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EDITORIAL

CANCRO E REUMATISMO - M. VIANA QUEIROZ
ACTA REUMA PORT, XII f l ) 1-3. 1987 

EDITORIAL 

CANCRO E REUMATISMO 

4 s relações entre as doenças cancerosas e as doenças reumáticas são 
recíprocas e passam, actualmente, por um período de relativa sedimentação 
de conhecimentos, o que permite analisar este assunto com alguma 
segurança. 

As relações entre o cancro e o reumatismo são apaixonantes em termos 
de etiopatogenia, clinica e terapêurica. 

Efectivamente, as doenças neoplásicas podem originar reumatismos, e 
estes podem evoluir para doenças malignas aceitando-se, hoje, que esta rela­
ção não é casual, mas causal. 

As neoplasias podem originar doenças reumáticas de modo directo e 
indirectamente. No primeiro caso há invasão do sistema músculo-
esquelético. em particular da sinovial e do osso, pelas células cancerosas, 
como acontece com a infiltração da sinovial por células atípicas oriundas de 
neoplasias sistémicas (leucemias e linfomas) ou de tumores ósseos adjacen­
tes à sinovial. Um outro tipo de relação directa são as metástases ósseas das 
neoplasias da mama, pulmão, tubo digestivo, rim, ovário, tiróide, etc. 

Os tumores primitivos da sinovial são excepcionais. 
As associações indirectas entre cancro e reumatismo constituem os sín­

dromas paraneoplásicos. 
Existem, ainda, mais duas possibilidades de associação entre o cancro e 

reumatismo: desenvolvimento de neoplasias em doenças reumáticas pré-
existentes, particularmente em doenças difusas do tecido conjuntivo; e apa­
recimento de malignidade secundário ao tratamento dos reumatismos com 
imuno-moduladores, em particular com os imuno-supressores e com as 
radiações. 

Os principais síndromas paraneoplásicos de índole reumática são as 
miopatias (complexo polimiosite/dermatomiosite). as artropatias (osteoartro­
patia hipertrófica, amiloidose, gota secundária, poliartrite carcinomatosa, 
hipercaicémia, conectivites (lupus-like esclerose sistémica, vasculites nécro­
santes, semelhantes à poliarterite nodosa, polimialgia reumática e arterite 
temporal de células gigantes, policondrite recidivante e crioglobulinemia), 
distrofias simpáticas reflexas (síndroma ombro-mão e fasceite palmar com 
artrite), e uma miscelânea onde se incluem entidades tão dispares como a 
paniculite, a artrite piogénica e a osteomalácea. 
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2 VIANA QUEIROZ 

As neoplasias associadas a doenças reumáticas pré-existentes surgem 
na doença de Paget, na osteomielite, na sarcoidose e, sobretudo, nas doen­
ças difusas do tecido conjuntivo (lupus eritematoso sistémico, lupus discoide, 
síndromas de Sjogren primitivo e secundário,esclerose sistémica, fasceite 
eosinófila e granulomatose linfomatóide). 

Os agentes terapêticos utilizados em reumatologia que têm originado 
neoplasias são, como vimos, as radiações e, ainda, os antagonistas das piri-
midinas (5 — fluoruracilo e metotrexato, que têm baixo poder oncogénio), os 
antagonistas das purinas (azatioprina) e os alquilantes (ciclofosfamida e clo­
rambucil, indiscutivelmente os de maior risco de poderem originar 
neoplasias). 

A etiologia dos reumatismos directamente associadas às neoplasias foi 
já referida: infi l tração do sistema músculo-esquelético pelas células 
cancerosas. 

Já os síndromas paraneoplásicos podem ser devidas a múltiplos factores, 
o que nos levará a analisar as suas causas prováveis, separadamente. 

Assim, o complexo dermato/polimiosite pode ser devido a um ou vários 
dos seguintes factores: deposição de imunocomplexos circulantes nos vasos 
intramusculares; hiperreactividade de linfócitos citotóxicos para o músculo 
esquelético induzida por antigénios tumorais e infecção crónica do músculo 
esquelético por virus miotóxicos. 

As manifestações clínicas da osteoartropatia hipertrofiante podem dever-
se a uma estimulação reflexa pelas vias aferentes do vago (a vagotomia 
melhora clinicamente a doença); a um aumento de secreção da hormona do 
crescimento ou a um aumento dos níveis dos imunocomplexos circulantes. 

Por seu lado a artropatia ami/oidotica parece ter uma etiopatogenia mais 
linear infiltração da sinovial ou da medula óssea pela substância amilóide. 

De igual modo o mecanismo da gota secundária é bem conhecido, e 
radica numa hiperprodução endógena de ácido úrico secundária a intensa 
lise celular provocada pela neoplasia e/ou pelas drogas utilizadas no seu 
tratamento. 

A hipercaicémia paraneoplásica admite-se ser devida à produção de 
substâncias idênticas à hormona paratiroideia. 

Já a poliartrite carcinomatosa pode ter várias explicações: reacções anti­
génicas cruzadas entre a sinovial e o tumor; diminuição da imunidade celu­
lar; deposição de imunocomplexos circulantes na sinovial, ou mais do que 
uma causa actuando conjuntamente. 

Nas vasculites, os antigénios tumorais são susceptíveis de originar reac­
ções idênticas às clássicas vasculites de hipersensibilidade. 

Na crioglobulinemia as lesões vasculares podem ser induzidas pelas crio­
globulinas, pelo criofibrinogénio e pelos imunocomplexos circulantes. 

A esclerose sistémica pode ser síndroma paraneoplásico dos adenocarci­
nomas e dos tumores carcinóides, admitindo-se neste ú/timo caso que a 
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VIANA QUEIROZ 3 

serotonina produzida pelo tumor possa estimular a proliferação de tecido 
fibroso. 

A paniculite que pode ser síndroma paraneoplásico de um carcinoma do 
pâncreas, parece dever-se a acção necrosante da tripsina e da lipase sobre a 
gordura sub-cutânea. 

A artrite piogénica surgindo por via de regra, como síndroma paraneoplá­
sico de um cancro em fase terminal e, ultimamente, como podendo ser a 
primeira manifestação de um adenocarcinoma do cólon.é devida à prolifera­
ção da flora intestinal infectante. 

A osteomalácea deve-se à perturbação do metabolismo da vitamina D, 
induzida pelos tumores, que são quase sempre mesênquimatosos e 
benignos. 

A etiopatogenia das neoplasias associadas às doenças difusas do tecido 
conjuntivo é complexa. O acontecimento inicial poderá ser uma alteração tis­
sular induzida pela conectivite, como acontece na esclerose sistémica em 
que a fibrose pulmonar precede o aparecimento da neoplasia pulmonar que, 
em mais de 50% dos casos.é um carcinoma de células alveolares. A dificul­
dade do tecido fibroso pulmonar em eliminar factores oncogénicos poderá 
constituir um argumento adicional. 

O lupus eritematoso sistémico, a artrite reumatóide e,sobretudo, o sín­
droma de Sjogren podem evoluir para cancro, em particular para neoplasias 
linforetiçulares, admitindo-se que as células B possam «escapar» progressi­
vamente à regulação das células T. Para além disto estes doentes são muitas 
vezes portadores do haplotipo, A1B8D3DR3, o que sugere poderem os facto­
res genéticos ter um papel na evolução da conectivite par neoplasias. 

O sistema imunitário nas conectivites está sujeito a uma estimulação 
antigénica crónica, eventualmente virai, que se traduz pelo aparecimento no 
soro destes doentes de inúmeros auto-anticorpos e de imunocomplexos que 
podem, igualmente, estar incriminados no aparecimento de neoplasias. 

Os doentes portadores de conectivites são susceptíveis às infecções 
virais, o que associado ao facto de terem uma diminuição das células natural 
Killer, e do G interferão, dois potentes meios de defesa do organismo contra a 
proliferação das partículas virais e das células neoplásicas poderá, eventual­
mente, constituir mais um factor susceptível de conduzir ao aparecimento de 
uma neoplasia em doença difusa ao tecido conjuntivo. As células NK, o G-
-interferão e, ainda, a interleucina-2, importantes meios de regulação da res­
posta imune, e diminuídos nas conectivites segundo grande número de 
investigadores são, também, susceptíveis de por deficiência da regulação da 
resposta imune conduzir ou predispor ao aparecimento de neoplasias. 

^ A G W V . . ^ / / ^ - A * * / / } - j r * 
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ENSAIO RANDOMIZADO DUPLAMENTE CEGO E CRUZADO 
DO DILTIAZEM VERSUS PLACEBO NO TRATAMENTO 

DO FENÓMENO DE RAYNAUD 

J. TEIXEIRA DA COSTA*, J.A. MELO GOMES*. J. ESPIRITO SANTO* e M. VIANA QUEIROZ* 

RESUMO —Neste trabalho, relatamos os resultados de um 
ensaio randomizado, duplamente cego e cruzado, do diltiazem, um 
agente bloqueador dc» canais cálcicos, versus placebo, no trata­
mento do fenómeno de Raynaud. O estudo foi realizado em 15 
doentes, dos quais 14 com uma conectivite associada. Além dos 
critérios subjectivos de avaliação da eficácia da droga (número de 
crises vasoespásticas por semana, avaliação da eficácia do agente 
terapêutico pelo doente), utilizamos, ainda, um critério objectivo: 
os dados da reografia digital a 30." C e a 5.0C. Nao foi possivel 
demonstrar qualquer diferença estatisticamente significativa do dil­
tiazem relativamente ao placebo, quer a nível da resposta clínica, 
quer na avaliação reográflca. Em sintese, o diltiazem revelou-se 
ineficaz na terapêutica do fenómeno de Raynaud associado a 
doenças do tecido conectivo. 

INTRODUÇÃO 

O fenómeno de Raynaud é caracterizado por uma vasoconstrição transitória das extremida­
des, induzida pela exposição ao frio ou pelo «stress» psíquico, sendo a sua patogenia ainda des-

Núcleo de Reumatologia {Prol Viana Queiroz; do Serviço de Medicina 4 (Prof Fernando Páduaí do Hospital de Santa 
Mana 

(*) Internos da Especialidade de Reumatologia do Hospital de Santa Maria 
(**) Assistente Hospitalar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Professor Auxiliar Convidado da Faculdade de Medicina 

de Lisboa 
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conhecida, apesar de haverem sido postulados vários mecanismos. Pode ser primário ou 
secundário a um certo número de doenças, nas quais se incluem as doenças difusas do tecido 
conectivo. 

Após a falência das múltiplas terapêuticas que têm sido propostas para o fenómeno de 
Raynaud, quando consideradas a longo prazo, nos últimos anos surgiram na literatura interna­
cional vários trabalhos avaliando a eficácia dos agentes bloqueadores dos canais cálcicos no 
tratamento desta situação (1,2,3,4,5,6,7). Estas drogas actuariam interferindo com a entrada de 
cálcio nas fibras musculares lisas e promovendo desse modo relaxamento do músculo liso dos 
vasos (1). 

Vários estudos controlados demonstraram a eficácia da nifedipina no tratamento do fenó­
meno de Raynaud (2,3,4,5) 

Em três estudos controlados realizados com um outro agente, o diltiazem (1,6,7), foi referida 
melhoria clínica significativa. No entanto os critérios utilizados na avaliação da eficácia da droga, 
foram exclusivamente subjectivos nos três trabalhos. Por outro lado, um dos estudos incluiu 
apenas doentes com fenómeno de Raynaud primário (6), enquanto nos outros dois trabalhos e 
relativamente aos doentes com fenómeno de Raynaud secundário a conectivites, os resultados 
foram contraditórios (1,7). 

Este ensaio do diltiazem no tratamento do fenómeno de Raynaud, foi duplamente cego, 
cruzado, realizado em quinze doentes, dos quais catorze eram portadores de uma conectivite 
associada. 

Para além de critérios subjectivos de melhoria clínica, utilizamos um critério objectivo de 
avaliação da eficácia do medicamento, a reografia digital, também denominada «pletismografia 
eléctrica de impedância» (8), que permite uma avaliação indirecta do volume de sangue que 
percorre as artérias digitais em cada sístole. 

MATERIAL E MÉTODOS 

0 estudo foi realizado em 15 doentes, todos do sexo feminino, com idades compreendidas 
entre os 19 e os 65 anos, (média 36,57 ± 13,91), com fenómeno de Raynaud bilateral, traduzido 
por crises intermitentes de palidez e cianose dos dedos após exposição ao frio. Catorze doentes 
tinham uma conectivite associada: oito sofriam de lupus eritematoso sistémico; quatro tinham 
esclerose sistémica (difusa em três casos e a variante C.R.E.S.T num caso); uma doente tinha 
uma doença mista do tecido conjuntivo e outra sofria de artrite reumatóide. Num só caso o 
fenómeno de Raynaud era idiopático (cinco anos de duração). Foram excluídos do nosso estudo 
os doentes a tomar bloqueadores ^-adrenérgicos, derivados da ergotamina ou outros medica­
mentos que pudessem reconhecidamente actuar sobre a musculatura lisa dos vasos. 

0 ensaio foi randomizado, duplamente cego e cruzado, do diltiazem versus placebo. Foi feita 
uma observação inicial em que se registou o número de crises vasoespásticas na semana ante­
rior, sendo feita uma primeira reografia digital para determinação dos valores basais da variação 
sisto-diastólica da admitância a 30.° C e a 5.0C — utilizámos um reógrafo de admitância de Dias 
Amado (9) e efectuámos reografias do 2.° dedo da mão mais afectada (sempre a mesma em cada 
doente), após 5 minutos da sua imersão em água a 30.° C e após 5 minutos de imersão da mão 
em água a 5.0C. Após duas semanas de tratamento com o diltiazem na dose de 60 mg, três vezes 
por dia, ou placebo, realizou-se nova avaliação dos mesmos parâmetros, sendo calculado o 
número de crises vasoespásticas por semana, a partir de uma folha de diário, onde os doentes 
tinham registado o número de crises em cada dia deste período. No último dia destas primeiras 
duas semanas de tratamento, realizámos nova reografia digital. Adicionalmente, registou-se a 
opinião do doente quanto à eficácia da droga que tinha tomado, (levando em consideração, glo­
balmente, a variação no n.0 de crises, sua duração e gravidade) numa escala de 1 a 5 (1 = agrava­
mento, 2 = sem melhoria, 3 = melhoria mínima, 4 = melhoria moderada e 5 = melhoria 
acentuada), bem como as acções acessórias referidas pelo doente. Seguiu-se um período de 
«wash-out» de uma semana e depois novo período de tratamento de duas semanas, tomando, 
agora, o diltiazem os doentes que haviam tomado o placebo e vice-versa, com uma terceira 
observação dos parâmetros acima citados, no fim deste período. 

0 estudo englobou o período que decorreu entre o início de Fevereiro e a terceira semana de 
Março, portanto, numa época fria do ano. 
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Os critérios de avaliação da eficácia da droga no tratamento do fenómeno de Raynaud, 
foram os seguintes: a) critérios subjectivos — frequência das crises vasoespásticas e avaliação 
da eficácia do medicamento pelo doente; b) critérios objectivos — dados da reografia digital a 
30.° C e a 5 ° C — considerámos que houve melhoria, avaliada pela reografia, quando se verificou 
aumento da variação sisto-diastólica da admitância traduzindo um maior afluxo de sangue às 
artérias digitais e, consequentemente, diminuição do vaso-espasmo. Quando a variação sisto-
-diastólica da admitância do dedo se manteve em valores idênticos, ou diminuiu, considerámos 
não haver melhoria, na avaliação por este método. 

Análise estatística — as diferenças na frequência das crises vasoespásticas e variação da 
admitância a 30°C e a 5.0C na reografia digital, para os períodos de medicamento e placebo, 
foram analisadas pelo Wilcoxon Signed Ranks Matched Pairs test. As diferenças entre o número 
de doentes que melhorou com o medicamento e com o placebo, no que respeita ao número de 
crises vasoespásticas, avaliação pelo doente da eficácia do agente terapêutico e pela avaliação 
reográfica digital, foram analisadas pelo Fisher's Exact test. 

RESULTADOS 

Catorze doentes completaram o estudo. O único doente que não o completou foi obrigado a 
suspender o tratamento por «rash» pruriginoso generalizado grave induzido pelo diltiazem. Os 
registos do número de crises vasoespásticas de 2 outros doentes estavam incompletos pelo que 
não foram considerados, embora ambos tivessem completado o estudo. 

O diltiazem não reduziu significativamente o número de crises vasoespásticas por semana, 
relativamente ao placebo. 

O número de doentes que referiu diminuição do número de crises de fenómeno de Raynaud 
com o medicamento (12 em 12) (Quadro I), não foi significativamente superior ao número 
daqueles que referiram redução daquele número com o placebo (11 em 12). De igual modo, o 
número de doentes que referiram, melhoria moderada ou marcada com o medicamento (4 em 
14), não foi significativamente superior ao número dos que referiram idêntica melhoria com o 
placebo (6 em 14). 

Finalmente, a variação sisto-diastólica da admitância calculada a 30.° C e a 5.0C, não mos­
trou ser significativamente superior com o medicamento relativamente ao placebo, e o número 
de doentes que melhoraram relativamente a esta variável não foi significativamente diferente 
para o medicamento (8 em 14) e para o placebo (7 em 14). 

Foram referidas as seguintes acções acessórias com o medicamento: cefaleias — 2 doentes; 
rubor facial — 1 doente; tonturas — 3 doentes e dermatose generalizada grave — 1 doente. 
Durante o período de administração do placebo, um doente referiu cefaleias, cinco doentes nota­
ram tonturas e um outro referiu rubor facial. 

Com excepção da dermatose, que pela sua gravidade e persistência levou à suspensão do 
medicamento, todas as outras acções acessórias referidas tiveram carácter ligeiro e geralmente 
transitório, não tendo sido necessário suspender ou mesmo reduzir a dose dos medicamentos. 

QUADRO I 

NÚMERO DE DOENTES QUE MELHORARAM COM A TERAPÊUTICA COM O DILTIAZEM E 
O PLACEBO 

Diltiazem Placebo 
Método de avaliação N 0 doentes melhorados/ N.0 doentes melhorados/ 

N.0 doentes avaliados N.0 doentes avaliados 

Número de crises 
vasoespásticas 12/12 11/12 

Avaliação pelo doente da 
eficácia da droga 4 / 1 4 6 / 1 4 

(melhoria moderada ou 
marcada) 

Reografia digital 8 /14 7/14 
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DISCUSSÃO 

Nos três ensaios controlados em que o diltiazem foi utilizado no tratamento do fenómeno de 
Raynaud (1,6,7), verificou-se uma redução estatisticamente significativa da frequência das crises 
vasoespásticas com o medicamento, havendo igualmente melhoria relativamente à avaliação de 
eficácia do agente terapêutico pelo doente. Um dos estudos em que se verificou melhoria clínica 
com o diltiazem incluiu apenas doentes com fenómeno de Raynaud idiopático (6). Num outro 
trabalho, a resposta clínica favorável foi idêntica nos doentes com fenómeno de Raynaud secun­
dário a conectivites e nos doentes com a forma idiopática (1). Finalmente, no terceiro estudo, só 
houve melhoria estatisticamente significativa no grupo de doentes com fenómeno de Raynaud 
idiopático e não nos casos em que se encontrava associado a uma doença do tecido conectivo 
(7). 

A ausência de melhoria clínica estatisticamente significativa com a terapêutica com diltia­
zem no fenómeno de Raynaud, por nós verificada utilizando os parâmetros acima referidos, está 
de acordo com o constatado por Kahn e colaboradores (7) para o fenómeno de Raynaud secundá­
rio a várias conectivites (como acontecia em 14 dos nossos 15 doentes). Esta discrepância de 
comportamento na resposta à terapêutica com diltiazem, entre as formas primária e secundária 
do fenómeno de Raynaud, pode ser devida à diferente fisiopatologia desta manifestação clínica 
nas duas situações (7,11,12,13). Vários autores têm referido que o tratamento sintomático do 
fenómeno de Raynaud com vasodilatadores é mais eficaz nos doentes com menor lesão vascular 
(13). Na esclerose sistémica progressiva, por exemplo, tem sido demonstrada doença oclusiva 
das artérias digitais com marcado espessamento da íntima das pequenas artérias e arteríolas a 
par do vasoespasmo anormal (7,13,14,15). Pelo contrário, a nifedipina tem demonstrado ser 
eficaz em vários estudos englobando doentes com fenómeno de Raynaud primário e secundário 
(2,3,4,5). A explicação para esta diferença de eficácia entre a nifedipina e o diltiazem no fenó­
meno de Raynaud secundário a conectivites, poderá residir numa acção vasodilatadora periférica 
menos potente da segunda relativamente à primeira destas drogas (16). 

A avaliação por meios objectivos, do efeito dos agentes bloqueadores dos canais cálcicos no 
débito sanguíneo digital tem sido feita relativamente à nifedipina com resultados contraditórios 
(2,3,4,5). 

Em relação ao diltiazem, nenhum dos três trabalhos atrás referidos incluiu qualquer critério 
objectivo de avaliação da eficácia da droga. No nosso estudo usámos a reografia digital, método 
que nos permite avaliar, de forma indirecta, o grau de vasoespasmo, pois a admitância é de certa 
forma proporcional ao volume de sangue contido nas artérias digitais (10). 

De modo idêntico ao que verificámos para os parâmetros de natureza clínica, também os 
dados da reografia digital não mostraram qualquer melhoria com o medicamento em relação ao 
placebo. 

Das acções acessórias verificadas com o diltiazem, as cefaleias, as tonturas e o rubor facial, 
foram ligeiras e quase sempre transitórias, não levando à interrupção do tratamento, o que está 
de acordo com o verificado em outros estudos (1,6,7). Apenas em um doente surgiu uma derma­
tose pruriginosa grave obrigando à suspensão da terapêutica, acção acessória esta, igualmente 
citada em outro estudo (1). Aliás, cefaleias e tonturas ligeiras e transitórias surgiram em alguns 
doentes a fazer placebo, sendo difícil de valorizar estas queixas, dada a sua extrema frequência 
na população em geral. 

Em conclusão, neste estudo realizado quase exclusivamente em doentes com fenómeno de 
Raynaud secundário a conectivites, não foi possível demonstrar qualquer acção benéfica do dil­
tiazem, quer a nível da resposta clínica, quer utilizando um método objectivo de avaliação da 
eficácia da droga, ao contrário do verificado em trabalhos anteriores no fenómeno de Raynaud 
idiopático. 

Este trabalho reforça uma vez mais, a importância de se efectuarem ensaios controlados 
duplamente cegos, pois, se tivesse sido efectuado um ensaio aberto, não controlado, do mesmo 
produto, e no mesmo grupo de doentes, a conclusão teria sido de que uma percentagem signifi­
cativa de doentes tinha melhorado. 

RESUME 

Nous rapportons les résultats d'un essai randomise, en double aveugle, croisé, du diltiazem, 
un inhibiteur des canaux calciques, versus placebo, dans le traitement du phénomène de 
Raynaud. 
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Quinze patients ont été inclus dans cette étude (quatorze aveq une connectivite associée). 
Pour évaluer l'efficacite thérapeutique du medicament nous avons utili/é des critères subjectifs 
(nombre moyen de crises vasospastiques par semaine, jugement de l'efficacite du traitement par 
le patient lui-même)et aussi un critère objectif: les résultats de la rhéographie digitale à 30°C et 
à 5.° C. (.'analyse statistique des résultats n'a pas demonstre aucune difference entre le diltia­
zem et le placebo, par rapport à la réponse clinique et à revaluation réographique. En conclusion 
cette étude a montré que le diltiazem est inefficace dans le traitement du phénomène de 
Raynaud associe a une connectivite. 

SUMMARY 

We report the results of a double blind placebo controlled crossover randomized study of the 
calcium channel blocking agent diltiazem in the treatment of Raynaud phenomenon. Fifteen 
patients were entered into the study (fourteen patients had an associated connective tissue 
disorder). The effectiveness of the drug was evaluated, not only by subjective criteria (frequency 
of vasospastic attacks, patient evaluation of the effectiveness of the study agent) but also by an 
objective one: the results of digital rheography at 30.° C and 5.0C. 

There wasn't statistically significant difference between diltiazem and placebo for both clini­
cal response and rheography. Our study indicates that diltiazem is not effective in the treatment 
of Raynaud's phenomenon associated with connective tissue diseases. 
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RESUMO —Neste trabalho os A.A. fazem uma breve revisão 
bibliográfica acerca dos principais aspectos da artrografia do 
ombro na artrite reumatóide apresentando alguns dados da sua 
experiência neste método de diagnóstico no ombro reumatóide. 

A artrografia, isto é, o registo dum radiograma articutar após a 
injecção intra-articular dum produto de contraste, quer sejam utili­
zados compostos iodados de meglumina ou outros (artrografia 
simples), quer ainda a injecção destes produtos com ar corrente 
(artrografia por duplo contraste), tem-se mostrado muito útil como 
complemento diagnóstico, quer no âmbito da traumatologia, quer 
no âmbito da reumatologia. 

Permite detectar múltiplas alterações das estruturas articulares 
e peri-articulares que, não raramente, passam despercebidas num 
radiograma simples. 

Trata-se de uma técnica de fácil execução, quando realizada 
por um médico experiente, necessitando para a sua realização de 
um intensificador da imagem, o qual vai permitir orientar a introdu­
ção da agulha de punção e, ainda, propiciar a observação de uma 
forma cinética do preenchimento da articulação pelo produto de 
contraste. 

A sua utilização no ombro reumatóide está indicada, quer em 
situações dolorosas agudas, quer em processos crónicos, cuja dor 
é refractária às terapêuticas habitualmente instituídas. 

Permite, assim, chegar ao diagnóstico de algumas situações 
(roturas totais ou parciais da coifa dos rotadores do ombro, tendi­
nites da longa porção do bicipete ou mesmo a sua rotura, capsulite 
adesiva, roturas capsulares) e, ainda, classificar em três estádios a 
actividade da sinovite e as lesões da sinovial no decurso do pro­
cesso inflamatório crónico. 

As complicações inerentes a este método são raras, sendo a 
mais comum a sinovite quimica reactiva ao produto de contraste 
utilizado. 

Pensa-se, portanto, que a artrografia do ombro reumatóide é 
um meio complementar de diagnóstico a incrementar pela utilidade 
de que se reveste. 

n Especialista de Reumatologia 
(**) Interno da Especialidade de Reumatologia do Hospital de Santa Maria 

{ * " ! Assistente Hospitalar de Reumatologia do Hospital de Santa Marta Professor Auxiliar Convidado da Faculdade de Medicina 
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INTRODUÇÃO 

A Artrografia, isto é, a avaliação radiográfica das articulações através da introdução por 
injecção intra-articular de um produto de contraste, remonta a 1905. Desde essa altura várias 
substâncias têm sido utilizadas, desde o ar corrente (contraste negativo), a produtos de outro tipo 
como a meglumina (contraste positivo simples) ou meglumina e ar simultaneamente (duplo 
contraste). 

É um meio complementar muito útil em várias situações de patologia intra-capsular, de 
realização simples e praticamente desprovido de efeitos secundários. 

O ombro reumatóide, por vezes sede de múltiplos problemas, apresenta, na maioria das 
vezes, um radiograma simples normal. A Artrografia permite, assim, definir os limites e a integri­
dade da cavidade articular, dando informações sobre várias situações, tais como, a rotura da 
coifa dos rotadores do ombro, a capsulite adesiva, as ruturas da cápsula e as tendinites da longa 
porção do bicipete. Permite, ainda, classificar o grau de sinovite em vários estádios artrográficos 
(estádio I, II e III). 

CONSIDERAÇÕES ANATÓMICAS 

A articulação do ombro é envolvida por várias estruturas que lhe conferem uma maior esta­
bilidade. Estas estruturas incluem músculos, ligamentos e a própria cápsula articular. 

Os músculos e os tendões mais importantes para esta estabilização são o supra-espinhoso, 
a longa porção do bicipete, o infra-escapular, o infraespinhoso e o pequeno redondo. Servem, 
ainda, de suporte a esta articulação os ligamentos coraco-humeral e gleno-humerais superior, 
médio e inferior. ' 

A cápsula articular do ombro tem várias soluções de continuidade, não sendo regular em 
toda a sua extensão, apresentando, efectivamente, diversas comunicações com bolsas serosas 
adjacentes. O recesso infra-escapular é devido à comunicação existente com a bolsa posterior do 
tendão infra-escapular, por debaixo dá apófise coracóide. 

Uma outra comunicação situa-se na região de passagem do tendão e bainha tendinosa da 
longa porção do bicipete, entre o grande e pequeno troquiter. 

Apesar de existirem, por vezes, outras comunicações, são estas que importa realçar por 
serem as mais frequentes. 

A bolsa serosa sub-acromio-deltoideia, situada por debaixo do músculo deltóide, do acrómio 
e do ligamento coraco-acromial é de longe a mais importante por ser a mais frequente sede de 
envolvimento por processo inflamatório. Esta bolsa está separada da articulação propriamente 
dita pela coifa dos rotadores. 

TÉCNICA DA ARTROGRAFIA 

A artrografia do ombro, bem como a de outras articulações, deve ser realizada sob assepsia 
rigorosa. É sempre efectuada com intensificador de imagem o que permite não só visualizar o 
local exacto da punção mas, ainda, a observação cinética do preenchimento articular pelo pro­
duto de contraste. Desta forma podem apreciar-se desde logo pequenas alterações do trajecto do 
contraste, para locais pouco habituais. 

O produto de contraste habitualmente utilizado é a meglumina iodada simples (artrografia 
simples) ou adicionada com ar corrente (artrografia por duplo-contraste). 

Após a introdução do produto de contraste fazem-se vários movimentos articulares, que irão 
permitir a disseminação do produto por toda a cavidade articular e, ainda, a observação pelo 
intensificador de imagem das regiões da articulação não visível em consequência da sobreposi­
ção de imagens já contrastadas. 

ASPECTOS ARTROGRÁFICOS NO OMBRO REUMATÓIDE 

Numa artrografia normal observa-se habitualmente a bainha da longa porção do bicipete, o 
recesso axilar e a bolsa infra-escapular, bem como a cavidade articular propriamente dita com os 
seus limites de inserção capsular (Fig. 1). 
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# 

Fig. 1—Artrografia normal. 1. Bainha da íonga porção do 
bicipete. 2. Bolsa infra-escapular, 3. Recesso axilar. 

Fig. 3 —Rotura parcial da coifa dos rotadores. 
1.Bolsa sub-acromídi. 

Ftg. 5 —Rotura da cápsula articular. 

Fig. 2 —Rotura completa da coifa dos rotadores. 
1. Bolsa sub-acromiodeltoideia 

Fig. 4 —Capsulite adesiva. 1 Obliteração da bolsa 
infra-escapular. 2 Idem do recesso axilar. 

Fig. 6—Tendinite da longa porção do bicipete. 1. 
Bainha da longa porção do bicipete alargada. 
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fig. 7 — Estádio artrográfico I. Irregularidade do 
contorno sinovial. 

Fig, 8 —Estádio artrográfico II. 1. Irre­
gularidades nodulares da sinovial. 

Fig. 9 —Estadto artrográfico III. Rotura 
da cápsula. 

A suspeita de rotura da coifa dos rotadores do ombro constitui uma das indicações «major» 
para a realização duma artrografia. 

O diagnóstico artrográfico da rutura completa é baseado na identificação de uma comunica­
ção anormal entre a cavidade gleno-humeral e a bolsa sub-acrómio-deltoideia. 

Assim, utilizando quer o contraste simples, quer o duplo-contraste, a bolsa sub-acrómio-
-deltoideia aparece opacificada (Fig. 2). 

Na rotura parcial observa-se apenas um nicho opacificado na região da coifa (Fig. 3). 
Na capsulite adesiva o artrograma é característico. 0 volume articular está reduzido e 

observa-se uma obliteração das bolsas anterior e inferior do ombro. 
O volume do produto de contraste que pode ser injectado é reduzido dos habituais 15 a 

35 ml para somente 5 ou 10ml (Fig. 4). 
Em algumas situações a cápsula está de tal modo retraída que a pequena quantidade de 

contraste que se consegue introduzir sob ligeira pressão, extravasa para os tecidos sub-cutâneos 
através do orifício da punção. 

Por vezes o processo de sinovite reumatóide é de tal maneira intenso que leva não só a 
roturas da coifa dos rotadores mas, também, a roturas quer da cápsula articular, quer da cápsula 
e da coifa. Assim, o material de contraste extravasa para fora dos limites capsulares normais, 
dando uma imagem característica (Fig. 5). 

O artrograma nas tendinites da longa porção do bicipete é praticamente normal no que 
respeita à cavidade articular propriamente dita. As alterações encontradas situam-se na zona do 
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trajecto da longa porção do bicipete, observando-se um alargamento e irregularidade da bainha 
tendinosa referida (Fig. 6). 

A artrografia pode, também, ser utilizada para avaliar o grau de sinovite do ombro reuma­
tóide, que se pode classificar em três estádios segundo o aspecto do contorno da membrana 
sinovial. No estádio I, o contorno sinovial apresenta-se ligeiramente irregular, perdendo as 
características lineares habituais (Fig. 7). 

No estádio II, este contorno torna-sâ, ainda, mais irregular, formando nódulos na superfície 
da membrana sinovial (Fig. 8). 

No estádio III, além dos aspectos referidos no estádio anterior observa-se rotura das estrutu­
ras capsulares com extravasão do produto de contraste para as regiões peri-articulares (Fig. 9). 

COMENTÁRIOS 

A artrografia do ombro em doentes com artrite reumatóide tem sido realizada no Núcleo de 
Reumatologia do Hospital de Satlta Maria, quer com fins diagnósticos (avaliação da extensão da 
lesão articular, confirmação ou infirmação da existência de anomalias adicionais, nomeada­
mente rotura da coifa dos rotadores, capsulite adesiva e lesões da bainha tendinosa da bicipete) 
quer como complemento da sinovectomia química, quer, ainda, aquando da artrocentese efec­
tuada para excluir infecção articular. 

Em todas as artrografias do ombro reumatóide por nós realizadas encontraram-se alterações 
idênticas às descritas por outros autores (14). Estas alterações, qualitativamente semelhantes na 
maioria das articulações, incluíram irregularidade dos contornos sinoviais traduzindo o processo 
inflamatório sinovial, defeitos fixos do preenchimento, distensão e rotura da cápsula articular e 
opacificação de linfáticos. Esta última anomalia embora frequente e típica da artrite reumatóide, 
é um indicador não específico de doença inflamatória (14). 

Além destas alterações articulares, a rotura da coifa dos rotadores foi uma anomalia adicio­
nal frequentemente encontrada nos doentes estudados. De facto, a lesão da coifa dos rotadores 
é comum na artrite reumatóide (2), sendo originada pelo pannus sinovial adjacente. 

A sensibilidade da artrografia do ombro, quer com contraste simples, quer com duplo-
-contraste no diagnóstico ria rntura da coifa dos rotadores é muito elevada (7,13) 

Ao contrário da artrografia simples, a artrografia com duplo-contraste permite adicional­
mente detectar o local da rotura, bem como as sua dimensões e o grau de degenerescência do 
tendão lesado. Estas informações têm importância na selecção de doentes para reparação cirúr­
gica da lesão, bem como na escolha do tipo de abordagem cirúrgica (7). 

A capsulite adesiva foi outra alteração detectada em alguns dos nossos casos. Esta situação 
pode estar relacionada com espessamento da cápsula, com aderências entre esta e o tendão 
bicipital ou a bolsa sub-acromial (2,6,8). 

O papel da artrografia na capsulite adesiva pode ser simultaneamente diagnóstico e tera­
pêutico, permitindo neste último caso o descolamento das aderências. 

A artrografia do ombro pode permitir, ainda, o diagnóstico de lesões do tendão do bicipete e 
da respectiva bainha como aconteceu num dos nossos doentes. Contudo a interpretação dos 
achados artrográficos relacionados com esta estrutura é dificultada pelas muitas variações do 
normal (12). 

As complicações das artrografias são raras. Têm sido descritas sinovites químicas estéreis, 
urticária, reacções vagais, artrites sépticas, dor articular severa, e raros casos de hipotensão, 
edema da laringe e embolia gasosa (10). A exacerbação da dor articular nas primeiras 24 horas 
após a realização deste exame, é considerada frequente por alguns autores (5), e tem sido rela­
cionada com um efeito irritativo directo do produto de contraste, produzindo uma sinovite ligeira, 
mais do que com a distensão da cápsula articular (1,3,4,9,11). Esta dor é geralmente transitória 
e benigna. 

Nos cerca de 250 estudos artrográficos relizados pelo nosso grupo de trabalho em várias 
articulações, há a referir como única complicação um síndroma ombro-mão. 

Em conclusão, a artrografia é um método relativamente inócuo, que possibilita uma avalia­
ção dos múltiplos aspectos que o envolvimento do ombro na artrite reumatóide pode revestir, 
face a uma clínica pouco esclarecedora condicionada pelo frequente atingimento simultâneo de 
várias estruturas. 
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CITOCINAS 

A.C. ALVES DE MATOS*, JAIME C. BRANCO* 

RESUMO —Os autores descrevem as acções e as aplicações 
terapêuticas das principais citocinas conhecidas, fazendo uma revi­
são da literatura anglo-saxónica. Dividem este grande grupo de 
subs tânc ias b io lóg i cas em m o n ó c i n a s — der ivadas dos 
monócitos —macrófagos —e em linfocinas — segregadas pelos lin­
fócitos T activados. Na conclusão dão uma prespectiva de conjunto 
de todas estas substâncias nas reacções inflamatória e imune, 
esboçando algumas antevisões do que poderão ser as aplicações 
futuras destes conhecimentos. 

CITOCINAS: Monócinas e Linfocinas 

Desde há cerca de 20 anos que se conhecem os efeitos biológicos dos sobrenadantes solú­
veis das culturas de células linfocitárias activadas. 

Esse presumível grupo de substâncias, cuja produção não era específica para o estímulo 
antigénico, foi apelidado por Dumonde e col. (1) de linfocinas, tendo desde logo se aventado a 
hipótese dessas substâncias desempenharem um papel importante na reacção de hipersensibili­
dade retardada (tipo IV). Posteriormente, o seu efeito promotor da inflamação sinovial ficou 
demonstrado experimentalmente (2), com o desencadeamento de artrites após injecção de linfo­
cinas no líquido sinovial. Outros trabalhos experimentais vieram demonstrar que algumas des­
sas substâncias não eram sintetizadas pelos linfócitos mas pelos macrófagos activados, pelo que 
se designou este sub-grupo de substâncias reguladoras ou amplificadoras da inflamação ou do 
fenómeno imune, de monócinas. 

Após esta descoberta reuniram-se estas diversas substâncias de origens distintas, mas de 
propriedades semelhantes em relação à reacção de defesa, sob a designação de citocinas. 

Procurámos fazer uma revisão da literatura no sentido de elucidar as acções biológicas mais 
importantes de um grupo de substâncias que, actualmente, está a ser submetido a intensa 
investigação e, perante o qual, os cientistas ainda não se entenderam quanto às suas designa­
ções. Apesar de algumas destas substâncias terem sido já caracterizadas sob o ponto de vista 
bioquímico, genético e antigénico (casos da IL-1, IL-2, BSF-1), existem outras substâncias de que 
apenas se conhecem as suas propriedades biológicas. 

Dividiremos a nossa exposição descrevendo primeiro as monócinas e depois as linfocinas, 
fazendo referências tanto ao seu universo como às suas funções. 

I -MONÓCINAS 

De entre as monócinas destacaremos: 
1—Factores de estimulação (da poliferação) das colónias (CSF*). 
2 — Factor de Necrose tumoral a (TNF a) ou caquetina. 
3 — lnterleucina-1 (IL-1) ou grupo de substâncias semelhantes (3). 

(*) Internos do Internato Complementar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria Núcleo de Reumatologia (Resp: Prof, 
Viana Queiroz) do Serviço de Medicina IV (Dir: Prof, Fernando de Pádua) do Hospital de Santa Maria, 
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1 — Factores Estimuladores de Colónias (CSF) 

Os factores estimuladores de colónias (CSF) são glicoproteinas que actuam no controle da 
produção, diferenciação e função de duaspopulações de células sanguíneas de origem medular, 
os granulócitos e os macrófagos — monócitos(4). Estas substâncias pertencem à familia dos fac­
tores de crescimento celular (p.e. factor de crescimento epidérmico, factor de crescimento deri­
vado das plaquetas e as somatomedinas) da IL-2 (interleucina 2 ou factor de crescimento dos 
linfócitos T—é uma linfocina) e da IL-3 (uma linfocina também), apesar de não existirem homo­
logias de sequência entre eles (4). 

As suas funções são múltiplas. Actuam principalmente ao nível da estimulação da prolifera­
ção das células hematopoiéticas mas promovem, por outro lado, a sobrevivência dessas mesmas 
células. Os CSF são promotores, para além da proliferação e da diferenciação, do estado funcio­
nal final das células deles dependentes. Estas funções, diferenciadoras e funcionais finais são 
extremamente importantes no fenómeno inflamatório já que os CSF promovem diversas acções 
entre elas, a fagocitose de bactérias e fungos pelos polimorfonucleares e macrófagos (Mf), a 
actividade citotóxica anti-tumoral dos granulócitos e a síntese de PGE 2 activadora do plasmino­
génio. Este conjunto de acções demonstra bem a sua importância na reacção de defesa à infec­
ção e na vigilância anti-tumoral primária. 

A produção destes factores não está somente restrita aos Mf. Os linfócitos T, as células 
endoteliais, os fibroblastos e as células epiteliais epidérmicas, sintetizam igualmente CSF. 

Alguns destes factores estão actualmente sob investigação clínica no sentido de serem apli­
cados no tratamento de algumas formas de leucemias e de pancitopénias (5,6), subsistindo, 
todavia, reais problemas técnicos. 

Muitos destes factores de crescimento induzem a secreção de 0—interferão (/} —IFN) pelos 
fibroblastos, promovendo assim uma via de controle da proliferação por eles induzida. 

2 — Factores de Necrose Tumoral (TNF) 

Os TNF são proteínas produzidas tanto pelos macrófagos, o TNFa, como pelos linfócitos T, o 
TNF/S ou linfotoxina, e foram descritas pela primeira vez nos anos 70, em ratos. Estes produtos 
possuem a capacidade de provocar a necrose hemorrágica de tumores murinos quando adminis­
trados a animais neoplásicos(7). O TNFa é segregado pelos Mf estimulados por endotoxinas (in 
vitro). É responsável não só pela lise tumoral mas também pela inibição do enzima lipoproteína 
lipase(13) e da diferenciação dos adipocitos(14), acções que promovem e mantêm o estado 
caquético e a hiperlipémia que acompanham as infecções graves e as neoplasias. O TNFa, 
também designado por caquetina (15), quando injectado por via endovenosa em animais, induz 
acidose metabólica e um shock potencialmente letal (15). In vitro, verificou-se que os Mf previa­
mente tratados com dexametasona segregavam muito menos caquetina do que os nâo tratados, 
o que sugere uma explicação para os efeitos benéficos dos corticóides no tratamento dos shocks 
sépticos por endotoxinas (15). 

A acção tumoncida é amplificada pelo y— Interferão(16), o que promete abrir novas vias na 
terapêutica anticancerígena(17). Paradoxalmente, o TNF exerce um efeito de factor de cresci­
mento sobre os fibroblastos(8), acção que é amplificada pela adicção de anticorpos anti/3— 
IFN(9). 

Recentemente foi demonstrado que o TNFa estimula a reabsorção e inibe a síntese de pro­
teoglicanos cartilagíneos (10) numa acção semelhante à da IL-1 (ver mais adiante). 

3 — Interleucina 1 (IL-1) 
(Outrora denominada factor activador dos linfócitos — LAF). 

Este grupo de substâncias (3) segregadas pelos Mf, têm extraordinária importância na reac­
ção de defesa (inflamatória e imune) porque é através delas que se efectuam muitas das lesões 
tecidulares que encontramos nas doenças inflamatórias crónicas, nomeadamente na artrite reu­
matóide e é um efector da resposta de fase aguda sistémica (3,22). O conhecimento destas 
acções permite-nos compreender melhor o mecanismo patogénico das lesões inflamatórias em 
que estão implicados também, para além doutros, os enzimas proteolíticos. as prostaglandinas, 
os radicais livres de oxigénio e o sistema do complemento 
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Várias monócinas com epónimos descritivos das suas próprias acções estão actualmente 
integradas no grupo IL-1 (3). Neste grupo incluem-se o pirogéneo endógeno (EP), o factor activa­
dor dos linfócitos (LAF), o mediador endógeno leucocitário (LEM), o factor das células mononu­
cleadas (MCF), o factor sinovial (SF), a catabolina, o factor indutor de Proteólise (PIF) e o factor 
activador dos timocitos derivado das células epidérmicas (ETAF) (17). 

Apesar das células monocíticas — macrofágicas serem o principal produtor de IL-1, sabe-se 
hoje que esta substância (ou mediadores semelhantes) tembém pode ser produzida por outros 
tipos de células, tais como as células epidérmicas, as células mesangiais renais, os astrócitos, as 
células de Langerhan da pele, e os linfócitos B. No 1.0 Workshop sobre IL-1 (Novembro 84) em 
Gray, Essex, Inglaterra, mencionou-se também que as próprias células dendríticas sinoviais a 
produziriam 

Os estímulos directos para a sua produção contam-se entre os diversos produtos microbia­
nos ou seus análogos; a vitamina D 36 o 7—IFN seriam amplificadores ou facilitadores do pro­
cesso. Estudos revelaram que diferentes estímulos dão como resultado formas biologicamente 
distintas de IL-1 (1 7). No workshop já referido foram também apresentadas evidências de que as 
moléculas la de superfície (classe II) participam no mecanismo de estimulação da produção desta 
IL Por outro lado a sua produção pode ser anulada pela dessensibilização de animais que rea­
giam com produção de IL-1 pelo mecanismo de reacção tipo IV (11). 

Os efeitos biológicos desta substância (ou grupo de substâncias) são vastos, tal como pode­
mos depreender da enumeração dos seus diversos componentes já conhecidos. Podemos consi­
derar estes efeitos, uns como imunológicos, por interferirem nos mecanismos de activação e 
blastogénese dos linfócitos, e outros como hormonais, por modificarem a função de diversas 
populações celulares não necessariamente imunocompetentes. Dos efeitos biológicos sobre o 
aparelho imunitário contam-se dois extremamente importantes pela sua acção sobre o desenca­
deamento e a amplificação da resposta imune. O primeiro é a activação dos linfócitos T (LT), 
complexo processo que envolve a interacção destas células com os macrófagos, os linfócitos B 
ou com células apresentadoras de antigéneo (APC) que, por sua vez anteriormente tinham cap­
tado e processado antigéneos e disposto à superfície juntamente com uma molécula da classe II 
(DR) do complexo de histocompatibilidade (18). Para que este passo active os LT é necessário que 
este conjunto de moléculas (antigéneo processado e molécula de histocompatibilidade) seja 
reconhecida pelos receptores do LT e que exista uma concentração optima de IL-1 (e, depois, de 
IL-2) (19). A IL-1 é um indutor directo da blastogénese dos LT sendo, todavia, inoperante se 
esses linfócitos não foram activados pelas células acessórias (APC.LB e Mf). 

O outro efeito imunológico da IL-1 é a indução da proliferação dos LB que, por sua vez, 
necessitam também de outros sinais activadores para que esta acção se consuma, nomeada­
mente activação dos receptores Ig da membrana e um grupo de linfocinas denominadas factor 
substitutivos dos linfócitos T (TRF — ver mais adiante). A acção conjugada destes factores resulta 
apenas na proliferação dos LB mas não consegue desencadear a sua tranformação em plasmoci­
tos secretores, sendo necessário para tal que exista contacto com outra linfocina do grupo TRF. 

A IL-1 tem efeitos hormonais/metabólicos sobre muitas outras células, como já se referiu. 
Ao nível do tecido conjuntivo promove o catabolismo das proteínas estruturais e da matriz ao 

estimular a produção de enzimas proteolíticos e de prostaglandinas (PG), com redução da síntese 
de proteoglicanos e de colagéneo (acção mediadas pela catabolina e pelo MCF). Os fibroblastos 
respondem à IL-1 produzindo PGE e, provávelmente.entrando em fase proliferativa. Os osteo­
blastos também são sensíveis à presença de IL-1; quando estimulados entram em proliferação e 
emitem sinais activadores dos osteoclastos distintos do OAF (factor activador dos osteoclastos, 
uma linfocina). 0 PIF, provavelmente um fragmento estável da IL-1, induz, por seu lado, uma 
proteólise do tecido muscular esquelético. 

A acção desta IL estende-se também ao tecido de sustentação cerebral induzindo aqui a 
proliferação dos astrócitos (20). Ao nível dos vasos, a IL-1 promove a produção de prostaciclina 
(PGI 2) por parte das células endoteliais e do músculo liso, podendo esta acção servir de base 
para novas perspectivas estratégicas na terapêutica antitrombótica (21). 

A IL-1 é também um estimulador da resposta de fase aguda inflamatória, promovendo a 
síntese de proteínas de fase aguda (22) e inibindo a síntese de albumina ao nível dos hepatócitos 
(23). Interfere com o hipotálamo sendo pirogénea (efeito PE) (22) e com o eixo hipofiso — 
suprarrenal, promovendo o aumento sérico de ACTH e do Cortisol (23). 
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No campo das doenças reumáticas inflamatórias a IL-1 tem papel importante como agente 
mediador patogénico Eia interfere não só ao nível da resposta imunológica anómala, reumatóide 
(considerada como do tipo IV), amplificando~a, como também através das suas variadas acções 
metabólicas sobre outras células estranhas ào aparelho imunitário. Sabemos que no decurso de 
uma artrite mediada por mecanisinos imunes ou desencadeada por cristais, encontramos eleva­
dos níveis de IL-1 no liquido sinovial dessas artrites (23a). Conjugando estes factos com o conhe­
cimento que temos das diversas acções locais (sobre o tecido conjuntivo, sobre o osso, 
canilagem e músculo) como gerais da IL-1, podemos antever um papel preponderante desta 
substância (ou grupo de substâncias) na patogenia das lesões inflamatórias articulares e no 
compromisso sistémico das doenças reumáticas. 

I I -LINFOCINAS 

QUADRO I 

PRINCIPAIS LINFOCINAS CONHECIDAS E SUAS ACÇÕES 

Linfocinas Acçáo 

— IL-2 —Induz a proliferação de LT. 
— y4FK —Acções diversas (ver texto: TRF (24). 

MAF (26), factor indutor da expressão la 
nos Mf (27). 

— Factores substitutivos dos linfócitos T —Promoção da estimulação, 
fTRF)—BSFi BCGF2 (28) proliferação e diferenciação dos LB 

— JHfft (linfotoxina (16, 29) —Citotoxidade demonstrada nas reacções 
de hipersensibilidade retardada. 

No Quadro I estão mencionados apenas as linfocinas melhor individualizadas e aquelas que 
são mais importantes tanto na regulação do fenómeno inflamatório como na resposta imunitária. 

1 — Interleucina2 flL-2) 

A interleucina 2 é uma hormona linfocitotrófica T segregada pe te LT activados e essencial 
para a proliferação destas mesmas células no inicio do fenómeno imune. É um polipéptido ite 
peso molecular entre os 1 MOO e os 17000 Daltons (30). Conhece-se relativamente bem o seu 
modo de acção bem como a maneira como os LT a ela respondem (31); o seu receptor especifico 
está identificado (33.34) encontrando-se o gene controlador da sua síntese no braço curto do 
cromossoma 10 no Homem (35). Já foi sintetisado um anticorpo monoclonal (anti-TAC) especi­
fico e que inibe a acção da IL-2 sobre o receptor (36) 

Como já referimos, a principal acção da IL 2 é a estimulação da proliferação (tos LT activa­
dos. O mecanismo de activação dos LT é desencadeada pela activação do receptor T3—Tf (34), 
quer por antigéneos (via fisiológica) quer por anticorpos contra ete dirigidos (experimental), 
receptor este que tem relações intimas com a e^jressâo dos receptores da IL-2, por via autó-
crina. Esta via tem um processo de desenvolvimento que é relativamente bem conhecido (34). 

A activação do receptor da IL-2 desencadeia a blastogénese da célula e esta activação está 
dependente de vários factores, como a concentração de IL-2, a densidade dos receptores e a 
duração de interacção da interleucina com o seu receptor (31,32) Supfie-se que existe heteroge­
neidade nas populscfies ^ células —filhas em relação às células — mães (te modo que, na sua 
maioria, se tornem menos sensíveis à IL-2 porque, de outro modo, este processo assemelhar-se-
ia a uma neoplasia (31.34) 

Para além desta acção sobre a população LT, a IL-2 é também um potente indutor da produ­
ção de-y— IFN (32), linfocina activadora dos Mf e com acção TRF (ver mais adiantei. Esta indução 
é inibida pela dexametasona (32). 
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Durante o 4o. workshop sobre linfocinas (Schloss Elman, Rep. Federal Alemà, 1984) (11), 
Molotze relatou o efeito farmacológico de 2 mg de IL-2 administrada e.v. a ratos. Essas acções 
farmacológicas consistiram numa diminuição acentuada mas transitória dos LT circulantes, num 
aumento dos monócitos, eosinofilia intensa e duradoura e aumento do peso; para além destes 
efeitos, houve uma acção benéfica sobre os tumores metastáticos desses animais, o que irá 
condicionar ensaios terapêuticos com IL-2 na espécie humana, nomeadamente nos doentes por­
tadores de neoplasias. 

Uma outra aplicação terapêutica derivada dos conhecimentos sobre a IL-2 é a acção dos 
anticorpos anti-TAC, anti corpo que bloqueia os receptores para esta interleucina, precavendo as 
células assim tratadas da sua acção blastogénica. A aplicação clínica tem sido investigada nos 
casos de leucemia linfocítica T do adulto, em algumas doenças auto imunes e em protocolos 
envolvendo transplantes de órgão e ainda em doentes com anemias aplásticas(IO). 

2 — 7- Interferão (7-IFN). 

0 7 -IFN pertence a uma família de proteínas e glicoproteinas designadas genericamente por 
interferões. Os interferões caracterizam-se sobre o ponto de vista biológico, pelas suas proprie­
dades antivirais, antiproliferativas e imunorreguladores. 

Os IFN classificam-se em três grandes grupos antigenicamente distintos. 0 a-IFN é produ­
zido principalmente pelos leucócitos, e tem uma actividade antiviral marcada pelo que tem sido 
experimentado, no tratamento de algumas situações como a rinite virica banal (parece que sem 
êxito) (37). 0 /8-IFN é produzido por células fibroblásticas e tem um efeito antiproliferativo, ope­
rante conjuntamente com os factores de crescimento (ver atrás parágrafos sobre CSF e TNF). 

Finalmente, o 7-IFN, único elemento da família que é ácido-lábil (pH2)*, é uma linfocina 
segregada pelos LT activados por antigénicos ou mitogénios. Essa secreção só é máxima, in 
vitro, na presença de IL-2 (32), e é inibida pela dexametasona (32). O 7-IFN desempenha um 
papel extremamente importante na amplificação da reacção de defesa (40), estimulando a forma­
ção de anticorpos (40) ao estimular as linfócitos B (25 26) e activando os Mf (26.41) (actividade 
MAF) promovendo a expressão la (40) e II (DR) (42) à sua superfície. Por outro lado, o 7-IFN 
sensibiliza algumas células cancerígenas à acção dos TNF ( a e f i) ao aumentar o n.0 de recepto­
res para estas citocinas (29). 

' No soro de doenies com lupus entemaEoso sistémico e com síndroma de imunodeficiência adquirida demonstrou-se a 
presença de um a-INF áctdo-tábtí cujo significado é desconhecido {39)-

Do conjunto destas acções, estimulação B e formação de anticorpos, activação dos Mf e 
sensibilização à acção dos TNF, se pode concluir do importante papel que o 7-IFN desempenha 
na reacção de defesa perante agentes antigenicamente estranhos. Realçamos neste contexto a 
acção inibidora da dexametasona sobre a secreção de 7-IFN. 

O 7-IFN é também um dos factores TRF de estimulação dos linfócitos B (14). 

3 — Factores de Controle dos Linfócitos B 

O estudo da f unção«helper», através da qual os LT activam os linfócitos B para a produção de 
uma imunoglobulina específica para o antigéneo desencadeador da função, teve nos três últimos 
anos um desenvolvimento apreciável apesar de subsistirem ainda imensas e enormes questões 
para solucionar. 

Uma das características fundamentais do aparelho imunológico é, de facto, a capacidade 
que os linfócitos B possuem para.ao tomarem contacto com os antigéneos, se tornarem activos, 
proliferarem e se diferenciarem em células plasmáticas (plasmocitos) secretoras de imunoglobu­
linas. Este processo requer a cooperação de LT, das chamadas células acessórias, tais como os 
macrófagos, e de produtos dos LT (linfocinas) que estimulem o crescimento e diferenciação dos 
LB. 
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A 1 .a etapa do processo é a apresentação do antigénio aos LT qutr pe las células apresenta­
doras de antigénio (APC) quer pelos LB por um processo semelhante em ambos os casos (18,43). 
Provavelmente, após este primeiro contacto com o antigéneo os LB humanos tornam-se activos 
por um processo ainda desconhecido (influência dos receptores?). O passo seguinte é a estimula­
ção da proliferação do clone e a sua diferenciação. 0 elo final desta cadeia de fenómenos é a 
secreção de anticorpos. Estas três últimas etapas (proliferação, diferenciação e secreção) estão 
dependentes de diversos produtos linfocitários T, os chamados factores substitutivos dos LT 
(TRF). 

A descoberta de múltiplos factores TRF, uns caracterizados apenas pelas actividades biológi­
cas e outros, de uma maneira mais consistente, pela sua sequência genética, tem levantado 
confusão e polémica (44). 

A situação actual (Dezembro 86) é a seguinte, quanto à designação e propriedades destes 
factores: 

BSF—1 (B — cell stimulating factor—1)—factor estimulador dos linfócitos B-1. Descoberto 
e purificado por Ohara et al em 1985 (45) com o clone genético esclarecido por Noma et al (46), 
este factor possui múltiplas actividades. Promove por um lado a proliferação dos LB (acção 
BCGF-1) (45) e a diferenciação dos LB e secreção de IgG 1(47) (e Ig E) (acçio BCGF 7) e, por 
outro induz a expressão das moléculas de classe II à superfície dos LB (48). Possui também uma 
acção mitogénea sobre os LT diferente da IL-2 (46). Esta linfocina poderá vir a ser conhecida no 
futuro como IL-4 (ou IL-5, em alternativa com o BCGF-2). 

BCGF—2 (B — cell Growth Factor —2) —factor de crescimento dos linfócitos B2 —Esta lin­
focina promove a secreção de IgM e algumas IgG e é semelhante ao factor de diferenciação dos 
eosinófilos (EDF) (40). Esta linfocina é candidata (apesar de ter opositores) ao epónimo de IL-5. 

Apesar destes passos gigantescos no conhecimento da função «helper», não possuímos 
ainda um esquema concertado para a activação e diferenciação dos LB, pelo menos no Homem. 
No género murino, ainda podemos conceber que a activação dos LB se efectue pela acção combi­
nada do antigéneo e do BSF 1 com a cooperação do TL — helper e que os LB assim activados se 
tornem sensíveis à acção do BCGF 2 no final do ciclo. Talvez que o balanço entre estes factores e 
as suas interacções, possam de algum modo promover a secreção de imunoglobulinas específi­
cas de certa classe e subgrupo de uma determinada classe. 

Todavia o BSF 1 humano não é activador dos LB inactivos mas sim estimulador dos LB 
preactivados (44). 

De qualquer modo, este é um campo extremamente interessante e sujeito a intensa investi­
gação, pela sua importância estratégica no processo imunológico. Certamente que dentro de 
poucos anos teremos uma ideia muito mais clara da função auxiliadora e, possivelmente, dos 
modos de actuar sobre ela. 

CONCLUSÃO 
O capítulo das citocinas é uma área do conhecimento em franca expansão. Esta deve-se à 

extraordinária importância das capacidades que estas substâncias possuem tanto no controle 
das várias acções imunológicas como na promoção dos meios de defesa (não necessariamente 
benéficos) não imunológicos perante as infecções, as neoplasias e os transplantes. 

Desde a activação dos macrófagos por antigéneos não específicos destruindo-os pelos seus 
próprios meios e processando-os para a sua apresentação apropriada às células imuno compe­
tentes (LT e LB) até à formação de moléculas inactivadoras desses antigéneos (imunoglobulinas), 
decorre uma acção concertada com múltiplas etapas (reconhecimento, activação, amplificação e 
supressão) a que damos o nome de reacção imune. 

Por outro lado os Macrófagos e os LT uma vez activados produzem também citocinas que 
não intervêm directamente na reacção imune propriamente dita, mas têm acção sobre os fenó­
menos inflamatórios mais primitivos e mais gerais. Estas citocinas tanto promovem um estado 
metabólico apropriado)?) à defesa (IL-1, catequina — TNFa) como tem um papel citolítico directo 
(7 IFN, TNF) ou indutor de propriedades citolíticas das «Natural — Killer cells» (7 IFN). 

Para além das acções na reacção de defesa, estas substâncias contribuem ainda para a 
regulação da hematopoiese (os CSF). 

A aplicação terapêutica de todos estes conhecimentos está prestes a iniciar-se.se não se 
iniciou já, prevendo-se no futuro uma época em que, para além dos meios farmacológicos con­
vencionais (citostáticos, antibióticos e anti-inflamatórios) poderemos contar com a contribuição 
de produtos biológicos reguladores dos fenómenos inflamatórios (na sua acepção mais lata). 
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NSo nos podemos esquecer que todas estas substâncias estão sob controle genético e que a 
perturbação deste pode conduzir a alterações funcionais daquelas, pelo que devemos esperar, 
também, alguma contribuição.nos próximos anos, da engenharia genética tanto na elucidação 
dessas perturbações como na sua correcção terapêutica. 
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ASPECTOS PSICOLÓGICOS DA ARTRITE REUMATÓIDE 
(Breve Revisão) 

JOSÉ A. CARVALHO TEIXEIRA1, JOSÉ A. CANAS DA SILVA 2, ISABEL PERESTRELO RESENDE 3, 
NÉLIA REBELO DA SILVA4, JAIME DA CUNHA BRANCO5 e M. VIANA DE QUEIROZ6 

RESUMO — Vários trabalhos têm posto em evidência a influên­
cia que diversos factores de personalidade e psicossociais parecem 
exercer na Artrite Reumatóide, embora nâo esteja claramente esta­
belecido de que formas podem estar implicados na constelação 
etiopatogénica da doença, nem no seu início e curso evolutivo. 

No presente artigo os autores fazem uma breve revisão de 
aspectos psicológicos relacionados com a Artrite Reumatóide, na 
perspectiva de uma abordagem biopsicossocial. 

Passam em revista, sucessivamente, as características da per­
sonalidade dos doentes reumatóides, as repercussões psicológicas 
da doença, factores psicossociais associados, a importância de 
acontecimentos vitais no inicio e evolução da doença e, finalmente, 
o problema das relações entre estados emocionais e respostas 
imunitárias. 

A Artrite Reumatóide (A.R.) pode ser perspectivada a partir de um ponto de vista biopsicos­
social que tenta pôr em evidência a diversidade de factores que influenciam o indivíduo 
enquanto pessoa doente f1) nomeadamente factores biológicos, psicológicos e sociais. Pode 
assim associar-se uma abordagem psicossomática moderna que envolva a avaliação de (2) facto­
res genéticos, de mecanismos imunitários, da matriz familiar e sociocultural, do desenvolvi­
mento fisiológico e psicológico, da exposição a agentes infecciosos e tóxicos bem como a 
apreciação de como esses factores interactuam e podem resultar em doença. 

Desde há muito que é sabido que os factores psicológicos podem desempenhar papel impor­
tante na patogenia da AR., dado que parecem influenciar a sua evolução, agravamento e exacer­
bações dolorosas (3-4). Além disto, tem sido notada uma correlação positiva entre factores de 
stress psicológico e o início e o curso evolutivo da doença. Por outro lado, também há muito que 
se acentuou a importância de factores de personalidade na AR. Tudo isto tem conduzido à 
investigação de relações entre factores biológicos e psicológicos, designadamente ao estudo da 
forma como determinadas variáveis biológicas e psicológicas interactuam para influenciarem o 
início, o padrão clínico e o curso evolutivo da A.R. 
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Pode afirmar-se que a investigação da influência de factores psicológicos, psicossociais e de 
personalidade relacionados com a AR. centra-se em 5 direcções principais: 

— Características de personalidade 
— Factores psicossociais 
— Repercussões psicológicas da doença 
— Importância de acontecimentos vitais 
— Relação entre estados psicológicos e respostas imunitárias. 

1 — CARACTERÍSTICAS DE PERSONALIDADE 

Foi colocada a hipótese de que várias doenças psicossomáticas ocorreriam em tipos específi­
cos de personalidade)5), isto é, de que existiriam perfis específicos de personalidade em indiví­
duos predispostos para desenvolver certas doenças Tal hipótese conduziu, por exemplo, ao 
conceito de Personalidade tipo A(6) relacionada com a doença coronária. A ideia geral era a de 
que a um conjunto mais ou menos específico de traços de personalidade corresponderia uma 
predisposição para vir a adoecer com um certo tipo de afecção de colorido psicossomático. 

Também no que concerne à AR. tem-se investigado a sua correlação com determinados 
traços de personalidade, quer no plano da predisposição quer no curso evolutivo. Neste tipo de 
investigação detalhada, foram ainda referidas diferenças de personalidade entre homens e 
mulheres com A.R. Desde logo se pode considerar que uma coisa é constatar a existência de 
uma correlação positiva entre AR. e determinados factores de personalidade e outra é saber se 
existe ou não nesse facto alguma conexão causal. A personalidade teria papel etiopatogénico ou, 
pelo contrário, seriam as repercussões psicológicas de uma doença reumática crónica como é a 
A.R. que determinariam certas fromas de funcionamento da personalidade. Finalmente, pode 
ainda admitir-se que factores de personalidade poderiam influenciar o curso da AR., a adapta­
ção psicológica à doença e suas consequências 

Além das entrevistas clínicas e das provas projectivas (com o teste de RORSCHACH e o teste 
da Apercepção Temática, por exemplo) um dos métodos mais utilizados para estudar a personali­
dade dos doentes com AR. tem sido o MMPI («Minnesota Multiphasic Personality Inventory»). 
Numa extensa revisão de trabalhos, MOOS(7) concluiu que havia acordo razoável no concer­
nente a traços tais como auto-sacrifício masoquismo, conformismo, timidez, inibição, perfeccio­
nismo, interesse por desportos e jogos e, ainda, tendência para reagir em excesso em relação às 
suas próprias doenças. Porém, referiu que havia um certo desacordo no que dizia respeito à 
expressão da hostilidade, separação, traumatismos e graus de impulsividade e desconfiança. 

Por outro lado, foi sugerido que as pessoas com A.R. reprimiriam a hostilidade e a dirigiriam 
contra si mesmas)8 9 1 0) com tendência para o excesso de controlo da expressão da hostili­
dade)11), obtendo pontuações altas nos itens de sintomas somáticos e rigidez psicológica (12). 
Foi então sugerido que a dificuldade em exprimir hostilidade, raiva e cólera, (um dado comum a 
outros transtornos psicossomáticos), poderia relacionar-se com a alexitimía (13). Trata-se de uma 
incapacidade para descrever sentimentos em palavras, uma dificuldade de verbalização que não 
parece relacionada com o nível intelectual e educacional do indivíduo(14). Nós próprios num 
trabalho anterior pudemos constatar esses factos (14a). 

Outros autores consideraram a importância de certos factores de personalidade que pode­
riam tornar o indivíduo mais susceptível à doença, particularmente a insegurança e a ausência 
de figuras e identificação durante a infância( ,5). Condicionando trocas afectivas pobres e mode­
los de identificação mal estruturados bom como perturbações no desenvolvimento do Eu e difi­
culdade na exteriorização das emoções, aqueles dois factores enraizados na matriz sociofamiliar 
poderiam tornar o indivíduo mais susceptível ao stress e à doença e provocar-lhe perturbações 
no equilíbrio entre o físico e o psicológico. 

Foi KfVINIEMIf15) que acentuou que o traço mais característico da personalidade do doente 
com A.R. seria o seu comportamento inconsciente — embora dando a impressão de ser uma 
personalidade harmoniosa, forte e bem equilibrada, apresenta na realidade traços profundos de 
instabilidade emocional e de insegurança. Manifestamente controlado, convencional, conscien­
cioso e trabalhador, sintónico, simpático e colaborante, o doente com AR. apresentaria na reali­
dade traços de grande instabilidade, agressividade e insegurança. 
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A conduta inconsistente seria representada por uma forma de «estar-no-mundo» forçada e 
restringida, resultante da discordância de adaptação à realidade. Assim, o indivíduo apresenta 
dificuldades em criticar os outros, em adaptar-se a mudanças e assumir riscos bem como hiper­
sensibilidade à crítica, alternância entre passividade e hiperactividade e reacções emocionais 
inesperadas. Isto é: existe toda uma estrutura defensiva que impede o sujeito de utilizar adequa­
damente todas as suas energias psicológicas. 

Tenha-se em conta que este tipo de estudos de personalidade resulta da descrição da perso­
nalidade dos doentes num determinado momento(16), e que nem todos os doentes com A.R. 
mostram as mesmas características de personalidade. Além disto, tem sido sugerido que as 
diferenças notadas no MMPI poderiam não significar necessariamente associações específicas 
entre a doença e a personalidade mas que poderiam representar reacções não-específicas à 
doença (1 7 1 8 1 9) . 

Outra linha de investigação dos factores de personalidade mostrou que existiam diferenças 
entre as personalidades dos homens e mulheres com A.R. (20). Os homens apresentavam como 
características mais comuns a depressão, padrão de interesses feminino, hostilidade, hipersensi­
bilidade e rigidez nas relações interpessoais. As mulheres mostravam maiores preocupações 
somáticas e tendência para controlarem e reprimirem as necessidades sexuais e os impulsos 
hostis. 

Foi ainda posta em evidência uma correlação entre certos traços de personalidade e o curso 
evolutivo da A.R.(24): o curso lento estava mais associado a traços de submissão, servilismo, 
perfeccionismo, negação da hostilidade, responsabilidade e estatuto social enquanto o curso 
rápido se associava a deficiente funcionamento com desajustamento geral, hostilidade manifesta 
e imperturbabilidade. 

Interessante ainda um trabalho no qual se investigou a relação entre estados psicológicos e 
padrões dolorosos na A.R.(22), permitindo distinguir entre um grupo de doentes com maior 
ansiedade e hostilidade associadas as queixas dolorosas mais intensas (e dito em «estado sincró-
nico») e outro grupo de doentes que revelava relação inversa entre a intensidade do transtorno 
do humor e as queixas dolorosas (dito em «estado paradoxal»). Neste último grupo quanto maior 
era o sentimento de abandono menos intensas eram as dores articulares ainda que a evolução 
fosse favorável. 

Diferentes estudos mostram que os doentes com AR. apresentam diferenças significativas 
de personalidade quando comparados com grupos de controlo formados quer por indivíduos nor­
mais quer por neuróticos!19). Pelo menos, parece estar mais ou menos demonstrada a implica­
ção notável da personalidade na A.R. Contudo, permanece em aberto a questão de saber se ela é 
ou não parte interessada na etiopatogenia da doença ou se, pelo contrário, determinados traços 
de personalidade mais frequentemente encontrados nos doentes com AR. são efeitos da 
mesma. 

Do ponto de vista psicodinâmico, para quem defende o papel predisponente da personali­
dade, a ênfase é essencialmente posta no controlo dos impulsos agressivos. Assim, a AR. apa­
rece como uma espécie de «colete de forças» (23) existiria um estado de revolta crónica agressiva 
que, numa primeira fase, seria canalizada para actividades bem toleradas e que impliquem tra­
balho muscular (desportos, trabalhos domésticos, etc.); numa segunda fase haveria sublimação 
da agressividade, passando o indivíduo de um comportamento severo para uma atitude servil 
mas os impulsos agressivos exteriorizam-se cada vez com maior dificuldade. 

Tem-se admitindo que possa ocorrer duas possibilidades quanto ao papel da personali­
dade)24): algum tipos de personalidade parecem anteceder a doença e poderiam desempenhar 
algum papel no seu início e progressão mas, por outro lado, é admissível que o stress associado 
à AR. oriente rapidamente para determinadas respostas, independentemente das características 
da personalidade anterior. A chamada «personalidade reumatóide» seria essencialmente resul­
tante da dor e do stress provocados pela doença. Em apoio desta ideia estaria o facto das diferen­
ças de personalidade dos doentes com A.R. serem mais significativas nos casos crónicos!19). 
Parece razoável pensar que factores psicossomáticos intervenham na patogenia da A.R. e que, 
ao mesmo tempo, factores somatopsíquicos (tais como a depressão e a ansiedade resultantes da 
doença reumática crónica) desempenhem também papel importante(25). 

Não existem dúvidas de que a personalidade está profundamente enraizada nas experiên­
cias vividas do indivíduo e que pode ter influência de factores genéticos e interactua com facto­
res ambienciais (14). Porém, a questão do perfil específico de personalidade só poderá ser 
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resolvida quando forem feitos estudos preditivos usando marcadores biológicos que possam 
identificar a população em risco!19). 

Uma referência final deve ser feita ao conceito de especificidade de resposta, uma forma 
específica de reacção psicofisiológica: associação entre uma atitude determinada e uma resposta 
fisiológica especifica. No caso da A.R foi sugerida uma incapacidade de adaptação da tensão 
muscular a situação de stress!26), perfilando-se uma possível relação entre estados emocionais 
e espasmos musculares!27). 

Considerou-se então que factores de stress (psicológico e ambiencial) poderiam, em certos 
indivíduos, intervir por intermédio da inervação vegetativa dos ligamentos e cápsulas articula­
res!19): as deformações poderiam ter origem em espasmos musculares semelhantes aos de 
origem traumática. Os factores causais do stress articular seriam as variações da tensão muscu­
lar associadas aos estados emocionais. 

2 —REPERCUSSÕES PSICOLÓGICAS 

Independentemente do eventual papel de factores psicológicos e de personalidade na etiopa­
togenia da A.R. é importante levar em conta as repercussões psicológicas da doença, quer no 
plano diagnóstico quer no da terapêutica e da reabilitação. A nosso ver, só levando em conta as 
vivências que a pessoa tem da doença e as eventuais perturbações psíquicas consequenciais é 
possível realizar uma intervenção terapêutica eficaz e global. 

Pode afirmar-se que a compreensão das repercussões psicológicas da AR. passa, necessa­
riamente, pela compreensão das respostas emocionais que podem ser devidas a uma doença 
crónica. Mais particularmente, será indispensável considerar: 

— Aspectos da A.R. que podem evocar respostas psicológicas 
— Respostas emocionais possíveis a uma doença reumática crónica. 

A A.R. contém determinados aspectos que podem provocar respostas psicológicas. Entre 
esses aspectos contam-se (16): o efeito disruptive que o diagnóstico de AR tem sobre a persona­
lidade, as alterações da aparência física, as experiências dolorosas, a adinamia, fadiga e perda 
da energia, a impotência funcional, a dependência dos outros e os custos financeiros da doença 
A estes aspectos ainda é possível acrescentar)15): a restrição das capacidades profissionais, a 
insegurança do. prognóstico e a cronicidade da doença. 

A cada passo é indispensável que o médico tenha em conta o efeito disruptive sobre a 
personalidade que o diagnóstico de A.R. pode ter sobre uma pessoa anteriormente em plena 
saúde, particularmente no que isso implica em diminuição da auto-estima, insegurança, senti­
mentos de inferioridade, etc. 

Ao mesmo tempo, as alterações da aparência física (resultantes de deformações articulares 
e/ou de efeitos de determinadas medidas terapêuticas) podem resultar em disrupções da ima­
gem do corpo. Há então que considerar eventuais alterações na forma da pessoa vivenciar o seu 
corpo e no que isto pode implicar em termos de diminuição da auto-estima (por repercussão 
psicológica da interiorização corporal) e, ainda, em perturbação da interacção social(14a)(28). 

É também sabido que as dores, particularmente as dores crónicas, podem ter determinados 
efeitos sobre a personalidade e os estados emocionais)16), interferindo com o funcionamento 
intelectual e emocional (22). No caso particular da AR é indispensável ter em consideração que 
se trata de experiências dolorosas crónicas, não de uma única dor mas de várias dores e que o 
curso das experiências dolorosas é mais ou menos imprevisível. 

Adinamia, fadiga e perda de energia são outros três aspectos da AR. que podem ser muito 
desencorajadores. A eles devemos juntar outra problemática que é de eventual ocorrência de 
perturbação da função sexual. Neste particular, tome-se nota que os factores etiológicos implica­
dos na disfunção sexual podem ser variados: alterações físicas provocadas pela própria AR., 
quer relacionadas com o desencadeamento de experiências dolorosas quer com a impotência 
funcional de certos segmentos corporais, dificultando e tornando penosas as interacções 
sexuais; estados depressivos e/ou ansiosos concomitantes, efeitos secundários de determinados 
fármacos, etc. 

A impotência funcional, resultante das dores, deformações articulares, fatigabilidade e de 
outras incapacidades, também é particularmente importante e pode conduzir a diminuição da 
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auto-estima, dificuldades no exercício da actividade profissional e perda dd identidade social 
motivada por uma reforma prematura. Assinale-se que a percepção da incapacidade é subjec­
tiva)29) não se correlacionando com o número de articulações ou de músculos envolvidos 

O facto da AR ser uma doença incapacitante pode colocar o doente na dependência dos 
outros, alterando o seu padrão anterior de relações interpessoais. É considerado um efeito parti­
cularmente devastador, determinando depressão e implicando o risco de ser rejeitado)16) Em 
particular, alteram-se as relações intrafamiliares)30). Finalmente, tenham-se ainda em conside­
ração os custos financeiros relacionados com uma doença crónica que exige gastos pratica­
mente contínuos com consultas, exames complementares de diagnóstico e tratamentos e, 
muitas vezes, a interrupção da actividade profissional com reforma antecipada 

Uma doença reumática crónica como a AR. pode determinar certas respostas emocionais, 
isto é, desencadeia naturalmente reacções vivenciais ansiosas e depressivas que são fenomeno-
logicamente compreensíveis. Ansiedade, raiva e depressão são aqui os estados afectivos básicos 
mais importantes Porém, tenha-se em conta que as reacções psicológicas a uma doença não 
são semelhantes, dado que diferentes pessoas percebem e experimentam os sintomas de dife­
rentes maneiras)31). Portanto, na prática clínica há que avaliar individualmente o caso concreto, 
específico e único de cada doente e a sua vivência da doença bem como se esta última alterou a 
sua existência e a forma de vivenciar as relações com os outros e as coisas. 

A ansiedade pode apresentar-se como uma resposta emocional inicial, que pode precipi­
tar)16) uma acção positiva de pedido de ajuda médica ou, pelo contrário, a negação da doença e 
a rejeição da assistência Nesta face inicial podem ser importantes)32) a ameaça representada 
pelas dores e pela limitação dos movimentos e a falta de informação adequada É uma fase em 
que o doente deverá receber informação objectiva e segurança emocional, sendo ajudado com­
preensivamente a estruturar uma atitude de aceitação realista fase à doença. 

É também possível desencadear-se uma atitude emocional de raiva face à injustiça vivida 
pela pessoa pelo facto de ser atingida pela doença, às experiências dolorosas, à interrupção dos 
padrões vitais, à dependência que a doença implica, etc. Uma reacção emocional desse tipo é 
compreensível face à doença mas pode acontecer que a raiva (e agressividade) apareçam deslo­
cadas, isto é, dirigidas contra familiares e amigos)16). Alguns doentes podem não ser capazes de 
manifestar abertamente a sua raiva e hostilidade mas fazem-no recusando o tratamento ou 
resistindo a programas educacionais 

Acontece que a reacção emocional mais frequente é a depressão!16), que é o diagnóstico 
psiquiátrico mais frequente)33). A reacção vivencial depressiva com humor triste, sentimentos 
de insegurança, de inferioridade e tendência para o isolamento é compreensível face às limita­
ções introduzidas por uma afecção como a A.R (tais como a limitação dos movimentos e das 
relações interpessoais, a diminuição das possibilidades de autorrealização, a alteração do estilo 
de vida, as alterações da imagem de corpo, etc.) Porém, tem-se dado destaque particular às 
vivências relacionadas com a incapacidade física (30). É importante ter em conta que(34) os 
doentes com AR. apresentam significativamente mais depressão do que os controlo, e não foi 
demonstrada correlação entre o humor, a idade, a duração da doença e a corticoterapia. O inter­
namento hospitalar apresenta efeitos benéficos, independentemente do uso de fármacos psico-
tropos e existe uma boa correlação entre os resultados do inventário depressivo de BECK e o 
diagnóstico clínico Finalmente, o desenvolvimento duma reacção depressiva aparece relacio­
nado com traços de personalidade anterior do indivíduo. Alguns autores!35) também encontra­
ram sintomatologia depressiva em 40% dos doentes utilizando a escala de HAMILTON, mas mais 
em doentes internados do que nos da consulta externa 

Para além de ser importante lidar produtivamente com as reacções ansiosas, agressivas e 
depressivas dos doentes com AR., é ainda importante tomar nota que a depressão pode prejudi­
car os resultados da reabilitação(34í, influenciar o curso evolutivo da A.R. (22), e a aceitação e 
ajustamento à doençaf16t 

De facto, o ajustamento da pessoa à A.R. é mais fácil de obter em fases de ressentimento ou 
hostilidade e é progressivamente mais difícil de obter em fases de depressão, de diminuição da 
actividade física e, ainda, de diminuição da imagem do próprio. 

O conhecimento das reacções psicológicas e das formas como os doentes vivenciam a A.R. 
deverá facilitar uma abordagem compreensiva que tenha êxito na adaptação psicológica do 
doente à doença e às suas consequências!16) bem como um apoio psico ou socioterapêutico 
regular e individualizado Neste particular, vários doentes acentuam a importância da sua rela-
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ção com o médico e beneficiam com o sentimento de que o seu médico compreende os ajusta­
mentos psicológicos e sociais necessários à adaptação à doença(30). 

3 -FACTORES PSICOSSOCIAIS 

Além dos factores de personalidade e psicológicos também têm sido evidenciados outros 
aspectos da AR. relacionados com a matriz social e familiar, tais como proveniência social dos 
pais, atitudes para com os pais, estado civil dos doentes, características dos cônjuges, etc. Tais 
factores psicossociais têm sido investigados na dupla perspectiva do estabelecimento de corre­
lações positivas em termos de predisposição e de repercussão da AR. 

Foram realçadas diferenças importantes entre homens e mulheres com A.R. (36). 
As mulheres com AR. tenderiam a vir de lares desfeitos nos quais também existia alta 

discrepância entre os indicadores de classe social da mãe e do pai. Além disto, tenderiam 8 
recordar as suas próprias mães como arbitrárias, severas, pouco razoáveis e controladas e a 
terem para com elas uma atitude básica de hostilidade encoberta — mâe autoritária, fria e 
exigente perante a qual a doente sente, desde muito cedo, sentimentos de ansiedade e depen­
dência acompanhados por uma tendência para a revolta fortemente reprimida. Apesar disto, as 
mulheres com A.R. estariam ligadas fortemente às suas m8es como modelos a seguir. Assim, 
aparecem a tiranizar os que as rodeiam, desde os maridos subservientes e solícitos até aos filhos 
educados com severidade. A este propósito refira-se que COBB acentuou que a situação conju* 
gai das mulheres com AR. se caracterizava por hostilidade e agressividade recíprocas, tendo os 
cônjuges maior predisposição para sofrerem de úlcera péptica do que a população em geral. 

Por seu turno os homens com A.R. mostrariam maior tendência para pontuarem nâ agressi­
vidade manifesta e não apresentavam as atitudes anteriormente mencionadas em relação às 
suas próprias mães. A sua situação conjugal caracterizava-se por hostilidade baixa. 

Um outro achado interessante é o da existência de maior número de mulheres divorciadas 
do que em grupos de controlo e grupos de doentes com outras doenças reumáticas (37). Todavia 
o divórcio não parecia estar cronologicamente associado com o início dos sintomas e foi atri­
buído à menor probabilidade de segundos casamentos. Além disso, havia maior discrepância 
educacional nos doentes com A.R. cujo casamento terminava em divórcio do que nos doentes 
não divorciados e nos indivíduos dos grupos de controlo cujos casamentos nâõ se dissolviam. 

Verifica-se portanto que vários investigadores (35) têm dado importância a aspectos psicos­
sociais tais como relações parentais pobres e desarmonia conjugal na família de origem (35-38). 

Deste modo foi evidenciada a existência de dificuldades conjugais entre os pais, dificuldades 
mantidas a todo o custo sob uma aparência de concórdia e um processo educativo do futuro 
doente com AR. marcado pela severidade e a restrição, conduzindo a obediência passiva e a 
sentimentos reprimidos de ressentimento e agressividade (39). Disciplina severa e grande depen­
dência dos pais, mas uma dependência tímida em relação às f iguras investidas de 
autoridade (40). 

Finalmente, tenha-se em consideração que adoecer com A.R., para além das já anterior­
mente mencionadas repercussões psicológicas individuais, pode ter repercussões sobre as 
matrizes profissionais e sociofamiliar onde o doente se insere. 

A gravidade e a actividade da doença bem como a incapacidade funcional podem conduzir a 
incapacidade para o trabalho e a reforma antecipada (35) e prematura, com todos os inconve­
nientes (emocionais, perda de estatuto, etc.) que isso pode acarretar. Por outro lado, a própria 
natureza da doença pode alterar significativamente o padrão de relações intrafamiliares, condu­
zindo o doente a uma situação de dependência dos outros que pode ter efeito disruptive sobre o 
equilíbrio anteriormente existente nas relações familiares. 

Torna-se inevitável concluir que a avaliação das eventuais repercussões psicossociais da 
A.R. é indispensável e que, por vezes, será mesmo necessário tomar iniciativas de intervenção 
ou de suporte a nível familiar ou laboral. Até porque factores sociais e profissionais parecem ter, 
de longe, maiores efeitos na incapacidade para o trabalho do que todos os outros factores da 
doença)41). Tem sido mesmo sugerido que a probabilidade de incapacidade laboral poderia ser 
reduzida pela adopção de papéis profissionais mais flexíveis. 
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4-IMPORTÂNCIA DE ACONTECIMENTOS VITAIS 

É conhecido como o aparecimento de várias doenças é frequentemente precedido por situa­
ções de mudança social e psicológica)42), nomeadamente sentimentos generalizados de 
perda(43) eventualmente capazes de pôr em marcha respostas fisiológicas associadas a reac­
ções psicofisiológicas)44). Mais particularmente, o início e as exacerbações da A.R. parecem 
relacionar-se com acontecimentos vitais)4). Assim, vários estudos têm tentado confirmar a 
importância desses acontecimentos, quer no início quer no curso evolutivo da AR. 

Acontecimentos vitais envolvendo separação e perda do objecto amado aparecem como 
sendo significativamente mais frequentes durante o ano anterior ao aparecimento da Artrite 
Crónica juvenil, particularmente com formas de início monoarticular e aguda febril)45), confir­
mando estudo anterior que apontava no mesmo sentido)46). Assim, a forma de início poliarticu­
lar da A. Crónica juvenil parece ter menor envolvimento psicossomático. 

Mesmo na AR. do adulto aparecem acontecimentos vitais — envolvendo geralmente sepa­
ração — cronologicamente relacionados com o início e com as exacerbações dolorosas da 
doença)47) e outro estudo indicou que cerca de metade dos casos mostrava conflito importante 
relacionado com os primeiros sintomas articulares)48). Outros estudos evidenciaram que o 
stress era frequentemente relacionado com o início da doença)330). 

Uma investigação dos antecedentes pessoais e familiares de netureza psiquiátrica sugeriu 
que cerca de um quarto dos doentes com AR. tem na família algum dos seus membros com 
perturbações psiquiátricas, que cerca de 37% dos doentes provinham de lares desfeitos e, ainda, 
que cerca de 30% tinha sofrido ou sofria com perturbações depressivas)48). De facto, tal como já 
foi referido anteriormente, a depressão é o diagnóstico psiquiátrico mais frequente)33) e os 
doentes pontuam de forma significativamente anormal no item depressão do MMPI)30). 

RIMON)48) sugeriu que a progressão maligna da A.R. poderia ter duas modalidades evoluti­
vas consoante a importância dos factores do stress: uma modalidade com início agudo associado 
a factores de stress significativos, transtornos psiquiátricos prévios associados a problemas 
vitais e depressão mais ou menos crónica; outra modalidade em que os factores de stress seriam 
irrevelantes e a dotação genética parecia seriamente determinante. Nesta última modalidade os 
doentes tendiam para reacções depressivas com pouca motivação para a reabilitação. 

Na perspectiva de uma intervenção psicoterapêutica existem duas dimensões principais a 
ter em conta: a importância dos acontecimentos vitais no início e exacerbações da AR. e, ao 
mesmo tempo, o próprio stress e repercussões psicológicas e psicossociais da doença, que tem 
um impacto profundo na vida psicológica e social dos doentes)30). Assim não será desproposi­
tado chamar a atenção para a necessidade do apoio psicoterapêutico)49), sobretudo em situa­
ções de separação e de perda de objecto)47). Foi também sugerido que a hipnose poderia ser útil 
em certos casos com o objectivo de conseguir relaxamento muscular e controlo da dor(50). Tal 
como FASNAU(14! acreditamos que para compreender porque a doença se desenvolveu num 
determinado indivíduo e numa determinada altura será iniportante compreender o meio psicos­
social no qual a doença se desenvolve bem como os acontecimentos vitais que a precederam. 
Além disto, poderá ser produtivo intervir preventivamente em situações de stress que possam 
influenciar o curso evolutivo da AR. Quer isto dizer que, ao lado das terapias somáticas, o apoio 
psicoterapêutico regular, os programas de evolução de doentes, os grupos de suporte e a inter­
venção na matriz sociofamiliar poderão ter o seu papel no tratamento das exacerbações da AR. 

5-RELAÇÕES ENTRE ESTADOS EMOCIONAIS E RESPOSTAS IMUNITÁRIAS 

Aos factores de personalidade e às situações de stress psicológico/ambiencial juntam-se 
factores biológicos que são igualmente importantes na equação psicossomática)14). Entre os 
factores biológicos interessam as respostas imunitárias e a hipótese de que acontecimentos 
stressantes possam predispor para perturbações auto-imunitárias por alteração da reactividade 
imunológica(51) e aumento dos níveis plasmáticos de imunoglobulinas!19). Nas relações entre 
imunidade, emoções e stress foi colocada a hipótese de um mecanismo central de controlo da 
resposta imunitária, ligando aspectos físicos e emocionais!5253). 

Conhecida que é a importância de acontecimentos vitais na AR., tem-se considerado que 
factores de stress poderiam influenciar as respostas imunitárias por mecanismos hormonais 
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(particularmente através dos corticosteróides) e por alterações da regulação hipotalâmica da res­
posta imunitária, já que o stress e certas lesões centrais poderiam afectar os l infocitosTj1^ Ror 
outro lado, tem sido também proposto um mecanismo nervoso periférico no qual interviriam 
certos neuropéptidos (com destaque para a substância P) libertados nas terminações nervosas 
articulares e que desempenhariam papel importante, quer no componente neurogénico da res­
posta inflamatória (54) quer na modulação das funções imunitárias(5S). 

Alguns estudos incidiram sobre a investigação da relação entre o stress anteior ao início dos 
sintomas da AR. e os níveis plasmáticos de imunoglobulinas(56)e, ainda, no estudo da persona­
lidade de parentes assintomáticos mas com Factores Reumatóides (57). 

Verificou-se que familiares assintomáticos mas com Factores Reumatóides evidenciavam no 
MMPI pontuções altas nos itens que reflectem controlo dos impulsos, aceitabilidade do Eu, 
classe socioeconómica e fortaleza do Eu, enquanto falimiares sem Factores Reumatóides pon­
tuavam mais em queixas somáticas, falta de auto-aceitação, ansiedade e rigidez. 

Por seu turno, o estudo da relação entre stress prévio e níveis plasmáticos de imunoglobuli­
nas mostrou que 8 de 21 doentes tinham uma ou outra imunoglobulina elevada e que a isso 
parecia corresponder pontuação mais alta na escala de acontecimentos vitais (56). Além disto, 
em grupos seronegativos para os Factores Reumatóides e incidência de familiares também com 
A.R. era mais baixa a presença de acontecimentos de stress significativos era maior no início da 
doença do que em grupos seropositivos(19). Isto parece estar de acordo com a observação de 
que o stress induz depressão da função imunitária independentemente da produção de 
corticosteróides)55). 

Apesar dos dados disponíveis acerca da relação entre estados emocionais e respostas imu­
nitárias — com eventual participação do Sistema Límbico — serem algo contraditórios, abre-se 
aqui uma riquíssima área de investigação psicossomática. 

RÉSUMÉ 

De nombreux travaux on! ms pn èvsúence I'influence que semblent exetcer plusieurs lacteurs de ia personalité 
et psycho-sociaux sur la Potyarthnte fíhumatoicfe Néanrnoins. ii n'a pas encore été parfaitement étattíi sous queííes 
formes ces facteurs peuvent ètre impliques dans la constellation étiopathogénique de la maladie êussi bien dans •• 
son début que pendant son evolution 

Dans cel aiftde les auteurs présentent une revision des aspecls psychologiques lés à la Polyarthnte Rhuma­
toide. sous leurs formes biologique psychologique et sociale 

Ils abordent sucessivement ies caractéristiques de la personnalité efes mahdes rhumatoides. ies retentisse-
ments psychologiques de la maiadie les factetffs psycho-sociaux associes, l'importance de certains événements 
au début et au cours de la maladie, et enfin ie problème que constituent les relations entre les états émotionnets et 
ies réponses immumtanes . . . " 
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TORACALGIAS ANTERIORES 

A.C. ALVES DE MATOS* 

RESUMO —O Autor aborda neste artigo a problemática das 
Toracalgias anteriores de etiologia osteoarticular. 

Inicia o seu discurso por fazer uma referência alargada à ana­
tomia e à biomecânica do tórax, que é integrado pela coluna dor­
sal, pelas costelas, pelas cartilagens costais e pelo esterno. Nestes 
capítulos descreve também a inervação das diversas estruturas 
constituintes da caixa torácica. 

Aborda seguidamente a clínica da toracalgia debatendo o diag­
nóstico diferencial das situações benignas osteoarticulares e das 
situações reumatológicas sistémicas, tanto inflamatórias como 
tumorais chamando atenção para a patologia dos órgãos intratorá­
cicos desencadeadores de toracalgias. 

Por fim descreve diversos síndromas dolorosos da parede ante­
rior do tórax, fazendo referência também à sua terapêutica. 

INTRODUÇÃO 

As toracalgias são queixas relativamente frequentes na prática da Clínica Geral e da Reuma­
tologia. Causam apreensão e dúvidas tanto ao doente como ao médico, pelo conhecimento que 
ambos têm quanto à possibilidade destas dores terem origem em algum órgão vital intratorácico 
ou abdominal. O conhecimento da situação que causa a toracalgia é imprescindível para a tera­
pêutica adequada e para o estabelecimento desse sentimento de apreensão e dúvida do doente. 

Diagnosticar um angina de peito ou uma pleurisia quando, de facto, se trata de um problema 
osteo-ligamentar ou muscular benigno, tem sérias repercussões psicológicas e económicas para 
o doente. Pelo contrário, não estar alertado para situações graves tais como tumores, inflama­
ções ou doença aterosclerótica coronária é um perigo para a comunidade. 

ANATOMIA 

0 Torax é constituído sob o ponto de vista osteo-articular pela coluna dorsal, pelas cartila­
gens condro-esternais e pelo esterno. Este conjunto é mantido «in situ» quer pelos discos inter­
vertebrais e ligamentos raquidianos, quer pelos músculos paravertebrais e intercostais. As peças 
ósseas que o constituem ligam-se entre si por múltiplas articulações tanto a nível raquidiano 
como na caixa torácica propriamente dita. 

A coluna dorsal, articulada com as costelas e estas com o esterno, constitui a região menos 
móvel da coluna vertebral)1) e aquela que é mais sólida(2) em termos biomecânicos; esta parti­
cularidade dá uma maior resistência ao deslocamento, o que é vantajoso quando a coluna é 
traumatizada ou lesada. 0 conjunto das vértebras dorsais, das costelas e do esterno funcionam 
com uma unidade biomecânica!2). 

{*) Interno do Internato Complementar de Reumatologia do Hospital de S. Maria. Núcleo de Reumatologia (Prof. Viana de 
Queiroz) do Serviço de Medicina IV (Prof Fernando de Pádua) do H. S. Maria 
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As vértebras dorsais têm as mesmas características fundamentais das outras vértebras, 
diferindo apenas destas em alguns pontos. O seu corpo é mais alto na sua região posterior do 
que na anterior, e daí o facto da curva formada pela justaposição das 12 peças normais ser 
cifótica. As duas hemifacetas para articulação das costelas estão situadas nas faces postero-
-externas dos corpos vertebrais dás seis primeiras vértebras e, ainda mais posteriormente, na 
base dos pedículos, nas vértebras mais inferiores (fig. 1). 

As facetas articulares das interapofisárias posteriores estão implantadas em finas lamelas 
ósseas que saem das lâminas do arco neural. Estas facetas estão orientadas num plano que faz 
um ângulo de 20° com o plano frontal, e 60° com o horizontal, o que permite movimentos de 
rotação e flexão lateral ligeiros e de flexão-extensão moderados. Aqui, como na coluna cervical, 
não existem flexões laterais puras, já que este movimento é conjugado com o de rotação. A sua 
posição quase vertical impede estas articulações de tomarem parte na sustentação do peso gra-
vitatório do tórax e cabeça, cabendo ao corpo vertebral e aos discos essa responsabilidade. 

Por outro lado esta verticalização impede os movimentos e, por isso, estabiliza as forças no 
sentido sagital (antero-posterior). Acrescente-se que a estabilização lateral é propiciada pela 
enorme capacidade elástica da estrutura costovertebral. 

As apófises transversas são porções ósseas resistentes, de 4-5cm de comprimento na 
metade superior e que vão decrescendo paulatinamente de tamanho no sentido lombar. As pri­
meiras 6 apresentam, perto da sua extremidade externa, e na face anterior, uma faceta côncava 
para a articulação da tuberosidade costal Nas seis últimas, esta faceta é menos côncava e 
colocada mais superiormente. Assim durante o acto respiratório, as costelas superiores rodam 
enquanto que as inferiores deslizam (1). 

As vértebras estão unidas entre si pelas mesmas estruturas ligamentares que são comuns 
às restantes regiões da coluna, com a diferença de que estes ligamentos são menos resistentes 
do que na região lombar, mas mais fortes do que na região cervical. 

As articulações costo-vertebrais são diartroses duplas estabilizadas por uma cápsula fibrosa 
e pelos ligamentos vertebrocostal anterior e cervicotransversário interósseo. 

As articulações costo-transversais são sustentadas pela cápsula própria e pelos ligamentos 
cervico-costo-transversos. Contém elementos meníscoides que são pequenas franjas sinoviais 
entre as duas facetas articulares. 

A transição toraco-lombar merece uma palavra pelas suas particularidades. Pode residir em 
D10-D11 ou D 11-12, onde é mais frequentei3), ou ainda, em D12-L1,(1 2). A vértebra dorsal 
de transição apresenta facetas articulares superiores que são semelhantes às das restantes 
vértebras dorsais, mas as vértebras inferiores a esta já têm uma orientação menos vertical e 
posterior olhando mais para fora, e a sua configuração é particular, de tal modo que ao articular 
com a apófise da primeira lombar de transição, constitui uma articulação em «cavilha e encaixe» 
(fig, 2), a qual restringe os movimentos de rotação, especialmente em extensão, facilitando as 
lesões mecânicas traumáticas e degenerativas destas articulações, sede de dor aguda e invali­
dante da coluna lombar baixa (4). 

As costelas são arcos ósseos que se estendem desde os bordos dos corpos vertebrais até às 
cartilagens costais As duas últimas costelas (11. a e 12 a) termiam livremente. 

As 10 primeiras costelas articulam-se com as cartilagens costais que se unem, por sua vez, 
directamente ao esterno no caso das 8 primeiras (articulações condro-esternais). As cartilagens 
costais da 9. a e da 10. a articulam-se respectivamente, com os bordos inferiores da 8. a e da 9. a 

costelas constituindo diartroses. 

Hemifaceta 
articular 
superior 

Corpo vertebral 

Hemifaceta 
articular 
inferior 

Facet.T articular 
da aí?ofise artici 

Apófise 
espinhosa 

Apófise 
articular 
superior 

Faceta articular 
para a tuberosidade 
costal 

Apófise 
transversa 

Fig 1 Desenho de uma vértebr.i dorsal 
A Vista Lateral 
B- Vista Superior 
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Os músculos da parede torácica_ podem dividir-se em posteriores e anterolaterals. 
Do grupo posterior destacam os músculos espinhais ou para-vertebrais (longo dorsal, sacro 

lombar ou ilio-costal e o epiespinhoso), os pequenos dentados posteriores, o romboide, o grande 
dorsal e o trapézio. 

Dos antero-laterais destacam-se o triangular do esterno, os intercostais, o esternal (incons­
tante), o grande dentado, o grande e o pequeno peitorais e o infraclavicular. 

INERVAÇÃO 

Um conhecimento adequado da função e da disposição dos ramos nervosos da coluna verte­
bral e das estruturas adjacentes, facilita a compreensão dos síndromas álgicos e vegetativos 
associados às lesões raquidianas. Estes detalhes da anatomia e da fisiologia da inervação raqui­
diana são úteis na prática clínica porque nos indicam os níveis de origem da dor, as áreas para 
onde as queixas álgicas irradiam, as anomalias da postura e as alterações na qualidade dos 
movimentos. 

A inervação da coluna dorsal é semelhante à dos outros segmentos pelo que esta descrição 
é aplicável a quase todo o raquis. 

A coluna vertebral é inervada através de um plexo para-vertebral (5) que lhe fornece uma 
segmentação muito menos nítida do que nas restantes partes do sistema. Este plexo situa-se ao 
nível dos nervos raquidianos e dos gânglios simpáticos espinhal e os ramos anteriores e poste­
riores dos nervos raquidianos (Fig.3). 

Logo após a reunião das duas raízes raquidianas, para formar o nervo raquidiano, este atra­
vessa o buraco de conjugação correspondente (após um trajecto maior ou menor, conforme o 
nível considerado). Depois de um certo trajecto, subdivide-se num ramo anterior (que é o nervo 
intercostal, na coluna dorsal) e num ramo posterior que vai passar pela face externa e posterior 
da articulação interaposfária posterior (IAP) do segmento respectivo, antes de se insinuar entre 
os feixes dos músculos para-vertebrais. O ramo anterior vai, consoante a região, formar os ple­
xos braquial, lombar ou sagrado e os nervos intercostais. Cada ramo anterior tem fibras motoras 
que inervam os músculos que lhe correspondem, e fibras sensitivas que levam as aferências dos 
receptores dos músculos, tendões, ligamentos, periósseos e da pele (dermátomo) as quais cons­
tituem no seu conjunto, o domínio sensitivo desse nervo e do respectivo segmento medular. 

A sua lesão manifesta-se clinicamente pelas radiculalgias (cervicobraquialgias, nevrites 
intercostais e ciatalgias) e por déficites motores'e de reflexos característicos de cada um deles. 

O ramo posterior, estudado em profundidade por Lazorthes(6) nasce do nervo raquidiano 
logo à saída do buraco de conjugação, dirigindo-se para baixo e para trás. Lança alguns ramos 
(ditos curtos) à articulação IAP adjacente e contínua o seu trajecto descendente, dis/idindo-se 
noutro ramo articular (longo) que vai inervar a IAP subjacente e a contra lateral (fig. 3). 

O ramo posterior insinua-se entre os músculos das goteiras, inervando-os e emerge para o 
plano da pele alguns segmentos articulares mais abaixo, recebendo-se as sensações da pele das 
vizinhanças (fig. 4). 

O ramo sino-vertebral nasce logo após a saída do buraco de conjugação. Depois de receber 
alguns filetes vegetativos, volta a encaminhar-se para o canal vertebral inervando a dura-matere 
o ligamento longitudinal posterior de segmentos acima e abaixo daquele em que teve origem. 

Em suma, cada segmento móvel (vértebras, discos, articulação intervertebrais e ligamentos) 
recebe fibras derivadas de três nervos espinhais em conjunto com fibras simpáticas. 

Os receptores nervosos tem diversas funções e distribuição (Quadro I). 

Apóf ise art icular 
infer ior rle 1 1 2 

Apófisf? art icular 
supenor fie L 1 

F,g 2 Ptagrama representando a ar t iculação mterapoftsána poster ior da t ransição toraco lombar 
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Gânglio 
raquidiano 

Distrthuicno capsular1 

à mterapofísãna 
posterior 

Ramo muscular 
(seccionado) 

Simpático paravertebral 
jgãngiio) 

Apófise articular — 
— articulação interapofisária 
posterior 

Ramos capsulares 
do ramo posterior 

Ramo comunicante contralateral 
Ramos capsulares 
do ramo posterior 

Nervo raquidiano 
(seccionado) 

Apófise espinhosa 

Ramo muscular (seccionado) 

Nervo raquidiano 
{intercostal) 

Ramo (primário) 
posterior do nervo 
raquidiano 

uraco de conjugação 

FKJ. 3 Desenho da distribuição dos ramos posteriores dos nervos raquidianos nas cercanias do buraco de conjugação 
A- Vista de Perfil, 
B- Vista Posterior 

Fie; 4 Representação esquemáiscn da disposição anatómica dos ramos posteriores dos 2 7 e 12 nervos raquidianos 

As fibras de Tipo I são sobretudo numerosas nas cápsulas das IAP da coluna cervical e são 
muito sensíveis a alterações mecânicas das forças exercidas sobre elas. Estas fibras contribuem 
para a percepção da posição estática. 

Os receptores de Tipo II residem nos estractos mais profundos da cápsula articular e na 
superfície das almofadas adiposas peridurais e nos buracos de conjugação. Só são estimuladas 
pelas alterações dinâmicas pelo que são excelentes sensores de aceleração. São exclusivamente 
reflexogéneos pelo que não fornecem quaiquer espécie de sensação. 

A integração destes dados periféricos a nível central baixo {medular, e cerebelo) e elevado 
(cortex), tem um papel relevante na manutenção da congruência articular normal e, também, é 

ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 



Calcitonina^Sar^oz 
iOO U MRC/ampda = VALOR TERAPÊUTICO! 

• grande actividade 
biológica 

. 100% sintética: pureza 
absoluta 

• flexibilidade 
de administração 

^ANDOZ PRODUTOS SANDOZ, LDA. 
R. S. Caetano, 4 

1296 LISBOA - Telef. 605011 
xi; 



,DEGENERES 
A CARTIL 

VIARTRIL - S Capsulas — PVP 
VIARTRIL - S Injectável — P V.P 
VIARTRIL - S Duo — P.V P 

1 373S00 (P S.N.S. 687S00) 
661S50 (PS.N.S 331S00) 

2 495S00 (P S N S 1 248S00) 

A OELTA 
A L A B O R A T Ó R I O S MASSAMA - OUELUZ 

Grupo ROTTA RESEARCH 



TORACALGIAS ANTERIORES 3 » 

- QUADRO I 

TABELA DAS FUNÇÕES E DA DISTRIBUIÇÃO DOS RECEPTORES NERVOSOS AO NÍVEL 
DA COLUNA VERTEBRAL 

Funções: 

Tipo I, II e III são mecano-receptoras. 

Tipo IV são nocicepticos que terminam livremente e que transmitem a sensação de dor. 

Distribuição: 

Cápsula Tipo I e II 
Tipo IV 

Tecido adiposo Tipo II 

Tipo IV 

Ligamentos Tipo IV 

Membrana sinovial Não têm terminação nervosa 

Cartilagem Não têm terminação nervosa 

obvio, quando forças externas tendem para a luxação. Estes factos implicam que quando altera­
ções degenerativas que tenha alterado as vias aferentes as articulações propicia a susceptibili­
dade para movimentos de amplitudes e eixos para os quais a fisiologia e a biomecânica não são 
adequadas!1). 

A nivel torácico a resposta à estimulação eléctrica destas terminações nervosas, e uma 
contracção poderosa e coordenada da musculatura paravertebral com alteração do ritmo 
respiratório)9). 

BIOMECÂNICA 

Em termos práticos, e no que diz respeito à biomecânica, a coluna dorsal não pode ser 
separada das costelas, das cartilagens costais e do esterno. O conjunto, a caixa torácica, tem 
diversas funções biomecânicas importantes para o raquis. E uma barreira protectora para qual­
quer impacto directo anterior ou lateral. A caixa torácica aumenta a rigidez e a resistência da 
coluna, dando-lhe uma maior protecção à luxação, o que é vantajoso quando o raquis é lesado 
pelo traumatismo ou pela doença. As articulações costo-transversárias constituem estruturas 
osteo-ligamentares adicionais que aumentam a rigidez raquidiana. Por outro lado, a dimensão 
transversal da coluna dorsal é várias vezes aumentada pela inclusão das costelas e do esterno. 
Esta estrutura aumenta a capacidade para suportar e absorver movimentos de torsão e de flexão 
e mudanças de energia cinética o que, por sua vez, aumenta a capacidade de resistir à deforma­
ção e fractura aquando da ocorrência destes movimentos. 

Com estas características, a caixa torácica fornece um excelente suporte a postura erecta, 
estabilizando o raquis (e todo seu conteúdo) tanto durante as actividades do quotidiano como 
aquando de traumatismos e doenças. 

CLÍNICA 

O médico perante um doente com toracalgias, deve identificar com precisão, através dos 
sintomas, dos sinais e dos elementos auxiliares de diagnóstico que julgue necessário, a estru­
tura que está alterada e que provoca as queixas do doente. Para essa identificação e necessário 
ter em mente que tanto estruturas cervicais, da cintura escapular, ou do abdómen podem provo­
car toracalgias através de irradiações das dores primivas ou de efeitos facilitadores centrais( "). 

Para além disso, relembremos que o tórax contém estruturas viscerais que podem eventual­
mente doer: músculo cardíaco, membranas serosas (pericárdio e pleura), vias aéreas, grandes 
vasos, o esófago. Não é intenção deste artigo discutir profundamente o diagnóstico diferencial 
entre estas situações e as de origem reumática já que o quadro das doenças viscerais e, na 
maioria das vezes, típico e encontra-se no âmbito da Medicina Interna. 
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História Clinica 

A história clínica é de valor incalculável. Ela permite apercebermo-nos não só da localização 
e da' irradiação da dor mas também do seu horário e ritmo, dos factores desencadeantes, agra­
vantes e aliviadores, dos sintomas neurológicos ou vegetativos acompanhantes. Deve incluir, 
sempre, um interrogatório sobre o estado geral do doente (se ele tem febre, se emagreceu recen­
temente, se tem alguma, à distância, as estruturas torácicas). Uma sintomatologia crónica ainda 
que de intensidade moderada, tem um significado diferente de uma sintomatologia recente, que 
pode ser uma lesão infecciosa, tumoral ou traumática. Estas etiologias dão às queixas um cariz 
peculiar, tornando-as, em geral, muito limitativas e permanentes, aiviando apenas em descarga 
ou nem mesmo assim, e necessitando de elevadas doses de analgésicos simples oú de opiáceos 
para o seu alívio. 

Dados importantes são por um lado, a limitação da actividade que a dor causa e, por outro, a 
rigidez matinal que o doente refere. Uma grave limitação da mobilidade acompanha em geral as 
infecções, os tumores, as fracturas e as doenças inflamatórias, enquanto que as lesões benignas 
apenas provocam ligeiros déficites, e quase sempre inconstantes. A rigidez matinal prolongada 
superior a 30 minutos, é um dado que deve fazer nascer no espírito do médico a possibilidade de 
uma doença articular inflamatória, por exemplo, a espondiiite anquilosante ou de uma polimial­
gia reumática (P.M.R.) que apesar de provocar dores e rigidez da cintura escapular, estas podem 
estender-se à parte superior .da caixa torácica. Lembramos, todavia, que os síndromas fibromiál­
gicos benignos se acompanham de astenia e de rigidez matinal, ambas de curta duração. Como 
mencionámos anteriormente, o interrogatório deve incluir sempre perguntas sobre sintomas 
neurológicos (radiculalgias, parestesias, parésias, em especial das extremidades inferiores, alte­
rações esfincterianas, etc). 

Exame Fisico 

0 exame físico é igualmente importante, devendo ser global pelas razões já apontadas. Em 
relação à caixa torácica devemos apreciar as deformações do tórax e das curvaturas raquidianas, 
bem como os movimentos que são normalmente suaves, harmoniosos e simétricos. Qualquer 
restrição deve ser anotada quantitativamente, não só porque representa um auxílio no diagnós­
tico da sede da lesão, mas também porque facilita a monitorização da terapêutica e da evolução 
clínica. As restrições podem ser globais, como nos casos de hiperostose vertebral anquilosante 
(D. de Forrestier-Quérol), na espondiiite anquilosante, na PMR, ou segmentares como nas lesões 
localizadas das vértebras e suas articulações, das costelas ou dos músculos e/ou ligamentos. A 
coluna dorsal é o segmento raquidiano com menor mobilidade executando todavia movimentos 
de flexão, extensão, flexões laterais e rotações. A sua quantificação realiza-se através de medi­
das nos planos frontal e sagital das deslocações das apófises espinhosas entre Dl e D l 2. 

A excursão torácica costal é mensurável através do perímetro torácico em inspiração profun­
das. Por último, a palpação das diversas peças ósseas, das articulações e dos músculos toráci­
cos, indicam-nos locais dolorosos que em geral são sede do problema em causa. Deve 
percorrer-se as apófises espinhosas, os ligamentos inter-espinhosos, os músculos pasa-
-vertebrais, as articulações interapofisárias posteriores, (a 2cm da linha média, num plano para 
sagital), as costelas ao longo de todo o seu curso, as articulações condrocostais e condro-
-esternais, o esterno e os músculos torácicos. O exame físico de um doente com toracalgia não 
está completo sem um exame da coluna cervical e dos ombros, já que diversas situações destes 
dois segmentos podem originar queixas torácicas. 

O exame neurológico é imprescindível para uma boa avaliação dos doentes. Deve conter um 
exame de sensibilidade, da força motora e dos reflexos dos membros superiores e inferiores, do 
tórax e do abdómen. 

Exames Complementares 

Quanto aos exames complementares de diagnóstico, eles devem ser solicitados sempre em 
função da clínica. Perante um caso em que a clínica nos sugere um problema benigno, aconse­
lhamos a execução de análises de rotina das quais destacamos o valor da velocidade de sedi­
mentação, porque uma alteração significativa desta, apesar de inespecífica, levanta desde logo a 
hipótese de se tratar de uma doença grave, infecciosa, tumoral ou sistémica. Obviamente que se 
o doente se encontra febril ou tem no seu passado recente uma doença febril prolongada, será 
aconselhado conduzir os pedidos de análises clínicas para a detecção da patologia de base. 0 
mesmo se aplica para um doente que apresenta uma história prévia e/ou concomitante de neo­
plasia. Os exames radiográficos da coluna ou das costelas serão solicitados conforme a situação 
que o doente apresenta. São extraordinariamente importantes na detecção de patologia sisté-
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mica que dá, em geral, sinais radiológicos típicos, se não patognomónicos de algumas delas 
(tumores primitivos ou metastáticos, infecções, doenças matabólicas ósseas, D. de Paget, espon­
diiite anquilosante). Nos casos desta patologia ser excluída, o paralelismo entre a clínica e a 
radiologia é em muitos casos inexistente, visto poder haver alterações radiológicas exuberantes 
em doentes que apresentam escassa sintomatologia, como por exemplo na grande maioria dos 
doentes com doença de Forestier-Quérol (ou Hiperostose Vertebral Auquilosante, HVA), e vice-
-versa, como por exemplo nos síndromas miofasciais torácicos. Nos casos duvidosos poderá ser 
necessário recorrer à tomografia axial computorizada e à cintigrafia óssea, tendo esta última a 
vantagem de ser um método de detecção muito precoce, apesar de inespecífico, de lesão infla­
matória ou traumática. 

ALGUNS SÍNDROMAS DA PAREDE ANTERIOR DO TÓRAX 

Após este preâmbulo descreveremos alguns síndromas álgicos do tórax bem como algumas 
propostas terapêuticas. 

De entre eles destacaremos: 

(1) S. de Tietze 
(2) S. da segunda costela 
(3) Dor aguda hemitorácica anterior (Grieve, [1]) 
(4) Luxações condrais (Maigne, [4]) 

S. da extremidade costal 
(5) Lesões das últimas costelas 
(6) S. Miofasciais (Traveil, [2]) 
(7) S. costocondral e xifodinia 

(1) Síndroma de Tietze 

Este síndroma de etiologia desconhecida é caracterizada por dor numa das articulações 
condro-costais superiores, acompanhadas de tumefacção local ('3) visível. A lesão ó solitária em 
cerca de 80% dos casos sendo mais frequente na 2.a articulação do que na terceira (14). Pode ser 
agudo, intermitente ou crónico. À palpação da região afectada, sentimos uma tumefacção dolo­
rosa e de consistência lenhosa, o que facilita o diagnóstico diferencial com os «pontos gatilho» 
dos S. Miofasciais. Histologicamente há uma proliferação dos condrócitos podendo existir um 
infiltrado com mononucleares ('), além de um aumento da vascularização. Tanto a radiologia 
como a patologia clínica não são elucidativos porque os seus resultados são sempre normais. 

O diagnóstico diferencial faz-se com tumores ou sepsis locais que, no caso da radiologia não 
ser elucidativa, devem ser reavaliadas à posteriori e, eventualmente, biopsados. 

A terapêutica, segundo a maioria dos autores, é local, com infiltração de corticóides e anes­
tésicos e/ou calor ou frio locais. Para alguns autores, esta situação justifica terapêutica sisté­
mica «per os» com AINE's (14) ou mesmo corticoterapia (15) quando existe insuficiência da 
terapêutica local. 

(2) Síndroma da Segunda Costela 

Este síndroma descrito por Grieve ( ]) parece ser devido a lesão traumática ou ao uso exces­
sivo da região cervical ou do ombro homolateral. Caracteriza-se por dor e ligeira proeminência da 
região peitoral alta, associada a cervicalgias e sensação de peso ou «falta de acção» no membro 
superior desse lado, que pode ficar incapacitado para o trabalho prolongado. Não há sintomas 
típicos de lesão neurológica. O doente pode referir um acesso doloroso torácico agudo algum 
tempo antes e queixar-se, na actualidade, apenas do membro superior. A inspecção nota-se uma 
proeminência anterior ao nível da 2. a costela e ligeira elevação da escápula desse lado. A palpa­
ção do corpo da costela é dolorosa, bem como a sua mobilização. Os movimentos do tórax são 
indolores mas a extensão e as flexões tanto anerior como laterais na coluna cervical, são doloro­
sas e estão limitadas. Este síndroma pode acompanhar ou constituir um reliquat das cervicobra­
quialgias por patologia cervical. 

A radiologia não revela alterações significativas. 
A terapêutica desta situação inicia-se pela desdramatização da situação perante o doente, 

referindo a sua benignidade. A actuação médica activa centra-se na mobilização da região após 
massagem ou outro meio descontracturante aplicando técnicas que levem ao estiramento da 
musculatura local. É também importante corrigir defeitos posturais profissionais ou próprios do 
doente, chamando a atenção para a sua existência e necessidade de correcção. 
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(3) Síndroma da Dor Hemitorácica Aguda 

Referida geralmente após uma torsão violenta do tórax (acidente, desiquilibrio momentâneo, 
esforço), esta situação consiste de uma dor intensa na região superior de um dos hemitóraxes 
anteriores com irradiação para'a axila, região escapular posterior e, por vezes, para o membro 
superior do mesmo lado, imitando um acidente coronária, um pneumotórax ou um processo 
inflamatório pleuritico que devem ser, obviamente, excluídos. Esta sintomatologia pode ser 
acompanhada de sensação de dispneia, com paragem abrupta de cada ciclo respiratório a seu 
meio curso, e suores. A inspecção, a torsão e as flexões laterais são dolorosas bem como a 
palpação das articulações condrocostais e costo-vertebrais do segmento afectado (em geral cor­
respondente às 3.a, 4 a, e 5.a costelas) e ainda do corpo das costelas afectadas. 

A sua etiologia parece residir nas alterações funcionais ou mecânicas das articulações 
costo-transversas, em consequência de um movimento de rotação/flexão lateral do tórax. 

A atitude terapêutica perante este quadro dramático é, antes do mais, excluir qualquer lesão 
orgânica visceral intra-torácica ou abdominal que possa provocar sintomatologia semelhante 
(enfarte do miocárdio, enfarte pulmonar, pericardite pleurisia, pneumotórax, dissecação da aorta, 
rotura esofágica, mediastinite, cólica biliar, abcesso subfrénico, enfarte esplénico, síndroma do 
ângulo esplénico). 

Nos estádios iniciais, hiperálgicos, ministrar-se-ão repouso, analgésicos e massagem. Se 
forem necessárias, as técnicas da Medicina Manual devem ser efectuadas por médicos especia­
listas experientes. 

(4) Síndroma das Extremidades Anteriores das Costelas ou Síndroma das Entorses Costais 
Anteriores 

Este síndroma consiste em dor lancinante!1'414) nas extremidades anteriores das 8.a, 9. 3 

ou 10.a costelas. Resulta da subluxação da cartilagem costal correspondente, a qual pode ser 
reproduzida por pressão digital que provoca também uma crepitação local. A abdução do membro 
superior desse lado e a respiração profunda agravam ou desencadeiam as queixas que são ali­
viadas pelo decúbito. O diagnóstico pode ser confirmado pela «manobra do gancho» (16) que se 
efectua colocando a mão do observador em forma de gancho (semiflexão conjugada das meta­
carpofalângicas e interfalângicas da mão) por baixo do rebordo costal lesado e puxando suave­
mente. Esta manobra reproduz tanto a dor como crepitação audível (Fig. 5). 

O diagnóstico diferencial, depois de eliminadas outras causas viscerais de dor no hipocôn­
drio e base do torax, faz-se com as inflamações das condro-esternais e condro-costais, com os 
pontos gatilhos dos síndromas miofasciais e com as entorses das 2 últimas costelas. 

A sua etiologia é traumática, quer por um mecanismo directo, quer por um falso movimento. 
O tratamento indicado é a infiltração local com corticosteróides e anestésicos!14) ou a mani­

pulação local(14), havendo quem defenda, todavia, a excisão cirúrgica!14). 

Fig. 5 — Manobra do «gancho» (ver explicação no texto) 
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(5) Síndroma das Entorses das Últimas Costelas. [Maigne (4)3 

A entorse(4) das articulações costo-vertebrais das 2 últimas costelas, desencadeia dor viva 
no flanco torácico que bloqueia o acto respiratório profundo. Causada em geral por traumatismos 
torácicos ou por esforços de torsão, este síndroma confunde-se muitas vezes com a fractura 
costal. 

É caracterizada por dor na região inferior da face lateral do torax, com irradiação para a 
região lombar alta e/ou região inguinal homolaterais À observação é necessário realizar a 
«manobra da costela» (Maigne): com o doente sentado e em lateroflexão para o lado indolor, o 
observador, que deve permanecer atrás do doente, coloca os dedos da mão, primeiro sobre o 
bordo superior da costela dolorosa (previamente identificada) empurrando para baixo e, depois, 
sob o bordo inferior desta, puxando para cima (fig. 6) Se existe um entorse dessa costela, uma 
destas manobras é dolorosa e a outra é indolor De facto, segundo Maigne, se a dor é devida a 
fractura costal qualquer uma destas manobras é dolorosa Se a dor é por irritação do nervo 
intercostal, ou por lesão vertebral tumoral ou inflamatória, esta manobra não tem influência 
sobre a dor, o mesmo se verificando nas cólicas renais ou biliares. 

O tratamento advogado por Maigne é manipulative para quem tiver experiência. Todavia 
podemos aliviar o doente com repouso, analgésicos, anti-inflamatório e miorelaxantes. 

(6) Síndromas Miofasciais 

Nesta discussão valemo-nos da definição de Síndroma Miofascial proposta por Traveil e 
Simons (12) e por Bonica (19), abstendo-nos de discutir se as situações aqui descritas se integram 
no Síndroma «fibrosítico» definido por Smithef17) num conceituado Tratado de Reumatologia. 
Pensamos que a natureza dos síndromes mialgicos localizados ainda não está clarificada (vide, a 
exclusão dos critérios de diagnóstico na edição de referenciai17) que vinham publicados na pri­
meira edição do mesmo tratado(18), pelo gue preferimos descrever apenas os síndromas ampla­
mente aceites por diversos autores)12 l 2 l 9 - * } ) . 

Definimos síndromas miofascial como um síndroma característico por dor associada ou não 
a fenómenos vegetativos e a irradiação dolorosa, reproduzíveis por pressão de pontos hipersensí­
veis, geralmente localizados na massa de um músculo ou de uma faseia muscular e designados 
por «pontos gatilho» A existência de «pontos gatilho» e a capacidade destes, ao serem pressiona­
dos, desencadearam a queixa do doente, são consideradas por Travel!(12) e Epstein como defini-
tórias do síndroma Miofascial 

Na parede anterior do tórax descrevem-se diversos síndromas miofasciais: 

a) Síndroma Grande Peitoral 
b) Síndroma Pequeno Peitoral 
c) Síndroma Esternal 
d) Síndroma Grande Dentado 

Rg 6 —Manobra da costela (Mas . , AS setas indicam o sentido da forca exercida pelo examinador (ver texto). 

ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 



A. C. ALVES DE MATOS 

Fig 7-A Fig 7-B 

Fig 7 r 

Fig 7 — Diagramas representando alguns dos principais síndromas miofasciais da parede anterior do torax ízonas escurecidas), 
bem como os respectivos .'postos-gatilho»(estre!así; A-Grande peitoral. B-Pequeno peitoral, C-Grande deniado 

a) Síndroma do Grande Peitoral 

Os «pontos gatilho» (PG) do músculo grande peitoral podem encontrar-se em um ou mais dos 
seus três feixes principais: o clavicular, o esternal e o costal (fig. 7-A). No feixe clavicular 
encontram-se na região subclavicular externa, sobreposta à apófise coracóide, e a dor irradiada 
dirige-se para o músculo deltóide desse lado. No feixe intermédio, o esternal, localizam-se na 
região precordial, ou na correspondente à direita, irradiando para o bordo cubital do braço até à 
epitróclea. Os do feixe costal encontram-se na região mamária irradiando para a axila. 

O diagnóstico diferencial deste síndroma faz-se com a cardiopatia isquémica, com a qual 
pode estar associado (12), e com outras lesões viscerais intra-torácicas, bem como com outras 
causas torácicas de dor na face anterior do tórax (Tieze, lesões costais). 

A precordialgia da angina de peito tem a mesma sede e irradiação que este síndroma mas, 
se circunstâncias que a desencadeiam (esforço, frio refeições) são muito mais estáveis e previsí­
veis do que as que desencadeiam os síndromas miofasciais que, por sua vez, variam de hora 
para hora, de dia para dia, e de nível de actividade indutora. 

O tratamento consiste na injecção de anestesia local no (s) PG que também podem ser, 
inactivados por massagem local profunda ou por «spray» de cloreto de etilo ou fluori-metano. no 
seguimento da aplicação estes métodos analgésicos aconselha-se o estiramento muscular atra­
vés da abdução e flexão posterior do ombro. Dever-se-à tarrçbém ter em atenção aos erros pos­
tura em pé e sentado^ Com o doente em ortostatismo, uma recta ideal deve unir o pavilhão 
auricular, o acromion, o grande trocanter, o bordo externo da rótula e o tarso. Quando o doente 
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está sentado, deve haver um apoio lombar que mantenha uma ligeira lordose deste segmento do 
raquis e que o obrigue esbater a cifose dorsal. 

Aconselhamos também o doente ò dormir com a almofada entre a região anterior do ombro 
e a face, para que aquele não permaneça em adução forçada durante o repouso nocturno. 

O plano de exercícios deve ser idealizado tendo em vista um estiramento muscular o mais 
completo possível. Aconselhamos os doentes a praticarem o exercício «das ombreiras das por­
tas»; o indivíduo coloca-se frente a uma porta aberta e apoia-se nas ombreiras com a face ante­
rior dos antebraços. Coloca um pé para além da porta e báscula suavemente no sentido 
antero-posterior (fig. 8) mantendo a posição de máximo estiramento durante uns segundos. 

Este exercTSio serve também para fazer alongamentos dos restantes aductores e rotadores 
internos dos ombros. 

b) Síndroma do Pequeno Peitoral 

O pequeno peitoral é um músculo que se insere na extremidade superior na apófise cora­
cóide e que depois se divide em três feixes que se dirigem para baixo e para dentro em direcção 
às 3.a, 4. a, 5.a costelas onde se inserem ao nível dos bordos superiores, um pouco para fora da 
sua extremidade anterior. 

A dor referida neste síndroma é no deltóide mas os pontos gatilho encontram-se na região 
infraclavicular. A zona de irrigação da dor estende-se à região peitoral e, por víszes, ao bordo 
cubital do braço e antebraço. A distinção com o síndroma do grande peitoral consegtie-se por ser 
a zona deltóide aquela que é mais intensamente dolorosa (fig. 7-B). 

0 tratamento é semelhante ao síndroma do grande peitoral 

c) Síndroma do Esternal 

0 músculo esternal é inconstante (presente em 5% da população) e extremamente variável 
nas suas dimensões, inserções e bilateralidades)12). Em geral tem uma insersão superior na 
face anterior do esterno ou na faseia do esternocleidomastoideu ou do grande peitoral e, após 
um trajecto vertical, anterior à inserção esternal deste músculo, termina na faseia dos grandes 
rectos abdominais e/ou nas cartilagens costais desde a 3. a à 7. a. 

Fig. 8 —Diagrama representando a posição aconselhada para executar o exercício de estiramento dos músculos grande i 
pequeno peitorais e subela visicular 
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A dor miofascial deste músculo situa-se na região esternal, estendendo-se às regiões para 
esternais, podendo irradiar para os ombros o bordos cubitais dos antebraços, mimetisando a dor 
anginosa. O diagnóstico, após excluir as causas viscerais, faz-se pela identificação de pontos 
gatilho que, como já referimos, ao serem estimulados desencadeiam a sintomatologia do doente, 
A dor do síndroma do grande peitoral é mais esterna e a do pequeno peitoral é mais alta e 
externa. Este síndroma pode estar associado à doença coronária e foi descrito em doentes com 
dores precordials no pós-enfarte do miocárdio. 

A terapêutica é local com injecção de anestésicos locais ou por massagem profunda dos 
locais dolorosos. 

d) Síndroma do Grande Dentado 

O grande dentado é um músculo que se estende desde o bordo interno da omoplata até às 
faces externas das costelas, entre a 2.a e a 9.a, perto da linha axilar anterior. 

Os sintomas deste síndroma costumam manifestar-se durante a respiração forçada («pon­
tada de lado» em corrida, p.e), com sensação dispneica) ou «respiração cortada») dolorosa. Pode 
acontecer também que os doentes tenham dificuldade em falar continuamente durante algum 
tempo. A dor concentra-se na região anterior lateral do tórax, por baixo da axila e sobre a parte 
superior do bordo interno da omoplata, na face posterior do tórax (fig. 7-C) 

O diagnóstico efectua-se pela identificação de PG que desencadeia a sintomatologia e pela 
injecção local de anestésico, com desaparecimento das queixas. 

(7) Síndroma Condrosternal e Xifodinia 

O síndroma condrosternal caracterizá-se por dor na região para esternal, por vezes irra­
diando a toda a face anterior do tórax (21). 

A dor é intermitente e pode durar dias, meses ou anos acentuando-se com a respiração 
profunda. Um sinal típico é a presença de dor à palpação de uma ou mais articulações condros-
temais. O tratamento é local, com anestésico, uma vez excluídas as causas viscerais de dor 
torácica. 

Este síndroma pode acompanhar alguns outros já descritos, nomeadamente o da 2. a costela 
e o da dor hemitorácica. 

A xifodina é caracterizada por dor espontânea na face anterior do tórax, reproductive! pela 
palpação do apêndice xifoideu. A dor pode agravar-se após uma refeição pesada ou com esforços 
antigravitatórios, ou ainda pela flexão anterior ou por torsões torácicas. O tratamento centra-se 
na demonstração da origem benigna da dor e dando ao doente a perspectiva do carácter passa­
geiro das queixas. 

RÉSUMÉ 

L'Auteur étude dans cet art icle, la problematique des thoracalgies anterieures d'etiologie 
ostéoarticulaire. 

D'abord, il ínitie son discours en taisant le point sur i'anatomie et la biomechanique du thorax, continue 
par ia colonne vertébrale, par les cotes, par les cartilages costaux et par le sternum. Dans ces chapitres ci. 
I'Auteur décrit aussi bien ('innervation des divers structures de la cage thoracique. 

II abborde de suivant la clinique de la thoracalgie, en debattent le diagnostique diferenciei des situa­
tions bénignes ostéoarticulaires des celles-lá d'origine reumatologique systémique, inflamatoires ou neopia-
siques, prennant notre attention sur ia pathologie des organnes intrathoraciques déchaineurs de 
thoracalgies. 

A'la fin il décrit plusiers syndromes douloreux de la paroi antérieur du thorax, en faisant reference à leur 
thérapeutique. 

SUMMARY 

The Author, in this paper, mention the problem of the chest wall pain syndromes, of osteoarticular 
etiology. 

He begins his work by making some references to the anatomy and biomechanics of the torax. In this 
paraghaphs he mention also the innervation of the various thoracic sructures. 

In the folowing, the Author debates the clinical aspects of the chest wall syndromes, specially on the 
regarding of the differential dyagnosis between benign situations and rheumatologic inflamatory or tumoral 
situations, focusing also our attention into the intrathoracic organs pathology that promotes pain in the 
anterior thoracic region. 

Finally the Author describes some of the epigraphs syndromes, making some references to their 
treatment. 
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SÍNDROMA DE FELTY 

GUILHERME FIGUEIREDO ( i) , J.A. MELO GOMES (2 ),JAIME C. BRANCO (') J. ESPIRITO SANTO 
(2) JA. PEREIRA DA SILVA (2) e M. VIANA QUEIROZ (3) 

RESUMO —Descrevemos cinco casos clínicos de síndroma de 
Felty, em 5 doentes do sexo feminino. Todas tinham doença articu­
lar de longa evolução, tendo 4 repercussões graves sobre a função 
articular. 

De entre as numerosas manifestações extra-articulares detec­
tadas merecem-nos especial referência, pela importância clinica 
assumida, o síndroma de Sjogren e as infecções. 

Quatro doentes tiveram Infecções oculares repetidas, resul­
tando amaurose definitiva de um dos olhos em duas delas. Este 
aspecto parece-nos importante de ser realçado pois não o encon­
trámos referido na literatura médica revista. 

Uma das doentes com síndroma de Sjogren mais grave veio a 
desenvolver no decurso da doença um linfoma não-Hodgkin (tipo 
l infoplasmocít ico), comprovado por biópsia da parótida e 
ganglionar. 

Três doentes desenvolveram sepsis no decurso da doença (2 a 
Estafilococos e uma a E. coli), acidente que constituiu a causa de 
morte em duas delas. 

Todas as doentes tinham factores reumatóides IgM séricos, 
duas delas tinham anticorpos anti-nucleares e células LE, e três 
partilhavam o locus DR4 do complexo de histocompatibilidade 
HLA. 

Tratámos de 4 doentes com sais de ouro parentéricos, com 
resultados globais favoráveis em 3 (remissão completa da granulo­
citopénia e melhorias das manifestações articulares em um caso). 

A propósito da discussão destes casos clinicos os Autores 
fazem ainda uma revisão da literatura, com particular atenção à 
patogénese e ao tratamento desta interessante entidade clínica. 

(*) Núcleo de Reumatologia (Resp: Prof. Viana Queiroz) do Serviço de Medicina IV (Dir: Prof. Fernando de Pádua) do Hospital de 
Santa Marta. Lisboa. 

C ) Internos do Internato Complementar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. 
£ ) Especialistas em Reumatologia. 

(3 ) Assistente Hospitalar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Professor Auxiliar Convidado da Faculdade de Medicina 
de Lisboa. 

ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 



S O GUILHERME FIGUEIREDO E COL 

INTRODUÇÃO 

Desde a descrição de Ar thur R. Felty em 1924, baseada em cinco doentes, observados no 
Johns Hopkins Hospital entre 3 906 e 1916, com Artr i te Reumatóide (AR), neutropenia e esple­
nomegalia, que se considera esta associação como uma entidade clínica particular (1). 

No entanto, a designação de Síndroma de Felty (S.F.) foi apenas utilizada pela primeira vez 
em 1932 por Hanrahan e Mi l ler (2). 

0 S.F. é uma das múlt iplas complicações sistémicas da AR . , ocorrendo preferencialmente 
nas AR clássicas, seropositivas, erosivas, nodulares, com longo tempo de evolução (mais de 10 
anos) e com úlcera de perna, sendo mais f requente no sexo feminino (3). 

A prevalência real do S.F. não está completamente estabelecida, apontando-se como prová­
vel um valor inferior a 1% dos doentes com A.R. (4). 

Para o diagnóstico é requerida a existência da tríade completa, isto é, A R . seropositiva, 
esplenomegalia e neutropenia (menos 2000 neutróf i los por mi l ímetro cúbico). 

É possível que o baço esteja, de alguma forma, e, peio menos parcialmente, implicado na 
génese de neutropenia. 

Antes de se estabelecer o diagnóstico de S.F., devem ser afastadas outras situações capazes 
de produzir neutropenia e esplenomegalia em doentes com A.R. (4). Desde a sua descrição t êm-
se tentado, sem êxito assinalável, múlt iplas terapêuticas na tentativa de alterar o prognóstico 
reservado do S F 

Baseando-se nos cinco casos de S.F. observados no Núcleo de Reumatologia do H.S. Maria, 
os autores fazem uma revisão actualizada acerca desta interessante entidade clínica. 

CASOS CLÍNICOS 
CASO 1 

BB. , sexo feminino, 72 anos. 
Desde os 40 anos que sofre de Artr i te Reumatóide clássica, seropositiva, erosiva, défor­

mante e com início poliarticular. 
Desde os 62 anos refere xerostomia, e desde os 66 anos conjuntivi tes purulentas f requen­

tes. Aos 67 anos diagnosticaram-lhe cataratas bilaterais. Em análises de rotina pré-operatórias 
observou-se leucopénia com neutropenia, pelo que foi internada a 2.2.83 no H S M . (Núcleo de 
Reumatologia do Serv Med IV). O exame objectivo demonstrou: 

— Secrecção conjuntival purulenta ODE, acuidado visual inferior a 1 / 1 0 ODE, opacidade-
-cristalinos ODE e teste de Schirmer 0 m m / 5 min . ODE. 

— Ausência completa de dentes, língua seca e f issurada. 
— Aparelho respiratório e cardiovascular sem alterações. 
— Ausência de adenopatias. 
— Hepatomegalia (2cm) e esplenomegalia (6cm) (Figura 1). 
— At ingimento articular extenso, sendo a marcha possível mas muito claudicante. Classifi­

cação funcional articular da ARA. Grau III de Steinbrocker. 
— Exame neurológico sumário sem alterações. 
— Exame oftalmológico revelou querato-conjuntivi te seca ODE extensa ulceração da córnea 

direita além das cataratas nucleares já descritas (Figura 2) 
Dos exames complementares salientamos a anemia hipocrómica e microcítica (Hb:9 ,9g /d l ; 

V G M : 8 1 M 3 ; Fe33Mg/dl a VS 122 mm 1ahora),leucopénia ( 2 0 0 0 / m m 3 ) com neutropenia (50%-
1 0 0 0 / m m ). Na coluna cervical evidenciou-se, radiologicamente, um traço de fractura na base 
da apófise odontóideia do axis. Numerosas erosões ósseas eram evidentes nos radiogramas 
osteoarticulares efectuados A cintigrafia hepatoesplénica conf irmou a hepato-esplenomegalia. 
A biópsia hepática revelou existência da reacção mesenquimatosa inespecífica. 

Dois dids depois do internamento iniciou tebre alta (39UC) tendo as hemoculturas eviden­
ciado sepsis por Escherichia coli, que se resolveu com antibioterapia. 

Desde esta data manteve-se apirética e medicada com Indometacina 100mg /d ia , Aurot io­
malato de sódio (50mg I.M./sem.) Meti lcelulose (Colírio a 0,50/o-2 gotas ODE 6 x / d ia) e pomada 
oftálmica de Cloranfenicol ODE ( 1 2 / 1 2 horas). 

No início de Abri l verif icou-se perfuração espontânea da córnea do OD com drenagem par­
cial do humor aquoso, tendo sido realizada tarsorrafia que implicou perda completa da visão 
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Figura 1—Fotografia do abdómen de BB. (Caso 
clínico n 0 1) em que, além das dimensões do baço, 
são evidentes as deformações reumatóides das 
mãos 

Figura 2—Fotografia do olho direito: Úlcera da 
córnea grave de BB (Caso clínico n.0 1), que veio 
posteriormente a perfurar, causando perda com­
pleta da visão deste olho. 

deste olho. Na mesma altura desenvolveu uma bursite infecciosa submetatarsiana (2o. metatarso 
do pé dt0.) que drenou espontaneamente, tendo sido resolvida em 10 dias com antibioterapia. 

Durante o internamento manteve sempre leucopénia com neutropenia e VS elevada, os 
últimos valores da alta revelavam: Leucócitos - 3700/mm 3 com 23% de neutrófilos e VS-
125mm 1 .a hora. 

Teve alta a 10/5/83 continuando a ser seguida na consulta de Reumatologia do H.S.M. 
Seguiram-se dois anos de follow-up em que a doente manteve estacionárias as queixas 

articulares, sem anemia, com valores médios de V.S. de - 38 mm/1 .a hora, mantendo-se a leuco­
pénia e neutropenia em valores idênticos aos da data da alta. Negava qualquer intercorrência 
infecciosa grave. 

CASO 2 

M.D.S.B.G., sexo feminino, farmacêutica. 
Referia desde os 25 anos, com início oligoarticular, poliartrite seropositiva, erosiva, défor­

mante e nodular. Esta AR teve um período de remissão completa entre os 27 e os 32 anos de 
idade, tendo-se reactivado a partir desta data. 

Nos três meses que antecederam o internamento houve agravamento das queixas articula­
res com grande incapacidade funcional, anemia, neutropenia, xerostomia e conjuntivites de 
repetição ODE. Dado este quadro a doente é internada a 17/3/83 no H.S.M. (Núcleo de Reuma­
tologia do Serv, Med. IV). 

Do exame objectivo salienta-se: 
Facies Cushingóide. 
Schirmer: 3mm/5min. OD; 0mm/5min OE. 
Falta de 13 peças dentárias e 8 dentes cariados. 
Sem adenopatias. Nódulos reumatóides nos cotovelos. 
Aparelho respiratório e cardio-vascular sem alterações. 
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Hepatomegalia (3cm); sem baço palpável. 
Marcha claudicante e atingimento poliarticular extenso. 
Exame oftalmológico revelou queratoconjuntivite seca ODE. 
Exame neurológico sumário sem alterações. 
Os exames complementares revelavam anemia microcítica e hipocrómica (Hb: 9,5 g/dl, 

VGM: 79 M 3; Fe: 40 y.g/dl) VS elevada (120mm/1a . hora), leucopénia (2200/mm 3) com neutro­
penia (27%). O mielograma foi normal. Biópsia rectal para pesquisa de amilóide negativa. 

A cintigrafia hepatoesplénica revelou hepatoesplenomegália compatível com doença 
multissistémica. 

Foi medicada com Prednisona 5mg/dia (fazia em ambulatório doses superiores de corticói­
des), Naproxeno 1 gr/dia, Aurotiomalato de sódio 50 mg IM/semana, metilcelulose (colírio a 
0,5%-2 gotas ODE 6xdia). 

Manteve-se apirética durante o internamento, tendo melhorado sob o ponto de vista articu­
lar e funcional e tendo alta a 8 /4 /83 com os seguintes valores laboratoriais Hb: 11,0gr/dl, VS: 
85mm Ia. hora Leucócitos -4300/mm 3 com 52% de Neutrófilos. Passou a ser seguida na Con­
sulta externa de Reumatologia do H.S.M. 

CASO 3 

M.C.I., sexo feminino, 51 anos, solteira, reformada, nascida e moradora em Santarém. 
Aos 19 anos surgiu poliartrite simétrica aditiva e de ritmo inflamatório, das MCF. e IFP de 

ambas as mãos, punhos joelhos e tibiotársicas. Estas queixas eram acompanhadas de talalgias e 
rigidez matinal de 90 minutos. A doente tomou medicamentos que desconhece, sem resultados 
terapêuticos apreciáveis visto que a poliartrite se generalizou a praticamente todas as articula­
ções periféricas. Desde os 23 anos tem acentuada limitação dos movimentos dos joelhos, coto­
velos, ancas, coluna cervical, punhos e ombros. Esta limitação agravou-se até à anquilose de 
algumas destas articulações. 

Aos 30 anos é internada no Hospital de S. José onde lhe fizeram o diagnóstico de AR. 
Desde os 40 anos refere úlceras de ambos os tornozelos e pés que cicatrizaram com trata­

mento tópico. Desde os 46 anos faz terapêutica que incluía, Basireuma (Prednisona, Fenilbuta­
zona, VitBI, trissilicato do Mg e Glafenina). Aos 51 anos é internada no H.D. Santarém para 
tratamento de 2 úlceras crónicas (face dorsal pé dt.0 e tibiotársico esq.) com 2 anos de evolução 
(Figura 3). 

Durante este internamento a doente é medicada com AINE (Naproxeno) tendo desencadeado 
ao fim de 8 dias um quadro de insuficiência supra-renal aguda (nauseas, vómitos, sede, astenia 
e mal estar acentuado, diarreia, cólicas abdominais, hipotensão arterial, urémia, pulso rápido e 
fraco, anuria) que motivou a sua transferência para o H.S.M. (Núcleo de Reumatologia do Serv. 
de Med. IV). Neste internamento confirmou-se a existência de AR clássica, seropositiva, erosiva, 
grau funcional e radiológico IV de Steinbrocker, com 32 anos de evolução e complicada de úlce­
ras crónicas da perna. 

Dos exames laboratoriais destacamos uma leucopénia (2400) com neutropenia (1200), trom­
bocitopénia (85000) e anemia (Hb: 7,3g/dl) e Rx simples do abdómen e a cintigrafia hepatosplé-
nica com pertecnetato de tecnécio evidencia marcada esplenomegalia e aumento da imagem 
hepática. O mielograma foi normal. 

Foi posto o diagnóstico de Sindroma de Felty. 
Durante o internamento que durou 42 dias a doente teve infecção respiratória aguda que se 

tratou com antibioterapia (cefalosporina+Aminoglicosido). Fez hidrocortisona de início e depois 
prednisona (teve alta a tomar 15 mg/dia). 

Os valores laboratoriais da alta são os últimos que possuímos visto que a doente não voltou 
à nossa consulta. Nessa altura os leucócitos eram de 4700 com 64% de neutrófilos, as plaquetas 
de 240000 e a Hb: 12,7g/100. 

CASO 4 

M F G . sexo feminino, 57 anos de idade, reformada da profissão de encadernadora, referia 
uma história de poliartrite, bilateral, simétrica e aditiva, iniciada aos 26 anos de idade. 

Durante cerca de 28 anos a doença teve um curso clínico relativamente benigno, evoluindo 
por surtos inflamatórios de curta duração, por vezes, determinando moderada incapacidade para 
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o trabalho, mas, quase sempre, seguidos por períodos de remissão prolongada. Fazia medicação 
com A.I.N.E. algumas vezes também, fisioterapia, terapêuticas que se revelavam eficazes, 
trabalho, mas, quase sempre, seguidos por períodos de remissão prolongada. Fazia medicação 
com A.I.N.E. algumas vezes também, fisioterapia, terapêuticas que se revelavam eficazes. 

Ao longo de todos estes anos não apareceram nódulos sub-cutâneos, não se instalaram 
deformações osteo-articulares, nem se evidenciaram imagens erosivas nos diversos 
radiogramas. 

Aos 55 anos de idade, no decurso de investigação laboratorial a propósito de infecções 
repetidas do tracto respiratório superior, é-lhe detectado leucopénia 3.400} com neutropenia 
acentuada (20%), sem contudo existirem alterações do número dos eritrócitos e /ou das 
plaquetas. 
Durante 2 anos é seguida em Consulta de Hematologia onde é submetida a diversos exames e 
análises, entre os quais, Mielograma e Tac Abdominal. No mielograma o único achado anormal 
prendia-se com a existência de uma percentagem elevada (52%) de linfócitos da medula. O TAC 
abdominal revelava uma discreta hepato-esplenomegália, sendo negativa, a existência de qual­
quer massa abdominal anómala, bem como, de adenopatias, nomeadamente das cadeias para 
aórticas. 

Em Outubro de 1984, com 57 anos de idade e cerca de 31 anos depois do início da poliar­
trite, a doente é internada no Serviço de Medicina IV, em surto inflamatório, poliarticular, c/his­
tória recente de infecções repetidas de pele (furúnculos, abcessos) e aparelho respiratório 
(faringites; aftas orais) e análise reveladoras de profunda leucopénia com neutropenia 
acentuada. 

Referia nesta altura queixas persistentes de xeroftalmia e xerostomia, negando a existência 
de fenómeno de Raynaud, alopecia, fotossensibilidade cutânea, rash malar, e dores toráxicas. 

O ex. objectivo demonstrava: 

— Razoável estado geral 
— Conjuntivas e mucosas ligeiramente descoradas 
— Lingua seca e com duas ulcerações 
— Inexistência de adenopatias em qualquer dos territórios ganglionares 
— Aparelhos respiratório e cardiocirculatório normais 
— Discreta esplenomegalia na palpação abdominal 

Do ponto de vista reumatológico, a doente revelou um grau funcional I da classificação de 
Steinbrocker. Apresentava um envolvimento poliarticular extenso, com uma marcha moderada­
mente claudicante alterações que, no entanto, não a impediam de ser perfeitamente autónoma 
na enfermaria. 

Dos exames complementares efectuados salientamos a existência de: anemia (Hb-
10,7g)hipocrómica e normocítica; V.S. de 38 mm; Leucopénia (3700/mm 3)c/neutropénia (15%-
-555); Coombs directo e indirecto negativo; Factores reumatóides IgM positivos; ANA positivos 
(1/20); Anti-DNA negativo. Crioglobulinas-negativas; Proteínas totais de 7,7 g com fracção gama 
de 33,9%. Células LE-positivo; Mielograma: medula moderadamente hipocelular; desvio da rela­
ção leuco-eritroblástica por hiperplasia da série vermelha; aumento dos linfócitos (30%). O 
exame oftalmológico revelou a existência de querato-conjuntivite seca. HLA DR4. 

Perante este quadro de Artrite Reumatóide, seropositiva, de longa evolução, com espleno­
megalia e neutropenia, foi colocado o diagnóstico de síndroma de Felty. 

Iniciou terapêutica c/Prednisona (30mg/dia) e Indometacina (150mg/dia) que se revelou 
eficaz no controle do surto inflamatório poliarticular sem afectar significativamente a taxa global 
de leucócitos/neutrófilos, durante o período respeitante a todo o internamento. 

Em Fevereiro de 84 é reinternada por agravamento da depressão granulocitária (40% de 
4000 leucócitos/mm3) e por apresentar úlcera de perna na região do maléolo direito, com cerca 
de 6 semanas de evolução e com sinais de infecção secundária. 

Neste internamento, propusemo-nos resolver a úlcera de perna com a terapêutica adequada, 
retirar progressivamente os corticóides que não se estavam a revelar eficazes no aumento da 
taxa de neutrófilos e instituir nova terapêutica no sentido da resolução da neutropenia. 

Assim, iniciou-se Sais de Ouro na dose de 50mg I.M./semana, terapêutica que a doente 
tem efectuado ao longo de 18 meses de «follow-up», sem complicações. 
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Figura 3 — Extensas úlceras da face dorsal do pé direito 
e tibio-társica esquerda de MCI (Caso n.0 3), doente do 
sexo feminino, com 51 anos de idade. 

Dois meses depois de iniciados os Sais de Ouro a doente tinha valores normais de leucócitos 
com percentagens normais de neutrófilos. Não voltou a ter infecções respiratórias, cutâneas ou 
outras nem recurrência da úlcera de perna. 

Conseguiu-se, igualmente, um controlo clínico do quadro poliarticular. 

CASO CLINICO 5 

A.D.P., sexo feminino, 57 anos de idade, n' ural de Aveiro, residente na Trafaria. Foi inter­
nada no Serv. Medicina IV em Maio de 1985 por: desidratação, mau estado geral, febre, diarreia 
com características infecciosas, pneumopatia e uma poliartrite extensa e incapacitante. 

Tratava-se de uma doente com uma história de poliartrite crónica, com 18 anos de evolução, 
com um envolvimento extenso, sin íuico, bilateral e aditivo. 

Referia a existência de nódulos suu-cutâneos nas superfícies extensoras dos antebraços, no 
seu terço proximal, desde os 47 anos de idade, altura em que, também, começaram a instalar-se 
deformações esteo-articulares importantes (Figura 4). 

As deformações afectavam sobretudo, os punhos, cotovelos, pequenas articulações das 
mãos e pés, determinando grande incapacidde funcional, inclusive para a marcha, que passou a 
ser muito difícil e só possível com apoio. 

Nos anos anteriores ao internamento a doente referia um agravamento da poliartrite, acen­
tuado emagrecimento (10 Kg) e o início de queixas secas-xerostomia e xeroftalmia. Começa com 
hipertrofia bilateral das parótidas e complicações infecciosas oculares (conjuntivites purulentas 
repetidas) e, mesmo, um episódio de úlcera de córnea gigante, de etiologia infecciosa e da qual 
resultou como sequela, perda de visão do olho esquerdo. 

Referia ainda, com início alguns meses antes do internamento, queixas dolorosas nas extre­
midades distais de ambos os membros inferiores sob a forma de parestesias. 

Era uma doente com baixa condição sócio-económica e sem qualquer apoio familiar. 
No exame objectivo de entrada revelava um mau estado geral e de nutrição, sinais clínicos 

de anemia, opacidade da córnea e do cristalino do O.D. e diminuição marcada do pool salivar. Era 
evidente a tumefacção bilateral das parótidas que não apresentavam sinais inflamatórios (Figura 
5). 

Palpavam-se adenopatias axilares, epitrocleares e inguinais múltiplas, bilaterais, de reduzi­
das dimensões, elásticas, móveis e indolores. 

A auscultação cardíaca era normal e a auscultação pulmonar revelava uma diminuição do 
murmúrio vesicular à direita com fervores «secos» dispersos, em especial, na metade inferior do 
hemitórax direito. Palpava-se, no abdómen, moderada esplenomegalia e hepatomegalia, esta 
última, com+ 5cm abaixo do rebordo costal, de bordo liso e indolor. 
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figura 4— Nódulos subcutâneos do antebraço de A D P (Caso n 0 5) Observa-se 
também a grave deformação reumatóide da mão da doente 

Figura 5 — Acentuada tumefacção das 
parótidas de A D P (Caso n 0 5), a qual 
flutuou bastante de dimensões durante o 
último ano de vida da doente (ver textoj 

Nos membros, para além de generalizadas atrofias musculares, eram visíveis focos de hiper­
pigmentação cutânea e, ainda, a existência de úlcera cutânea na face antero-interna (terço infe­
rior) da perna esquerda. 

O exame neurológico evidenciava, para além de atrofia muscular grave e generalizada, uma 
abolição, dos reflexos osteotendinosos dos membros inferiores, em particular os aquil ianos, uma 
hipoestesia táctil e dolorosa até ao terço superior das pernas e ausência de sensibil idade postu­
ral nos dedos dos pés. 

O exame objectivo reumatológico punha em evidência a existência de um extenso envolvi­
mento articular, afectando, praticamente todas as articulações, sendo as mais afectadas as ar t i ­
culações das mãos e pés onde as deformações esteo-articulares eram mais importantes do ponto 
de vista anatómico e funcional. A doente situava-se no grau IV da classificação funcional de 
Steinbrocker. 

Dos exames complementares rie diagnóstico realcava-se a existência de 
— Anemia h ipocrómica e microcít ica (Hb-8,8; Vo l -G lobu la r -73 ; Fe-42/ug/dl e CTFF-

231 Mg/dl) 
Velocidade de sedimentação muito e l e v a d a - 1 0 5 m m / 1 . a hora 

— Leucopénia ( 2 ,200 /mm ) com neutropenia (32%) 
— Factores reumatóides (IgM) posit ivos;imunocomplexos positivos (IgG e IgM) 
— Anti-corpos anti-nucleares (1 /100) e ant i-DNA (1 /40) , positivos 
— Antigénios HLA: A 2 A 9 B 7 B 1 2 D R 4 
— Hipergamaglobulinémia (2,8 g /d l ) de base larga 
— Diminuição acentuada do ferro extra e intra-celular, no mielograma 
— Pesquisas negativas de substância amilóide nas biópsias rectal e da gordura abdominal 
— Queratoconjuntivite seca 
— Marcada osteopenia, múlt iplas imagens erosivas e deformações osteo-articulares, nos Rx 

das articulações 
— Esplenomegalia acentuada e hepatomegalia c /ecoestrutura normal, na ecotomografia 

abdominal 
Perante este quadro clínico e laboratorial, foi feito o diagnóstico de Artr i te Reumatóide com­

plicada em Síndroma de Felty, ao qual se associava um Síndroma de Sjogren secundário. 
Foi excluída a hipótese de amilose associada. 
Instituiu-se terapêutica (após resolução do quadro febri l e infeccioso que motivou o interna­

mento), com dieta hipercalórica e hiperproteica, Naproxeno na dose 1000mg/d ía , Sais de Ouro 
5 0 m g I .M./semana, Hidróxido de Alumínio, Meti lcelulose (colírio a 0,5%), Ferro Parentérico e 
Mult iv i taminas. 

A evolução durante o internamento foi f rancamente favorável, houve melhoria do estado 
geral com aumento de peso, controle da poliartrite, cicatrização da úlcera de perna e inexistência 
de recurrências infecciosas. 

Na data da alta e doente mantinha valores de leucócitos inferiores a 4 . 0 0 0 / m m 3 com per­
centagens de neutrófi los inferiores a 50%. Foi seguida em ambulatório durante cerca de 6 
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meses, tempo ao fim do qual foi de novo internada por nova intercorrência febril e infecciosa 
(diarreia+pneumopatia). 

Resolvido o quadro agudo, a doente passa a denotar mareada xerostomia, xeroftalmia com 
tumefacção progressiva das parptidas, mantendo as alterações laboratoriais acima descritas, 
nomeadamente; anemia, a V.S. elevada, a leucopénia/neutropénia e a hipergamaglobulinémia. 

Pensando na eventual evolução de Sindroma Sjogren para doença linfoprolifativa, nomeada­
mente, nesta fase, para Pseudolinfoma, a doente foi submetida a biópsia da parótida. O resultado 
anátomo-patológico foi o de: «aspectos histológicos sugestivos de Pseudolinfoma». 

Não foi feita terapêutica, dado, segundo alguns autores, tratar-se de uma linfoproliferação 
benigna potencialmente reversível e não evoluindo obrigatoriamente para linfoma maligno e, 
ainda, por a doente apresentar um débil estado geral, neutropenias mantidas e grande suscepti­
bilidade às infecções. 

Contudo, em Maio de 86 é de novo internada. Desta vez por agravamento da tumefacção 
parotídea em especial à esquerda, e aparecimento de novas adenopatias cervicais e aumento das 
já existentes. A doente exibia um mau-estado geral e laboratorialmente evidenciava agora um 
síndroma nefrótico (traduzido por marcada hipoalbuminémia de 2,76 a 0,96g/dl; proteinuria de 
3,4-10,7g/24h e hipertrigliceridémia) e, sobretudo, uma queda abrupta de valores de gama 
globulina, que passaram em termos percentuais, de 40 para 25%, assim como uma diminuição 
dos títulos de factores reumatóides de 32 para 16 unidades DAT. 

Este quadro clínico e laboratorial sugeria evolução para linfoma, pelo que foi realizada bió­
psia parotídea e ganglionar que revelou aspectos histológicos compatíveis com linfoma não-
-Hodgkin, difuso, de tipo linfoplasmocítico. Para estadiação do tumor foram realizados 
mielograma e biópsia óssea, que apenas revelaram hipoplasia medular, e TAC abdominal que 
constatou existência de adenopatias lombo-aórticas. retro-cavas e inguinais 

Por proposta da Hematologia, a doente iniciou terapêutica citostática tendo feito um ciclo de 
5 dias de ciclofosfamida, vincristina e prednisona, tendo desenvolvido, 3 dias após terminada a 
terapêutica, uma aplasia medular (hemoglobina de 6,1 g/dl e 1700 leucocitos/mm com raros 
neutrófilos) na qual se enxertou uma sepsis a estafilococos que veio a causar a morte da doente. 

REVISÃO DA LITERATURA E DISCUSSÃO 

1. Clínica e Laboratório 

1. Clínico 

O Síndroma de Felty consiste na associação de uma artrite reumatóide com esplenomegalia 
e neutropenia (2). 

Surge em doentes com uma longa história de AR., embora, raramente, haja casos com uma 
evolução de apenas alguns meses ou anos. Na grande maioria, ocorre após 10 anos de duração 
da doença e em particular, no grupo etário dos 40 aos 60 anos (3). 

A doença tende a ser mais grave, do ponto de vista articular, a ter uma elevada frequência 
de manifestações extra-articulares e, a manifestar maior susceptibilidade às infecções, quando 
comparada com a AR. sem neurotropénia. 

Em contraste com o estudo original de Felty, em que todos os doentes manifestavam doença 
em fase activa, Spivak (3) na sua série de 72 casos, constatou que aproximadamente 40% dos 
doentes se encontravam, na altura do diagnóstico de S. de Felty, numa fase de inactividade da 
doença articular. Contudo, 90% deles apresentavam deformações articulares importantes e, 70% 
exibiam perdas significativas de peso. 

A presença de nódulos reumatóides verificou-se em cerca de 1/3 dos doentes, na mesma 
série. 

Os casos clínicos que revimos eram todos do sexo feminino, apresentavam idades com­
preendidas entre os 51 e os 72 anos (média-58,8) e uma duração média de A.R. de 29 anos 
(18-32) (Quadro I). 

Duas das doentes (Caso 3 e 5) com evolução da A.R., respectivamente de 32 e 18 anos, 
exibiam deficiente estado geral com emagrecimento acentuado e deformações osteo-articulares 
tão importantes que lhe determinavam um grau funcional IV segundo a classificação de 
Steinbroker. 
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Três das doentes,incluindo as duas anteriormente referidas, (Casos 2,3 e 5) tinham nódulos 
reumatóides: em todas as cinco, era possível observar nos Rx, imagens erosivas osteoarticulares. 

A presença de esplenomegalia é obrigatória para o diagnóstico de Síndroma de Felty, sendo 
o seu grau muito variável. 

Em 95% dos casos, o baço é palpável, apresentando-se nos casos típicos, moderadamente 
aumentado, 2 a 4cm abaixo do rebordo costal, firme e não doloroso à palpação (5,6). 

Não raramente, a esplenomegalia é apenas detectável com meios auxiliares de diagnóstico 
(eco-abdominal.cíntigrafia hepato-esplénica, etc). 

Concomitantemente com a esplenomegalia, tem sido descrito em cerca de 30 a 50%) dos 
doentes, a existência de hepatomegalia (7). Do ponto de vista da função hepática esta situação 
pode, em grande número dos casos, não originar alterações e noutros, poderá acompanhar-se de 
uma moderada elevação das transaminases e da fosfatase alcalina (7). 
Do ponto de vista histológico, alguns autores (8) têm descrito um padrão de «hiperplasia nodular 
regenerativa», padrão considerado muito específico, sem contudo ser exclusivo deste sintoma, já 
que pode ser também encontrado na Macroglobulinemia de Waldenstrom e em outras doenças 
linfo-proliferativas. 

A patogenia desta «hiperplasia nodular regenerativa» permanece desconhecida mas, sabe-se 
que em determinadas circunstâncias poderá haver obstrução à circulação portal, agravando-se 
assim a esplenomegalia (7,8). 

* Em casos graves poderá existir mesmo, clínica de hipertensão portal com ou sem varizes 
esofágicas (7,8). 

Dos nossos cinco doentes, apenas dois (Caso 2 e 4) não apresentavam esplenomegalia pal­
pável no exame físico, tendo sido necessário recorrer aos exames complementares (neste caso, 
cintigrafia). 

Quatro das cinco doentes (1,2,4,5) tinham hepatomegalia clínica mas, nenhuma manifestou 
alterações da função hepática, facto que nos levou a não realização de biópsias (excepção ao 
caso 1). 

Não constatamos em nenhum dos nossos doentes, qualquer correlação entre o grau da 
esplenomegalia e o grau da neutropenia. 

As lesões cutâneas dos membros inferiores são frequentemente uma das características 
clínicas presentes nos doentes com Síndroma de Felty (3,5,6). 

Consistem sobretudo na existência de hiperpigmentação e «úlceras de perna» (terço médio e 
inferior). Estas úlceras são de evolução indolente, na maioria dos casos profundos e de difícil 
cicatrização. Não estão habitualmente relacionadas com evidência de insuficiência arterial ou 
venosa, e as biópsias revelam, em regra, um processo de vasculite dos pequenos vasos (focos de 
oclusão e necrose fibrinoide) (9). 

QUADRO I 

CARACTERÍSTICAS GERAIS DA DOENÇA REUMATÓIDE EM 5 DOENTES C l SÍNDROMA 
FELTY 

Doente Sexo Idade 

A. Reumatóide 

Duração (id. 

de início} Nódulos Erosões 

G. Funcional 

A R A 

Espleno­

megalia 

Leucopénia/ 

(% de neu­

trófilos) 

Mot. inter­

namento 

1.B.B 

2.M.D 

72 32(40| 

57 32(25) 

3.M.C. 51 32(19) 

4.M.F. 57 31(26) 

18(39) 

III ++ 2 .000(50%) Séps is 

III + (cintigrafia) 2.200(25%) Poliartrite + 

Conjuntivite 

IV ++ 2 .400(55%) I.S.R.A.* 

I + (cintigrafia) 3.700(4%) Úlceras da perna + 

Infecções (oro­

faringe e pele 

lll-IV t 2.400(23%) Pneumonia + 

diarreia 

* I.S.R.A. — Insuficiência Supra-Renal Aguda. 
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Segundo alguns autores (4,9) os doentes com «úlcera de perna» tendem a ter doença mais 
prolongada, baços mais reduzidos e maior frequência de positividade de células L.E.. O carácter 
destrutivo da artr i te, o não envolvimento renal e do S.N.C, permitem-nos faci lmente d ist ingui-
-los dos doentes com Uúpcs Eritematoso Sistémico. 

Três das nossas doentes (Caso 3, 4 , 5) desenvolveram úlceras de perna com dif iculdade 
variável de cicatrização. Nos casos 3 e 5 as úlceras associavam-se a doença articular muito 
evoluída com marcadas deformações esteo-articulares (Graus IV de Steinbroker, ver Quadros I e 
II). Ambas as doentes exibiam, igualmente, mau estado geral, desnutrição, esplenomegalia pal­
pável e nódulos reumatóides (Quadros I e II). 

As infecções bacterianas, problema clínico dos mais difíceis de manejar nos doentes com 
S.F., ocorrem em mais de 50% dos casos. A sua frequência e gravidade não se correlacionam 
directamente com o grau da neutropenia (6). 

As infecções mais comuns são as da pele, sob a forma de furunculoses, celulites, e abces­
sos. As infecções da orofaringe (úlceras orais, faringites) e do aparelho respiratório (pneumonias) 
afectam cerca de 1 /4 dos doentes (10). 

As infecções de evolução crónica ou indolente, como as úlceras orais, sinusites, otites, 
osteomielites e artrites sépticas, embora menos frequentes, podem tornar-se em sérios proble­
mas clínicos e terapêuticos. 

Os agentes patogénicos comuns são do grupo das bactérias gram-positivas, ao contrário dos 
doentes neutropénicos por outras causas (leucemias), cujas infecções são mais f requentemente 
devidas a bactérias gram-negativas (4). 

Múlt iplas infecções afectaram todas as nossas doentes. O tipo de infecção mais f requente 
que, surpreendentemente, encontrámos, foi o das infecções oculares (conjuntivites purulentas e 
úlceras de córnea). Este facto, merece-nos realce, dado não termos visto na l i teratura nenhuma 
referência especial a este tipo de infeccneq A<? quatro doentes afectadas (Caso 1 2 4 5) t inham 
obviamente, um Síndroma de S jogren secundário, que em duas delas adquiria expressão clínica 
da maior importância (Caso 5 com evolução para Neoplasia de células B). Duas f icaram amauro-
ticas num dos olhos, em consequência de infecções graves e repetidas (Quadro III). 

As infecções respiratórias e da pele, afectaram de forma diversa, em frequência e gravidade, 
a totalidade dos doentes, cedendo relativamente bem à antibioterapia habitual, 

No entanto, 3 das doentes (Caso 1, 2 e 5) foram vítimas de Sepsis, uma, a Escherichia Coli, 
outras duas, a Estafilococos, tendo estas últ imas falecido por esse motivo. 

Uma única doente (Caso 3) apresentava poliadenopatias, padecendo, também, de uma poli­
neuropatia periférica, de predomínio sensitivo e afectando, d istalmente os ombros inferiores, de 
forma bilateral e simétrica. 

Este t ipo de neuropatia (sensitiva distai) e, a mononeuropatia múlt ipla.têm sido descritas em 
doentes com A.R. de longa evolução e com manifestações extra-articulares, nomeadamente, as 
relacionadas com fenómenos de vasculite. A sua prevalência na A R . não está determinada mas, 
sabe-se que a sua etiopatogenia tem a ver com processos de endarterite e vasculite oclusiva dos 
vasa nervorum (11). 

QUADRO II 

CARACTERÍSTICAS CL ÍN ICAS DE 5 DOENTES C O M S ÍNDROMA DE 
FELTY 

Manifestações Extra-Articulares 

• esplenomegalia palpável 
• perda de peso 
• nódulos reumatóides 
• Síndroma de Sjogren 
• linfadenopatias 
• úlceras de perna e hiperpigmentação 
• neuropatia periférica 
• hepatomegalia 

Casos Clínicos 

— 1,3,4,5 
— 1.2,3,5 
— 2,3,5 
— 1,2,4,5 
— 5 
— 3,4,5 
— 5 
— 1,2,4,5 
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QUADRO III 

INFECÇÕES - S. FELTY: 5 DOENTES 

• pele —4, (abcessos; furúnculos) 
• pulmonares —5, (pneumonia) 
• orofaringe —4, (amigdalites e faringites) 
• oculares —1,2,3,5 (conj. purulentas; úlc. córnea bacterianas) 
• Outras — 1 (Sépsis a E. Coli + Bursite Infecciosa) 

2 (Sépsis a Staphylococcus^ 

§ Óbitos. 

1.2 Laboratório 

A intensidade da leucopénia/neutropénia sofre so longo da evolução do Sindroma de Felty, 
uma flutuação considerável e não se correlaciona com o grau da esplenomegalia (12). 

A maioria dos doentes tem, regularmente, valores de linfócitos inferiores a 4.000/mm com 
percentagens de neutrófilos menores que 40%. 

Uma subida espontânea da taxa dos neutrófilos para valores próximos do normal deve 
chamar-nos à atenção para uma de duas situações possíveis: eventual existência de infecção 
intercorrente ou reactivação inflamatória poliarticular (10,13). 

A anemia, está presente na grande maioria dos doentes, apresentando características e grau 
de importância semelhantes às dos doentes com A.R. sem Felty (3) 

A trombocitopénia, encontra-se em cerca de 30-40% dos doentes, em regra, de grau mode­
rado e sem repercursões clínicas significativas (4). 

A velocidade de sedimentação é caracteristicamente elevada em quase todos os doentes 
com Sindroma de Felty (14), o mesmo se passando no respeitante à presença de 
hipergamaglobulinémia. 

O Quadro IV reproduz as alterações hematológicas mais significativas que encontrámos nos 
nossos doentes. 

Duas das doentes que revelavam V.S. relativamente baixa: uma, (Caso 3) encontrava-se 
numa fase de inactividade inflamatória articular , apesar de patentear grandes deformações e 
anquiloses; a outra, era a doente de melhor estado funcional e que, apesar da longa evolução da 
A.R. não manifestava sinais de destruição ou deformações articulares (Quadro I). 

Os valores mais elevados de gamaglobulinas pertenciam às três doentes com Sindroma de 
Sjogren clinicamente mais activo. 

A medula óssea dos doentes com Síndroma de Felty é, em regra, normal ou moderadamente 
hiperplásica, o que, para alguns autores, constitui evidência de que um mecanismo periférico é a 
causa da neutropenia (15). 

Contudo, uma pequena percentagem de doentes pode apresentar medula óssea hipocelular, 
por vezes, com linfocitose medular, condição que, parece associar-se a um pior prognóstico e a 
mais fracos resultados após a esplenectomia (15). 

Uma das doentes (Caso 4) revelava no estudo morfológico da medula óssea, uma granuloci-
topoiese pouco activa e elevadas percentagens (52%) de linfócitos. Curiosamente, esta era a 
doente com o baço mais reduzido e depressão granulocitária mais acentuada (148/mm ), (Qua­
dro V) 

A disfunção imunológica do S.F, é ainda mais intensa do que na A.R. clássica. 
Os factores reumatóides estão presentes em elevados títulos, em cerca de 90% dos 

doentes (3). 
As células LE encontram-se em cerca de 1/3 dos doentes, sobretudo, associadas aqueles 

com úlcera de perna (3). 
Os anticorpos anti-nucleares são positivos em cerca de 75% dos doentes, enquanto que os 

anticorpos anti-DNA não têm sido detectados (3). 
Os valores séricos de IgG e IgM estão frequentemente elevados e na grande maioria dos 

doentes são detectados imunocomplexos (16) e crioglobulinas. 
Estudos recentes têm posto em evidência a existência de anticorpos contra marcadores de 

superfície dos leucócitos (17) e, mesmo, anticorpos antinucleares específicos para o neutró-
ACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA 
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QUADRO IV 

CARACTERÍSTICAS LABORATORIAIS DE 5 DOENTES COM SÍNDROMA DE FELTY 

Leucócitos Proteínas Séricas 

Doentes 

1.9,9 
2.9,5 
3.7,3* 
4.10,5 
5.8,8* 

V.S. 

122 
120 

16 
38 

130 

Plaquetas 

270.000 
120.000 
85.000 

168.000 
150.000 

Neut. 

2.000(1.000) 
2.200(594) 
2.400(1344) 
3.700(148) 
2.400(524) 

Linf. 

40% 
67% 
29% 
86% 
45% 

Mon. 

10% 
6% 

15% 
8% 

20% 

Alb. 

8,9(40,2%) 
6,8(48,5%) 
6,6(48%) 
7,7(51%) 
8 (33%) 

Glob. 

y 41,8% 
y 29,5% 
y 28,2% 
7 33,9% 
y 41,1% 

* Anemia hipocrómica e microcítica. 

QUADRO V 

ESTUDO MORFOLÓGICO DA MEDULA ÓSSEA DE 5 DOENTES COM SÍNDROMA DE FELTY 

Doentes 

1. Não fez. 
2. Celularidade hiperplásica; hiperplasia leuco-eritroblástica 
3. Celularidade moderadamente inferior ao normal; sem desvio da relação leuco-

-eritroblástica. Depósitos de ferro diminuídos 
4. Esfregaço relativamente hipocelular; granulocitopoies e pouco activa; linfócitos 52% 
5. Medula óssea rica de células sem desvio da relação leuco-eritroblástica 

filo (18), apontando-se estes factores como um dos mecanismos patogénicos mais importantes 
do Sindroma de Felty. 

0 Quadro VI resume as alterações serológicas mais significativas. 
Todas as doentes tinham factores reumatóides positivos. 
Duas doentes (Caso 4 e 5) com células LE positivas, tinham também anticorpos anti-

-nucleares positivos. Estas doentes, apresentavam úlcera de perna entre as suas manifesta­
ções clínicas. 

Três, tinham imunocomplexos circulantes (IgG) e, outras três, partilhavam o locus DR4 do 
complexo de histocompatibilidade HLA, esta última evidência parecendo corroborar os achados 
de Friman et al (19), que encontrou o Ag HLADR4, em 10 dos 10 doentes por ele estudados, com 
S. Felty. 

PATOGENIA 

A patogénese do S.F. é um assunto não perfeitamente esclarecido e algo controverso. 
Parece não haver dúvidas acerca do papel fundamental que o baço desempenha na neutropenia, 
permanecendo, contudo, a controvérsia sobre os mecanismos que a desencadeiam e sua respec­
tiva importância. 

Para uns, é preponderante a actividade de sequestração e destruição esplénica, tal como 
acontece no hiperesplenismo, sendo, para outros, determinantes os factores imunológicos rela­
cionados com a alteração das populações linfocitárias do baço. 

A histopatologia dos baços dos doentes com Síndroma de Felty, apesar de largamente estu­
dada (5, 6) não tem contribuído significativamente para o esclarecimento da patogénese deste 
síndroma. 

As alterações mais constantemente verificadas — o aumento do pool vascular esplénico e o 
aumento da actividade macrofágica do SRE. (5,6) —facilitam a marginação, sequestração e des­
truição precoce dos neutrófilos, contribuindo assim para a sua remoção da circulação periférica. 

Entretanto, várias evidências experimentais apontam (de forma indirecta) para que o Sín­
droma de Felty seja uma doença auto-imune: entre elas, a produção de neutropenia (transitória) 
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QUADRO VI 

CARACTERÍSTICAS SEROLÓGICAS 

Casos Clínicos 

Cél. L.E. - 4 , 5 
Factores Reumatóides I^M — 1,2,3,4,5 
A.A.N. - 4 (1/1000), 5 (1/20) 
Imunocomplexos* —2 (IgG, 3 (IgG), 5 (IgG, IgM) 
HLA* —2 (B27, DR4), 4 (DR4), 5 (DR4) 

*Não pesquisado em 2 doentes. 

num hospedeiro saudável quando transfundido com soro de doentes com síndroma de Felty. 
Neste sentido se situam os trabalhos de Logue (1979) (17) e Starkebaum(1980) (20) que 

identificaram quantidades aumentadas de imunoglobulinas da classe IgG ligadas à superfície 
dos neutrófilos, em cerca de 80% de doentes com síndroma de Felty, evidência não encontrada 
nos doentes com A.R. sem neutropenia. Este «anticorpo» parece ter a capacidade de fixar com­
plemento dando origem à formação de imunocomplexos que, por sua vez podem permanecer 
ligados à superfície dos neutrófilos ou por eles serem fagocitados (21), resultando, de uma 
maneira ou de outra, na diminuição da função dos neutrófilos (quimiotaxia e actividade fagoli-
sossómica reduzidas e na consequente facilitação dos processos já reveridos de marginação, 
sequestração e destruição esplénicas. 

Alguns autores, como Wiik e Munth (18), têm referido nos seus trabalhos a existência de um 
anticorpo anti-nuclear específico para o neutrófilo, atribuindo-lhe um papel fundamental na etio­
patogenia do síndroma de Felty. 

Mais recentemente, um outro mecanismo tem sido sugerido por diversos autores, como 
hipótese etiopatogénica preponderante, sobretudo no grupo de doentes com baços clinicamente 
não detectáveis e/ou medula óssea hipocelular. Trata-se da possibilidade de existir predominan­
temente nestes doentes uma produção diminuida de neutrófilos pela intervenção de factores que 
suprimem a granulopoiese. 

Goldenberg (22) demonstrou, por culturas «in vitro» de células precursoras da medula óssea 
com soro de doentes com síndroma de Felty, existir franca diminuição da actividade estimuladora 
de colónias (C.S.A.) (achados não verificados em doentes com A.R. sem neutropenia), atribuindo 
a responsabilidade deste fenómeno de depressão da granulopoiese, a um factor sérico, eventual­
mente produzido no baço. Por seu turno, Abdou Nl (23) verificaram fenómeno idêntico em cultu­
ras «in vitro» de medula óssea humana com células mononucleadas de doentes com Síndroma 
de Felty, pelo que, é legítimo concluir que um dos mecanismos fundamentais da neutropenia 
residirá na supressão imunológica da mielopoiese mediada por factores celulares e/ou 
humorais. 

A constatação clínica de que alguns doentes com medula óssea hipocelular e/ou com linfo­
citose medular (15) responderam menos favoravelmente à esplenectomia, reforça a ideia de que 
neste grupo de doentes a neutropenia poderá estar fundamentalmente relacionada com uma 
actividade supressora da mielopoiese por linfócitos T(24). 

Em conclusão, o conhecimento actual da patogénese do Síndroma de Felty aponta para que 
existam mecanismos que determinam: 

1. Remoção dos neutrófilos circulantes por processos de marginação e sequestração 
esplénica. 

2. Diminuição da função dos neutrófilos por deposição à sua superfície de imunoglobulinas e 
imunocomplexos. 

3. Destruição dos neutrófilos por anticorpos antinucleares específicos. 
4. Diminuição da produção dos neutrófilos por intervenção de factores séricos e celulares 

(linfócitos T) supressores da mielopoiese. 
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TRATAMENTO 

A terapêutica do St.F. é ainda hoje muito discutida e variável, sendo considerada sempre, de 
acordo com a gravidade clínica e laboratorial que o doente patenteia 

Inicialmente, e no doente sintomático, a terapêutica médica deve ser adoptada. Na falência 
desta, e/ou na persistência de determinadas complicações, nomeadamente, neutropenia grave e 
infecções recorrentes difíceis de manejar, a realização da esplenectomia deve ser considerada, 
segundo alguns autores 

Em princípio, a melhoria da sintomatologia pode e deve ser esperada logo que a instituição 
de uma terapêutica de fundo para a A.R.se revele eficaz, ou seja, coloque a doença em remissão. 

Neste sentido, terapêuticas com Sais de Ouro e D-Penicilamina têm sido ensaiadas com 
êxito nestes doentes (25,26,27) 

Na prespectiva de que a formação de imunocomplexos desempenha um papel importante na 
neutropenia (28), tem sido postulado o uso da D-Penicilamina. No entanto, sabendo-se que esta 
droga reduz a quimiotaxia dos neutrófilos, podendo aumentar assim o risco de infecções, um 
cuidadoso follow-up deverá ser efectuado (29). 

Os Sais de Ouro parentéricos parecem ser, actualmente, a terapêutica mais eficaz do Sín­
droma de Felty. Alguns casos de remissões hematológicas têm sido descritos na litera­
tura (25,26) Recentemente, Dillon et al (30) relatam 20 doentes, medicados com Sais de Ouro 
parentéricos durante um período médio de 23,6 meses, em que, 60% deles, tiveram uma remis­
são completa (clínica e hematológica), 20% tiveram respostas parciais e, outros 20% não benefi­
ciaram da terapêutica. De acordo com estes resultados estes autores defendem que os sais de 
ouro parentéricos devem constituir a primeira arma terapêutica no tratamento do Síndroma de 
Felty. 

Quatro dos nossos cinco doentes (Caso 1, 2, 4 e 5) foram tratadas com Sais de Ouro paren­
téricos. O caso 2 fez SO. em associação a baixas doses de prednisona. Esta doente, ao fim de 7 
meses de boa resposta clínica e hematológica, veio a falecer subitamente com uma Sepsis 

O Caso 1 evidenciava ao fim de 24 meses de terapêutica, uma remissão parcial da activi­
dade inflamatória articular e das manifestações extra-articulares sem, contudo, revelar qualquer 
melhoria dos valores absolutos de neutrófilos. 

0 Caso 4 ao fim de 6 meses de tratamento, encontrava-se em remissão completa da neutro­
penia, com melhoria clínica assinalável, tendo-se mantido, assim, até hoje, decorridos que sáo 
20 meses 

O Caso 5, apesar de ter inicialmente manifestado uma melhoria (parcial) da taxa de neutrófi­
los, nunca deixou de patentear sinais de grande actividade inflamatória articular e extra-articular 
(infecções, S. Sjogren exacerbado; polineuropatia, etc) pelo que, lhe foi suspensa a terapêutica 
ao fim de 12 meses. 

Estes resultados são, obviamente, escassos para que possamos formular uma opinião 
segura sobre a utilidade do SO no tratamento do Síndroma de Felty No entanto, partilhamos 
com Dillon et al (30) a esperança de que esta terapêutica poderá modificar favoravelmente a 
evolução e o prognóstico da doença 

Os corticóides, em pequenas doses, não têm demonstrado inf uenciar de forma duradoura os 
níveis da neutropenia (4), enquanto que, segundo alguns autores (31),doses mais altas, adminis­
tradas de forma intermitente, poderão ser de utilidade em determinados doentes. 

Por outro lado, parece que, nos doentes com S.F os corticóides não constituem um factor de 
risco acrescido, em relação a uma maior susceptibilidade às infecções (31). 

Os sais de lítio têm sido propostas como terapêutica alternativa do Síndroma de Felty (32). 
Pensa-se que o seu mecanismo de acção se prende com a estimulação da actividade formadora 
de colónias (Colony Stimulator Factor) (33) 

Nos casos em que se revelam eficazes, os sais de lítio provocam uma rápida elevação da 
taxa de neutrófilos. Contudo, a sua administração continuada, revela-se problemática dado os 
seus inúmeros efeitos secundários (34). Por outro lado, não exercem qualquer efeito como tera­
pêutica de fundo da AR.. 

De momento e na ausência de ensaios controlados poder-se-á dizer que os sais de lítio 
constituem, pontualmente, uma terapêutica moderadamente segura e eficaz, a administrar, ape­
nas, a determinados doentes com Síndroma de Felty (34). 
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Alguns casos de remissões completas da neutropenia têm sido descritas em doentes do sexo 
masculino a fazer androgéneos (35). 0 seu interesse no Síndroma de Felty prende-se com o seu 
mecanismo de acção estimulador da granulopoiese mas, para que se obtenham efeitos terapêu­
ticos significativos é necessário tratar com doses altas, com os consequentes efeitos secundários 
indesejáveis que essas doses determinam (35). 

A esplenectomia constituiu durante muitos anos o tratamento de eleição do Síndroma de 
Felty (5,6,10,15,36). 

Apesar de não existirem indicações formais para a esplenectomia, é hoje mais ou menos 
consensual que ela deverá ser proposta em doentes com marcada neutropenia e infecções recor­
rentes ou crónicas graves e, ainda, em situações em que existem grandes esplenomegálias 
sintomáticas. 

Acerca do real valor da esplenectomia existe uma grande disparidade de opiniões. Da aná­
lise efectuada a várias séries de doentes esplenectomizados (265 doentes), Crowley J.P. (4), con­
clui que: do ponto de vista imediato, existe uma melhoria rápida da taxa de neutrófilos e um 
melhor controlo das infecções agudas; a longo prazo, não existe qualquer evidência de efeito 
sobre a neutropenia (num nra?o médio de 2 anos após a esplenectomia) 

Outras terapêuticas têm sido ensaiadas, normalmente, em casos isolados e extremamente 
graves. São os «Pulse Theraphy» com corticóides ou os imunosupressores como a Azatioprina e 
a Ciclofosfamida (4). Também a plasmaferese começa a ser utilizada em doentes com Síndroma 
de Felty com particular indicação naqueles doentes em que a presença de crioglobulinas e fenó­
menos de vasculite são responsáveis por algumas das manifestações extra-articulares (38). 

PROGNÓSTICO 

O prognóstico do S.F a longo-termo é reservado, dado as inúmeras complicações a que os 
doentes estão expostos, nomeadamente as infecciosas. 

Nos doentes submetidos a esplenectomia a mortalidade nos primeiros dois anos é de cerca 
de 15% (4). Um terço das mortes ocorrem no período pós-esplenectomia e estão normalmente 
associadas a Sepsis ou outras situações graves (peritonites, embolias pulmonares, etc). Nos 
outros doentes as infecções recurrentes, a malnutriçào e perda de peso, as complicações cardio­
vasculares, constituem as principais causas de morte. 

Duas das doentes descritas, faleceram (Caso 2 e 5), respectivamente, 7 meses e, um ano e 
meio depois do diagnóstico, ambas com Sepsis a Staphilococcus aureus. 

No Caso 5 referente à doente com Síndroma Sjogren grave, com evolução para neoplasia de 
Células B, disseminada, a Sepsis instala-se no seguimento da terapêutica com citostáticos e, 
numa altura em que a doente se encontrava em delicadíssima situação clínica e laboratorial. 

Uma das doentes (Caso 4), ao fim de 20 meses está em remissão clínica e hematológica, 
sendo a resposta mais espectacular que obtivemos com os sais de Ouro parentéricos. Das duas 
restantes (Caso 1 e 3), nada poderemos acrescentar dado termos perdido.por completo, o seu 
contacto. 

SUMMARY 

We report five cases of Felty's Syndrome. 
All patients were female and had a severe and longstanding polyarthritis. 
Four patients had Sjogren's syndrome and all had or have had severe infections. 
Four had recurrent ocular infections, resulting, in two severe corneal ulcers and opacity, 

with loss of vision in one eye fo each of these two patients. 
Three had sepsis (2 with Staphylococcus aureus and 1 E. coli). 
All patients were seropositive, two had ANA and LE cells and three were HLA DR4. 
Treatment with gold salts was done in four, with good results in three (complete remission 

of leucopénia and polyarthritis in one) 
Two patients died, both with sepsis (one of these also had an extra-glandular lynphoplasmo-

citic lymphoma). 
About these cases a revision of the littérature was made, particularly regarding the pathoge­

nesis and treatment of Felty's syndrome. 
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Exmo.(s) Colegafs) / Senhorfes) 

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas 
publicações: uACTA REUMATOLÓGICA PORTUGUESA» (revista de documentação mé­
dica reumatológica) e «BOLETIM INFORMATIVO» (noticiário de informação 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 possivel, 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 cientifica, 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: Êcoles de Médecine; Universités et Centres de Recherche Scientifique; Sociétés 
Médicales et Scientifiques; Hôpitaux et Services Cliniques; Revues et Journaux Médiçaux), 
avec 1'échange 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) / Sir(s) 

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 ot 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 ot those Institutions in your Country. 

Thanking you tor your cooperation, wi th kind regards 
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