3). 

d) Deformidade em pescoço de cisne 

Caracteriza-se por hiperextensão da articulação interfalângica proximal e flexão da interfa
lângica distai. Esta deformidade surge quando há inflamação da metacarpo-falângica, colocada 
em flexão durante a extensão do dedo, em virtude da tensão exercida pelos interósseos. 

Os interósseos tensos também traccionam os tendões extensores, de forma que a articula
ção interfalângica proximal que está laxa em consequência do processo reumatóide, fica em 
hiperextensão. O longo extensor, distendido, debilitado ou desinserido, não se opondo suficiente
mente à acção do tendão flexor profundo, permite que este determine a flexão da falange distai. 
Se a doença é grave, poderá surgir anquilose fibrosa ou óssea, em hiperextensão da articulação 
interfalângica proximal (fig. 4). 

e) Dedos em martelo 

Resultam da hiperflexão da interfalângica distai em consequência do comprometimento do 
longo extensor (distensão ou rotura) à altura da articulação, havendo predominância do flexor 
(flg. 5). 

0 Hiperextensão das interfalângicas proximais 

Ocorre com ou sem anquilose (fibrosa ou óssea). Esta deformidade é mais incapacitante que 
a deformidade em flexão. 
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g) Deformidade do polegar 

Caracteriza-se por inflamação metacarpo-falângica, com distensão da cápsula e do aparelho 
extensor, resultando deslocamento dos tendões longo e curto extensores no sentido palmar e 
cubital, com prejuízo da extensão da articulação metacarpo-falângica e hiperextensão da falange 
distai, em virtude da tensão do longo extensor, resultando deformidade em Z (fíg. 6 e 7). 

Também "se pode observar inflamação crónica da articulação trapezo-metacárpica com dis
tensão da sua cápsula favorecendo a subluxação palmar do 1° metacárpico sobre o trapézio, 
ficando o adutor do polegar em tensão, donde resulta hiperextensão da falange distai ou da 
proximal. 

As alterações reumatóides do polegar trazem sérios problemas para o doente como por 
exemplo dificuldade de oponência, de pinçamento, de pegar em pequenos objectos. 

Fíg. 3—Dedo em botoeira. Fjg 4—Dedo em colo de cisne. Fig 5 — Dedo em martelo 

Fig. 6 —Polegar em Z Fig. 7—Polegar em 2 
Deformação em botoeira. Deformação em colo de cisne 

V-ALTERAÇÕES RADIOLÓGICAS NA MÃO REUMATÓIDE 

Aparecem à medida que a enfermidade evolui e dependem da intensidade da mesma. Na 
maioria dos casos não existem lesões no decurso do primeiro ano. 

Aonde s» observam lesões ósseas com maior precocidade são nas articulações metacarpo
falângicas. Os primeiros sinais radiológicos correspondem à fase clínica de tumefacção articular 
e expressam-se por um aumento da sombra das partes moles que rodeiam a articulação, junta
mente com uma osteoporose dos extremos ósseos articulares resultantes da imobilização e da 
hiperemia. Progressivamente a cartilagem sofre a erosão provocada pelo pannus e o espaço 
articular estreita-se, que se traduz radiologicamente por um pinçamento articular. Em estados 
mais evoluídos aparece a erosão óssea, pois, o pannus depois de ter agredido a cartilagem pro
voca também a erosão na cortical óssea e seguidamente na esponjosa que radiologicamente dá 
imagens que se designam por geodos e quistos ósseos. 

As erosões são características da artrite reumatóide e localizam-se mais precocemente nas 
articulações metacarpo-falângicas, apófise estilóide do cúbito e ossos do carpo ("O Punho", Acta 
Reuma. Port., 3, 174, fig. 6). 

V I -OUTRAS AFECÇÕES DA MÃO 

1. Doença de Dupuytren 

Caracteriza-se por engrossamento e retracção da aponevrose palmar média. Predomina nos 
homens e surge normalmente depois dos 40 anos. 
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A etiologia do processo é desconhecida, parece que existe maior incidência em certas famí
lias e em doentes com epilepsia, tuberculose pulmonar, alcoolismo crónico e diabetes mellitus. 

Noutros casos há associação com outros processos como retracção da aponevrose plantar, 
(doença de Ledderhose) endurecimento dos corpos cavernosos (doença de La Peyronie). 

0 quadro clínico consiste no aparecimento "de pequenos nódulos ou espessamento dos teci
dos da palma da mão que recobrem os tendões flexores do 4 ° e 5 ° dedos, que impedem o 
deslizamento dos tendões e a extensão completa dos dedos, ficando então flectidos. A medida 
que o processo avança aparecem faixas fibrosas em sentido centrífugo desde o nódulo palmar 
até às articulações metacarpo-falângicas e interfalângicas proximais. 

Progressivamente o processo afecta toda a pele da palma da mão e dos dedos. Estes poderão 
ficar em flexão marcada e irredutível, chegando, em casos evoluídos, a contactar com a palma da 
mão A afecção pode ser bilateral, no entanto a mão direita é atingida com maior frequência. 

A lesão inicial e essencial da contractura de Dupuytren é um foco de proliferação fibroblás
tica na faseia palmar. Embora do ponto de vista macroscópico possa existir um nódulo solitário 
como lesão única, os focos múltiplos são frequentes na faseia palmar. 

Os tecidos acometidos pela contractura de Dupuytren podem ser ciassiticados como: nódu
los fibrosos essenciais, tecidos reaccionais e tecidos residuais. 

Na fase proliferativa, o nódulo apresenta um diâmetro que vai de um a vários centímetros. 
Histologicamente é um foco fibroblástico, o qual na fase proliferativa se assemelha a um 
fibroma. No início quando os fibroblastos são jovens, as células formam grande parte do nódulo e 
o colagéneo uma porção mínima. Podem existir nódulos isolados, múltiplos ou conglomerados de 
nódulos que são raros. 

Os nódulos são superficiais à faseia palmar e infiltram-se entre esta e a pele, o que dá 
origem a uma massa facilmente palpável. Fixam-se firmemente à fascia e por crescimento inva
dem o tecido celular subcutâneo e aderem às camadas profundas da pele. 

Aderente aos planos superficial e profundo, o nódulo inicia uma fase retráctil, que dá origem 
a uma corda fibrosa reaccional, formada à custa da faseia, a qual se torna tensa. 

Os nódulos não se limitam à superfície palmar, mas podem aparecer na eminência tenar e 
na margem cubital da mão. 

Na fase involutiva, os fibroblastos, dispõem-se de acordo com o eixo maior de tensão dos 
nódulos, o que corresponde ao eixo longitudinal da mão. As células diminuem de número e o 
colagéneo passa a assumir maior proporção. Esta involução, associada à contracção dos nódulos 
é o processo que cria a contractura em flexão da região palmar e dos dedos. O nódulo diminui de 
tamanho em diâmetro e retrai a pele subjacente, assim como a bainha tendinosa de algum 
tendão 

Na fase residual, o nódulo desaparece, deixando apenas um foco de aderências firmes e a 
corda fibrosa reaccional, que é quase sempre acelular, semelhante a um tendão. Aonde existia o 
nódulo, a pele adere firmemente aos planos subjacentes e é traccionada em forma de pregas. 

Tratamento — Nas fases iniciais o tratamento é conservador. Aplicam-se ultra-sons, infiltra
ções de corticosteróides nos nódulos, uso de goteiras gessadas, cinesioterapia intensiva para a 
extensão dos dedos e da palma da mão. Estas medidas conservadoras só são úteis numa fase 
muito inicial da doença. Logo que se manifestam as cordas fibróticas e as contracturas dos 
dedos, o tratamento será cirúrgico. 

Como complicações pós-operatórias, podem ocorrer infecções, necrose da pele, lesões vas
culares ou nervosas, contracturas, recidivas e como complicação maior e mais temível a Sín
droma de Sudeck. 

2 —Dedo em gatilho ou dedo em ressalto 

Resulta da constrição da bainha tendinosa ou de um nódulo situado num tendão flexor que 
impede o normal deslizamento do tendão dentro da sua bainha. Afecta principalmente as mulhe
res na idade adulta. Julga-se existir uma etiologia traumática. Normalmente o dedo em gatilho 
está associado à artrite reumatóide, à diabetes mellitus, ao mixedema, à amiloidose e aos 
traumatismos. 

As alterações são mais intensas na bainha que no tendão. Nas crianças o envolvimento 
tendinoso é mais exuberante que a lesão da bainha, sendo aquele o responsável pelo fenómeno 
do gatilho. 
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O sintoma mais frequente é a impossibilidade de extensão normal do dedo. A flexão quase 
sempre se faz bem, mas a extensão em dado momento o dedo fica bloqueado e nâo se processa. 
Se for ajudada a extensão ocorre então um "ressalto" e o movimento processa-se como que 
ultrapassando um obstáculo e depois tem sequência normal. A palpação do nódulo é dolorosa e 
este localiza-se na base da falange proximal ou da extremidade distal do metacarpo. É raro 
existir mais do que um nódulo em cada tendão, mas podem encontrar-se nódulos em vários 
tendões. Os 3 ° e 4.° dedos são atingidos com maior frequência (fig. 8). 

Tratamento — Consiste na injecção local de novacaína a 1% associada a corticosteroide na 
bainha afectada. Este tratamento normalmente provoca um considerável alívio dos sintomas. 
Deve ser feito repouso da mão nos três a quatro dias seguintes à infiltração. Este tratamento 
conservador só dá bons resultados nas fases precoces da doença. Nos processos mais avançados 
ou nos casos em que o tratamento conservador falha, a cirurgia está indicada. 

3) Síndroma de De Quervain — ("0 Punho", Acta Reum. 3, 175, 1985). 

Fig, 8 —Dedo em ressalto ou em gatilho. 

RÉSUMÉ, 

Les auteurs font une revision théorique de la pathologie régionale plus frequente de la main 
dans les consultations de rhumatologie et orthopédie, avec la description des strutures osteo-
-articulaires, des territoires sensitifs, de I'examen clinique et radiologique de la main. 

LA MAN. Acta Reuma. Port. XI (3): 185-193; 1986. 

SUMMARY 

The authors present a theoretical revision about the regionais conditions of the hand in 
rheumatology and orthopedics, with a description about anatomy, clinical examination and radio
logy of the hand. 

THE HAND. Acta Reuma. Port. XI (3): 185-193; 1986. 
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Exmo.(s) Colega(s) / Senhor(es) 

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas 
publicações: «ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA» (revista de documentação mé
dica reumatológica) e «.BOLETIM INFORMATIVO» (noticiário de iniormação reumato
lógica, do País e do Estrangeiro). 

São ambas publicadas trimestralmente (Março, Junho, Setembro e Dezembro) 
e distribuídas aos Membros da Sociedade e, tanto quanto possível, a Instituições mé
dicas e científicas, nacionais e estrangeiras (Ligas e Centros de Reumatologia e afins: 
Faculdades de Medicina; Universidades e Centros de Investigação; Sociedades Médicas 
e Científicas; Hospitais e Serviços Clínicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta 
de publicações e de planos de investigação e de actividade científica, clínica e social, 

A Sociedade agradece os nomes e endereços de Instituições deste tipo existentes 
no País. 

Cônscia de que os problemas criados pelas doenças reumatismais transcendem 
o âmbito médico e devem interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu 
«Boletim Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informação 
(Imprensa, TV e Rádio) e a Laboratórios de produtos químicos-farmacêuticos, em Portugal. 

Gratos pela vossa cooperação, subscrevemo-nos com as mais cordiais saudações. 

Cherfs).Collèguefs) / Monsieur (Messieurs), 

La Société Portugaise de Rhumatologie est três heureuse de vous remettre ses 
publications: «ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA» (revue de documentation me
dicale rhumatologique) et le «BOLETIM INFORMATIVO» (bulletin d'information rhuma
tologique du Pays et de I'Etranger). 

Ces deux publications trimestrielles (mars, juin, septembre et décembre) sont 
distribuées aux Membres de la Société et, tant que possible, à quelques Institutions 
médicales et scientifiques, du Pays et I'Etranger (Ligues et Centres de Rhumatologie 
cu allies; Écoles de Médecine; Universités et Centres de Recherche Scientifique; Sociétés 
Médicales et Scientifiques; Hôpitaux et Services Cliniques; fíevues et Journaux Médiçaux), 
avec Téchange de publications et de plans de recherche et d'activite scientifique, medi ' 
cale et sociale. 

Nous serions três reconnaissants de nous faire parvenir les noms et les adresses 
de ces Institutions chez vous. 

En vous remerciant d'avance votre cooperation, nous vous prions d'agreer I'assu
rance de nos sentiments les plus distingues. 

Dear Colleague(s) / S/r fs; 

The Portuguese Society of Rheumatology is very glad to send you the publications: 
The «ACTA REUMATOLÓGICA 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 Rheumatology 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 publications and information about the plans of research 
and of scientific, medical and social activity or connected subjects. We wi l l thank very 
much to your giving us the names and addresses of those Institutions in your Country. 

Thanking you for your cooperation, with kind regards. 

D 
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