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Doente sexo feminino, 74 anos de idade, com ar-
tralgias de ritmo mecanico das articulacdes meta-
carpo-falangicas (MCFs), interfalangicas proximais
(IFPs) e punhos, com vérios anos de evolucdo. Epi-
sodicamente apresentava surtos inflamatérios das
MCFs e punhos.

Dos antecedentes pessoais destacava-se hiper-
tensao arterial (HTA) e protese total da anca, bila-
teral. Estava medicada com anti-hipertensor e ne-
gava consumo de dlcool.

Ao exame objectivo apresentava TA= 210/110
mmHg, pele de tom bronzeado de forma difusa,
auscultacao cardio-pulmonar normal, hepatome-
galia (3 cm abaixo do rebordo costal direito), qua-
tro articulagcdes tumefactas e dolorosas (22 e 32
MCFs bilateralmente) e limitacdo da mobilidade
dos punhos e joelhos.

Exames complementares de diagnéstico: Hg=
14,4 gr/dl; plaquetas= 198.000 G/L; VS= 51 mm/12
hora, PCR= 0,7 mg/dl; glicémia em jejum= 145
mg/dl, elevagdo das transaminases (TGO= 66 U/L,
TGP= 82 U/L), ferritina=3158 UI/L, saturacdo de
transferrina = 81,9%, FR= 148,9 UI/L e WR negati-
vo. Na radiografia das articulacdes: alteracoes de-
generativas das MCFs e IFPs; oste6fitos em gancho
das 32 MCFs bilateralmente (Figura 1); calcifica-
¢oes da sinfise pubica, gonartrose e calcificacdes
meniscais bilaterais (Figuras 2 e 3). Radiografia do
térax: cardiomegdlia; ecocardiograma: disfunc¢do
diastélica do ventriculo esquerdo; ecografia abdo-
minal: hepatomegalia com textura difusamente he-
terogénea, sem lesdes nodulares.

Por suspeicao clinica e laboratorial foi realizada
biopsia hepética (Figura 4) que foi compativel com
hemocromatose hereditaria (HH) e o estudo gené-
tico confirmou a presenca de homozigotia com a
mutacdo C282Y. Procedeu-se a estudo genético fa-
miliar, tendo sido identificada uma filha com a
mesma mutacao.

A HH é uma doenga de transmissdo autoss6mi-
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ca recessiva, geneticamente heterogénea, da qual
se conhecem vérias mutacdes, no nosso caso liga-
da ao braco curto do cromossoma 6. Conduz a um
aumento da absorcdo intestinal de ferro e sua de-
posicado nos 6rgdos parenquimatosos, nomeada-
mente no figado, coracdo, baco, pancreas, rins, hi-
pofise, pele e testiculos. Nas sinoviais articulares
encontra-se ferro e, frequentemente, cristais de pi-
rofosfato de célcio.

Podem surgir hepatomegadlia, cirrose e hiperten-
sdo portal, cardiomegdlia, insuficiéncia cardiaca,
arritmias, diabetes mellitus, pigmentacao da pele,
hipogonadismo, artropatia e, mais raramente, in-
suficiéncia supra-renal, hipotiroidismo e hipopa-
ratiroidismo.

A artropatia ocorre em 40% a 70% dos doentes e
pode nao estar correlacionada com os niveis de fer-
ro. Pode ser a manifestacao inicial da doenca ou
surgir ap6s o diagnéstico estar estabelecido. E a
manifestacdo que mais interfere com a qualidade
devida em fasesiniciais da doenca. As articulacoes
mais frequentemente envolvidas sdo as MCFs, es-
pecialmente a 22 e 32, os punhos, ombros, coxo-fe-
morais e joelhos. No estudo radiolégico observam-
-se alteracoes degenerativas e oste6fitos em gan-
cho, habitualmente muito exuberantes na 22 e 32

Figura |. Ostedfitos em gancho das 3* MCFs
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Figuras 2 e 3. Calcificages da sinfise pubica e meniscais

MCFs e em 50% dos casos condrocalcinose.

O diagnéstico diferencial do envolvimento arti-
cular deve incluir a osteoartrose, a doenca por de-
posicdo de cristais de pirofosfato de cdlcio e a artri-
tereumatoide (AR). Neste caso existia artrite das ar-
ticulag6es das maos e o factor reumatéide era posi-
tivo, mas a clinica e o estudo analitico e radiolégico
ndo foram compativeis com o diagnéstico de AR.

A terapéutica com flebotomias tem indicacdo
formal, pois evita a progressdo da doenca, embo-

granulares de ferro a nivel dos hepatécitos

ra, em geral, tenha pouco efeito no controlo da ar-
tropatia ja estabelecida.

As terapéuticas aconselhadas na artropatia in-
cluem fundamentalmente os analgésicos. Os Al-
NE's, corticéides intra-articulares e corticoides
orais podem ser usados por curtos periodos de
tempo. Poderd estar indicada a osteotomia de res-
seccao da cabega dos metacarpos.
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