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EDITORIAL

Considerandos sobre a Etiologia do L.E.S.

O Lupus Eritematoso Sistémico (L.E.S.) é uma doenca imunomediada
de etiologia desconhecida, resultando, provavelmente, da interaccio de vérios
factores etiolégicos (genéticos, imunoldgicos, hormonais e ambienciais).

Séo argumentos a favor da existéncia de factores genéticos: a histéria
familiar de L.E.S. com ocorréncia da doenga em individuos da mesma familia
vivendo em locais diferentes, o que se verifica em 7% a 12% dos casos; o
aparecimento da doenga em gémeos, mais frequentemente nos homozigéticos
do que nos dizigdticos; o facto dos quadros clinicos nos individuos da mesma
familia portadores de L.E.S. serem idénticos; a associagdo da doenga com ano-
malias hereditarias comprovadas; a maior frequéncia de L.E.S. em certos
grupos étnicos, particularmente nos negros; a associacéo do L.E.S. com defi-
ciéncias congénitas de factores do complemento que estdo sob controlo do
complexo major de histocompatibilidade, nomeadamente o C2, o C4 e o fac-
tor Bf do sistema da properdina; a associagdo da doenga com genes do sis-
tema HLA, nomeadamente o DR2, o DR3, o MT1, o MT2 e o haplotipo A1
B8 DR3; a associacdo do L.E.S. com deficiéncia congénita dos receptores de
C3b, que pode levar a deficiente «clearance» dos imunocomplexos circulantes
e, finalmente, o aparecimento de L.E.S. induzido por drogas em individuos
acetiladores lentos. Recorde-se que a actividade da n-acetil-transferase e
controlada geneticamente. v

A explicacdo da associacdo de genes do sistema HLA com o L.ES. é
controversa, perfilando-se diversas teorias. A maioria dos Autores considera
que os genes do sistema HLA que se associam ao L.E.S., podem ndo ser
genes de susceptibilidade a doenca, mas genes em desequilibrio de ligagao
com outros genes eventualmente responsaveis por deficiente «clearance» dos
imunocomplexos e/ou por excessiva produg¢do de auto-anticorpos. A favor
desta hipotese sao as associagbes dos genes DR2 e MT1 com o anticorpo
anti-DNA nativo e do DR3 e do MT2 com os anticorpos anti-Ro (SSA) e
anti-La (SSB).

ACTA REUMATOLAGICA PORTUGUESA



2 VIANA QUEIROS

Em relagdo a associagdo do L.E.S. com deficiéncias congénitas do com-
plemento, é possivel que a doencga possa ser devida a persisténcia no orga-
nismo de um agente infeccioso (virus?) ou de um imunocomplexo (DNA-
-ANTI-DNA?), os quais levariam a uma estimulacdo imunoldgica prolongada.

No que diz respeito aos factores imunoldgicos, sabe-se que nesta doenga
hd uma hiperactividade da imunidade humoral e uma depressao da imunidade
mediada por células.

A exaltagdo da imunidade humoral pode ser secunddria a uma activagéo
policlonal das células B (virus?) e/ou a uma deficiente regulagdo imunold-
gica das células T, levando a produgdo de numerosos auto-anticorpos, dos
quais oS mais especificos do L.E.S. sdo os anticorpos anti-DNA nativo e anti-
-Sm. Sao varias as evidéncias da depressado da imunidade celular no L.E.S.:
diminuigdo da hipersensibilidade retardada; redugéo «in vitro» da transforma-
¢ado blastica dos linfocitos T em resposta a antigénios especificos e a mito-
génios inespecificos, como a concanavalina A e a fitahemaglutinina; linfope-
nia T durante as fases activas da doenga e diminuigcdo das células T supres-
soras (Ts) revelada, quer através das células Ty, quer por meio dos anticorpos
monoclonais OKT5 e o OKT8. A explicagdo para a diminuigdo das células
Ts € controversa: Defeito intrinseco das células Ts? Presenga no soro dos
doentes de anticorpos anti-linfocitotoxicos? Penetracdo nas células Ts de
anticorpos anti-nucleares (anti-DNA e anti-RNP ) através dos receptores Fc das
imunoglobulinas? Diminui¢do da produgdo de hormonas timicas? Nos ultimos
tempos tem ganho consisténcia a hipotese desta diminuicédo das células
Ts ser devida, pelo menos em parte, a uma diminuigdo da produgéo interleu-
cina-2 (IL2). Recordemos que as interleucinas sdo moléculas produzidas por
certas células do sistema imunitario que vao, por sua vez, agir sobre outras
células imunocompetentes. Assim, a interleucina-1 (IL1) é produzida pelos
monocitos e macrofagos estimulados por antigénio ou mitogénio e activa a
IL2. Esta é produzida pelas células T auxiliadoras (Ta) estimuladas pela IL1
e activadas por antigénios ou mitogénios. A IL2 provoca a proliferagdo das
células T supressoras e citotoxicas.

As células NK (natural killer) e o interferdo y ou imune tém sido apon-
tados como susceptiveis de ter um papel relevante na etiologia do L.E.S. As
células NK sdo uma sub-populagdo de linfocitos susceptiveis de lisar células
tumorais e células infectadas por bactérias ou virus, de um modo esponténeo,
isto é, sem precisarem de serem estimulados por antigénios, e sem exercerem
a sua ac¢do citolitica por intermédio de anticorpo ou de complemento. No
L.E.S. héd diminuigdo de células NK, desconhecendo-se se este facto se deve
a existéncia de um defeito intrinseco destas células ou a existéncia no soro
dos doentes de factores inibitérios. O interferdo y ou imune é uma glicopro-
teina de baixo peso molecular que pode ser originado por linfocitos activados
e estimulados por antigénios e imunocomplexos circulantes, ou por linfocitos
ndo activados induzidos por mitogénios e anticorpos anti-linfocitotéxicos.
O interferdo y tem um papel regulador da resposta imune, deprimindo a imu-
nidade celular, aumentando a produgdo de anticorpos e a actividade das
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EDITORIAL 3

células NK. Os niveis séricos do interferdo y estido aumentados no L.E.S.,
desconhecendo-se a causa deste aumento. Estimulagdo dos linfocitos por
virus ou por imunocomplexos circulantes? Estimulagdo dos linfocitos pelo
mesmo antigénio que leva a formagao de auto-anticorpos?

Sédo varios os argumentos a favor da intervencao de factores hormonais
na etiologia do L.E.S.: maior frequéncia da doenga nas mulheres, particular-
mente no periodo genital activo; melhoria clinica apés a remogédo dos érgédos
sexuais; agravamento do L.E.S. no decurso da gravidez, e nas mulheres que
tomam a pilula; aumento da frequéncia da doenga no sindroma de Kline-
felter; niveis elevados dos metabolitos 16-a hidroxilados na urina; niveis plas-
maéticos de androgénios diminuidos nas mulheres e melhoria clinica e labo-
ratorial da doenga com a terapéutica com a danacrina, um androgénio com
poucos efeitos virilizantes. As hormonas sexuais tém uma ac¢do imunomo-
duladora, a qual pode ser exercida sobre o macrdfago e outras células do
sistema reticulo-endotelial levando a uma diminuigdo da «clearance» dos
imunocomplexos circulantes e/ou a uma actuagdo sobre o epitélio timico
conduzindo a uma menor produgao de timosina e de timulina.

Abordaremos, por fim, os factores ambienciais. Sdo argumentos a favor
da existéncia destes factores, o desencadeamento e/ou agravamento do
L.E.S. em alguns doentes que se expbéem & luz solar; aparecimento de L.E.S.
induzido por drogas; aparecimento da doenca em caes coabitando com os
doentes; presenca de anticorpos anti-linfocitotéxicos em familiares saudaveis
de doentes com L.E.S.; presenca de anticorpos anti-DNA no pessoal de labo-
ratério manipulando soros de doentes com L.E.S.; presenga de oncarnovirus
tipo C nos modelos murinos da doenga,; aparecimento de particulas «virus-
-like» nos tecidos e orgaos de doentes com L.E.S. e aparecimento de niveis
elevados de diversos anticorpos anti-virais (RNA e DNA) no soro dos doen-
tes com L.ES. As particulas «virus-like» parecem corresponder a detritos
celulares, e os niveis elevados de anticorpos anti-viricos poderado ser devidos
a diminuigcao das células T supressoras. A relacao entre virus e LE.S. é um
assunto muito controverso, ndo havendo provas definitivas que os incrimi-
nem na etiologia desta doenga. Os virus por si sés ndo sdo, provavelmente,
suficientes para provocar o L.E.S. Procurando sintetizar e inter-relacionar
estes diversos factores etiolégicos, é sabido que no L.E.S. existe uma exal-
tacdo da actividade das células B geneticamente determinada, e tendo como
origem um defeito intrinseco nas células B e/ou uma deficiente regulagéo
das células T. Contribuem, ainda, para esta exaltacdo da imunidade humoral
os factores hormonais (hipoandrogenemia e hiperestrogenemia) e os facto-
res ambienciais (infecgcdo, drogas e alimentos). A exaltagdo da actividade
das células B gera anticorpos anti-DNA, anti-linfociticos e outros auto-anti-
corpos. Os ' anticorpos anti-linfociticos e outros auto-anticorpos, por um
processo de citotoxicidade celular mediada por anticorpo (A.D.C.C.), levam
a destruigdo celular a qual vai condicionar inflamagéo e, por outro lado, liber-
tagdo de antigénios que combinando-se com anticorpos anti-DNA e outros
auto-anticorpos levam a doenga mediada por imunocomplexos.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



4 VIANA QUEIROS

Esta sintese final, aparentemente simplista (fig. 1), é da autoria de uma
das mais activas e credenciadas equipas de investigagdo médica dos Estados
Unidos, a de Steinberg e Colaboradores (National Institute of Health).

ETIOPATOGENIA DO L.E.S.

PREDISPOSICAO GENETICA PARA A ACTIVACAO DAS CELULAS B

(Defeito nas Células B, na Regulacdo das Células T ou Ambas)

INFECCAO
ANDROGENIOS Y,
EXALTACAO DA ACTIVIDADE DAS CEL. B-DROGAS
ESTROGENIOS X 2
ALIMENTOS | o
T
[=}
g
O
s
Ac. ANTI-DNA _ £
28
Ac. ANTI-LINFOCITICOS
A.D.C.C
OUTROS AUTO-ANTICORPOS
' libertacio de A \
INFLAMACAO —— DESTRUICAO CELULAR'2ortacao deé A8-\MuNOCOMPLEXOS

DOENCA

(Adaptado de Steinberg et al., 1984)

Hom o fpinrl)
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EOPITAL CO%H!N UMATOLOGIE
LINIQUE D RH
ARTIGOS ORIGINAIS CLINIQUE_DE R

HORMONES SEXUELLES ET MALADIE LUPIQUE
HYPOTHESES PHYSIOPATHOLOGIQUES ET APPLICATIONS
THERAPEUTIQUES

BERNARD AMOR et MAXIME DOUGADOS (')

Le Clinicien connait de longue date l'influence de la vie génitale sur 'evolutivité de
la maladie lupique mais c’est surtout au modele expérimental murin de la maladie et &
I'étude de l'effet thérapeutique des hormones sexuelles sur ce modeéle que 'on doit le
rejain d'intérét actuel de cette approche de la maladie.

Outre son intérét physiopathologique, cette influence a déja des applications en
pratique rhumatologique quotidienne.

1 — ARGUMENTS EN FAVEUR D'UNE HORMONOMODULATION DE LA MALADIE
LUPIQUE

1 — 1 Arguments Cliniques

Le lupus érythémateux disséminé (LED) atteint préférentiellement la femme avec
un sex-ratio voisin de 10 femmes pour 1 homme. De plus, |'activité clinique de la maladie
est différent selon le statut génital des malades (7), c'est ainsi que le iupus débutant
avant la puberté est plus sévére et entraine une mortalité plus grande que lorsqu'il débute
a I'age adulte; a l'inverse, la maladie est généralement plus bénigne aprés la ménopause.

Outre ces données_statistiques, une observation clinique est a ce titre démonstrative
d'une probable hormonomodulation du L.E.D. On ne connait pas a ce jour de jumelles
vraies discordantes en ce qui concerne la maladie lupique laissant ainsi suggérer un rdle
prédominant des facteurs intrinséques dans la génése de |'affection puisque celle-ci appa-
rait méme si les jumelles ont été séparées dés la plus jeune enfance. A notre connais-
sance, seule l’observation rapportée par YOOUM vient a I'encontre de cette affirmation.
Dans ce cas, la jumelle indemme de tout signe clinique et biologique de L.E.D. ne diffé-
rait de sa soeur que par un antécédent d’'hystérectomie avec ovariectomie bilatérale (19).

Parmis les rares hommes atteints de L.E.D., on retrouve une fréguence anormalement
élevée d’'hypogonadisme secondaire & un syndrome de Klinefelter (5).

Enfin, toutes les études confirment le rble aggravant des grossesses et/ou de la
contraception hormonale par les oestroprogestatifs sur I'évolutivité de la maladie lupique
(8, 9).

1 — 2 Arguments expérimentaux

La souris NZB/NZW souffre spontanément d’une affection proche de la maladie
lupique avec glomérolonéphrite, anémie hémolytique, présence d’anticorps anti DNA, La
maladie est plus sévére chez les femelles que chez les males.

Les études experimentales menées essentiellement par les groupes de Steinberg et
de Talal ont permis de conclure a un effet protecteur des androgénes et aggravant des
oestrogénes sur ce modele (16, 18).

(') Hopital Cochin — Clinique de Rhumatologie, 27, rue du faubourg Saint Jacques, 74674 PARIS CEDEX
14, France.
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6 B. AMOR et M. DOUGADOS

Au plan purement immunologique, le mécanisme d’'action des hormones sexuelles
sur les phénoménes auto-immuns n'est pas élucidé mais certains %ravaux ont déja amené
la preuve de l'action des hormones sexuelies sur quelques modéles expérimentaux: dimi-
nution de la production d'anticorps dirigés contre les lymphocytes T aprés traitement par
la Testostérone (15), correction du taux d'interleukine 2 (1.L.2. ou T.C.G.F.) par |'admi-
nistration de dihydrotestostérone (2), déficit du pouvoir d'épuration des macrophages 2
I'égard des complexes immuns particulaires restauré par les androgénes et aggravé par
les oestrogenes (17).

1 — 3 Statut hormonal des malades

Ces nombreux arguments cliniques et expérimentaux en faveur d‘'une hormonomodu-
lation de la maladie lupique ont fait émettre |'hypothése de |'existence d'un terrain hor-
monal particulier chez ces patientes.

LAHITA étudiant le métabolisme des oestrogénes chez les lupiques a retrouvé un
excés de production des métabolits 16 = hydroxylés; a forte activité oestrogénique péri-
phérique (10).

Nous-mémes avons démontré |'existence d'une hypoandrogénie chez les femmes
lupiques (3). Le mécanisme permettant d'expliquer ces anomalies hormonales n’est pas
encore démontré. Récemment, LAHITA a observé chez des femmes lupiques une oxyda-
tion excessive de la testostérone en C17 (voie métabolique permettant la transformation
des androgénes en oestrogénes) {(11). Ainsi peut-on émettre |'hypothése qué nos travaux
et ceux de LAHITA ne démontreraient pas deux troubles distincts du métabolisme des
hormones sexuelles mais seraient le simple témoin d'une transformation excessive des
androgénes en oestrogénes au niveau des tissus périphériques. Quoiqu'il en soit, de dese-
quilibre oestroandrogénique résultant de cette anomalie peut &tre considérée comme un
facteur prédisposant ou aggravant la maladie lupique.

2 — APPLICATIONS PRATIQUES DE L'HORMONOMODULATION DE LA MALADIE
LUPIQUE

Outre !'intérét physiopathologique qu’ont pu amener ces études, leur connaissance
a déja des implications quant & la surveillance, voire au traitement des malades.

2 — 1 Lupus et grossesse (8)

Si la grossesse est certainement un des facteurs aggravants de la maladie lupique
et qu'également la maladie générale puisse avoir des répercussions néfastes sur le dérou-
lement de la grossesse, il n'en reste pas moins gqu'a nos yeux, une grossesse peut étre
menée normalement & terme sans incidence majeure sur le cours évolutif de la maladie
a la condition de se soumettre a certaines régles:

— N’autoriser la grossesse qu’aprés une période de quiescence de la maladie égale
au moins & 6 mois au moment de la conception.

— Au plan obstétrical, la grossesse doit 8tre considérée comme une grossesse i
haut risque et donc étre réguliérement suivie en milieu spécialisé.

— Parallélement & cette surveillance obstétricale, une surveillance clinique et biolo-
gique par le médecin interniste doit également étre systématique et mensuelle, La vitesse
de sédimentation qui, d'ordinaire, est le meilleur indice biologique d‘évolutivité de la
maladie, s'accélére au cours de toute grossesse et c'est pourquoi on lui préfére le dosage
du complément sérlque et de ses fractions C3 et C4.

-— Bien qu'aucun effet secondaire ou tératogéne n’ait été rapporté & ce jour, les
traitements dits de fond de la maladie lupique (antimalariques de synthese et surtout
immunosuppresseurs) doivent étre interrompus.

— A linverse, si une corticothérapie était nécessaire avant la conception, elle doit
&tre poursuivie & la méme posologie et méme augmentée en cas de poussée clinique de
la maladie.

— Bien qu’il n'existe aucune preuve scientifique, nous ne pensons pas qu'il soit
utile d’instituer de maniére systématique une corticothérapie dans le dernier mois de la
grossesse et la période du post partum (préconisée par certains pour prévenir les pous-
sées de la maladie fréquentes dans cette période) mais seulement de traiter fa poussée
lupique lorsqu’elie se manifeste... ce qui est loin d'étre systématique.
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HORMONES SEXUELLES ET MALADIE LUPIQUE 7

— Enfin, l'allaitement maternel n’est pas contre-indiqué, tout en sachant qu'il existe
un risque théorique de passage des corticoides dans le lait maternel.

2 — 2 Lupus et contraception {9)

Il est & I'heure actuelle admis qu’'il n’existe probablement pas de lupus induits par
la eontraception hormonale mais par contre des lupus révélés ou aggravés par ce moyen
contraceptif.

La contraception chez les lupiques est toutefois possible mais répond également 2
quelques régles :

— Il n’existe évidemment aucune contre-indication aux moyens mécaniques.

— Les dispositifs intra-utérins sont source d’infections toujours a craindre chez les
malades corticothérapées et voient leur efficacité amoindrie par cette méme corticothérapie.

— La contraception hormonale par les oestroprogestatifs, méme minidosés, peut
8tre a l‘origine de poussées parfois séveéres de la maladie et doit donc étre écartée. Par
contre, dans notre erpérience, les progestatifs purs sont dénués d'un tel risque et donc
notre préférence.

2 — 3 Traitement hormonal de la maladie lupique

Nous venons de voir que la connaissance de l'influence des hormones sexuelles sur
ja maladie lupique nous permet de ne pas &tre néfaste chez les malades, mais, peut-on
espérer mieux? La correction du déséquilibre oestroandrogénique pourrait-il avoir une
influence favorable sur le cours évolutif de la maladie? Il est encore trop tdt pour répondre
3 ces questions mais quelques travaux parfois anciens autorisent quelques suggestions
voire quelques espoirs.

La castration chirurgicale, mutilante, pratiquée il y a plus de 40 ans chez des mala-
des en poussée évolutive n‘a pas eu l'effet favorable escompté (12).

Par contre, le traitement androgénique et/ou antioestrogénique a donné des résultats
divergents. DUBOIS l'utilisant 3 trés fortes doses chez des malades souffrant de formes
séveres de L.E.D. en association 3 la corticothérapie n'a pas observé d'amélioration
franche (4).

Nous méme n’avons observé aucune amélioration clinique d'une poussée aigue de
la maladie aprés administration de 250 mg de propionate de testostérone alors que la
corticothérapie & la dose de 0,8 mg/kilo a eu un effet spectaculaire en moins de 48
heures (1).

LAMB, au contraire, a amélioré 3 de ses 5 malades souffrant de formes mineures
de L.E.D. (atteinte essentiellement cutanée).aprés traitement par le propionate de tes-
tostérone. Pariser, lors d'une étude préliminaire du traitement de la maladie lupique par Je
DANAZOL (médicament & action antigonadotrope et faiblement androgénique) concluait
& l'efficacité de ce produit dans les formes peu évolutives de la maladie (14). De méme,
deux malades souffrant de recrudescence prémestruelle de leur LED ont pu bénéficier de
cette thérapeutique (13).

Ainsi, il semble que ces traitements hormonaux n'aient pas de place dans le traite-
ment des poussées aigués de la maladie mais pourraient étre bénéfiques en tant que
«traitement de fond» pour prévenir les rechutes et/ou permettre une réduction des doses
de corticoides. Pour confirmer cete hypothése, une étude prospective controlée a été
menée dans notre service.

Quarante malades lupiques sous un traitement corticoide d’entretien, ont re¢u aprés
tirage au sort soit du Danazol 400 mg par jour {groupe D +), soit rien (groupe D —)
pendant un an. Au terme de cette année, les patientes du groupe D + passaient dans le
groupe D — et inversement. L‘utilisation d’un placebo de Danazol était impossible, ce
produit entralnant une aménorrhée. De plus, le Danazol étant un contraceptif les patientes
n'entraient dans l'essai que si elles n'avaient aucun désir de grossesse pendant les
années d'essai.

Les patientes du groupe D — pouvaient si elles le désiraient user de moyen contra-
ceptif (progestatif pur),

Les malades ont été examinées cliniquement et biologiquement tous les 3 mois
pendant 2 ans.

Treize patientes ont quitté |'essai en 2 ans: 3 patientes dans la période D — pour
grossesse et 10 patientes dans la période D + pour effets secondaires: éruption cutanée
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(4), aménorrhée psychologiquement mal acceptée (3) hépatite {1), dyspepsie (1), syn-
drome dépressif (1).
Les résuitats combinés des périodes D + comparés aux périodes D —

— une réduction de la consommation des corticoides de 5,2 + 4,7 mg dans le grou-
pe D + contre une augmentation de 1,1 + 6,7 mg dans le groupe D — (p<0.01).

Le nombre de poussée lupique pendant la période Danazol est de un contre 15 dans
la période sans Danazol (p < 0.001).

- une poussée est définie comme la nécessité d'augmenter la corticothérapie au
dessus de la dose regue par la maladie & son entrée dans |’'essai.

Tous les parametres biologiques, bien que peu perturbés a l'entrée dans l'essai se
sont significativement améliorés durant la période Danazol et ceci malgré la réduction
notable de la corticothérapie.

Le taux d’hémoglobine s’éléve de 1,1 + 1,1g/100 contre 0.8 + 1.1 dans la période
sans Danazol (p < 0.001).

Le nombre ds plaquettes s’est élevé de 65 300 + 5900 dans la période D + contre
10 3000 4+ 48 700 dans la période D —

Le taux de C4 s'éleve de 9,4 + 9 mg/l dans la période D + et s’abaisse de 1,7 +
+ 6,7 dans la période D —

L’hormonomodulation de la maladie lupique humaine parait donc possible.
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PEQUENAS DESIGUALDADES DE COMPRIMENTO DOS
MEMBROS INFERIORES E A PREVENCAO DAS ARTROSES

ANTONIO VILAR ('), ANA TEIXEIRA (%), CARLOS PINTO (*), J. PARTIDARIO (?)
e M. ASSUNGCAO TEIXEIRA (%)

RESUMO — Os AA. apresentam os resultados da medicéo
da desigualdade de comprimento dos membros inferiores (D.C.
M.L.) por meios radiolégicos e entre dois grupos etarios (crian-
¢as e adultos jovens). .

Comegam por descrever e cOmparar a técnica radiolégica
que usaram, técnica de L. Jones, modificada por M. Assungdo
Teixeira e introduzida por este autor com o nome de técnica de
Jones — [.P.R. (21). Entre os pormenores da modificagédo figura
o tragado da «trave sacro-iliaca», pormenor assaz importante
para avaliar as consequéncias posturais das pequenas e médias
D.C.M.I., sobre a coluna vertebral.

As medigdes assim realizadas, pelos AA. e pelos seus an-
tecessores (22), abrangeram um total de 8478 pacientes, ado-
lescentes e adultos; uns e outros mostraram quanto sdo frequen-
tes e frequentemente operantes, ignoradas ou desprezadas, as
pequenas D.C.M.l., de 1 e 2 cm., e como o seu conhecimento
e correcta prevencéo podem constituir um meio preventivo, fécil
e prestante, de espondilartroses e outras artroses secundérias

Palavras chave: Desigualidade comprimento dos membros
inferiores; Prevencdo das artroses; Trave sacro-iliaca; Técnica
radiolégica Jones - L.P.R.

As grandes desigualdades de comprimento dos membros inferiores (D.C.M.I.}), cedo
chamam a atencdo dos seus portadores e seus familiares, e cedo os levam também a pro-
curar médico ortopedista.

-Pelo contrario, as pequenas desigualdades de 1 e 2 cm. passam frequentemente
desapercebidas, ou sdao desprezadas, tanto pelos seus utentes e familiares, como pelos
médicos que os observam por outros motivos.

(") Médico Interno da Especialidade de Reumatologia no [.P.R.
(?) Médicos Estagiarios no |.P.R.

() Director do Servigo de Radiologia do Hospital da Forga Aérea.
(*) Director’ Clinico do I.P.R.
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Todavia, estas pequenas D.C.M.l. chegam muitas vezes para inclinar lateralmente
a plataforma sagrada, para originar atitudes escoliéticas sacro lombares, para sobrecarregar
a anca do lado mais alto, e consequentemente para alterar a distribuigdo normal das cargas
corporais, o nivel destas e doutras articulacdes, e para originar ou agravar artroses, sobre-
tudo, quando a D.C.M.l. se associam outros factores etiolégicos, associacdo que é relativa-
mente freguente, como se disse e mostrou, em trabalhos anteriores (21).

As pequenas D.C.M.I. de 1 e 2 cm. podem diagnosticar-se pelo simples exame cli-
nico e postural, mas ndo podem medir-se, graduar-se, com exactiddo suficiente, sem a
ajuda de uma boa radiografia, feita por técnica adequada.

A simples medicdo da linha fleo-maleolar, pode induzir em erros maiores que as
pequenas e préprias D.C.M.l. de 1 e 2 cm., sobretudo nos pacientes obesos, nos quais
a medicdo & feita entre pontos espessamente almofadados e arredondados. O decubito
dorsal mesmo com os membros paralelos, pode igualmente induzir em erros, bem como
o desenvolvimento muscular da coxa.

A técnica radioldgica dos «trés disparos», ou de Farril {23), é também imprecisa
para a medicdo destes pequenos defeitos. Pequenos mas operantes como dissemos. A
técnica de Farril tem pelo menos trés defeitos: exige trés disparos ou exposi¢des, despreza
os segmentos do tarso e a trave sacro-ilfaca, e é praticada com o paciente em decubito
dorsal, posicio que numa articulacdo de carga, pode acarretar erros importantes. Mais
adiante ilustraremos algumas situagoes.

No I.P.R. utilizamos, depois de alguns anos de hesita¢do, confusdo e erro, a técnica
de L. Jones, modificada por M. A. Teixeira, j4 apresentada em trabalhos anteriores, que
costumamos designar por técnica de L. Jones. Colocamos o paciente de pé, de face para
a ampola, com 0s joelhos e ancas em extensdo e os membros inferiores em rotagéo in-
terna (15° 4+ 15°%), ampola a 1,20 m pelo menos, raio central horizontal, razando a extre-
midade superior da sinfise pubica, ou 1 -2 cm. acima nas bacias basculadas para a frente.

Fig. 1 Fig. 2

Assim obtém-se um filme da pelve bem centrado e que permite medir o desnivel das
interlinhas coxo-femurais e da crista iliaca. Para a D.C.M.1.,, até as interlinhas coxo-femu-
rais, a técnica de L. Jones chega e satisfaz, mas ndo permite estudar, nem medir outros
defeitos da pelve, nomeadamente os da articulagdo coxo-femural, desprezando ainda a
trave sacro-iliaca.

A técnica de Jones aperfeicoada por M. A. Teixeira, tem mais alguns pormenores
que nos dispensamos de descrever porque j& foram descritos em trabalhos anteriores.
Assim limitamo-nos a mostrar a figura 1, e a comenta-la brevemente, chamando a atengao
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para a rotacdo inerna dos membros inferiores (152 + 15?) e para a.cinta, que mantém
os joelhos em extens&o. . . . L .

Com esta técnica podemos medir com relativa precisdo a D.C.M.l. até a interlinha
coxo-femural e tragar a trave sacro-iliaca. Esta trave representada na figura 2 pode nao
influenciar, anular ou agravar o valor da D.C.M.I.,, medida até as interlinhas articulares.

O fio de prumo fixo, incrustado no chassis junto a pelicula, d4 uma linha de apoio
mais exacta que a margem do filme geralmente utilizada, ou que o fio de prumo de

. Jones.
L Foi assim que medimos a D.C.M.l. em 8478 pacientes, 8181 criancas e adolescentes
escnlares de 8 - 18 anos, e 297 jovens adultos dos 18 - 25 anos de idade.

Os quadros 1 e 2 reproduzem os resultados e classificam-nos. As D.C. inferiores a
10 mm. ndo foram consideradas a4 semelhanca do que se fez em trabalho anterior. Regis-
taram-se as iguais ou superiores a 10 mm., em 2 grupos: D.C. de 10 mm., e superiores
a 20 mm.

Consideramos ainda as D.C. como operantes, quando inclinam a plataforma sagrada
e originam atitude escoliética sacro-lombar, como inoperantes aquelas que o nao fazem.

No grupo das D.C.M.l. inferiores a 10 mm., ou sem desigualdade, procurémos e
registimos as que tinham inclinagdo da plataforma sagrada superior a 5°.

Como pode verificar-se no quadro 1, as D.C.M.l. ocorreram em 833 (9.5%), destas
quase metade 334, ndo eram operantes conforme definimos, e 502 (6%), inclinavam a
plataforma sagrada com atitude escolidtica sacro-lombar. Em contrapartida 208 (2%}, que
ndo apresentavam D.C. até ao nivel das interlinhas C-F., tinham assimetria da trave sacro-
-ilfaca, com inclinacdo da plataforma e atitude escolidtica secundaria.

QUADRO 1
DESIGUALDADE DE COMPRIMENTO DOS MEMBROS INFERIORES (D.C.M.L)

Encontrados em 8181 micro-radio-fotografias da bacia, efectuadas em adolescentes dos 2 sexos
de 8 - 18 anos de idade

g 9 %
DESIGUALDADES 10 mm ndo consideradas
DESIGUALDADES de 10-19 mm 794 9 %
DESIGUALDADES > 20 mm 42 0.5%
DESIGUALDADES OPERANTES (Com inclinacdo da plataforma sagrada
e escoliose sacro-lombar) 502 6 %
DESIGUALDADES INOPERANTES (Sem inclinacdo da plataforma sagrada
e sem escoliose ‘S-L.) 334 4 %
INCLINACAO DA PLATAFORMA SAGRADA sem D.C.M.1. 208 2 %
QUADRO 2

DESIGUALDADE DE COMPRIMENTO DOS MEMBROS INFERIORES (D.C.M.L.)
Encontradas em 297 teleradiografias da bacia, efectuadas em adultos jovens do sexo masculino
dos 18 - 25 anos de idade

F %
DESIGUALDADES 10 mm ndo consideradas
DESIGUALDADES de 10-19 mm 56 19 %
DESIGUALDADES > 20 mm 3 1°%
DESIGUALDADES OPERANTES (Com inclinagdo da p'ataforma sagrada
e escoliose sacro-lombar) 18 6 %
DESIGUALDADES INOPERANTES (Sem inclinagdo da plataforma sagrada
@ sem escoliose S-L.) 42 14 %
INCLINACAO DA PLATAFORMA SAGRADA sem D.C.M.I 8 3%
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Fig. 3

No quadro 2 encontrédmos 59 D.C.M.l. (20%), das quais
42 inoperantes, e 18 {6%) operantes. Também aqui 8 casos (3%)
sem D.C.M.l. inclinavam a plataforma sagrada.

A andlise destes resultados coloca vérias interrogagoes.
Depois dos cuidados postos na execugao téchca da medicéo
das pequenas D.C.M.l. e das dificuldades em estabelecer crité-
rios de normalidade ou de ndo correccdo, quais as que devemos
corrigir? Como? Quando? E em que medida? Apenas as ope-
rantes ?

O esquema dos Ledos (fig. 3) mostra como se faz, mas
nem sempre, a compensacdo do D.C.M.l. acima da plataforma
sagrada. O tronco inclina-se num acto corrector para o lado mais
alto, o que acarreta a sobrecarga do membro inferior mais alto,
ao contrario do que seria de esperar, e algumas vezes sucede.
Assim o ombro mais baixo fica do lado do membro mais alto,
o tridngulo toracobraquial do lado mais alto acentua-se, redu-
zindo-se o do lado oposto. Também aqui deixamos a pergunta
sobre o que acontece as articulagdes do lado da sobrecarga, par-
ticularmente anca e joelho? E as reprecussdes na coluna lombar,
dorsal e até cervical?

SLIGHE DIFFERENCES OF LEG LENGTHS AND THE

PREVENTION OF ARTHROSIS

ABSTRACT — The AA present the measurement results of
the difference of leg lengths (M.D.L.L.) by radiological methods
in 8478 schoolboys and girls and young adults. They start by
analysing and comparing the technique used, the L. Jones me-
thod, modified by M. Assungéo Teixeira and described by this
author as Jones-1.P.R. technique (21). |

The sacro-iliac bar is within the details of the maodifications
introduced. This is rather important, to appreciate the postural
consequences of slight D.L.L. on the vertebral column.

The measurements taken by AA. and their predecessors
{22) with their radiological technique, include 8478 patients, it
shows that slight 1-2cm D.LL. are frequently ignored or des-
pised but nevertheless operative.

This knowledge may turn, into a useful and prat!cal .way
in the prevention of arthrosis.

Key Words: Difference of leg lengths measurements, Pre-
vention of arthrosis; Sacro iliac bar; Jones-I.P.R. radiological
technique.

The difference of leg lengths over 2 or 3 cm. soon call people’s attention and con-
sequently take them to see an orthopedist. On the other hand, slight (1 to 2 cm.) differen-
ces are frequently unnoticed both by the patients themselves and the doctors who observe

them for other reasons.

However the slight differences of leg lenghts might well originate a true sacral
platform inclination, cause slight scoliotic attitudes, overioad the hip’s highest side and

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



DESIGUALDADES DE COMPRIMENTO DOS MEMBROS INFERIORES E A PREVENCAO DAS ARTROSES 13

consequently change the normal distribution of body weights and contribute, cause or worse
coxarthrosis, mainly when there are other ethiological factors associated to D.L.L.; this
association is ratherfrequent as we mentioned and exemplified in previous papers.

This (1 to 2cm) D.D.L. can be diagnosed through clinical and postural observation
but cannot be measured or graduated with accuracy without the help of a good radiogra-
phy under an appropriate technic.

The measurement of the ileomaleolar line in slight D.L.L. may lead into more serious
errors then the very D. L. L. particularly in the observation of the obese patients whose
measurement is taken in thickly panelled points which are already round-shaped.

The dorsal lyingdown, even with the limbs placed in a parallel position may also
lead into error as well as the muscular development of the thighs. The Radiological technic
of Farril or «three shots», is also inaccurate in the measurement of this slight differences
(slight but operating as we have mentioned above). It has got at least tree disadventages:

1 — It requires three shots or exposures.

2 — Doesn’t take into:account the tarso segments and sacroiliac bar 3 — it is practi-
ced with the patient in a,dorsal lying down. Such a position may change the measure-
ments in a weight bearing joint. Further in this paper we will comment some of these
situations.

After a few years of hesitation, confusion and error in I. P. R. we decided to use the
L.J. technic, modified by M.A.T. and already presented in previous papers.

Jones placed the patient in a standing position facing the X Ray. His knees and
hips should be in extension, and his feet together. The X Ray central beam must be placed
so that it can visualize the whole pelvis and particularly the coxafemural interline.

This way we obtain a well centred film of the pelvis is clear enough to mea-
sure the difference in level of the coxafemural interline and iliac crest. The L.J. technic
is satisfactory to M.D.L.L. but it doesn’t make possible the study and measurement of
other pelvis defect as well as an observation of the sacroiliac bar.

The Jones technic improved by M.A.T. will be refered as Jones — I.P.R. from now
on. It consists of some more details we won't mentioned because they were already des-
cribed elsewhere. We just present and briefly comment figure 1 calling the attention to
the internal rotation of the lower limbs, to the waistband, which mantains the knees in
extension and also to the distance of the X Ray which has got a central beam towards
the superior edge of pubic sintisis or 2 to 3 ¢cm. above in basculated pelvis.

Following this technic we can measure, with a certain accuracy, the D.L.L. up to
the C.-F. interline and draw the sacroiliac bar. This bar represented in figure 2 may com-
pensate worsen or not influence the value of D.L.L. measured up to the articular interlines.

The fixed plumb line incrusted in the chassis next to the film, gives a less distorted
line than the L.J. plumb line. Following this procedure we measured the D.L.L. in 8978
patients 8181 children and adolescents between 8 and 18 years old and 297 young
-adults from 18 to 25 years old.

Table 1 and 2 reproduce and classify the results. The length difference under 10 mm.
were not taken into account as we did previously. The differences equal or superior to
10 mm had been listed into two different groups 10 to 20 mm.

Furthermore we considered the differences as operating when they band the sacral
platform and .cause a sacrolombar scoliotic attitude. On the other hand we considered
them inoperative when they don‘t affect it.

We looked for and listed, which sacral platform inclination, was superior to 5.2, in
the group of D.L.L. inferior to 10 mm.

As it can be verified in figure 1 the D.L.L. occurred in 833 (95%), almost half of
these were not qpe‘rative, as we defined, and 502 (6%) bent the sacral platform, with
sacrolombar scoliotic attitude. On the contrary 208 (2%) of the cases which didn’t pre-
sent difference up to the level of the C.-F. interlines showed assymmetry of the sacroiliac
bar with inclination of the platform and a secondary scoliotic attitude.

{n the table 2 we found 69 D.L.L. (20%): 42 of which were operative and 18 ino-
perative. Also here 8 cases (3%) without D.L.L, bend the sacral platform.
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The analysis of these results raises several questions. After careful technical mea-
surement of the slight D.L.L. to establish what is to be considered normal, other ques-
tions remain: what differences shall we correct? when? How? How far? Shall we correct
the operative only ?

Ledo’s scheme (figure 3), shows how is D.L.L. compensated, (but not always),
above the sacral plataform. The trunk becomes bent into the highest side in a corrective
attitude. This causes the overload of he highest leg. Contrary to what should be expected
this way the lowest shoulder js in the same side as the highest leg; the toracobrachial
triangle is accentuated and the one on he opposite side is reduced.

We are forced to ask here and again what happens to the joints of the overioaded
side, particularly to these of the hip and knee? What are the side effects over the lombar,
dorsal ana even cervical column ?.
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REUMATISMOS PARASITARIOS (*)

AURORA MARQUES ('), J. F. RIBEIRO DA SILVA (') e
ROBERT PEREIRA MARTINS (?)

RESUMO — Neste artigo os autores chamam a atenc#o
para as manifestagées reumatismais das parasitoses que sendo
raras séo, contudo, importantes pelos problemas de diagnéstico
e de terapéutica levantados. Descrevem 3 casos clinicos: 2 de
cisticercose manifestando-se por mialgias e um 3.° caso de
hidatidose pélvica, revelada por radiograma da bacia. A propé-
sito destes fazem uma revisdo da literatura sobre o tema.

Palavras chaves: Reumatismos Parasitarios — Cisticercose
— Hidatidose.

" DEFINICAO

Consideramos como reumatismos parasitérios as alteracdes do aparelho locomotor
desencadeadas pelas parasitoses intestinais, estas sendo uma consequéncia da accdo de
parasitas patogénicos para o homem.

O termo parasitismo sugere que o parasita é prejudicial para o hospedeiro mas, por
vezes, consegue-se um delicado equilibric entre este e o parasita, de forma que ambos
se toleram mutuamente. Muitas destas associacdes estdo relacionadas com certa especifi-
cidade do hospedeiro sendo esta de natureza imunolégica e resultante de delicados ajus-
tamentos entre este e o parasita. A adaptacdo ao parasitismo acompanha-se de uma sim-
plificacdo morfoldgica, de alteragoes fisiolégicas e metabdlicas e da aquisicdo de meios
de transmissdo de um hospedeiro a outro. O hospedeiro e o parasita devem ainda ser
enguadrados na comunidade quando se discute qualquer tipo de patologia em que ©
hospedeiro é o homem.

(*) Comunicagdo apresentada no IV Congresso Portugués de Reumatofgia (Lisboa, 1984).
(') Interno de Especialidade de Reumatologia do Instituto Portugués de Reumatologia.
{) Chefe de Clinica do Instituto Portugués de Reumatologia.
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As manifestagbes reumatismais das parasitoses traduzem-se por mialgias e artralgias
de natureza inflamatéria determinadas por um mecanismo imunoalérgico ainda nédo total-
mente demonstrado, varios trabalhos apontam para esse mecanismo nomeadamente a
verificagdo em algumas artropatias inflamatérias das parasitoses de: 1 — aumento da
IgE sérica; 2 — presenca de imunocomplexos circulantes no soro e no liquido sinovial;
3 — depésito de IgG e de C3 detectados por imuno-fluorescéncia, em biépsias de sino-
vial {Quadro 1).

Estas manifestagbes ndo sido frequentes mas devem ser conhecidas visto que quando
nos encontramos perante este tipo de patologia a cura completa e definitiva apenas é
obtida com o tratamento anti-parasitario especifico e, por outro lado o erro de ser grave,
mesmo fatal, como nos ilustram alguns casos descritos na literatura consultada.

Assim encontrdamos varios quadros de artropatias das parasitoses traduzindo-se por
uma oligoartrite ou poliartrite febril, com parametros laboratoriais de actividade inflama-
téria alterados e em que o fracasso da terapéutica anti-inflamatéria nao esterdide efec-
tuada e o agravamento progressivo do estado do doente levou & administracdo de corti-
costeroides em doses elevadas. Em alguns casos a corticoterapia conduziu & morte do
paciente devido & multiplicagdo e disseminacéo visceral rapida do parasita. Um dos casos
clinicos foi interpretado inicialmente como polimialgia reumatica, com dois anos de evolu-
c¢do, varios internamentos e insucessos terapéuticos; no ultimo internamento o apareci-
mento de cdlica abdominal e diarreia levou a exame de fezes que revelou infestacdo por
Estronguiloides Stercoralis. O tratamento anti-parasitario especifico foi espectacular le-
vando & cura definitiva.

Os dois casos que vamos descrever em seguida, sdo da nossa consulta e correspon-
dem a manifestacdes mioartrdlgicas acompanhadas de intensa fadiga e mal estar geral,
devidas a cisticercose.

QUADRO |

MECANISMO IMUNOLOGICO DAS ARTROPATIAS
INFLAMATORIAS DAS PARASITOSES

- Aumento da IgE sérica

— Imunocompl circulant no soro e no ligquido sinovial da
articulagdo atingida

— Bidpsia da sinovial — demonstragdo de depésitos de 1gG e de
C3 por imunofluorescéncia

1.2 caso

Doente do sexo masculino, 61 anos de idade, agricultor e residente na Beira Alta.
. Queixava-se de dores na regido dorso-lombar, mialgias das faces anterior e posterior das
coxas e pernas, acompanhando-se de parestesias e caimbras nocturnas e ainda dor nas
articulagées dos -membros inferiores sem qualquer sinal inflamatério local. Estas queixas
arrastavam-se desde hd 20 anos, ndo o impedindo de realizar as suas actividades e sem
alteragbes da marcha.

Agravamento nos ultimos 2 anos, traduzido por dor e dificuldade na realizagdo de
alguns movimentos dos membros inferiores e marcha, que progressivamente se foram
acentuando. Auséncia de sinais inflamatérios acompanhantes.

Antecedentes pessoais e familiares — irrelevantes.

Exame objectivo geral — Dentro da normalidade.

Exame reumatolégico — Tudo normal excepto os movimentos das articulagbées dos
membros inferiores que eram dolorosos mas sem qualquer limitacdo ou sinal inflamats-
rio local.

Exames Laboratoriais — De salientar: VS = 26 e Eosinofilia moderada.

Radiogramas — RX. da coluna, bacia e dos membros inferiores revelaram :
| b1 — alteragcdes degenerativas da coluna com discopatias multiplas e escoliose
ombar.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



REUMATISMOS PARASITARIOS 17

2 — inclusbes de cisticercos calcificados dispersos nas regides correspondentes s
massas musculares da bacia, goteiras vertebrais da regido dorso-lombar e face posterior
da coxa e perna (Fig. 1 e 2}.

Fig. 1 Fig. 2

Diagnéstico — cisticercose {localizagdo nas massas musculares)
Tratamento — Medicagdo anti-algica e anti-parasitdria especifica.

2.2 caso

Doente do sexo masculino de 39 anos de idade, cortador, que aparece na consulta
por raquialgias particularmente intensas na regido cervical acompanhando-se de cefaleias,
vertigens, diplopia, astenia e mal estar geral; estas queixas arrastavam-se desde h4 3-4
meses com agravamento nas 2 semanas que precederam a ida & consuita.

No exame objectivo geral e reumatolégico, de positivo apenas movimentos dolorosos
e limitados do pescogo.

Tinha: VS = 38 e eosinofilia = 6.

Nos radiogramas da coluna verificou-se a existéncia de imagens correspondentes
muito provavelmente a cisticercos enquistados nos musculos das goteiras vertebrais.

Devido & existéncia de cefaleias, vertigens e diplopia foi enviado & consulta de Neu-
rologia onde o TAC solicitado revelou infestagdo cerebral com imagens multiplas muito
provavelmente correspondentes a cisticercos enquistados.

 DISCUSSAO

As lesges e sintomas da cisticercose dependem essencialmente da natureza dos
tecidos em que o embrido se localiza e ainda do numero de cisticercos que se desenvol-
vem. A infec¢ao é mais frequentemente muitipla do que solitdria; se existem muitos cisti-
cercos visiveis, radiologicamente, ou palpaveis nos musculos superficiais e tecidos sub-
cutdneos, haverd, em geral, localizagoes viscerais.

O homem infecta-se por ingestdo de carne de porco ou de bovinos contaminada, mal
cozida — hetero-infecgdo — e mais raramente por ingestdo de ovos — auto-infecgéo —
{dedos conspurcados). Tem papel preponderante na suspei¢do diagndstica os habitos ali-
mentares das populacbes bem como a higiene individual e colectiva (Quadro !I).

Apés a ingestdoc o escédlex é libertado, fixa-se & mucosa intestinal podendo ou néo
originar perturbagdes digestivas que vdo desde a célica abdominal, diarreia e néuseas a
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quadros mais raros de abdémen agudo (apendicite por intalacdo de proglotis no apéndice
e de obstrucdo intestinal por massa de vermes).

Atravessada a parede intestinal, a disseminacado por via sanguinea e linfatica pode
levar &s seguintes localizagbes mais frequentes {Quadro ).

QUADRO I QUADRO I
EPIDEMIOLOGIA LOCALIZACOES DOS CiSTICERCOS
1-— Muisculos e tecidos subcutaneos
— Hetero-infeccdo 2 — Cérebro
— Auto-infec¢do 3 — Olho

1 — Tecidos subcutdneos e misculos — Podem permanecer assintomaticos durante
varios anos (aparecendo mal estar e dor apenas quando calcificados e quando localizados
sobre as terminagdes nervosas), ou manifestando-se por mialgias, astenia, febre e com
eosinofilia (correspondente & morte das larvas e descarga das proteinas estranhas).

2 — Localizagbes Viscerais :

A — Cerebral: Assintométicas; Manifestagdes epileptiformes — Sintoma mais fre-
quente da cisticercose das meninges; Quadro de lesdo craniana ocupando espa¢o —
Tumor cerebral.

B — Olho — Em geral os sintomas sdo minimos («sombras» nos othos} podendo,
contudo, atingir qualquer dos tecidos do globo ocular e dar origem a uveite, irite, desco-
lamento da retina ou atrofia coroideia. As larvas podem também invadir a conjuntiva pal-
pebral e ficar encapsuladas na pélpebra.

O exame com oftalmoscépio permite, frequentemente, observar o parasita no oilho
com nitidez suficiente para permitir o diagnéstico.

No diagnéstico destes quadros é importante a pesquisa de ovos e parasitas nas fezes
para isolamento do agente e quando ha disseminagdo com localizagdes extra-intestinais
faz-se bidopsia dos nédulos subcutdneos, musculos, das mucosas ou qualquer regido do

QUADRO IV

DIAGNOSTICO
— Bibpsia de :
Noédulos=subcutdneos
Muscular
Mucosas

— Pesquisa de ovos e parasitas nas fezes

corpo atingida. A presen¢a de um uUnico escélex com 4 ventosas e uma coroa de ganchos
permite o diagndstico especifico. Nas localizacbes cerebrais é importante a. localizagdo
topogréafica (TAC) do cisticerco enquistado (corpo estranho); o diagnéstico especifico do
agente causal s6é pode fazer-se por bidpsia exploradora ou em material de necrbpsia.

TRATAMENTO
E médico e cirtrgico.
Médico: consiste na administracdo do anti-parasitédrio especifico.
Cirurgico: consiste na remogdo dos nédulos superficiais e das localizacdes cerebrais e

ocuiares. £ necessario apenas quando estes sdo sintomdticos.
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As medidas preventivas s@o aqui essenciais pois as consequéncias da cisticercose
humana sao graves conduzindo frequentemente & incapacidade e mesmo & morte. E um
problema de higiéne individual e colectiva sobretudo entre as populagdes rurais. Assim

as medidas profilaticas englobam dois aspectos (Quadro V).

QUADRO V

PROFILAXIA

Problema de higiene individual e colectiva sobretudo nas popu-
lagbes rurais

-~ Foco da infecgdo humana
-— Portador humano

A — Foco da infeccdo humana — Deve ter-se em atencdo a organiza¢do do sistema
de esgotos destinados a impedir que os ovos dos vermes transportados nas fezes humanas
vdo contaminar as pastagens; divulgacdo dos cuidados a ter na preparagdo da carne,
nomeadamente o tempo de cozedura adequado e a conservagdo da carne no congelador
durante pelo menos 24 horas antes de cozinhar.

B — Portador humano — Erradicar a infeccdo dos portadores por adequado trata-
mento anti-helmintico.

Vamos a seguir sistematizar os principais critérios definidos para o diagnéstico dos
reumatismos parasitdrios com manifestagées articulares (Quadro VI). Sao eles o clinico,
radiolégico, laboratorial e terapéutico.

QUADRO VI

CRITETRIOS DE DIAGNOSTICO DOS REUMATISMOS PARASITARIOS

1 — Clinico — quadro variado
2 — Radiolégico — auséncia de anomalias articulares
3 — Laboratorial
aumento de V §
eosinofilia
liquido articular de tipo inflamatério
demonstracdo dos parasitas
4 — Terapéutico — ineficacia do tratamento anti-inflamatorio e outros;
eficacia dos anti-parasitarios

1 — CLINICO — Quadro variado: mialgias, artralgias com envolvimento oligo ou
poliarticular, com ou sem sinais inflamatérios locais.

2 — RADIOLOGICO — Auséncia de alteracdes articulares.

3 — LABORATORIAL — VS celevada; Eosinofilia (pode faltar); Liquido articular de
tipo inflamatério mas sem parasitas visiveis; Demonstragcdo dos parasitas no sangue, fezes,
suco duodenal, derme ou pelos testes de imunologia parasitdria.

4 — TERAPEUTICO — Ineficdcia do tratamento anti-inflamatério ou outros — Eficé-
cia do tratamento anti-parasitério especifico.

3.2 caso

Diz respeito a uma hidatidose de localizagdo pélvica diagnosticada através de radio-
grama da bacia por nds solicitado. O quadro clinico apresenta-se variado, sem caracte-
risticas especificas, de evolugdo arrastada e resultando, segundo a nossa interpretacdo,
da compressdo de estruturas locais (vasos, nervos e 6rgaos).

ANAMNESE: — Doente do sexo feminino de 60 anos de idade, natural e residente
no Alentejo, que veio & consulta por dores ao longo da coluna; estas iniciaram-se 10
anos antes por episédio subito de dor na regido lombo-sagrada, de intensidade moderada,
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progressivamente com 0 repouso e terapéutica instituida que a doente n3o sabe precisar.
Desde entdo refere crises semelhantes estendendo-se a dor, por vezes, aos restantes
segmentos da coluna e em alguns episddios a dor lombar irradiava ao longo do membro
inferior direito dificultando-lhe a marcha.

ANTECEDENTES PESSOAIS — Queixas sugestivas de infecgdo urindria de repeticdo
com sensacao de peso abdominal; Menopausa aos 50 anos; Sem outras queixas do foro
ginecologico; Periodos de obstipagdo alternando com diarreia mas sem alteracdo do es-
tado geral.

EX. LABORATORIAIS — VS = 42 e Eosinofilia = 9
RADIOGRAMAS — RX coluna — Alteragdes degenerativas com discopatias multi-
plas e osteofitose

RX BACIA — Na cavidade pélvica verificou-se uma imagem volumosa, arredondada,
bem delimitada, homogénea, de densidade média com calcificagdo da camada externa,
muito provavelmente correspondente a um quisto hidatico (Fig. 3).

Fig. 3

DISCUSSAO

A hidatide ou quisto hidatico é a fase larvar das espécies de Ténia Echinoccocus.
A ténia adulta fixa-se na mucosa intestinal do cdo, lobo, raposa e outros animais carnivoros.

Embora o quisto hidatico fosse conhecido dos antigos médicos e historiadores foi
GOEZE {1872) quem demonstrou que o seu agente responsadvel era um céstode.

EPIDEMIOLOGIA — A infecgdo humana ocorre sobretudo entre as populacdes rurais,
regides em que os cdes sdo portadores dos vermes adultos; o porco e o carneiro (animais
herbivoros) s3o os reservatérios habituais da fase larvar. O homem infecta-se por via
digestiva, contacto directo, € vulgar em criangas que brincam com cédes e nos tratadores
de gado e por ingestdo de carne de herbivoros contaminados.

PATOGENIA — A maior parte dos quistos hidaticos humanos desenvolvem-se no
figado, visto ser este o primeiro filtro capilar encontrado pelo parasita depois do embrifio
ingerido ter penetrado a parede intestinal e atingido as venulas mesentéricas. Segue-se
em incidéncia a infecgdo dos pulmbes. Se os embrides conseguem atravessar o filtro
pulmonar podem f{nstalar-se em qualquer outro 6rgdo ou tecido do corpo, mesmo no
tecido 6sseo, e evoluir para a forma hidétide.
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QUADRO CLINICO — Depende da localizacdo mas em geral, caracteriza-se pos:
auséncia de dor; laténcia prolongada — o contadgio ocorre em geral vérios anos antes de
diagnosticada a doenca.

As localizagdes mais frequentes sdo por ordem: hepatica, pulmonar, éssea, SNC,
coracgdo e rim.

O grau de sensibilizagéo resultante de um quisto hidatico depende da forma como
fica isolado dos tecidos do hospedeiro. A rotura de uma hidatide pode desencadear uma
" reaccdo anafilactica pelo derrame de liquido na cavidade peritoneal e ainda originar quistos
secundarios multiplos. A rotura pode também dar-se para as vias biliares, pleura ou
bronquios.

A localizacdo 6ssea (Quadro VH) € rara (2% segundo a estatistica encontrada); a
coluna e a bacia séo as localizagbes mais frequentes, seguidas dos ossos longos (fé-

QUADRO Vil

HIDATIDOSE OSSEA

— Rara

— Evolugdo lenta e silenciosa

-— Auséncia de dor

— Revelada por complicagéo :
tumefacgdo local
fractura

-— Localizagbes mais frequentes :
réquis, bacia e
ossos longos

mur - Gmero —> tibia) e mais raramente os ossos achatados (cranio, costelas, omoplatas,
esterno). Existem lesdes por contiguidade: réaquis — costelas; osso iliaco = fémur. Na
bacia as lesdes sdo mais frequentes no ilion e raros no pubis, ocupam em geral a parte
central da asa iliaca e a invasao da articulagdo coxo-femural conduz & protusdo acetabular.
No réquis o local de eleicao é D.- D originando, muitas vezes, abcessos ossifluentes.

Invadido o tecido 6sseo nao se produzem membranas limitantes, o parasita desenvol-
ve-se lentamente, corroendo a estrutura dssea. Nos ossos longos desenvolve-se na meta-
fise, regido mais vascularizada, destruindo o 0sso por compressao mecanica osteofagica;
a cartilagem articular forma barreira durante algum tempo mas acaba por ser destruida,
é invadida a articulagdo e epifise adjacente — osteoartrite — O envolvimento articular pode
confundir-se com doenca degenerativa devido a cronicidade dos sintomas.

Revela-se em geral por uma complicacdo: tumefaccdo ou fractura patolégica.

EVOLUCAQO — Cura espontdnea — Rara: o quisto para o crescimento por morte dos
parasitas: a involucdo é traduzida pela calcificacdo da parede do quisto; mais frequente-
mente ha um aumento progressivo do tamanho do quisto traduzindo-se, clinicamente pela
tumefacgao ou pela compressdo de estruturas vizinhas (como no caso apresentado).

DIAGNOSTICO: 1 — £ essencialmente de suspeita atendendo: Estadia em regiado
endémica: local da habitacdo; profissdo; Antecedentes clinicos dos doentes: (fenémenos
alérgicos: crises urticariformes, episédios febris, nduseas, vémitos); Sintomatologia actual;
Exame radiolégico (o elemento mais importante no caso apresentado).

2 — Mais especifico: Eosinofilia sanguinea (ndo especifica}; Reaccdes intradérmi-
cas; Provas serolégicas: reaccdo de fixacdo do complemento e de hemaglutinagao indirecta.

3 — DIAGNOSTICO FINAL — de certeza, é feito pela observacio dos escolex livres
ou quistos secundarios no liquido hidatico, ou da estrutura da parede do quisto com a
sua membrana laminada.

O diagnoéstico diferencial é feito com processos tumorais benignos ou malignos.
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TRATAMENTO — Consiste na remocéo cirirgica do quisto. O tamanho e localizagio
da lesdo dete@ninam a sua excisdo completa ou apenas a esterilizagdo e drenagem. A
quimioterapia, defendida, ‘por alguns, ndo tem qualquer interesse.

PROFILAXIA — Medidas gerais de saude publica, erradicacdo dos portadores (caes
e herbivoros); Administragido peridédica de vermifugos aos animais domésticos; Higiene
pessoal.

RESUME

A propos de l'observation de deux cas de cysticercoses e un cas de kyste-hydatique,
les auteurs font une révision des rhumatismes parasitaires; il s'agit de manifestations rares
des parasitoses bien que sa fréquence sait vraisemblablement sous-estimée. ils méritent
d'étre connus, car la méconnaissance du diagnostic risque de provoquer des erreurs the-
rapeutiques éventuellement dangereux.

MOTS CLES: Rhumatismes Parasitaires/Cysticercoses/Kyste-hidatique.

{(LES RHUMATISMES PARASITAIRES. Acta Reuma. Port., X (1): 15-22, 1985).

SUMMARY

The authors report some cases of parasitic infections wich are rare but very impor-
tant for the diagnosis and therapeutic questions they improve. They describe two cases
of cysticercosis one of them involving CNS; the third case is a pelvic hydatidosis which
was revealed by X-ray test of the pelvis. According to these cases they review the biblio-
graphy about this subject.

KEY WORDS: Parasitic Infections/Cysticercosis/Pelvic hydatidosis.

(THE PARASITIC INFECTIONS. Acta Reuma. Port., X (1): 15-22, 1985)
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A j HOSPITAL DE SANTA MARIA
REVISOES CLINICAS HOSPITAL DE SanTA

DOENCA DE BEHCET

C. MIRANDA ROSA ('} e M. VIANA QUEIRQZ (?) .

RESUMO — Qs autcres apresentam uma revisdo da lite-
ratura médica da Doenca de Behget sendo enfatizados os dife-
rentes aspectos da epidemiologia, etiopatogenia, clinica e tera-
péutica desta afecgido multissistémica, que tem por base a pre-
senca de uma vasculite inflamatéria predominante nos peque-
nos vasos.

Esta doenca de etiologia desconhecida que atinge preferen-
cialmente os adultos jovens, apresenta uma distribuigdo universal
com focos de maior incidéncia nas populacbes da Bacia Medi-
terranica e do Japéo.

As manifestagbes clinicas sdo polimérficas, evoluindo a
doenca de forma caracteristica por surtos recorrentes, onde pre-
dominam as lesdes cutaneas, mucosas e oculares.

Os envolvimentos neurologico, cardiovascular e pulmonar,
implicam um agravamento do prognéstico.

No tratamento da Doenca de Behget observa-se uma unifor-
midade ‘de critérios em relacéio ao uso de farmacos do tipo da
colchicina, corticosteroides e imunossupressores. Qutras medidas
terapéuticas que se tém revelado eficazes no controle de algu-
mas das manifestages sistémicas da D.B., sao igualmente abor-
dadas nesta revisao.

1. INTRODUGAO

Inicialmente descrita como uma doenc¢a trisintomatica com Ulceras aftosas orais,
genitais e irite, é actualmente reconhecida como uma doenca sistémica de etiologia desco-
nhecida, evolucdo crénica por surtos, e manifestagées clinicas, originadas pela presenca
de vasculite inflamatéria dos pequenos vasos (arteriolas, vénulas e capilares).

2. ASPECTOS HISTORICOS

Tal como aconteceu com outras doengas, muito antes do dermatologista turco Hulusi
Behget ter descrito em 1937 um quadro clinico formado por lesdes oculo-buco-genitais,

(') Interno da Especialidade de Reumatologia.

(2) Assistente Hospitalar de Reumatologia do H. S. Maria. Doutorade em Medicina. Responsavel do
«Niucleo de Reumatologian do Servigo de Medicina IV, do Hospital de Santa Maria (Dir. Praf. Fer-
nando de Padua).
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a que deu individualidade clinica, algumas das manifesttacées da doenca foram anterior-
mente descritas por oftalmologistas que associavam muitos dos sinais e sintomas obser-
vados a outras doengas, principalmente 3 tuberculose e a sifilis.

Assim, em 1872, Janin descreveu um quadro de uveite com caracteristicas especiais,
introduzindo o conceito clinico de uveite recidivante com hipopion. Em 1905 o mesmo
autor observou a associagao de uveite com hipopion e eritema nodoso.

Em 1908, Bluthe descreveu um sindrome envolvendo olhos, cavidades oral e geni-
tais, interpretando esta associagdo como coincidéncia.

Weve em 1923, atribuiu & uveite com hipopion a designacdo de «uveite alérgica
recorrente por estafilococosy.

Adamantiades em 1931, apresentou uma comunicacdo no Congresso Internacional de
Oftalmologia, realizado em Atenas, em que descrevia um sindrome constituido por ulge-
racbes aftosas da boca e genitais, associado a hidrartrose bilateral dos joelhos, lesbes
cutdneas e uveite com hipopion, 0 que levou posteriormentte alguns autores a sugerirem
que este quadro clinico se designasse por doenca de Adamantiades — Behget.

Em 1937, Behget inicia o periodo designado por dermatolégico da doenga, descre-
vendo trés casos de um sindrome caracterizado pela existdncia de ulceras aftosas oroge-
nitais associadas a uveite com hipopion, que designou por complexo trisintomético, a que
atribui individualidade dlinica, pondo a hipétese de etiologia viral.

Touraine (1941) introduziu o conceito de doenca sistémica e, Knapp na mesma
altura, descreve as primeiras manifestagdes neurolégicas da Doenca de Behget (1).

A partir desta altura a doenga desperta a atengdo de um nUmero ctda vez maior de
investigadores interessados no esclarecimento das véarias actuantes etiopatogénicas, res-
ponséaveis pelo amplo espectro clinico com que se manifesta a D.B. (*) O interesse
por esta entidade levou & realizacdo de trés Simpdsios Internacionais, respectivamente em
Roma (1964), istambul (1977) e Téquio (1981).

No Simpdésio Internacional sobre a Doenca de Behget realizado em Istambul foram
estabelecidos, com o acordo da maioria dos investigadores presentes, os critérios de
diagnéstico que ainda se mantém vélidos (2) — Quadro | — juntamente com os critérios
classicos estabelecidos em 1969 por Mason e Barnes (3) — Fig. 1.

QUADRO |

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO
MASON E BARNES (1969)

Major Minor

LesGes Gastrointestinais
Tromboflebite

Lesbes Cardiovasculares
Artrite

Lesdes do S.N.C.
Histéria Familiar

Ulceras Orais

Ulceras Genitais
Lesdes Oculares
Lesdes Dérmicas

Fig. 1 — O diagnostico faz-se na presenca de 3 critérios
Major ou de 2 critérios Major e 1 Minor.

3. EPIDEMIOLOGIA

A. D.B. apresenta uma distribuicdo universal, com focos de maior prevaléncia res-
pectivamente no Jap&o, Médio-Oriente ¢ paises da Bacia do Mediterréneo. Na populagio

(*) D.B. — Doenga de Behget.
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japonesa a incidéncia global é de 10 doentes por 100.000 habitantes, chegando no distrito
de Hokkaido a atingir a cifra elevadissima de 1 doente por 7.500 habitantes {(4).

Na Grécia a prevoléncia é de 4,35 por 100.000 e na Gra-Bretanha é bastante menor,
com 0,6 doentes por 100.000 habitantes (5).

A D.B. atinge preferencialmente o adulto jovem entre os 18 e os 40 anos, apesar de
haver referéncias na literatura a casos que ocorreram em idades extremas. Viane {1957)
e Steffani (1971) descreveram dois casos de Neuro-Behget fatal, o primeiro ocorrido numa
mulher de 66 anos e o segundo num jovem de 7 anos de idade (1).

Estudos recentes, referem uma prevaléncia da doenga idénttica em ambos os sexos,
contrariando a ideia estabelecida que attribuia uma maior frequéncia da D.B. em indivi--
duos do sexo masculino (4).

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

(SIMPOSIO INTERNACIONAL sobre DOENCA DE BEHGET)
Istambul (1977)

Meningoencefalite
Uveite
Estomatite Aftosa Recorrente

Hiperreactividade
Cutanea

24k

Ulceras Genitais
Recorrentes

Artrite
Vasculite Cutdnea

Fig. 1 — O diagnostico faz-se na presencga de 3 critérios, especialmente se um deles for Estomatite Aftosa
Recorrente (63).

Nos homens a doenca apresenta um pico de incidéncia maxima cerca dos 28 anos,
surgindo nas mulheres um pouco mais tarde entre os 34 e os 36 anos de idade. Também
no sexo feminino a doenca evolui de forma mais benigna, com progressdo mais lenta e
lesdes oculares de menor gravidade clinica, apesar da maior frequéncia de ulceragdes
genitais e de lesdes cutdneas eritema nodoso-like.

® Factores de Risco

Estudos recentes efectuados por investigadores japoneses sugerem que para além
da importancia reconhecida de factores genéticos e ambienciais, outras situacbes como
as infeccbdes respiratérias prévias ou antecedentes de dlcera péptica e a exposicao a
quimicos orgdnicos e antibiéticos parecem colocar os individuos predispostos em alto
risco de desenvolverem a D.B. (4).
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4. ETIOPATOGENESE

4.1 Etiologia

Apesar de largamente discutidos e investigados, os mecanismos etiolégicos respon-
sdveis pelo aparecimento das manifestagdes clinicas da doenca, continuam ainda obscuros;
dai vérias hipdteses etiolégicas formuladas. As mais atraentes dizem respeito a actuacao
de agentes infecciosos, principalmentte de natureza viral, ou & desregulagdo do sistema
imunitéario, observada sobretudo nas fases activas da doencga, e que desempenharia um
papel preponderantte no desencadear e na manutencdo dos fenémenos inflamatérios vas-
culares, interpretados como fazendo parte de uma reacgdo mais vasta de natureza auto-

-imune.

® Factores Genéticos

A existéncia de casos da D.B. em membros da mesma familia tem sido constantada
e descrita por varios autores, sendo ponto assentte nesta situagido que os familiares direc-
tos do doente sdo atingidos com maior frequéncia, podendo expressar uma ou vdrias das
manifestagoes clinicas da doenga. Curiosamente, alguns investigadores turcos observaram
a existéncia de um ou mais sintomas da doenga em cbnjuges de individuos com D.B. {4).

E pois admissivel que para além da ac¢do de factores genéticos e ambienciais, ou de
factores ainda nao completamente esclarecidos, e que podem incluir a interacgdo de
agentes infecciosos provavelmente de etiologia viral, podem desencadear os mecanismos
fisiopatolégicos, responsavels pela expressdo clinica da doencga.

Os individuos portadores do antigénio HLA-B5 apresentam uma predisposicio au-
mentada para o desenvolvimento da doenca, e a alta incidéncia do HLA-B5 em algumas
zonas do Globo, relaciona-se com a maior prevaléncia da D.B. igualmente observada nes-
sas populagbes.

O HLA-B5 apresenta uma natureza heterogénea sendo conhecidos pelo menos trés
subcomponentes: Bw 51, Bw 52 e Bw 53, sendo o Bw 51 o que surgiu mais frequente-
mente (89%) numa grande série japonesa.

Outras particularidades de importancia clinica atribuidas ao antigénio HLA-B5 sio
a sua maior frequéncia no tipo completo da doenca. Os doentes com envolvimento ocular
apresentam igualmente uma alta incidéncia deste antigénio (6).

Lehner {1979) relacionando as manifestacdes clinica predominantes observadas em
52 doentes com a respectiva caracterizagdo celular para antigénios do sistema HLA,
agrupou estes doentes, sugerindo a existéncia de 4 tipos de expressdao clinica da D.B.
que individualizou.

Assim, observou no tipo que designou por muco-cutdneo uma maior prevaléncia do
antigénio HLA-B12; no tipo artritico a do HLA-B27, e no titpo ocular o HLA-B5.

No quarto tipo gue designou por neurolégico, observou posteriormente (1981) uma
maior incidéncia do antigénio MT2, cujo locus se situa na penfena do locus genético,
responsive! pela expressdo Dr (7; 8).

® Hipdtese Infecciosa Viral

Inicialmente proposta por Behget, perdeu parte da sua importancia nos anos que se
seguiram em favor de outras hipéteses etiolégicas mais em voga na altura e que incluiam
mecanismos de nattureza alérgica e auto-imune.

O ndmero de investigadores que apoiam a hipGtese etioldgica viral tem crescido
com base nos seguintes factos de observacdo:

1.2 — O quadro clinico da doenca com curso crénico e remissées;

2.¢ — Alguns investigadorés descreveram a observacdo com microscopia electrénica
de particulas «virus-like» em tecidos provenientes da iris, coroide, retina e membrhna
basal glomerular de doentes com a D.B. (4);
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3.2 — Estudos laboratoriais revelaram a faléncia do crescimento de virus herpes
simples do tipo 1 (HSV1) previamente introduzidos em culturas de linfocitos estimu-
lados, provenientes de doentes. O mesmo nédo foi observado em relagdo a linfocitos de
cultura provenientes de individuos normais. Este facto é importante e sugestivo, uma vez
que é sabido que as células de um hospedeiro infectadas por particulas virais se tor-
nam refractdrias a reinfeccdo pelo mesmo agente ou por agentes semelhantes (9; 10);

4.2 — Nos estudos laboratoriais atrds referidos foram observadas alteragbes cro-
mossomicas, num nimero anormalmente elevado de linfocitos T de doentes, associados &
ndo permissividade para a replicagdo do HSV 1, demonstrado nestas células.

Assim, para os autores que defendem esta hipdtese, a doenca de Behget resultaria
de infeccdo por um agente que se replica em certos tecidos especificos, incluindo aqueles
com lesdes tipicas. Os tecidos linforreticulares também seriam afectados, mostrando os
linfocitos circulantes evidéncias intermitentes dessa infecgdo, quer através da faléncia na
replicagdo do HSV 1, quer pelo aparecimento de alteragbes cromossémicas nas célu-
las T (10).

A persisténcia das respostas inflamatérias e imunoldgicas bastaria para reproduzir
as caracteristicas imunopatolégicas da doenca.

Apesar destas evidéncias sugestivas de etiologia viral, os diversos estudos realiza-
dos incluindo exames culturais, exame de linfocitos estimulados por mitogénios, técnicas
radioimunolégicas do soro e liquor para deteccdo de anticorpos antivirais, entre outros,
mostraram-se incapazes de detectar qualquer agente viral ou anticorpo especifico obser-
vavel em todos os doentes (10; 4).

® Hipotese Auto-Imune

Defendida principalmente por autores anglo-saxénicos que baseiam as suas convic-
¢bes na evidéncia clinica e histolégica de uma vasculite inflamatéria e ainda na pre-
senca de:

— Auto anticorpos circulantes dirigidos contra antigénios da mucosa oral e forma-

cao de ICC (*).

- Presenca de células T citotéxicas contra epitélio oral, observando-se transforma-

¢ao blastica quando postas em contacto com homogeneizados da mucosa oral.

— Obtencdo de resultados positivos quando se submetem os doentes a terapéutica

com corticosteroides e/ou imunossupressores.

Tal como em relagdo & hipétese eticiégica de natureza viral, também neste caso nao
foi ainda possivel identificar com as técnicas actualmente disponiveis, qualquer antigénio
ou anticorpo especifico desempenhando um papel patogénico em todos os doentes.

® OQutras Hipdteses

Alguns investigadores defendem como possivel mecanismo etiopatogénico a existéncia
de alteragdes do sistema de coagulagdo (hipétese coagulopética) observadas nas fases
activas da doenga e que incluem, para além de uma elevagdo dos niveis plasméticos de
fibrinogénio e Factor Vlll, a presenca no soro dos doentes de um inibidor da actividade
do plasminogénio, dai resultando uma diminuicdo da actividade fibrinolitica com tendéncia
aumentada para a formagao de trombos vasculares {(11; 12).

A semelhanga de aspectos clinicos observados na D.B. e na Febre Mediterrinica
Familiar permitiu formular a hipétese que atribui 2 existéncia de um erro congénito do
metabolismo um papel preponderante na génese da D.B. (13).

(*) ICC — Imunocomplexos Circulantes.
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4.2 Patogénese
® Vasculite

Da actuacéo dos diferentes mecanismos fisiopatolégicos, com destaque para os de
natureza imunoldgica e inflamatéria, resulta como denominador comum o aparecimento
de fenémenos de vasculite predominante dos pequenos vasos (venulas, arteriolas e capi-
lares) caracterizada numa fase precoce pelo aparecimento de um infiltrado de células
mononucleares, a que se segue uma chamada de leucocitos polimorfonucleares (PMN)
(4; 14; 15) em tudo semelhante a um processo de vasculite alérgica.

Outra caracteristica da vasculite da D.B. reside na demonstragdo por técnicas de
imunofluorescéncia de depdsitos de C3 e C9 na parede dos vasos interessados (5; 12).

«Gamble» sugeriu a ocorréncia de um fenémeno de Auer na D:B. Assim os vasos
sanguineos previamente lesados por qualquer um dos mecanismos actuantes poderiam
exibir uma permeabilidade aumentada que facilitaria a deposicdo local de ICC, responséa-
veis pelo desencadear da resposta inflamatéria (16).

® Respostas Celulares

Com a utilizacdo de anti-soros anti T4 e anti T8 constituidos por anticor;0s mono-
clonais, fol possivel avangar num meihor esclarecimento da acgdo imunopatogérica desem-
penhada pela actuacdo das diferentes subpopulagdes linfocitdrias na evolugao da D.B.

O emprego deste método permitiu detectar, principalmente nas fases pré-activas da
doenca, a existéncia de uma redugio ligeira do numero de células T4 (indutoras/auxilia-
doras) na presenca de células T8 (citotéxicas/supressoras}) em numero normal, mas
apresentando uma diminuicdo da actividade supressora.

E provavel que estas modificagbes operadas nas células T desempenhem um papel
preponderante no inicio e/ou na potenciacdo dos fenémenos imunoldgicos e inflamatérios
caracteristicos da doenca (4; 11; 17; 18). ‘

Outras alteracoes ja referidas anteriormente e que podem ocorrer nas células T,
consistem na observacdo de acg¢do citotdxica directa contra antigénios da mucosa oral
do doente e na obtengdo de respostas proliferativas celulares na presenca de homogenei-
zados da mesma (18; 19; 20; 21; 22; 23).

® Alteracdo dos Mecanismos da Imunidade Humoral

Presenga de Imunocomplexos Circulantes (ICC)

Dependendo da técnica utilizada na sua detecgdo, os ICC podem ser isolados em
cerca de 30 a 50% dos doentes em fase activa ou em fase de remissdo da doenga (4).

Sao constituidos habitualmente por IgM ou igG, a que se agregam factores do com-
plemento C1q, C1;, C3 ou por IgA, podendo o sistema do complemento ser activado pelas
vias classica e alterna (24; 21).

Lehner (1979)observou a presenga de ICC em maior frequéncia, nos doentes com
sintomas neuro-oculares e/ou artriticos (5; 25).

Durante a cvo!ugdo na doenca, os niveis séricos das fraccdes do complemento C3
e C4 e do complemento hemolitico total (CH 50) encontram-se dentro dos valores nor-
mais ou apresentam apenas subidas ligeiras. Alguns investigadores relataram descidas
bruscas destes valores nas fases que precedem um surto de exacerbagdo da doenga
principalmente se ocorrer uveite (4; 21).

Auto-anticorpos circulantes dirigidos a antigénios da mucosa oral quando presentes,
tém habitualmente titulos baixos.

Num estudo efectuado recentemente 0s seus autores fazem referdncia a deteccéo
de anticorpos antiglicolipido {GA 1) e antilipolissacarido da membrana celular. Os pri-
meiros {GA 1) caracterizam-se pela sua capacidade para fixar C3, surgindo em 91% dos
doentes com neuro-Behget contra 19% nos controles com outros tipos de D.B. e em
poucos doentes com LED (Lupus Eritematoso Disseminado) e esclerose sistémica (4).
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Os auto-anticorpos dirigidos aos lipopolissacaridos da membrana celular apesar de apre-
sentarem titulos séricos elevados, sdo menos especificos, surgindo noutras situacdes
nomeadamente na artrite reumatoide (4).

® Alteragcéo da Fungdo dos Neutrdfilos

Vérias fungdes dos neutréfilos na D.B. estio activados quando comparadas com
neutréfilos provenientes de individuos normais. O aumento do quimiotaxismo perante es-
timulos intrinsecos e extrinsecos é extensivel aos monocitos, sendo esta alteracdo con-
siderada responsavel pelo fenémeno de hiper-reactividade cutinea expressado pela maior
parte dos doentes, e que se traduz pela positividade do teste da picada (4; 11).

Os neutréfilos dos doentes também podem apresentar um aumento da motilidade
dirigida perante factores quimiotdxicos provenientes da degradagdo de C3.

Para «Fordham» estas fungdes leucocitiarias estimuladas seriam mais evidentes
no tipo ocular da doenca (26).

Alguns investigadores referem a existéncia de alteragdes das propriedades da mem-
brana celular, ndo sé dos neutréfilos mas também dos eritrécitos, linfécitos e plaquetas,
que estariam na origem da formacédo de rosetas de plaquetas envolvendo o neutréfilo e
contribuindo para a formagdo de trombos vasculares (4).

Estudos da capacidade fagocitaria, ainda ndo completamente esclarecidos, revela-
ram um aumento da ingestdo de particulas de latex, diminuindo drasticamente a apetén-
cia dos neutréfilos para as particulas revestidas por IgG ou C3 — Zymosan (4).

Habitualmente o PH intracelular e as enzimas lisozémicas dos leucécitos dos doentes
estio aumentados a custa da colagenase e da f-glucoronidase, o mesmo nio se observando
em relagdo & actividade da enzima mieloperoxidase que diminui nos periodos de exacer-
bacdo da doenga. O aumento do potencial oxidante gerado pelos neutrdfilos dos doentes
parece estar relacionado com a inducdo de citotoxidade contra as células endoteliais (4).

MANIFESTAGOES CLINICAS

S&o mdltiplas e polimérficas, uma vez que se trata de uma doen¢a de atingimento
sistémico, sendo dominadas pelo compromisso cutdneo mucoso e ocular.

1. Manifestacbes Gerais

Tratando-se de uma doenga que evolui por surtos, o doente nos periodos intercriticos,
regra geral, apresenta-se assintomdtico ou referindo sintomatologia devida a sequelas
contraidas na fase de agudizagao.

Nos periodos de activacdo o doente pode referir febre habitualmente baixa, astenia
mz! estar geral, fotofobia e por vezes estado confusional transitério que pode corres-
ponder a envolvimento minor do S.N.C.

2. Manifestagdes Sistémicas

2.1 CUTANEQC-MUCOSAS

Sao bastante frequentes, com vdrios tipos de apresenta¢do clinica e inauguram a
doenca em cerca de 2/3 dos casos, apresentando as seguintes caracteristicas e loca-
lizagoes: ,

a) As Ulceras orais recorrentes ocorrem em cerca de 96% (21) dos doentes, sendo
geralmente a primeira manifestagdo da doenca. Podem ser dnicas ou multiplas e em
grupos, localizando-se habitualmente na mucosa bucal, lébios, lingua e orofaringe, sem
predilecdo especial por qualquer destas localizagbes. Evoluem por surtos, sdo dolorosas,
e as ulceras bem desenvolvidas e tipicas medem entre 2 ¢ 10 mm de didmetro, com
base central amarelo-necrético, circundada por um halo vermelho vivo. Estas lesdes per-
sistem geralmente entre 3 e 30 dias, curando sem sequela cicatricial.

As Ulceras atipicas podem apresentar-se sob a forma de aftas gigantes e de aftas
miliares superficiais (27).
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b) As ullceracbes genitais sdo também recorrentes e dolorosas, ocorrendo em cerca
de 80% dos doentes com maior predilec¢do pelo sexo feminino (21). Podem ser mauitiplas
ou unicas localizadas na vulva, vagina, glande, escroto e pénis, com aspecto idéntico
ao das Ulceras orais. podendo curar com sequela cicatricial.

As ulceracbes vaginais sdo frequentemente indolores e, neste caso, podem apresentar
como dnicas manifestagées a presenca de leucorreia e/ou dispareunia.

¢) Outras Lesdes Cutadneas Polimorfas

Ocorrem no seu conjunto em cerca de 66% (21) dos doentes, podendo surgir iso-
ladas ou acompanhando outras manifestagbes major da doenga, e incluem a presenga de:

— Lesbes infecciosas; pdpulo-vesiculas ou pustulas de foliculite, surgindo por vezes
lesdes de maior gravidade do tipo de furinculos multiplos e mesmo abcessos,

— Ulceras cutdneas dolorosas iniciadas por pustulas de pseudo foliculite com evolu-
¢ao lenta e cura com cicatriz residual ligeira; quando surgem na face e no tronco, corres-
pondem is lesdes «acne-like».

~—— Lesdes nodulares dermo-epidérmicas sub-agudas «eritema-nodoso like», surgindo
de preferéncia nos membros inferiores onde podem apresentar problemas de diagnéstico
diferencial com os nddulos de tromboflebite superficial, sendo ainda possivel a presenca
simultdnea de ambas as lesGes no mesmo doente. Os nddulos dermo-epidérmicos evoluem
geralmentte sem necrose nem supuracdo; sdo mais frequentes no sexo feminino e surgem
habitualmente no decorrer de um sindrome inflamatério febril.

d) A hiperreactividade cutdnea é um achado tipico na D.B. e caracteriza-se pelo
aparecimento em poucas horas de uma pustula estéril no local previamente submetido a
pun¢ao cutdnea por agulha simples ou a estimulacdo antigénica. Ndo sendo patognomé-
nico, quando positivo, é de importancia fundamental, fazendo parte dos critérios de diag-
néstico da D.B. {23; 28; 29; 30).

Esta reactividade cutinea inespecifica, em cuja base estardo muito provavelmente
as alteracdes quimiotdxicas e da motilidade dos leucocitos (PMN) dos doentes, mostra
uma variagdo quantitativa marcada na sua resposta de acordo com o estddio da doenga
{26). Encontra-se diminuida ou ausente nos periodos de remissao clinica e nos doentes
tratados com corticoides’e/ou imunossupressores (1S) (15; 31).

2.2 MANIFESTACOES OCULARES

Sio as manifestacdes mais frequentes depois das cutdneo-mucosas. Surgem entre
66 e 75%, .consoante as séries descritas pelos varios autores e manifestam-se clinica-
mente por fotofobia, irritagcdo ocular, conjuntivite e visdo turva (4; 21; 23). )

A lesdo ocular tipica caracteriza-se por uveite recidivante anterior ou posterior, uni
ou bilateral, ocorrendo geralmente apés poucos anos do inicio da aftose. Os sintomas
oculares raramente inauguram o quadro clinico da D.B.. A uveite é mais frequente no
sexo masculino, surgindo habitualmente em cerca de 88% nos homens e 64% nas mu-
lheres. O prognéstico visual agrava-se com a recorréncia dos ataques e, sem terapdutica
eficaz, encaminhando-se inexoravelmente para a cegueira (4; 32).

—— A uveite anterior pode ser de natureza serosa ou fibrinosa com infiltrado celular,
sendo as manifestagoes inflamatérias de caracter recidivante e de gravidade variavel,
desde conjuntivite ligeira a iridociclite com hipopion que corresponde 3 lesdo ocular
classica e actualmente pouco frequente na prética clinica (1; 21; 23; 27). Com as recaidas
formam-se sinéquias na iris e inclusdes na pupila, ou sdo envolvidas outras estruturas
oculares.

— A uveite posterior apresenta pior prognéstico em relagdo & acuidade visual. A
coroidite surge associada a diversos graus de vasculite retiniana, neurite éptica e hemor-
ragias do’ vitreo. Estas lesdes deixam sequelas em mais de 50% dos casos sendo este
grupo de doentes os que apresentam maior risco de evolucao para a cegueira (1; 17; 23).

— A angiografia com fluoresceina tem interesse na identificacio das lesdes oculares
precoces e assintomaéticas, sendo o padrdo mais frequente de compromisso ocular nesta
fase a observagdo de extravazdo de liquido de contraste dos capilares do disco 6ptico
{4; 5; 21, 32).
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Outras manifestacbes oculares da D.B. menos frequentes incluem as Glceras da cor-
nea, esclerite e episclerite.

Na Gra-Bretanha a D.B. é responsavel por cerca de 3% das uveites e, no Japao,
este valor situa-se entre os 20 e os 30% (5), o que estd de acordo com o facto deste
pais pertencer a uma das zonas de grande incidéncia da doenca.

2.3 MANIFESTACOES ARTICULARES

As manifestagdes articulares, incluindo artrite e/ou artralgias, podem ser observadas
em 50 a 60% dos casos de D.B. localizando-se as artrites iniciais preferencialmente nas
articulagbes periféricas dos membros inferiores (21). Os ataques de artrite surgem de
forma intermitente, auto-limitada, ndo destrutiva, raramente provocando erosdes do 0ssoO
sub-condral e cursando sem factores reumatoides.

No inicio o doente pode estar assintomatico entre as crises, mas com a recorréncia
caracteristica dos episddios de artrite, novas articulagées sdo atingidas, podendo o doente
referir o aparecimento da febre e de outras manifestagées da doenca (23; 33).

Numa fase mais tardia, o envolvimento articular podera apresentar um padrido seme-
lhante ao observado na artrite reumatoide classica, com fundo doloroso articular, persis-
tindo nas intercrises e aumento da morbilidade.

A maioria das crises sdo do tipo oligo ou monoarticular, sendo as articulacées mais
atingidas por ordem de frequéncia: os joelhos, tibio-tarsicas, punhos, cotovelos, peguenas
articulagbes das méos e dos pés {excepto IFD.s), coluna lombar e sacro-iliacas. O atingi-
mento das articulagbes dos ombros, das coxofemurais e o aparecimento de fenémenos
da tenossinovite, sdo complicacées menos frequentes (33; 34; 35).

A sinovite responsavel pelas manifestacbes articulares nio afecta geralmente a car-
tilagem nem o osso sub-condral (23). O liquido sinovial apresenta normalmente caracte-
risticas inflamatérias com 5.000 a 10.000 células/mm’ de predominio polimorfonuclear
e formagédo normal do coagulo da mucina (21; 33; 34).

A bidpsia da sinovial pode revelar a existéncia de graus variados de hipertrofia e
hiperplasia das células de revestimento, hipervascularizacdo do estroma com infiltrado
sub-sinoviocitario de neutréfilos, plasmdcitos e linfécitos, sendo estes achados histopato-
légicos rotulados de sinovite inespecifica. As bi6psias seriadas mostram evolugdo para
‘fibrose sub-sinovial, que é o aspecto mais caracteristico da D.B. apesar de inespecifico,
e consiste na substituicdo da sinovial superficial por tecido de granulagéo, com infiltrado
mononuclear predominante (33; 34; 36; 37).

A microscopia com técnicas de imunofluorescéncia revelou a existéncia de depésitos
de imunoglobulinas e C3 na superficie sinovial com predominio de IgG.

A microscopia electrénica ndo revelou qualquer caracter distintivo e especifico da
sinovite da D.B. (36).

2.4 ENVOLVIMENTO DO S.N.C.

A lesdo do S.N.C. ocorre em cerca de 25% dos casos de D.B. (1; 21) podendo
manifestar-se em qualquer momento da evolugdo da doen¢a e, quando presente clinica-
mente, associa-se a um agravamento claro do prognédstico vital, deixando antever uma
eventual recorréncia fatal. Contudo, nos altimos anos e gragas a utilizacdo de corticoste-
roides e imunossupressores, este prognéstico sombrio tem evoluido de forma animadora,
facto este contestado pelo prolongamento da sobrevivéncia dos doentes, e pela estabiliza-
¢do das manifestagdes clinicas apés o uso destas drogas (1).

O quadro clinico tipico caracteriza-se pela associagdo de um sindrome neurolégico
com aftas orogenitais e especialmente, pela presenga de uveite com ou sem hipopion.

Sendo as manifestagdes clinicas o resultado de fenémenos de vasculite cerebral,
facilmente se compreende a dificuldade que existe em agrupar os diferentes achados
clinicos em sindromas cerebrais bem delimitados. Assim, alguns autores classificam as
manifestagdes do neuro Behcet em nao sistematizadas e localizadas (12; 23) — Quadro
Il —e, ainda para outros, estas manifestagbes agrupam-se em trés grandes sindromes
distintos: meningomielitico, confusional e sindroma do tronco cerebral (1; 38; 39).
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QUADRO I . QUADRO 1l
ALTERACOES NEUROLOGICAS ALTERAGOES NEUROLOGICAS E PSIQUIATRICAS
MAIS FREQUENTES EM 31 DOENTES

NAO SISTEMATIZADAS (Totsuka e Midorikawa — 1972)
e Cefaleias Difusas o Refiexos Tendinosos Exaltados 64 %
e S. Meningeo ou Meningo — Encefalite ® Parésia Espéstica 58,1 %
e Hipertensdo Intracraniana hd Ce.ta!.exa_s . 51.8 %
] ) L e Alteracbes de Memoria 48,8 %
& Crises Convulsivas sem Focalizagdo e Alteragbes da Sensibilidade 38,7 %
o Deméncia 38,7 %
LOCALIZADAS e Depresséo 38,7 %
® Hemi ou Tetraparesias e Refiexo Plantar em Extenséo 35,5 %
c . ‘ . e Clonus do Tornozelo 32,3 %
¢ Compromisso dos Pares Cranianos ® Auséncia de Reflexos Abdominais 29 %
® Sinais Cerebelosos e Disartria 2 %
e Convulsbes Focais o Alteragbes dos Esfincteres 25,8 %
e Sindroma Pseudo-Bulbar # Alucinagio 25.8 %
S E . . e Diplopia 18,4 %
o S. Extra Piramidal ® Alteracdes da Consciéncia 19,4 %
o Lesbes Medulares e Paralisia do Nervo Facial 16,1 %
o Neuropatia Periférica e Distirbios da Coordenagéo 16,8 %
e Hiperestesias ¢ Convuisbes 129 %

No Quadro lll estio representadas por ordem de frequéncia as alteragdes neurolégi-
cas e psiquidtricas mais importantes, observadas por Totsuke e Midorikawa (1972) numa
série de 31 casos de neuro-Behget (1).

O inicio das manifestacdes neurolégicas na D.B. pode ser agudo ou insidioso, ate-
nuando-se nas remissdes. Nos periodos intercriticos o doente enc~ .ira-se assintomatico
ou apresenta sequelas de lesdo neurolégica, observando-se em .1 agudizagdo uma
variacdo topografica lesional (1; 12; 40).

Como complemento desta exposigao, resta-nos referir algumas «..nstatagdes que se
revestem de interesse na pratica clinica neste tipo de situacdo. As:: ', nos doentes com
neuro-Behcget, a hipertensdo intracraniana parece ser uma forma reiz’ivamente frequente
de inicio do quadro neurolégico da doenga (12; 13).

Os sinais piramidais sdo tipicamente deficitdrios nos periodos de agudizagio e
espésticos nos periodos intercriticos (1;; 12; 40).

— A meningoencefalite evoluindo de forma aguda ou sub-aguda associa-se geral-
mente a sinais de lesbes multifocais do S.N.C.. Nesta situagdo, o liquor (L.C.R.) pode
revelar pleocitose com linfocitose de dissociacdo albumino-citolégica e y-globulina normal
em contraste com a esclerose multipla {1; 21; 27; 38).

— Os ataques recorrentes de meningoencefalite causam déficites neurolégicos exten-
sos, observando-se uma resposta parcial com a administracio de corticosteroides em
doses elevadas. . ’

— O envolvimento ligeiro do S.N.C. caracteriza-se pela presenca de poucos sintomas
minor, sinais meningeos ligeiros e estado confusional transitério (1; 5).

2.5 SINDROME PSIQUIATRICO

Em qualquer momento da evolugdo da D.B. podem surgir manifestagoes psiquiatricas
de forma isolada, ou fazendo parte de um psico-sindrome orgénico caracterizado pela
existéncia de confuséo, agitagdo, dismnésia, alucinagdo com ou sem sinais meningeos
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discretos ou pleocitose do LCR, ou de um sindrome psiquidtrico de natureza ndo organica
caracterizado pela existéncia de perplexidade, rigidez, complexo de perseguicdo, alucina-
¢oes raras e auséncia de sinais meningeos e de alteragbes do LCR (1; 38).

O psico-sindrome orgénico corresponde ao sindrome confusional de Pallis e Fudje
(1956). No ataque subsequente o doente pode apresentar sequelas neuro-psiquiatricas que
podem incluir deterioracdo psiquica, com ou sem sinais demenciais e sinais neurolégicos.
A terapéutica com corticoides é apenas parcialmente eficaz e a duragdo do episédio é
geralmente rapido {1; 38).

0 sindrome psiquidtrico ndo orgdnico pode apresentar uma evolucdo mais arrastada
idéntica a das psicoses vulgares. Os corticosteroides também se revelaram pouco eficazes
nesta situacdo que parece responder bem ao uso de drogas neurolépticas (1).

2.6 TROMBOFLEBITES

Os fenémenos de tromboflebite ocorrem em cerca de 1/3 dos doentes com D.B.,
podendo ter como base patogénica a associagdo de lesdes intrinsecas dos vasos {15; 23;
41) e de alteragdes do sistema de coagulagdo com subida dos niveis de fibrinogénios e
descida espontinea da actividade fibrinolitica do plasma (1; 14; 42), observados princi-
palmente nas fases de activacdo da doenca (21; 41).

As tromboflebites podem ser profundas ou superficiais, com caracter recidivante e
migratério (23). Na auséncia de tratamento, as flebites profundas podem complicar-se com
embolismo pulmonar. As flebites superficiais podem surgir de forma espontdnea ou provo-
cada por pungdo venosa, originando nédulos inflamatdrios e dolorosos sobre um ou vérios
trajectos venosos. As recidivas favorecem a instalagao de insuficiéncia venosa crénica com
estase e alteracdes tréficas da pele.

As tromboflebites apresentam uma ma resposta & terapéutica com anticoagulantes,
tendo alguns autores optado pelo uso de drogas fibrinoliticas (fenformina, stanozolol) com
resultados varidveis (2; 5; 21; 23; 41; 43).

As tromboses dos grandes vasos sdo raramente observadas no decurso da D.B. sendo
particularmente atingidas as veias cava superior e inferior. A literatura consultada refere
ainda a existéncia de 5 casos de sindroma de Bud-Chiari por trombose da veia hepética
T {15; 41; 43).

2.7 MANIFESTACOES DIGESTIVAS

Em qualquer altura da evolugdo da D.B. podem aparecer queixas digestivas (epigas-
tralgias, azia, nduseas, enfartamento, etc.) em cerca de 30% dos casos, independentemente
da terapéutica institulda, se bem que as correspondentes lesdes anatémicas, comprovadas
por endoscopia e estudo radiol6gico, sejam relatadas na literatura em percentagens infe-
riores que rondam os 3% (1; 15; 44).

As ulceras aftosas digestivas, em tudo semelhantes as aftas orais, podem localizar-se
isoladas ou agrupadas em qualquer porgdo do tracto gastrointestinal, desde o eséfago ao
recto, sendo contudo o célon o érgdo mais frequentemente atingido (44). Pode observar-se
por vezes uma concordancia entre a actividade das manifestagoes aftosas digestivas e
mucocutdneas (23).

As lesdes esofagicas, raramente descritas na literatura, localizam-se preferencial-
mente no 1/3 inferior deste 6rgdo sendo apenas acessiveis i endoscopia e ao transito
esofiagico com duplo contraste (44).

As lesbes aftosas do estdmago e do duodeno sio ainda mais raras e, quando pre-
sentes, sdo habitualmente de natureza iatrogénia. Assim, as gastrites erosivas aftoides
apresentam maior especificidade, uma vez que resultam de fenémenos de vasculite do
corion. O intestino deigado apresenta uma exploragdo radioldgica diticil e apenas se detec-
tam as ulceras aftosas mais profundas que apresentam uma maior apeténcia pelas loca-
lizagbes no ileo distal (44; 45).
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As llceras ileais e/ou célicas podem evoluir como um quadro agudo de colite ulce-
rosa ou de forma mais arrastada com formacdo de lesdes crénicas, levantando problemas
de diagnoéstico diferencial com a D. de Crohn (21; 45; 46; 47; 48).

2.8 MANIFESTACOES CARDIOVASCULARES

Das manifestagdes cardiovasculares da D.B. as mais frequentes sdo as lesdes venosas
ja descritas. As lesdes arteriais manifestam-se pela formagdo de aneurismas e oclusbes
(43) que dao origem a diversas manifestacdes clinicas de acordo com a artéria envolvida:
doenca sem pulso por oclusdo da sub-clavia, hipertensdo arterial por estenose da artéria
renal, hemiplegia por obstrugdo da carétida, necrose avascular da cabeca do fémur por
estenose da artéria nutritiva e ainda claudicagdo intermitente (41).

A formacgdo de aneurismas é relativamente frequente em qualquer local da arvore
arterial, gquer por aparecimento espontidneo, quer no seguimento de manobras que impli-
quem pun¢io da parede arterial (41; 42; 43).

A pericardite é rara na D.B. associando-se a exacerbagdes orogenitais e articulares
(41; 49).

O envolvimento do miocardio, sendo igualmente raro, pode ser sugerido pela exis-
téncia de dilatagdo cardiaca, ritmos de galope, soprc sistdlico apical e bloqueio do ramo
direito do feixe de His. Estudos de necropsia em doentes seleccionados revelaram dege-
nerescéncia das fibras do miocardio, infiltrado mononuclear disseminado e fenémenos de
endocardite com substituicdo das cuspides por tecido de granulagdo com infiltrado mono-

nuclear pleomérfico (15; 41; 49).

29 MANIFESTACGES PULMONARES

O envolvimento pulmonar estd descrito na literatura como sendo uma complicagéo
rara da B.D. (42; 43). A lesdo base observada em todos os 6rgdos atingidos, incluindo
o puimé@o é uma vasculite inespecifica recorrente provavelmente desencadeada pela depo-
sicdo de imunocomplexos circulantes e consequente reacgao inflamatéria secundaria.
Os fenémenos de vasculite dos vasa vasorum das artérias pulmonares de maior calibre
podem dar origem & formacgdo de lesdes inflamatérias locais da parede dos vasos com a
consequente organizacdo de trombos, e eventual evolugdo para areas de necrose focal e
transmural, podendo originar o aparecimento de aneurismas (16; 42; 43; 50).

As manifestagbes pulmonares, quando presentes, acompanham geralmente um surto
de exacerbagdo da doenga sendo os sintomas mais frequentes a tosse e as hemoptises
(42; 43; 50; 51).

Na radiografia simples do térax podem observar-se imagens sugestivas de «infiltra-
dos alveolares» e «opacidades arredondadas». As primeiras sdo a expressdo radioldgica
de hemorragias intraparenquimatosas que podem ocorrer na fase aguda; resolvem-se em
dias ou ddo lugar ao aparecimento das «opacidades arredondadas» que podem ser de’
dois tipos, periféricas e subpleurais, que correspondem provavelmente a zonas de enfarte
pulmonar necrético ou hemorrdgico, ou proximais e peri-hilares, correspondendo a exis-
téncia de aneurismas dos ramos da artéria pulmonar (1; 42; 43; 50). .

A angiografia fornece dados importantes sobre a gravidade das lesdes arteriais
pulmonares podendo mostrar imagens comprovativas da existéncia de oclusbes e aneu-
rismas (50),

2,10 ENVOLVIMENTO RENAL

Contrariamente ao que seria de esperar, numa doenga caracterizada pela existéncia
de uma vasculite sistémica dos pequenos vasos, o envolvimento glomerular ocorre como
uma complicagdo pouco frequente na evolugdo da D.B. {16). Esta constatacio resulta

muito provavelmente da acgdo de dois tipos de factores condicionantes, os quais dizem
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respeito ao cardcter intermitente das lesdes renais e as caracteristicas imunopatogénicas
dos imunocomplexos circulantes. Assim, é do conhecimento geral que os I.C.C. relativa-
mente grandes e os IC formados por AC de alta afinidade depositam-se preferencial-
mente no mesangio podendo ser removidos sem qualquer evidéncia clinica ou laborato-
rial de disfuncdao glomerular (16).

Quando existe compromisso renal no decurso da D.B., as manifestagdes clinicas
mais frequentes sdo a micro-hematuria e a proteinuria.

A lesdo renal mais frequente caracteriza-se pela existéncia de depdésitos granulares
mesangiais e extramembranosos que contdém imunoglobulinas e fracgdes do comple-
mento. Outros achados incluem a presenca de glomerulonefrite focal e a observagdo de
depdsitos subendoteliais nas arteriolas {15; 16; 53; 54; 55).

A amiloidose renal é uma complicagdo rara na D.B. havendo ainda na literatura
consultada referéncias a casos esporadicos de glomerulonefrite rapidamente progressiva,
com formacdo de crescentes (15; 25; 52; 53; 54; 55).

2.11 OUTRAS MANIFESTACOES MENOS FREQUENTES

Manifestacoes menos frequentes podendo ocorrer no decurso da D.B. podem incluir
uretrites, orquites, cistites e epididimites assépticas e recurrentes que, no seu conjunto,
nao ultrapassam os 10% (23; 52). Outras manifesta¢des raras e apenas de observacéo
ocasional incluem a presenga de parotidite, miosite e alteragées hepaticas inespecificas
(1; 15).

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

Na auséncia de um critério bioldgico especifico, os exames complementares de
diagnostico fornecem habitualmente dados sugestivos de processo inflamatério em acti-
vidade, traduzidos pela existéncia anormal de proteinas de fase aguda e anemia ligeira,
acompanhando as exacerbagbes da doenga (21; 23; 47).

O estudo de factores da coagulacdo ndo revela qualquer alteracdo aprecidvel e, na
maior parte das vezes, a imunoelectroforese plasmatica, a pesquisa de anticorpos antinu-
cleares e de factores reumatoides IgM, é negativa (2; 21; 23; 33; 47).

Os niveis séricos dos factores do complemento C3 e C4, assim como o comple-
mento hemolitico total CH50, estdo dentro dos valores da normalidade. .

Alguns autores observaram ainda a elevacdo dos niveis plasméticos do fibrinogénio
e a sua descida brusca nas fases que precederam o aparecimento de fendémenos de
trombose dos vasos (42).

Lenher observou a existéncia de crioglobulinas em cerca de metade dos seus doen-
tes em fase de agudizacdo, constituidas por IgM, IgG, IgA e C3 (15), e relacionou a
presenca de complexos imunes circulantes com a maior tendéncia ao desenvolvimento de
manifestacbes neuro-oculares e artriticas (4; 7; 15).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Tratando-se de uma entidade cujo diagnéstico repousa unicamente em bases clinicas,
visto ndo existir um critério biolégico especifico, é facil antever as dificuldades que se
nos deparam frequentemente na clinica para a obtencdo de um diagndstico correcto da
D.B., principalmente na sua fase precoce de evolucdo. Dependendo da expressao clinica
predominante muco-cutdnea, neuro-oftalmolégica e sistémica, o diagnéstico da D.B. con-
fronta-se com variadissimas situa¢gbes que em qualquer altura da sua evolucdo podem
apresentar um quadro clinico sugestivo da doenca (1; 2; 12) — Quadro V.

Contudo, o caracter evolutivo por surtos numa doenca manifestamente sistémica
onde sobressai o envolvimento 6culo-muco-cutdneo associando-se na maior parte dos
casos ao antigénio HLA-B5, sdo factores de grande peso na elaboracdac do diagnéstico
correcto da D.B.
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Uma das situagbes que maiores problemas levanta de diagnéstico diferencial com
a D.B. é a doenca de Crohn, apesar de ambas as entidades possuirem caracteristicas
distintas, cuja presenga permite ao clinico .a realizagdo de uma formulagdo diagnéstica
mais segura (21; 45; 46; 47; 48) — Quadro V.

QUADRO v QUADRO Vv

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DAS EXPRES- ALGUMAS CARACTERISTICAS DE DIAGNOSTICO
SOES CLINICAS PREDOMINANTES DA D.B.| | p|FERENCIAL ENTRE A D. B. E A DOENCA DE CROHN

SINDROMES MUCO-CUTANEOS

e S, Reiter
¢ S. Stevens-Johnson
e Eritema Exsudative Multiforme D. CROHN D, BEHCET
e Ulceras Orais Recurrentes
SINDROMES NEURO-OFTALMOLOGICOS e V.S. (mm/1.2 hora) > 100 < 100
e Doenca de Besnier-Boeck-Schaumann e Eritema Nodoso + Frequente
e Doenca de Nicolas-Favre
e Herpes Simples e D. Sistémica Febril + Frequente
e Lues: Tuberculose; Leptospirose; Sal- ) .
monelose; Etc. o Diarreia + Frequente
e Toxoplasmose
¢ Vasculite + Frequente
DOENCA SISTEMICA
e Envolvimento Esofagico + Frequenteé
e Sarcoidose
e Eritema Nodoso e Compromisso S.N.C. + Frequente
e Colite Ulcerosa V.S. D. Crohn
e Doenca de Whipple e Sintomat. Clinica Recidivante Tipica
e LED.

EVOLUGCAO E PROGNOSTICO

A D.B. é uma afecgdo crénica, evoluindo por surtos de exacerbagdo dos sinais pré-
-existentes e de aparecimento de novas manifestagoes.

Inicialmente a regressao dos sintomas é completa mas, com a evolugdo da doenca,
a morbilidade aumenta referindo o doente, numa fase mais tardia, queixas nos periodos
intercriiicos resultantes de sequelas contraidas nas exacerbagdes (1; 23).

Os factores que concorrem para o agravamento do prognéstico vital relacionam-se
com o aparecimento de manifestacdes neuroldgicas, cardiacas, pulmonares, assim como
das complicagdes resultantes das tromboses venosas e arteriais (1; 23; 50).

As lesdes oculares, ndo pondo em risco a vida do doente, contribuem para o agrava-
mento do prognéstico de funcdo de érgdo. As uveites recorrentes, apés alguns anos,
deixam sequelas geralmente irreversiveis levando a4 amaurose (1;; 23; 32).

TERAPEUTICA

Tratando-se de uma doenca de natureza sistémica que apresenta alguns aspectos
fisiopatolégicos nao totalmente esclarecidos e um curso recorrente, tem havido dificuldade
na obtencdo de um tratamento especifico e eficaz. No controle das diferentes manifesta-
¢oes clinicas da D.B., o arsenal terapéutico de que dispomos inclui medidas de caréacter
geral (desinfeccdo das lesdes cutdneas, administracdo de analgésicos e de anestésicos
locais) {23) e a utilizagdo de medicamentos com diferentes mecanismos de acgéo.

1. COLCHICINA

Possui acc¢ao anti-inflamatéria, estabilizando a membrana celular e inibindo a activi-
dade quimiotaxica dos leucocitos P.M.N. que se encontra estimulado e é responsavel
pela resposta inflamatéria celular hiper-reactiva, que se observa na D.B. (21; 23; 26;
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56: 58; 67). Deste modo, é utilizada como droga de 1.? escolha na presenca de manifes-
tagdes cutdneo-mucosas, parecendo também possuir alguma eficdcia no controle da sino-
vite e na prevencdo de recorréncia de uveites posteriores (2; 4; 56; 57}. A dose tera-
péutica habitual situa-se entre os 0,6 e 1 mg/dia.

2. CORTICOSTEROIDES

Usam-se em doses elevadas (1 mg/Kg/dia) nos surtos de agudizacdo da doenga
sendo administrados quer isoladamente quer complementando outras medidas terapéu-
ticas, perante a ocorréncia de manifestacdes de predomineo muco-cutaneo, articular e
neuroldgico {1; 4; 5; 11). O seu uso continuado parece ndo alterar significativamente o
prognédstico e o curso natural da doenga, que evolue espontaneamente de modo impre-
visivel (21; 23; 27). Os corticosteroides topicos e os midridticos usam-se no tratamento
dos fenémenos de uveite anterior recidivante (4; 32).

3. IMUNOSSUPRESSORES

As principais drogas deste grupo utilizadas no tratamento das manifestacdes oculares
e neurolégicas da D.B. sdao o clorambucil, a azatioprina e a ciclofosfamida (2; 11; 21; 23).
O clorambuci! parece ser a mais eficaz na prevencédo das exacerbagbes de uveite posterior,
na preservagdo da acuidade visual e, quando administrada em doses terapéuticas, apre-
senta menos efeitos acessoérios que os outros imunossupressores utilizados (4: 11; 21;
32). Observam-se ainda resultados animadores com a administragdo de clorambucil e
corticosteroides por via sistémica no tratamento e prevencdo dos ataques recurrentes de
meningoencefalite (4; 5; 11; 27). A dose inicial ronda os 0,2 mg/Kg/dia com redugao
subsequente. O potencial citotéxico e oncogénico inerente ao uso deste tipo de droga,
deve ser ponderado com a eventual evolugidc das lesGes oculares para a amaurgose e com
a recorréncia de manifestagdes neurolégicas que poderdo ditar o progndstico vital (21; 32).

4. OQUTROS MEDICAMENTOS

Para além das drogas (4 referidas e consideradas armas de primeira escolha no
tratamento das diferentes manifestacdées da D.B., outras medidas terapéuticas tém sido
encaradas e, apesar dos resultados obtidos até ao presente ndo serem ainda os desejaveis,
ndo queremos deixar de mencionar algumas das opcdes terapduticas que nos parecem
mais atraentes.

4.1 Levamisol

A utilizagdo desta droga com propriedades imunoestimulantes no tratamento de
algumas das manifestagoes de D.B. deve-se ao facto de, nesta entidade, coexistirem alte-
ragbes de imunidade humoral e celular, que contribuem para o desenvolvimento do quadro
clinico. O mecanismo de actuagdo provavel consiste na estimulagdo das respostas celu-
lares mediadas por células T que se encontram deprimidas na D.B. (5; 59). Observaram-se
resultados favordveis na maioria dos doentes submetidos a esta terapéutica, com melho-
ria mais evidente nas manifestacdes muco-cutdneas e gastrointestinais (5; 59). A dose
habitual utilizada nos doentes que respondem a esta terapéutica é de 150 mg/2 X por
semana. Alguns autores observaram também bons resultados terapéuticos, se bem que
menos frequentes em doentes com manifestacdes oculares e neuroldgicas (59).

4.2 Factor de Transferéncia

A administragao de F.T. na D.B. deve-se ao facto de se terem observado remissdes
ocorrendo apdés a administrag¢do de transfustes de sangue total ou de leucocitos (2; 29;
60), e a forte suspeita clinica de que na patogénese da doenga actuem agentes infecciosos
possivelmente de natureza viral. Assim, as remissbes observadas seriam mediadas por
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leucocitos ou pelos seus produtos, nomeadamente o F.T., presente no sangue transfun-
dido. Apesar das expectativas, os doentes submetidos a esta terapéutica com doses
subcutaneas semanais de 0,025 a 0,1 U de F.T. apresentaram resultados varidveis desde
a remissdo das manifestacdes muco-cutdneas & persisténcia das mesmas, independente-
mente da terapéutica (11; 21; 60).

Outras drogas referidas na literatura incluem a talidomida experimentada por autores
turcos que, apesar de pouco eficaz sobre as manifestacbes oculares, tem revelado resul-
tados animadores sobre outras manifestagdes da D.B. (61; 62). O uso de agentes fibrino-
liticos, assim como o de antibiéticos do tipo da tetraciclina tém originado resultados
controversos (11).

Continua pois por identificar a droga que apresente maior eficidcia terapéutica sobre
o polimorfismo das manifestagbes da doenca e que produza menor nimero de efeitos
acessérios resultantes do seu uso. Esta tarefa sera facilitada com melhor esclarecimento
dos aspectos etiopatogénicos da D.B., ainda obscuros.

SUMMARY

The authors report a review of medical literature about Behcet's Disease emphasi-
sing the various epidemiologyc, etiopathogenic, clinical and therapeutic aspects, concer-
ning this multisystemic illness, characterized by an inflamatory vasculitis, principally invol-
ving small vessels.

It is a disease of unknown etiology, reported with great frequency in the lands along
Mediterranean Basin and Japon mainly affecting young people.

The clinical features are polimorfics, with characteristics recurrent symptoms domi-
nated by the triad of oral, genital and ocular lesions.

The neurologic, cardiovascular and pulmonary manifestations predict a worse
prognosis.

Therapeutical approach on Behget's Disease chieffly depends on colchicine, corticoids
and imuno-supressors drugs.

(BEHCET'S DISEASE. Acta Reuma. Port., X (1): 23-40, 1985).

RESUME

Les auteurs rapportent une révision de la literature médicale concernant la Maladie
de Behget dans les divers aspects de |'épidémiologie, étiopathogénie, clinique et théra-
peutique de cette maladie systémique qui repose sur une vasculite inflammatoire des
petits vaisseau.

Cette maladie d’étiologie inconnue survient préférentiellement chez les adultes jeunes,
présente une distribution ubiquitaire avec deux foyers pricipaux dans le Japon et le Pour-
tour Méditerranéen.

Les manifestations cliniques sont polymorphes, evoluent par des poussées ol res-
sorte la présence d'aphtose bucale, génital et iritis.

L'enveloppement neurologique, cardiovasculaire et pulmonaire aggrave le prognostic.

Le traitement se fonde surtout dans !'employe des drogues tells que la colchicine,
les corticosteroides et les immunodépresseurs.

(LA MALADIE DE BEHCET. Acta Reuma. Port., X (1): 23-40, 1985).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



1.
12.
13.

14.

15.

19.
20.

21.

23,
24,

25.

27.
28.

29.

31.
32.

33.

35.

37.

DOENCA DE BEHCET 39

BIBLIOGRAFIA

ALEMA, G.-— Behget's Disease. IN: VINKEN, P.J.; BRUYN, G.W. (eds). Handbook of Clinical Neuro-
logy. North-Holland Publishing Co. Amsterdam, Cap. 24:475-512 (1970).

McCARTY, D.P. — Behget's Syndrome. IN: Arthritis and Allied Conditions. 9th Edition, 671-76, (1979).
MASBON, R.M. and BARNES, 'C.J. — Behget's Syndrome with Arthritis. Ann. Rheum. Dis., 28:95-103,
(1969). :

O'DUFFY, J.D.; LEHNER, T.; BARNES, C.G. - Summary of the third International Conference on
Behget's Disease. J. Rheum. 10(1): 154-57, (1983).

JAMES, D.G. et al. — Behget's Syndrome. N. Engl. J. Med.301(8):431-2, (1979).

OHNO, S. et all. — Close Association of HLA — Bw 51 with Behget's Disease. Arch. Ophthalmol.
100:1455-8, (1982). .

LEHNER, T. et all. — An Immunogenetic Basis for the Tissue Involvement in Behget's Syndrome.
Immunology, 37:895-900, (1979).

WELSH, K.I. et all. — The Major Histocompatibility System and its Relevance to Rheumatological

Disorders. IN: Recent Advances in Rheumatology, cp. 7:147-65, (1983).

EGLIN, R.P. et ali. — Detection of RNA Complementary to HerpessSimplex Virus ‘in Mononuclear
cells irom patients with Behget's Syndrome and recurrent Oral Ulcers. Lancetr, 18:1356-60, (1982).
DENMAN, A.M. et all. — Lymphocyte Abnormalities in Behget's 'Syndrome. Ctin. Exp. Immunol.,
42::175-85, (1980).

Behget's Syndrome — Arthr. and Rheum., 24(2):251-4, (1981).

MORGADO, A. et a’'l. — Doenga de Behget. O Médico 1669(109):336-49, ( 1983)

KALBIAN, Y.Y. et all. — Behget's Disease, Report of Twelve Cases with three Manifesting as Pa-
pilledtma. Am. J. Med., 49, (1970).

BERNARDO, (.M. et all. —'Sindrome de Behcet. Presentacion de Nueve Casos y Revision de la
Literatura. Rev. Clin. Espariola, T,135(4):283-9, (1979).

WILKEY, D. t all. — Budd-Chiari Syndrome and Renal Failure in Behget's Disease. Am. J. Med.,
75.541-9, (1983).

GAMBLE, C.N. et all. —The Immune Complex ‘Pathogenesis of Glomerulonephritis and Pumonary
Vasculitis in Behget's Disease. Am. J. Med., 66:1031-8, (1979).

SAKANE, T. et all. — Functional ‘Aberration of T Cell 'Subsets in Patients with Behget's Disease.

Arthr. and Rheum., 25(11):1343-51, (1982).

VICTORINO, R.M.M. et all. — Cel:-Mediated Immune Functions 'and Immunoregulatory Cells in
Bahget's Syndrome. Clin. Exp. Immunol., 48:121-8, (1982).

AHMED, A.R. — Lynphocyte Sudies in Behget's Syndrome. Dermatologica, 164:175-80, (1982).
REIMER, G.. DJAWARI., D.— Lynphocytotoxicity for Oral Epithelial Celis in Behget's Disease.
Dermatologica, 164:82-9, (1982),

O'DUFFY ~ Behget's Disease. IN: Texbook of Rheumatolagy, KELLEY. HARRIS RUDDY, SLEDGE,
W.B. Saunders Company (eds) cp 74:1197-202, (1981},

MULLER, W.; LEHNER, T.— Quantitative Electron Microscopical ‘Analysis of Leukocyte Infiltration

in Ora! Ulcers of Behget's Syndrome. Br. J. Dermatol., 106:535-44, (1982).

SCHNITZLER, L.; FORTIER, P.: Maladie de Behget. Dermatofogie T. XXX. 53:3699-703, (1980).

VALESINT et all. — Circulating Immune Comulexes in Behget's Syndrome. Clin. Exp. Immunol.,

44:522-7, (1981). -

WILLIAMS, B.D.; LEHNER, T.-—Immune Complexes in Behget's Syndrome and Recurrent Oral

Ulceration. Br. Med. J., 1:1387-9, (1977).

FORDHAM, J.N. et all. — Polymonphonuciear Function in Behget's Syndrome. Ama Rheum. Dis.,

41:421-5, (1982).

AUBERTIN, M.E. — Le Syndrome de Behget. Bord. Med. 8(9).65-76, (1975).

HAIM, S§.; GILHAR, A.~— Clinical and Laboratory 'Criteria for the Diagnosis of Behget's Disease.

Br. J. Dermatol., 102:361-2, (1980).

HUBAULT, A HAMZA, M. de SEZE, S. — La Maiadie de Behget en 1975. Nouv. Presse Med.,
4(8).558-62, (1975).

HERSH, S.P. et all. — Behget's Syndrome. An Overlooked Entity in Otolaryngology. Arch. Otola-

ryngol., 108:250-2, (1982).

HAMZA, M. et all. — La Ma'adie de Behget. Etude de 22 Cas.Nouv. Presse Med., 4(8):563-6, (1975).

BONNET, M. — Immunodepresseurs et Syndrome de Behget. Bilan & long Terme. J. Fr. Ophtalmol.,

4(6-7 ):455-64, (1981).

BISSON, M.; AMOR, B.; KAHAN, A.; DELBARRE, F. — Les Manifestations Articulaires de L'Aphtose.

Sem. Hop. Paris, 47:2023-33, (1971).

YURDAKUL, S. et all. — The Arthritis of Behget's Disease: A Prospective Study: Ann. Rheum. Dis.,

42:506-15, (1983 ).

CAPORN, N. et all. — Arthritis in Behget's 'Syndrome. Br, J. Radiol., 56:87-91, (1983).

GIBSON, T. et all. — Synovial Histopatology of Behget's 'Syndrome. Ann. Rheum. Dis., 40:376-81,

(1981).

MOSKOWITZ, R.W. — Clinical Rheumatology., 2nd edit., Lea & Febiger (eds), Philadelphia, (1982).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



40 C. MIRANDA ROSA et ALL

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

51.

52

63.

54,

55.
56.

57.

58,
59,

60,
61.
62.

63.

JANBON, M. et all. — Les Manifestations Neurologiques de [a Maladie de Behget. J. Med. Mont.
pellier, 9(1):52-62, (1974).

MURGA SIERRA, M. et all. — Enfermedad de Behget. Comentarios a um Caso Clinico. Med. Clin..
61(7):414-6, (1973).

GALVAN, P. et all. — Sindrome de Behget con Manifestationes Neuroldgicas. Rev. Clin. Espafiola,
T612, 3-4:131-5, (1981).
JAMES, D.G. et all. — Recognition of the Diverse Cardiovascular Manifestations in Behget's Disease

Am. Heart J., 3:457-8, (1982).

SLAVIN, R.E;; GROOT, W.J. — Pathology of the Lung in Behget's Disease. Am. J. Surg. Pathol.,
5:779-88, (1981).

CHARLIER, P. et all. — Maladie de Behget avec Anéurysmes Artériels Pulmonaires. Nouv. Presse
Med., 10(34):2813-6, (1981).

SCHULTZ, G. et all. — Localisations Digestives de la Maladie de Behget. J. Radiol/., 62(10):515-20,
(1981).

KASAHARA, Y. et all. —Intestinal Involvement in Behcet's Disease. Dis. Col. & Rect., 24(2):-03-6,
(1981).

LAWRENCE, L. et all. — Surgical Implications of Behget's Disease. Arch. Surg., 115:79-80, (1980).
GILLILAND, B.C.; MANNIK, M. - Reiter's 'Syndrome, Psoriatic Arthritis, Arthritis Associated with
Gastrointestinal Diseasesi and Behget's Syndrome. IN: HARRISSON'S, Principles of Internal Medi-
cine, 9th Ed., Cp. 358:1886-7, {1980 ).

MOSKOWITZ, R.W.— Clnical Rheumatology. A Problem-Oriented Aproach. Lea & Fabiger, 2nd Edit.,
(1982), <

MICHET, C.J.; HUNDER, G.G.-—'Pericarditis. The Heart and Rheumatic Disease. Rheumatology 2.
ANSEL, B.; SIRKIN, P.R., Eds. Burterworths, Cp. 1:18, (1984},

GRENIER, F. et all. — Pulmonary [nvolvement in Behget's Disease. Am. J. Radiol., 137:565-69,
(1981).

CADMAN, E.C. et all. — Pulmonary Manifestations in Beh¢et ‘Syndrame. Arch. Intern. Med., 136:944-7,
(1976).

JEUNE, M. et all, — Manifestations Rénales au Cours de la Grande Aphtose. Nouv. Presse Med.,
9(38):2829-31, (1980).

HERREMAN, G. et all. — Behget's Syndrome and Renal Involvement: A Histological and Immuno-
fluorescent ‘Study of Eleven Renal Biopsies. Am. J. Med. Scien., 284(1):10-17, (1982).

LANDWEHR, D. et all. — Rapidly Progressive Glomerulo Nephritis in Behget's Syndrome. J AM.A,,

24415 J:1709-11, (1980).
OLSSON, P.S.-— Glomerulonephritis in Behget's Syndrome (Letter). JAM. A, 246(10):1087, (1981).

MIYACH!, Y. et all. — Colchicine in the Treatment of the Cutaneous Manifestations of Behget's
Disease. Br. J. Dermatol., 104:67-9, (1981}).
MORAGA, J. M. et all. — Valor Terapeutico de #a Colchicina en la enfeitmedad de Behget. Med.

Clin., 77(1):44-8, (1980).

HART, F.D. — Drug Treatment of the Rheumatic Diseases, 2nd Edit. Adis Presse Australia, (1981).
de MERIEUX, P. et all. — Treatment of Behget's Syndrome with Levamisole. Arthr. Rheumat.,
24(1):64-9, (1981).

WOLF, R.E. et all. — Treatment of Behget ‘Syndrome with Transfer Factor. J.A.M.A., 238(8):869-71,
(1877).

SAYLAN, T et all. — Thalidomide in the Treatment of the Behget's Syndrome Letter. Arch. Dermatol.,
118:536, (1982). )
JANVIER, G. et iall. — Le Traitement de fa Maladie de Behget par (a Thalidomide. Nouv. Presse
Med., 11(14):1080-1, (1982}.

MELO GOMES, J.A.; MELO GOMES, E. — Alguns Critérios de Diagnéstico em Reumatologia, Publ.
Ciba-Geigy Portuguesa, 24, (1979).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



ACTA REUMA. PORT,, X (1): 41-50, 1985

CLINICA PSIQUIATRICA UNIVERSITARIA

FACULDADE DE MEDICINA DE LISBOA
TEMAS |INTERDISCIPLINARES HOSPITAL DE SANTA MARIA
LISBOA - PORTUGAL

DEPRESSAO E REUMATISMO:
ALGUNS ASPECTOS CLINICOS E TERAPEUTICOS (*)
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RESUMO — Abordam-se as relagdes entre a patologia reu-
matismal e a psiquidtrica com incidéncia para a doenca depres-
siva nestas situacdes.

Passa-se, assim., em revista, algumas ajteracdes reumatis-
mais analisadas do ponto de vista psicossomdtico, e, através,
das descrigbes das personalidades prévias, acentua-se a inci-
déncia da depresséo nestes casos.

Em seguida fala-se das psicoses sintomaticas, em especial
do. sindroma depressivo, que podem ocorrer numa doenca reu-
matismal.

Com mais énfase, pela sua importadncia médica e social,
fala-se das depressdes latentes que se evidenciam por sintoma-
tologia reumatismal..

Por fim, citam-se as vivéncias depressivas que qualquer
individuo pode ter face & sua doenca reumatismal.

Para todos os casos se refere as terapéuticas mais ade-
quadas.

De um modo geral, pode-se dizer que as afecgbes reumatismais sdo um dos temas
da Medicina Psicossomaética, mas, na verdade, existem outras situacdes em que essas
doengas aparecem igualmente conectadas com a Psiquiatria.

Citando um exemplo comum, todos os clinicos gerais tém experiéncia das dificuldades
em tratar as «lombalgias» e também das exigéncias psicolégicas dos doentes que delas
sofrem.

(*) inspirado num trabalho apresentado no Simposio «Reumatismo e Psiquismo» do Il Congresso
Latinus et Portucatensis Reumatologiae, Lisboa, Outubro 1978,

(") Assistente Hospitalar de Psiquiatria do Hospital de Santa Maria. Clinica Psiquidtrica Universitaria
(Director Prof. P. Polonio).
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As doencas reuméticas seriam situagdes clinicas primariamente organicas, mas nas
quais os factores psicolégicos tém importancia etiopatogénica e/ou na manutencéo da
afecgdo. Seriam portanto doencas do foro psicossomatico, nas guais os sintomas néo
sdo substitutos simbélicos como acontece nas neuroses, mas sim produzidos directa e
imediatamente pelas emog¢des ou agravados por elas.

Outras situagdes clinicas hd, no entanto, que, embora se evidenciem sé por sintomas
somdticos, estes sdo a expressdo de perturbagbes psiquicas; é o caso das depressdes
latentes e equivalentes depressivos ou afectivos, cujos sintomas somaéticos podem perten-
cer a esfera reumatismal.

Noutras situacdes clinicas ainda, os factores psicolégicos assumem o papel etiolé-
gico mais importante, como acontece com certos sintomas somé4ticos de conversdo, sin-
tomas esses resultantes de conflitos intrapsiquicos.

Refiram-se igualmente as psicoses sintomaticas que podem eclodir no dmbito de uma
doenga reumdtica.

Por dltimo, ndo devemos deixar de aludir as diversas vivéncias psicopatolégicas que
o doente reumatismal pode experimentar face & sua doenga, geralmente crénica e muito
dolorosa.

Realmente, nestas doencas ha baixa da auto-estima; o paciente sente-se abandonado
ou rejeitado e facilmente entra em depressdo ou tenta compensar-se, vulgarmente através
do abuso de é&lcool, analgésicos ou tranquilizantes, pelo que se torna candidato a toxi-
comania,

Pode-se dizer que a dor, a impoténcia funcional e as deformacdes com alteragdo no
esquema corporal, conduzem a ansiedade e & depressdo, com grave risco de suicidio.

Tém-se descrito, todavia, respostas emocionais diferentes consoante o grupo etario
em causa; assim, se as crian¢as exageram o grau de dependéncia em relagdo aos fami-
liares ou aos terapeutas, nos adolescentes se estabelece um estado disférico com grande
ressentimento gerador de hostilidade e agressividade, se nos adultos aparece ansiedade
e depressdo, nos idosos aparece ainda depressio, mas de tipo inibido ou acompanhada
de um estado confusional.

Nao esquecamos que as respostas emocionais ao sofrimento se estendem aos fami-
liares do paciente, com transtorno das relagdes interpessoais e, por fim, das préprias
atitudes sociais.

Compreende-se que, nestes casos, & impreterivel uma complementacdo das terapéu-
ticas bioldgicas e psicolégicas.

Digamos, 'em sintese, que ao conceito psicossomético se soma o conceito soma-
topsiquico.

Na pratica clinica diaria, acontece que tanto as manifesta¢des patolégicas da doenga
como as da doléncia, se intrincam em vérios planos, sucedendo mesmo que hajam evo-
lugbes ou transi¢cbes de uns estados para outros, o que dificulta o diagnéstico e o
tratamento.

Do exposto infere-se a complexidade das inter-relagdes entre a patologia reumatismal
e a patologia psiquiatrica e o cuidado a ter na atitude terap8utica, dada a necessidade de
usar tratamentos de diversa indole em complementariedade pertinente.

Para nos cingir ao nosso tema e abordadas j4 as vivéncias depressivas do doente
reumatico face a sua moléstia, tentemos sistematizar as relacdes da depressdo com o reu-
matismo, através das situacdes clinicas citadas atrds: doengas reuméticas entendidas
como afecgdes do foro psicossomético, psicoses sintométicas no reumatismo e depressdes
latentes que se exprimam por sintomas reumatismais.

Naturalmente, estes diferentes estados implicam considerandos clinicos e terapéu-
ticos especiais.

Mais atrés tivemos oportunidade de explanar o conceito psicossomatico e o modo
como as doengas reuméticas sdo entendidas psicossomaticamente (WEINTRAUB — 1976).

Tem-se discutido muito a etiopatogenia destas situagbes e, de um modo geral, pen-
sa-se que & de tipo multidimensional, vérios factores de natureza diversa, tais como
genético-constitucionais, fisicos, ambienciais e, prevalecentemente, emocionais, se com-
binam de forma diferente para originar doengas diferentes.
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Dada a presumivel importancia dos factores emocionais, e 0os numerosos estudos de
indole psicanalitica sobre este tema, ndo espanta pois que haja uma abundante literatura
que aborda as personalidades pré-mdrbidas, os factores emocionais desencadeantes e 0s
de manutencio.

Como rasgos caracteriais mais comuns no doente reumético tém sido apontados a
rigidez e conformismo, o escripulo e perfeccionismo, a inibicdo afectiva, o masoquismo,
a extrema reaccao 4 doenca e, principalmente, o apertado controlo da agressividade.

Assinala-se, como curiosidade que, segundo muitos autores, nos psicéticos manifes-
tamente agressivos, é raro encontrar-se artrite reumatdide.

Adiante-se que as andlises das personalidades pré-mérbidas de varias doengas reu-
matismais acentuam os tragos depressivos marcados € 0 modo facil como essas persona-
lidades, mais vulnerdveis que a normal, entram em depressio.

Se o conflito sinfantil em face de uma méae pouco afectuosa e distante é interpretado
como hipotético factor desencadeante, é aceitdvel que a ansiedade e mesmo o medo em
relagdo & dor, as «paralisias», s deformagdes a uma morte préxima, possam ser factores
emocionais de manuten¢do da doenca.

As relagdes entre tracos da personalidade que, em muitos aspectos, se assemelham
aos descritos por TELLENBACH (1976} como predisponentes para as depressdes endé-
genas, os factores desencadeantes e os de manutengdo, com as vivéncias depressivas
ou mesmo com os sindromas ou as doeng¢as depressivas, sdo bébvias.

Detalhemos agora algumas andlises psicossométicas de doengas reumatismais, nas
quais a depressdo é um dado comum.

Assim,o gotoso (GRABER-DUVERNAY B. e GUYOTAT J. — 1966), sendo «bon-vivanty,
socidvel e hiperactivo por um lado e por outro, desconfiado, egocéntrico mas indepen-
dente, tem avidez da vida, suportando mal a imobilidade, recusando ajuda e em estado
constante de desafio e faz, por vezes, crises de depresséo.

Personalidade semelhante teria o individeo que sofre de artrite reumatéide (BOOTH,
G.C.— 1937; COBB, S. & coll. — 1959, 1965, 1969; CLEVELAND — 1969: HALLIDAY,
J.L.— 1942; MOOS, R.H. & SOLOMON, G.F. — 1965; REKOLA, J.K. —— 1973). Realmente,
este tipo de doentes t8m um comportamento instdvel, provocado por aspectos da sua
personalidade que entram em conflito; se exteriormente se apresentam controlados, cons-
cienciosos, activos, convencionais e socidveis, interiormente sdo emotivos, instdveis, agres-
sivos, inseguros; assim, oscilam entre a passividade e a hiperactividade, podem ter explo-
sbes emocionais e muitas vezes caiem em depressio.

Os individuos que sofrem de periartrite escdpulo-humeral teriam personalidade de-
pressiva (SAPIR, M. et CANET, L. — 1967; COVENTRY, M.B. — 1953), e seriam sujei-
tos a perturbacdes afectivas; tensos, preocupados, com forte sentido das responsabili-
dades, seriam incapazes de exprimir a sua tensdo e tornar-se-iam passivos, hipersensiveis,
depressivos. A periartrite seria uma doenca-refiigio, em que o bloqueio articular é a ex-
pressdo da tensao emocional, da agressividade incarcerada, seja agressividade caracterial
ou reactiva a uma situacéo.

No sindroma de Barré e Liéou (ISEMEIN et RAMIS — 1957; ROTES-QUEROL, J. —
1960), aos factores da cervico-artrose (cefaleias occipitais, dores cervicais, vertigens,
zumbidos, hipoacuUsia, fadiga visual e visdo «trouble», afonia e parestesias — simpético
cervical posterior) e vascular (artéria vertebral), juntar-se-ia o factor psiquico (seriam
frequentes os tracos da instabilidade, hiperestesia emotiva, ansiedade; personalidades
agressivas, vivendo frustradas, mal adaptadas socialmente ou entdo personalidades histe-
ro-fébicas; de qualquer modo sujeitas ao deprimir-se facil).

A dorsalgia benigna do adulto {ARLET, J. — 1954; ROTES-QUEROL, J. e BERNARD
CRISPI — 1960) (dor intensa, insuportéavel por vezes, com sinais fisicos ndo sé raros como
‘pobres, com pontos dolorosos no raquis, embora a sua mobilizagdo ndo arraste dor, com
auséncia de sinais radiolégicos e com sinais associados frequentes, como perturbagdes
menstruais, digestivas. menores — epigastralgias, intolerdncia alimentar, nduseas — per-
turbacdes psicossomaticas ou neurose ansiosa), seria prépria da mulher jovem, antes dos
40 anos, de personalidade ansiosa ou emotiva, psicasténica ou ciclotimica; de um modo
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geral muito neurotizada; agressiva e incapaz de se adaptar. Segundo alguns autores
(ROTES-QUEROL, J. — 1960) néo haveria dorsalgia benigna sem neurose.

Nas lombalgias {(BERGOVIGNAN, M. e DEMANGEAT — 1960) e coccigodinia (RO-
TES-QUEROL, J. & Coll. — 1962), para além das causas mecdnicas, hd que ter em con-
sideracio a importdncia psicolégica da regido lombar — o doente nado a vé, ndo a con-
trola e estd carregada de significado mitico: permite a postura erecta do homem, que
representa, simbolicamente, a afirmacdo de si préprio, a audacia, o éxito, etc. Ora, tanto
as lombalgias como a coccigodinia sdo queixas comuns nos individuos dependentes e
imaturos.

Como ha uma etiologia traumaética, ha, logo de inicio um drama emocional que
acompanha a dor e g impoténcia funcional; gera-se um estado de alerta para novas cri-
ses, com o estabelecimento simultidneo de manobras de evitamento, estado e manobras
que condicionam a ansiedade e a depressdo.

Nas lombalgias ndo orgdnicas, as essenciais ou cenestopdticas, encontrar-se-iam
personalidades ansiosas ou ostentativas, mas com facilidade originaria psicastenia por
«surménage» e descompensagao.

LADER M. (1972) fez criticas severas aos conceitos de doengas psicossomadticas,
medicina psicossomatica, aproximacgdo psicossomatica, etc., pelo seu pouco rigor cientifico.

Mesmo que nao se concorde com tais criticas, é indiscutivel que a investigacao
cientifica das doengas ditas psicossomaticas esbarra com grandes dificuldades metodo-
légicas.

Por um lado é dificil estabelecerem-se limites entre os sintomas sométicos quando
sdo equivalentes depressivos e a hipocondria, as cenestopatias e as perturbagbes psi-
cossomaticas.

Por outro lado, ha imbricagdes de sintomas; por exemplo, a tensdao provoca contrac-
¢do muscular, esta origina md circulagdo e portanto ma eliminagido dos catabolitos, do
que resulta dor; mas se a tensdo for provocada por ansiedade, esta aumenta a dor que,
prolongando-se, provoca ansiedade, criando-se assim um circulo vicioso.

Refiram-se também os estudos de GROEN & Coll. (1957) e de SPIEGELBERG (1955,
1968) que levaram 3 descricdo do «shift syndrom» e que mostraram a unidade que
existe entre depressdes e doencgas psicossomdticas, situagdes que em certos individuos se
podem alternar, ou ainda os estudos genéticos que revelam doenc¢as psicossomaticas nas
familias dos depressivos e vice-versa, como FERNANDES DA FONSECA (1963) demons-
trou, estudos que realgam igualmente estas dificuldades.

Em todas as chamadas doengas psicossométicas postula-se que as emogOes tém
um papel predominante; ora falar de emog¢des é falar do SNC e do SN vegetativo.

E por todas estas razdes que LADER diz ser necessério usar, a nivel de investigacao
cientifica, disciplinas rigorosas como as laboratoriais, por exemplo. Propde como vias de
pesquisa para as perturbagbes psicossomaticas, por um lado a psicofisiologia, com impli-
cacbes terapéuticas, de restc lembremo-nos do «biofeedback», e por outro a epidemio-
logia, quer em populagées teoricamente mais expostas a riscos de stress e de aconteci-
mentos vitais e sociais traumatizantes, como acontece com 0s emigrantes, quer na popu-
lacdo saudavel, quer noutras.

Importante é os estudos epidemioldégicos continuarem-se com investigagoes transna-
cionais e transculturais. ‘

Sem querer entrar nas infinitas discussbes que a medicina psicossomética tem pro-
vocado, ela representa a tradigdo hipocratica, o prolongamento moderno da medicina
tamiliar, uma reaccdo ao mecanicismo do século passado; estd assim ligada aos conceitos
de Medicina Humana, de analise existencial, de Medicina Antropolégica.

Contudo os aportes teéricos mais abundantes partiram da escola psicanalitica. Nao
espanta pois que haja uma enorme literatura que aborda as personalidades pré-mérbidas,
os factores emocionais desencadeantes, as psicodinamias mais frequentes, etc., debaixo
dos pontos de vista teéricos dessa escola, como j& dito anteriormente, nem espanta tam-
bém que, embora a medicina psicossoméatica proponha terap8uticas biolégicas variadas,
como por exemplo psicofdrmacos, E.C., curas de sono, com ou sem hospitalizagéo, etc.,
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o peso da terapéutica cai nas técnicas psicoterdpicas ja referidas com algum pormenor
em outro trabalho (M. PAES DE SOUSA — 1980). Citemos algumas como exemplos.

Tém-se utilizado as mais diversas psicoterapias, como as de apoio até os grupos
Balint, psicoterapia analitica de Margolin, psicoterapias verbais, feitas face a face, como
a de Alexander, ou as que visam a expressdo corporal como o psicodrama, expressdo
cénica, musicoterapia, relaxagdo de Schultze, reeducagdo psicoténica de Ajuriaguerra, ou
de Gerda Alexander, etc.

As curas analiticas classicas, individuais ou de grupo, sé raramente sido indicadas,
podendo mesmo tornarem-se perigosas, dada a vulgar resisténcia do doente em estabe-
lecer transferdncia.

Nao cabe aqui descrever estas diversas técnicas. O que nos parece mais Gtil e de
justica evidenciar é o facto de a Medicina Psicossomética ter proposto, principalmente,
uma atitude terapéutica geral perante o doente.

Permita-se-nos transcrever o que escrevemos em trabalho anterior (M. PAES DE
SOUSA — 1980):

«Salientemos desde j4 a importdncia da primeira entrevista que permite estabelecer
uma boa relacao médico-doente. Toda a terapéutica vai assentar na compreensao pro-
funda, por parte do médico, da relacdo gue se estabeleceu com o doente.»

«Existem numerosos perigos para a evolucdo terapéutica da afeccdo, devidos a pos-
siveis atitudes erradas do médico. Por exemplo: frequéncia e repeticdo de exames, sé
por medo de deixar escapar uma lesdo orgénica, ou entdo evitar exames, sé para agradar
ao doente; tentar curar perturbacdes somaéticas que afinal séo neuréticas; recusar tratar os
doentes porque sd0 «malucosy, sdo doentes «imagindrios», sdo para os psiquiatras; tomar
decisdes medicamente certas mas inaplicdveis & personalidade ou situagdo do doente;
prescrever medicamentos sem tomar em consideragdo o estado psiquico; tentar tratar o
estado psiquico com drogas inadequadas, etc., etc. De todos estes erros pode resultar
iatrogenia.»

«Muitas vezes o doente fica reconhecido ao médico; mas sucedendo-se os exames,
os diagnésticos, as terapéuticas, os escassos resultados, torna-se finalmente descrente
e agressivo. Dai a grande necessidade da terapéutica ser programada entre médico e
doente.»

As doencas sométicas acompanham-se algumas vezes de psicoses, que se designam,
por isso mesmo, psicoses sintomdticas.

Chamamos desde j& a atencdo para a inespecificidade que caracteriza estes estados;
a mesma doenga pode dar origem a diferentes afeccdes psiquidtricas, a mesma afecgéo
psiquidtrica pode ser originada por diferentes doengas somaéticas.

As psicoses sintomdticas no decorrer de doencas reumdaticas sdo raras; aparecem
mais nos homens adultos e parecem ser excepcionais nas criangas.

Como jé& se disse, os sindromas mais frequentes nas psicoses sintométicas sdo os
confusionais ou confuso-oniricos; no entanto, podem ocorrer igualmente depressdes.

Por exemplo no RAA, tem-se descrito formas melancélicas agudas, com confusdo
inicial. Embora excepcionalmente, nas criangas com RAA tem-se descrito uma forma
depressiva, em que além de irritabilidade, inquietacdo e instabilidade emocional, ha dimi-
nuicdo da actividade psiquica, perturbagcdes da meméria, etc.; mas no caso das criangas,
quando hospitalizadas, como o afastamento do meio familiar deve ser um factor a consi-
derar, pode ser que as depressdes ndao sejam sintométicas mas sim reactivas. H4 formas
menos agudas, que se expressam, no entanto, por depressdes com tendéncia ao suicidio.

Na artrite reumatdide é frequente observarem-se estados ansiosos e depressdes.
RIMON (1969, 1971), por exemplo, em 100 mulheres com artrite reumatéide, encontrou
29% deprimidas; resultados semelhantes encontraram ROBINSON e COBS (1972), MOL-
DOFSKY e ROTHMAN (1971) num grupo de doentes com artrite reumatéide tratado com
corticosterdides e ainda BURRY e ZAPHIROUPQULOS (1976) que verificaram haver 46%
de depressdes, em doentes com artrite reumatéide, que de resto melhoraram com o uso
de antidepressivos.
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Curioso é as crises gotosas poderem-se desencadear com emogdes tristes, fadiga
psiquica ou esforgo intelectual, ou seja com um estado de humor depressivo; nos doentes
de PMD, as crises gotosas sdo mais frequentes nas fases depressivas.

Tém sido descritas, como muito frequentes, apds as crises gotosas, situagdes depres-
sivas com hipocondria e, no intervalo das crises, entre outras alteragoes psiquiatricas,
ainda as depressdes.

Outros exemplos se poderiam dar.

A etiopatogenia das psicoses sintoméaticas tem sido muito discutida; no que respeita
as que surgem nas afeccdes reumatismais falou-se em «encefalite reumdtica», pois em
achados de aut6psia verificou-se haver ndo s6 cardiopatias como congestdo difusa cere-
bral, com endartrites meningeas e corticais que explicariam os focos de amolecimento;
também se falou em alteracées humorais ou auto-imunes que explicariam tanto as
alteracdes artro-musculares como as viscerais, neurolégicas ou psiquicas. (M. PAES DE
SOUSA — 1980).

Para a correcta terapéutica das psicoses sintomaticas nas doencas reumatismais
exige-se uma intima colaboragao entre o psiquiatra e o reumatélogo.

Deve-se notar, no entanto, que a profilaxia e tratamento correcto dos reumatismos
reduziram as complica¢des psiquiatricas.

A terapéutica das psicoses sintomaticas coincide, essencialmente, com o tratamento
do reumatismo; muitas vezes os dois tipos de moléstias desaparecem simultaneaments;
outras vezes a psicose segue um curso auténomo e necessita de terapéutica especifica-
mente psiquiétrica.

Ndo vamos falar da terapéutica a seguir nos casos, os mais vulgares, em que hé
confusdo mental, alucinagdes, delirio, agitagdo psico-matora, etc.

Quando a psicose sintomatica se expressa como depressdo, o tratamento princeps,
sdo os antidepressivos, principalmente os sedativos como a Amitriptilina, Doxepina, Mapro-
tilina, etc., pois nestes casos, os activadores podem ocasionar agitagdao psicomotora, com
ou sem delirio, com ou sem confusdo mental.

Devem-se asgociar aos antidepressivos, os ansioliticos que além de combaterem a
ansiedade, diminuem a tensdo, prépria dos reumatismos; tem-se aconselhado também a
técnica da insulina sedativa, associada & terapéutica psicofarmacolégica.

Nos casos graves, com risco de suicidio, é necessario por vezes, usar os E.C..

Nao podemos deixar de referir que, com frequéncia, as perturbacdes psiquiatricas
nao estdo relacionadas com as doeng¢as reumaticas, mas sim com o seu tratamento. Na
verdade, a ingestdo, mesmo que terapéutica, de salicilatos, cortisona, ACTH, pode-se
acompanhar de alteragdes psicopatolégicas que, se bem que mais vulgarmente da esfera
da consciéncia e da psicomotricidade, podem ser da esfera afectiva e até da personali-
dade global; realmente tém-se descrito fases maniformes e depressivas.

Nestes casos deve-se interromper o anti-reumatismal e iniciar a terap8@utica psiquid-
trica adequada.

Abordemos agora o importante problema das depressdes latentes.

A importancia deste tipo de depressdes radica no facto de a principal e, dirfamos,
omnipresente queixa ser de ordem soméitica e de os sintomas psiquicos da esfera depres-
siva serem inaparentes. Daqui resulta que o médico tem tendéncia a concentrar as suas
preocupacdes diagnésticas e terapéuticas sobre o plano somatico, o que é agravado pela
negacdo, quase sistemética, que os doentes fazem da existéncia de problemas psiquicos.

Este tipo de depressdes tem vindo a aumentar de frequéncia, levantando delicadas
dificuldades clinicas.

Os diferentes autores que se tém dedicado a este tema, tém designado estes estados
de diversos modos: depressdo latente (BARAHONA FERNANDES — 1973), mascaradas,
larvadas, depressio sine uopressione, equivalentes depressivos (LOPEZ IBOR ALINO —
1973}, equivalentes afectivos (FERNANDES DA FONSECA — 1963); as depressoes alo-
timicas (POLONIO — 1984), se bem que ndo sejam totalmente sobreponiveis ao con-
ceito de depressdes mascaradas, aproximam-se no entanto desse conceito.
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As depressoes latentes sdo depressdes endégenas, nas quais os sintomas depressivos
subjectivos estdo ocultos por sintomas somaticos prevalescentes e revestindo os aspectos
mais variados; os sintomas psiquicos, mesmo quando se acabam por descortinar, sdo
geralmente vagos, difusos, mal delimitados.

Referimos em seguida alguns exemplos das queixas mais habituais nestes doentes
e 6 facil verificar-se a sua multiplicidade :

1. Perturbagbes do sono: insénias inicial e intermediaria.
2. Cefaleias (desde pressdo cefdlica a nucalgias).

3. Perturbagdes gastro-intestinais (anorexia, nduseas, epigastralgias, espasmos intes-
tinais, obstipacao, diarreia).

4. Perturbagdes respiratérias (sensacdo de estrangulamento, dispneia, constriccdo
torécica).

5. Perturbacbes cardiacas (opressdo précordial, crises taquicardicas, extrasistoles,
précordialgias).

6. SensacOes desagradaveis nas extremidades (parestesias, tremores, vibragdes,
¢restiessiegs»).

7. Sensagdes de frio, diaforese.

8. Algias variadas com predominéncia na coluna vertebral (glossalgias, cervicalgias,
dorsalgias, lombalgias com ou sem ciédtica, meralgias, braquialgias, sindroma
escapulo-humeral, sindroma do canal carpiano, panalgias).

Pontos a ter em consideragdo no diagnéstico é a pesquisa paciente e aprofundada do
sindroma depressivo psiquico, valorizando os seguintes aspectos:

O humor depressivo, pessimismo, ansiedade, lentificacdo ou inibicdo ideo-motora,
hipomimia ou amimia, ou pelo contrario um certo grau de agitac@o psicomotora com inquie-
tacdo motora, actividade imperiosa mas imotivada ou mesmo franca agitacdo, indecisdo
e ideias de morte, e todos os sintomas sométicos gerais e neurovegetativos préprios das
depressdes: anorexia, astenia, algias, insénia, emagrecimento, diminuicio da libido, pertur-
bagbes menstruais, etc.

Naturalmente que deve ter-se em consideragdo que esta sintomatologia ndo s6 é
muitas vezes mitigada, como estd sempre oculta e dificil de pesquisar portanto; por
outro lado, deve tentar-se separar a queixa somatica prevalescente com que o doente
aparece e 0S sintomas somaticos préprios do quadro depressivo que devem ser também
procurados.

Elementos importantes para o diagnéstico sdo o curso fasico destes estados e a
variagdo diurna da intensidade patolégica: como acontece nas depressdes enddgenas, 0S
doentes sentem-se pior de manha e methoram para a tarde.

Ndo devemos esquecer os antecedentes familiares (casos de perturbacgdes afectivas nos
familiares do doente, como foi descrito por exemplo por FERNANDES DA FONSECA —
1963) e os pessoais (se ja teve anteriormente depressdes), com estudo ainda da perso-
nalidade pré-mérbida (FERNANDES DA FONSECA — 1963, refere que as mais vulgares
sdo as ciclotimicas, ansiosas ou anancasticas).

Facto essencial ao diagnéstico é o terapéutico, pois estes estados, rebeldes a todas
as terapéuticas sométicas dirigidas aos véarios sintomas, regridem com facilidade aos tra-
tamentos psiquidtricos antidepressivos, com relevincia para os timolépticos e sé mais
raramente a electroplexia.

Nao vamos descrever a terapéutica, o que j& fizemos com algum pormenor em tra-
balho anterior (M. PAES DE SOUSA — 1980}, mas chamamos a atencdo para o facto
de a terapéutica bioldgica dever ser complementada com psicoterapia, pois as depressdes
latentes neurotizam-se secundariamente com frequéncia, muitas vezes com- institui¢cdo da
hipocondria, possivelmente na sequéncia dos inUmeros exames complementares, exaustivos,
a que o doente é sujeito.
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Infere-se do que foi dito que as depressGes latentes tém graves repercussées sécio-
-econdémicas, dada a sua frequéncia (20% segundo DOWLING e KNOX — 1964 e LESSE
—- 1968), o alto nimero destes doentes que se suicidam, quando internados em Servigos
de Medicina, e exactamente nos primeiros dias de hospitalizagdo, no periodo reservado
a observagdo clinica e a longa evolugdo sem terapéutica psiquidtrica (LESSE — 1968,
encontrou em 100 doentes, 84 evoluindo hd mais de um ano, 69 ha mais de 2 anos e
alguns ha mais de 5 anos).

Compreende-se a importdncia e mesmo a obrigatoriedade de um diagnéstico correcto
e precoce para se poder instituir terapéutica mais especifica.

Pudemos verificar, no decorrer deste trabalho, como h& uma relagido frequente,
intima e complexa, entre a depressdo e o reumatismo.

Nés préprios {M. PAES DE SOUSA e col. — 1984), numa prospecgio das afeccoes
psiquicas de uma populacdo de doentes da coluna, escolhidos ao acaso numa consulta
de reumatologia, doencas essas variadas e evidencidveis clinica e radiologicamente,
encontrdmos, com o uso da B.P.R.S., escala que é de facil manejo, bastante estandar-
dizada e cobrindo bastante bem a patologia psiquidtrica, 15 doentes, em 18, com «scores»
totais acima do normal.

Os sintomas que mais contribuiram para esses valores altos foram as preocupacdes
somaticas, ou seja a hipocondria, a ansiedade, a tensdo, o humor depressivo, a inibigdo
motora entendida como falta de iniciativa e alteragdes do contetido do pensamento, dizendo
respeito a ideias htpocondrlacas ou depressivas, com pessimismo, desinteresse de tudo,
nao valer a pena viver, ideias suicidas ou de incurabilidade.

Ou seja, esbogam-se ou existem mesmo, sindromas ansiosos, depressivos, ango-
-depressivos e/ou hipocondriacos.

Apesar de a amostra ser pequena, o facto de ser escolhida ao acaso, dé-lhe um

certo significado, segundo pensamos.
Curioso € a maior parte dos doentes terem personalidades pré-mérbidas de tipo neuro-
tizado {14) pois os depressivos e o0s introvertidos s3o também inseguros. No entanto,
os doentes cuja personalidade pré-mérbida era normal apresentaram igualmente «scores»
totais altos na B.P.R.S. e os sintomas mais cotados eramy os mesmos, 0 que parece indicar
que a patologia psiquidtrica ndo est4 relacionada com os tragos neurdticos da persona-
lidade, pelo menos exclusivamente, mas sim com a existéncia das doengas da coluna.

Para finalisar gostariamos de dizer, em sintese, que ndo se pode conceber a Medi-
cina sendo como Medicina Humana, j4 que o Homem doente, é sempre atingido no seu
todo Pessoal.

RESUME

On aborde les relations entre la pathologie rhumatismale et celle psychiatrique, avec
incidence sur les dépressions dans ces situations.

On étude quelques maladies rhumatismales du point de vue psychosomatique et
aussi les personnalités antérieures et on conclue sur |'evidence de la dépression dans
ces cas-la.

Aprés on parle des psycoses symptomatiques spécialment les dépressions qui peu-
vent paraitre dans une maladie rhumatismale.

.On remarque l'importance médicale et sociale des dépressions masquées avec des
symptomes eminemment rhumatismales.

A la fin on parle des vivences dépressives gu’un sujet atteint d’'une maladie rhuma-
tismale peut avoir.

Dans tous les cas on aborde les thérapeutiques les plus convenables.

(LA DEPRESSION ET LE RHUMATISME. QUELQUES ASPECTS CLINIQUES ET THE-
RAPEUTIQUES. Acta Reuma. Port., X (1}): 41-50, 1985).
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SUMMARY

We studied the connections between the rheumatological pathology and the psychia-

tric one specially the depression in these situations.

We analysed some rheumatological entities in the psychosomatic point of view, and

also the previous personalities and we concluded to the importance of depressions in
that cases.

After we speak about the symptomatic psychoses, specially the depressive sindrome,

that occured in the rheumatological diseases.

Depressions masked with rheumatological symptomes are studied also because of

their medical and social importance.

Finally we analysed the depressive reactions we observed in an individual with a

rheumatological disease.

In every case we direct to the addequated therapeutics.
{THE DEPRESSION AND THE RHEUMATIC DISEASES. SAME CLINICAL THERA-

PEUTICAL ASPECTS. Acta Reuma. Port., X (1): 41-50, 1985).
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SINDROME DAS MAOS DO DIABETICO

(Sindrome de limitacdo da mobilidade articular em doentes
com diabetes mellitus tipo |)

J. A. MELO GOMES ('), JAIME C. BRANCO ('), ODETE ANDRE (}),
PEDRQ E. LISBOA (®) e M. VIANA QUEIRGS (%)

RESUMO -— Embora reconhecido desde 1957, o sindroma
de limitacdo da mobilidade articular associado & diabetes melli-
tus (DM) tipo | s6 recentemente comegou a suscitar o interesse
e a atengdo dos investigadores.

Descrevemos 3 casos clinicos que tivemos oportunidade
de observar e tratar nos altimos 5 anos, e que sé&o os primeiros
deste sindroma publicados na literatura médica portuguesa.

Os 3 doentes (2 do sexo masculino + 1 do sexo feminino)
tinham DM tipo | com longa duragd@o (superior ou igual a 13
anos), limitagdo da mobilidade de aigumas articulagdes das
méos e dos pés, aumento da espessura e diminuigdo da elastici-
dade da pele das méaos, bem como baixa estatura.

A etiopatogenia e as implicagdes prognodsticas deste sin-
droma séo discutidas.

INTRODUGAO

Sdo bem conhecidas, e frequentemente mencionadas, as repercussdes da Diabetes
Mellitus (DM) sobre os pés, as quais sdo importante causa de morbilidade e mortalidade
nestes doentes 1.

A maioria dos livros de texto ignorava contudo, até muito recentemente, as altera-
¢oes surgidas ao nivel das maos destes doentes, com excep¢ado das causadas pela poli-
neuropatia diabética 2. A primeira referéncia a altera¢cdes cutdneas e da mobilidade arti-
cular das méos de diabéticos surgiu na literatura médica em 1957 % tendo curiosamente
passado cerca de 14 anos do aparecimento do segundo trabalho* sobre o mesmo
assunto.

As alteracOes cutdneas e articulares frequentemente detectadas nas mdios de doentes
com DM insulino dependente (DM tipo 1) sdo clinicamente muito semelhantes as da escle-

(') 1Internos do Internato Complementar de Reumatologia do H. S. Maria.

(2) Assistente Hospitalar de Diabetologia do H. S. Maria.

(?) Chefe de Clinica de Diabetologia do H. S. Maria. Professor Auxiliar Convidado da Faculdade de Me-
dicina de Lisboa.

(*) Doutorada em Medicina. Assistente Hospitalar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Res-
ponsével pelo Nuacleo de Reumatologia do Servigo de Medicina IV do Hospital de Santa Maria
(Dir.: Prof. Fernando de Padus).
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rodermia, razdo pela qual foram recentemente classificadas como «Sindroma semelhante
a esclerodermia» («scleroderma-like»)®.

Observamos recentemente 3 doentes com DM tipo | em que eram evidentes as alte-
racoes cutidneas e da mobilidade articular'das maos caracteristicas deste sindroma, e que,
tanto quanto sabemos, sdo os primeiros publicados na literatura médica portuguesa. Séo
estes 3 casos clinicos que passamos a descrever,

CASOS CLINICOS

1.2 Caso Clinico — F.J.V., sexo masculino, 24 anos de idade, com DM tipo | iniciada
ha 18 anos (aos 6 anos de idade), tratada irregularmente no inicio, e satisfatoriamente,
pela educacio diabetoldgica do préprio, com autovigildncia das glicosurias e auto-regula-
céo diaria das doses de insulina, desde os 18 anos de idade, tendo como tnica complica-
¢ao retinopatia diabética nao proliferativa.

Aos 15 anos de idade, 9 anos apés o inicio da diabetes, comegou a notar alteragio
da pele dos dedos das maos (diminuigdo da elasticidade), acompanhada de limitagdo
indolor da mobilidade das articuiagdes interfalangicas distais (IFD) dos dedos das duas
maos (Fig. 1A) e dos dedos dos pés, onde surgiu também deformacdo progressiva dos
hallux em valgo.

Aos 19 anos de idade detectamos-lhe um nédulo tendinoso na regido palmar da mao
esquerda, que causava um 3.2 dedo «em gatilho» {«trigger finger»). Efectudmos entdo uma
infiltracdo local com um corticosteroide, tendo desaparecido o nédulo e a sintomatologia
que originava. Cerca de 2 anos depois (aos 21 anos de idade) verificou-se recidiva do
nédulo e da sintomatologia, tendo o doente recusado nova infiltragcdo «por ndo ter dores».

O doente nega outros sintomas sugestivos de doenca difusa do tecido conjuntivo,
sendo 0s seus antecedentes pessoais e familiares irrelevantes.

Exame Objectivo: Peso - 50 Kg; Altura - 1,54 m; Nas maos ha conttracturas em flexdo
das IFDs dos dedos, com excep¢do do 1.2 dedo bilateralmente, e a pele é impossivel de
preguear no dorso da 1.7 falange de todos os dedos. Os movimentos e a palpagdo das
méos sdo contudo completamente indolores.

Nos pés ha contracturas em flexdo das IFPs de todos os dedos e hallux valgus bila-
teral. O restante exame objectivo é completamente normal, ndo havendo nomeadamente
sinais de polineuropatia diabética e/ou sindroma do canal céarpico.

Laboratério: Hemograma, electroforese de proteinas, provas de fungdo renal e hepa-
tica, normais; velocidade de sedimentacdo globular (VS) de 8 mm/1.? hora (Westergreen):
proteina C -reactiva, RA teste, reaccdo de Waaler-Rose e anticorpos anti-nucleares
negativos.

Auséncia de alteracdes radiolégicas ao nivel das maos e pés.

2.2 Caso Clinico — C.M.N., sexo masculino, 17 anos de idade, marceneiro, com
DM tipo | iniciada hd 13 anos (aos 4 anos de idade), com controle irregular até aos 14
anos, altura em que foi equilibrado satisfatoriamente pela educacdo diabetolégica do pré-
prio e dos pais, com autovigilancia das glicosurias e auto-regulagido diaria das doses de
insulina, sem retinopatia e/ou nefropatia. Refere desde os 11 anos de idade dificuldade
em fazer a extensdo completa dos dedos das 2 maos, e concomitantemente diminuigao
da elasticidade da pele das duas maéos.

Desde os 16 anos refere parestesias e hipostesia no territério do nervo mediano,
bilateralmente, que o impediam, quase por completo, de desempenhar a sua actividade
profissional. O doente nega outros sintomas sugestivos de doenga difusa do tecido con-
juntivo, sendo os seus antecedentes pessoais e familiares irrelevantes no contexto da
doenga actual.

No exame objectivo ha a salientar o peso de 50 Kg, e a altura de 1,48 m, sendo o
restante exame objectivo geral (facies, aparelhos cardiaco e respiratério, sistema linfa-
tico e abdomen) normal. Nas maos verifica-se ser impossivel a extensdo completa das
articulagbes IFPg e IFDs dos 2.9, 3.2, 42 e 5.° dedos (Fig. 1-B e Fig. 2), sendo a pele
mais espessa e impossivel de preguear ao nivel do dorso dos dedos e das paimas das
mios. Verificava-se também a existéncia de hipostesia no territério do nervo mediano, bila-
teralmente, bem como sinal de Tinnel e manobra de Phalen positivas bilateralmente. Nos
pés observa-se extensdo, dificilmente redutivel, das 4. e 5. metarso-faldngicas, bila-
teralmente.
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Laboratério: Hemograma, electroforese de proteinas séricas, provas de fungdo renal
e hepatica normais. VS de 10 mm na 1.? hora. Proteina C-reactiva, RA teste e reacgéo

de Waaler-Rose negativas.
Radiogramas das maos e dos pés sem alteragcdes Osteo-articulares.

Figura 1 — Avaliacdo da limitacdo da extensdo das articulagbes dos dedos das mdos (metacarpo-
-falangicas == MC; inter-falangicas proximais == [FP; inter-faldngicas distais = IFD) através do sinal da
prece, nos 3 doentes com limitagdo da mobilidade articular associada a diabetes mellitus tipo | estu-

dados por nés.

A) F.J.V., sexo masculino, 24 anos (1.« Caso clinico) — é bem nitida a himitagdo da extensdo das
articulagbes IFD (2.« a 5.9), tendo as restantes articulagbes das maos mobilidade normal.
C.M.N_, sexo masculino, 17 anos (2.c Caso clinico} — observa-se limitag3o da extensdo das arti-
culagbes IFP e IFD dos 2., 3.2, 4 e b dedos das duas maos

C) M.A.P., sexo femimino, 35 anos (3 Caso clinico) — é também bem evidente a impossibilidade
de fazer a extens3o completa das articulagbes IFP e IFD dos 2.0, 3., 4¢ ¢ 5.¢ dedos das duas méaos.
D) M. P, sexo feminino, 24 anos, saudédvel — sinal da prece normal.

Apds a confirmacao electromiografica do diagnéstico clinico de Sindroma do Canal
Carpico, e da confirmagdo da suspeita de polineuropatia diabética de grau ligeiro, efec-
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tudmos infiltracdo local dos dois canais carpicos com um corticosteroide, tendo-se verifi-
cado diminuicdo acentuada da sintomatologia neurolégica ao nivel das maos, com conse-
quente melhoria da capacidade funcional e profissional (passou a conseguir trabalhar de
forma normal).

3.2 Caso Clinico — M.A.P., sexo feminino, 35 anos de idade, doméstica, com DM
tipo | iniciada hd 24 anos {aos 11 anos de idade), tratada desde os 15 anos com insu-
lina, mas com controle deficiente da DM, ndo sé durante os 4 anos que antecederam o
inicio do tratamento, mas também durante os primeiros 14 anos de terapéutica insulinica.
Actualmente, e ja desde ha 6 anos estd mais satisfatoriamente equilibrada por autocontrole
terapéutico, mas j& tem a «triopatia» bem manifesta: Retinopatia proliferativa, Nefropatia
{(com um episédio de papilite necrosante) e Polineuropatia.

A doente refere desde ha 15 anog (20 anos de idade), diminuicdo da elasticidade
da pele das méaos, bem como limitagio progressiva da mobilidade (inicialmente da extensdo
e posteriormente também da flexao) das articulagdes IFPs e IFDs dos 2.2, 3.2, 42 e 5.2
dedos das duas maos, desde os 32 anos de idade.

Restantes antecedentes pessoais irrelevantes. A mae da doente tem DM tipo Il nio
insulinodependente, e um filho da doente, de 5 anos de idade, tem, como ela, DM tipo |.

No exame objectivo geral ha a salientar: Peso-55 Kg; Altura-1,55m; acentuada dimi-
nuicdo da acuidade visual dos 2 olhos (conta dedos a 1 m); restante exame objectivo
geral normal.

Nas mios, a pele é impossivel de preguear ao nivel do dorso dos dedos, e a flexdo
e extensao das IFPs e IFDs dos 2.2, 3.2, 4.2 e 5.2 dedos encontram-se limitadas bilateral-
mente, de forma indolor. (Fig. 1-C). Existem ainda sinais clinicos de Sindroma do Canal
Carpico bilateral (hipostesia e parestesias no territério do nervo mediano), e um quisto
sinovial no dorso do punho direito.

Laboratério: Hemograma, electroforese de proteinas séricas e provas de fungdo renal
e hepética normais. VS de 13 mm na 1.7 hora. Proteina C-reactiva, RA teste e reaccéo
de Waaler-Rose negativas.

Radiograma das maos sem alteragdes Osteo-articulares.

Figura 2 — Fotografia das maos de C.MN., sexo masculino, 17 anos.

A) Observa-se mtidamente a incapacidade de efectuar a extensdo completa das articulagbes IFP
e IFD dos dedos das duas méos.

B) Quando o doente tenta forcar a extensdo completa das mesmas articulagbes verifica-se 0O
aparecimento de zonas de palidez localizada (setas —3) nos locais em que a pele e os tecidos subcutd-
neos ficam sob maior tensdo. Este achado constitui evidéncia de que a limitagéo indolor da mobilidade
articular observada n3o tem a sua origem na articulacdo, mas sim nos tecidos peri-articulares.

DISCUSSAO

Os trés casos clinicos relatados sdo tipicos do Sindroma de Limitagdo da Mobili-
dade Articular {LMA) descrito em doentes com DM tipo |3.46, e referido como presente
em cerca de metade dos doentes com duragdo da doenga superior a 9 anos. Estes foram
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os primeiros casos que tivemos oportunidade de observar, e justificaram um estudo pros-
pectivo, agora em curso, entre os doentes da Consulta de Diabetologia do H. Sta. Maria.

Nos nossos 2 primeiros casos especialmente, a associacdo de baixa estatura e LMA
3 DM tipo | evocam o sindroma constituido por esta triade e descrito em 19748,

A associacdo de esclerose cutdnea digital, semelhante & da esclerodermia, como
verificimos nos nossos 3 casos, levou j& alguns autores® a considerarem este sindrama
um modelo promissor para futuros estudos reumatolégicos. Efectivamente, tal como
acontece frequentemente na esclerodermia, sdo as altera¢bes observadas ao nivel da pele
e tecidos moles peri-articulares as principais rsponsaveis pela LMA indolor observada
nestes doentes.

Tal como verificdmos nos nossos doentes (Quadro 1), as aiterages cutineas e arti-
culares caracteristicas do Sindroma de LMA associam-se frequentemente a outras altera-
¢bes das mdos 10, tais como os «dedos em gatilhoy (Caso 1), e o Sindroma do Canal
Carpico (Casos 2 e 3). Efectivamente sido variadas, embora por vezes coincidam no
mesmo doente, as alteragdes da mao do diabético cujas caracteristicas se encontram resu-
midas no Quadro lI, adaptado de Rosenbloom 11,

QUADRO 1
Algumas caracteristicas clini dos 3 com diab Hli tipc | dad
tdade de Adicul. ¢/LMA \dade Alterag. Pale .
Nome | )dade ] Sexo | Altura | Peso Inicio de Outras alteragdes
da DM Mios pgs | tnicio espes. elast. das mios
(1) Fav | 24 &, M 1,54 m | 50 Kg 6 a. 1FD (2.3,4,5) IFP | 15 a. + + 3. dedo «em gatilho»
Sindrome do canal car-
{2) CMN| 17 a. M 1,48 m | 50 Kg 4 a. IFP e IFD MTF [ 11 3. + + pico bilateral
{(2.3.45)
Sindrome do canal car-
pico bilateral + quisto
(3) MAP| 35a. F 1,55 m | 65 Kg 11 s 1FP e IFD e 32 a. - + sinovial do punho direito
(2.3.4,5)

(Legenda: DM = diabetes mellitus: Articul. ¢/LMA = articulagdes com limitagdo da mobilidade; MTF = metatarso-falangicas; |FP =

inter-faldngicas proximais; IFD = inter-faldngicas distais; Alterag. Pele = alteracdes cutdneas: espes. = aumento da espessura,
elast. = diminuigho da elasticidade; + = presente: — = auseme)
QUADRO I

Caracteristicas clinicas de véarias alteracdes da mao associada & diabetes mellitus.
{Adaptado de Rosenbloom ')

- Articulaces & i
Alteragdo geralmente gnngidas DOR Masculo Nervo Qutras caracteristicas

Contractura de MCF, IFP (3, &) —_ N N Fascia espessada; so6 brancos europeus;

Dupuytren Bd /‘lg_): 10-15% associado a DM: nunca
nos jovens.

Tenossinovite MCF, IFP (1. 3, 4) + N N 1/3 associado a DM: marcada predominén-

dos flexores cia do sexo feminino

Sindroma do MCF, IFP (todas) + Atrofia velocidade DM em 5-16%: mais provavel por neuropa-

canal céarpico palmar de condugdo tia que por compressao, gquando associado
& Dt (com diminuigio da velocidade de
condugdo também no nervo cubital).

Algodistrofia Contracturas 4 FFF Atrotia ? QOsteoporose da mio afectada; & mas fre-

digitais quentemente bilateral nos doentes com DM

(42%) que nos restantes casos (5%).

Mio rigida Todos os dedos + N Parestesias: Calcificagdo de pequenas artérias da ma3o:

S. Vibratbria e pete espessada.
tactil normais
Limitagdo da mo-| MCF, (FP (inicio na — N N Dor, alteragdes neuroldégicas e incapacidade
bilidade articular] 5.2); punho e coto- indicam a presenca de outra alteracdo. (so-
velo (raro) lada ou sobreposta & hmitagdo da mobili-
dade articular.
Legenda: MCF = articulagbes metacarpo-faldngicas; IFP = articulagbes inter-faldngicas proximais; — = ausente; + = presente;

N = normal; S. = sensibilidade: DM = diabetss mallitus.
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O Sindroma do Canal Céarpico, observado em 2 dos nossos doentes, e acompanhado
de envolvimento do nerve cubital bilateralmente nos 2 casos, foi reconhecido por varios
autores 411.12 como sinal de Polineuropatia diabética coexistente. Isto é, a sua patogenia
seria particular: a compressdo causada pelo aumento dos tecidos moles subcutneos ao
nivel do canal carpico contribuiria para o agravamento localizado ao nervo mediano de
uma polineuropatia diabética coexistente. Tal é precisamente o caso do nosso segundo
doente, em que a infiltracio bilateral do canal cédrpico com um corticosteroide permitiu
uma melhoria funcional importante (o doente estava quase impossibilitado para a sua pro-
fissdo e passou a desempenhéa-ia normalmente), embora no electromiograma se manti-
vessem alteracbes dos nervos mediano e cubital, bilateralmente, compativeis portanto
com o diagnéstico de polineuropatia diabética.

A patogenia destas alteracbes cut8neas e articulares ainda ndo estd completamente
esclarecida. Alguns autores 13, verificando a associagdo frequente entre a LMA e a microan-
giopatia diabética, sugeriram que a existéncia de um Sindroma de LMA indicava um risco
aumentado para o desenvolvimento daquela complicacdo da DM. O facto de se ter conse-
guido obter reducdo da espessura cutdnea de diabéticos ao fim de 3 meses de um melhor
equilibrio metabélico pela perfusdo continua de insulina 14 (através de «<bomba» de insulina)
depde a favor de uma alteracdo reversivel (ainda que talvez s6 parciaimente), causada
pela hiperglicémia crénica.

Estudos recentes parecem provar 15.16.17 que o sindroma de LMA se correlaciona
principalmente com a duracdo da DM, sendo tanto mais prevalente quanto maior a dura-
c¢do desta; assim sendo, a frequéncia elevada de microangiopatia observada nestes doen-
tes seria apenas uma consequéncia da maior dura¢do da DM. Alteragdes cutdneo-articulares
idénticas parecem estar presentes também, emhora em grau mais ligeiro, em doentes com
DM tipo 1118,

E possivel que a etiopatogenia destas alteracdes esteja intimamente relacionada, néo
sé com as anormalidades da sintese proteica dos fibroblastos de doentes com DM detecta-
das por AA 19, como também com o aumento das liga¢Oes cruzadas entre as moléculas
de colagénio destes doentes 20.21 resultantes da glicosilag@o ndo-enzimética desta proteina.
Esta glicosilacdo seria também responsavel pelo envelhecimento acelerado do colagéneo,
detectado em doentes com DM 22,

Alteracoes idénticas desta molécula podem ser também responsabilizadas pela anor-
mal elasticidade pulmonar detectada em doentes com DM tipo | 23,

E também ldégico que, constituindo o colagéneo a maior parte da massa orgdnica
dos vasos sangufneos e tendo um «turn-over» lento que permite a acumulag¢do de grandes
quantidades de proteina anormal, sejam as alteracbes desta proteina as principais res-
ponsaveis pelo aparecimento da microangiopatia diabética.

Esta hipétese tornar-se-a ainda mais sedutora se se confirmarem nos humanos estudos
recentes 24, efectuados em ratos, que parecem comprovar que o colagéneo glicosilado é
antigénico, podendo assim as alteracGes micro-vasculares detectadas na DM ser imuno-
logicamente mediadas.

Estudos de histocompatibilidade em humanos que detectaram, por um lado uma
relacdo entre a presenca do antigénio de histocompatibilidade HLA DR. e a prevaléncia
da retinopatia em doentes com DM tipo | 25, e por outro lado um aumento da prevaléncia
do mesmo antigénio nos pais ndo diabéticos (de criancas diabéticas) que tém espessa-
mento da membrana basal dos capilares musculares 26, parecem constituir as primeiras
evidéncias indirectas de uma relagdo entre alteragdes micro-vasculares da diabetes e res-
posta imune nos humanos.

E interessante verificar que a completa compreensdo da patogenia de um sindroma
cutdneo-articular, aparentemente pouco importante pois passou despercebido por muito
tempo, e sem grande repercussdo funcional, pode ajudar a esclarecer o problema funda-
mental que sdo as alteragOes micro-vasculares associadas a hiperglicémia crénica.

RESUME

Connu aprés 1957, le syndrome de limitation de la mobilité articulaire associé au
diabetes mellitus (DM} type | n'a pas été étudié soigneusement que dans ces derniers
années.
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Nous rapportons 3 cas cliniques de ce syndrome (2 hommes et une femme) qui
sont les premiers publiés dans la litterature médicale portugaise. Les 3 malades souffraient
de DM type | de longue duration (> 13 années), associée avec limitation de la mobilité
articulaire predominamment des mains (MCP, IPP et IPD), sclerodactylie et taille courte.

L'étiopathogénie et les implications prognostiques de ce syndrome sont discutées.

(Le SYNDROME DE LIMITATION DE LA MOBILITE ARTICULAIRE ASSOCIE AU
DIABETES MELLITUS. Acta Reuma. Port., X (1): 61-58, 1985).

SUMMARY

Known since 1957, the limited joint mobility syndrome associated with type | diabe-
tes mellitus (DM) is being studied with increasingly interest a few years from now.

We describe 3 cases (2 5t + 1 Q. observed during the past years, and that are the
first published in the portuguese medical literature. All patients have type | DM, lasting
for 13 or more years, limitation of joint mobility affecting mainly (2 cases) or exclusi-
vely (1 case} the small joints of the hands (MCP, PIP and DIP joints), scleroderma-like
skin changes and short stature.

The pathogenic and prognostic impiications of this syndrome are discussed.

(THE JOINT MOBILITY SYNDROME ASSOCIATED WITH TYPE | DIABETES MELLI-
TUS. Acta Reuma. Port.,, X (1): 51-58, 1985).
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A NEW SEROLOGIE MARKER IN ANKYLOSING SPONDYLITIS
—— Lakomek, H. J.; Will, H.; Zech M. and Kriiskemper, H. L. —
Arthritis Rheum., 27:961-967, 1984.

A Espondilite Anquilosante é a mais fre-
quente espondilartropatia e o seu diagnds-
tico estd dependente de critérios clinicos
e radiolégicos.

Neste estudo foi detectado um marcador
serolégico em doentes com EA usando imu-
nofluorescéncia indirecta. Anticorpos pre-
sentes em soros de doentes com EA reagiam
no locus 93D de cromosomas de Drosofila
melanogaster. Esta reac¢do foi apenas ob-
servada quando as larvas eram previamente
submetidas a um tratamento pelo calor.
Sabe-se que os genes no locus 93D sédo
actjvados por calor neste tratamento.

TEMAS DE REUMATOLOGIA — Armando Porto

O sistema antigéneo — anticorpo descrito
neste ttrabalho foi apenas encontrado em
doentes com EA, sendo portanto o primeiro
marcador especifico a ser descrito nesta
doenga. Mais ainda, foi demonstrado pelos
A.A. que este anticorpo pode ser detectado
antes que os pardmetros clinicos se tornem
evidentes para se pdr o diagnéstico defini-
tivo de E.A.

A continuagado destas investiga¢ées é da
maior importdncia para confirmar a utili-
dade deste teste no diagndstico e prognés-
tico da E.A.

J. F. RIBEIRO DA SiLVA

{Coimbra),

1 vol., 94 péags., ed. Laboratorios Bial, Coimbra, 1984.

O Prof. Armando Porto, Catedratico de
Clinica Médica da Faculdade de Medicina
de Coimbra e membro da Sociedade Portu-
guesa de Reumatologia, publicou os Temas
de Reumatologia baseados nas aulas de
Clinica Médica dadas aos alunos de Medi-
cina.

Os temas abordados em cerca de 90 pé-
ginas, iniciam-se com a Introdugéo ao Es-
tudo de Reumatologia, abordando a nogédo
de reumatismos de etiologia desconhecida
e dos de etiologia conhecida, exemplifican-

do-as com casos clinicos. Seguidamente sdo
descritas cinco patologias em outros tan-
tos capitulos a saber: Febre Reumaética, Ar-
trite Reumatdide, Espondilartropatias sero-
-negativas, Artroses e Gota.

Cada capitulo é bem sistematizado e de
excelente apresentagdo, tendo, quem deseje
iniciar-se no estudo destas matérias, um
bom guia neste livro, editado pelos Labora-
térios BIAL.

ADRIANO NETO

NEROLOGIC COMPLICATIONS ASSOCIATED WITH GOLD THE-
RAPY FOR RHEUMATOID ARTHRITIS — Fam, A.G., Gordon,
D.A.; Sarkozi, J.; Blair, G.R.P.; Cooper, P.W.; Harth, M, and
Lewis, A.J.— J. Rheumatol., 11:700-706, 1984,

pois o seu

Embora as complicagdes neurolégicas da
terapéutica com sais de ouro sejam pouco
frequentes, é importante conhecé-las bem, e

reconhecé-las precocemente,
prognéstico é favoravel, com recuperagédo
completa algumas semanas ou meses apés a

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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suspensdo da crisoterapia, sendo as seque-
las neurolégicas raras.

A propdsito de trés casos clinicos de
neurctoxicidade pelos sais de ouro (os 3
apresentavam neuropatia de pares craneano-
-troclear unilateral, facial bilateral e sensitiva
do trigémio unilateral — que se associava a
polineuropatia periférica em um caso e a
encefalopatia noutro), que recuperaram to-
dos e totalmente apds a suspensdo dos sais
de ouro, os autores fazem uma revisdo da
literatura médica, resumindo as complica-
¢oes neuroldgicas conhecidas da crisote-
rapia:

| — ENCEFALOPATIA: 1—Sindrome psi-
quiatrico (Depressao, insénia, alteragdes da

meméria, alucinacdes); 2 — Sinais focais
(Hemiplegia, paraplegia, afasia); 3 — Mis-
celdnea {Convulsées, coma, obnubilagdo,
etc.).

it — NEUROPATIA: 1 — Periférica {Sen-
sitivo-motora, sensitiva ou motora, incluindo
o sindrome de Guillain-Barré); 2 — Cra-
neana (VII, raramente Ill, IV, V, Vi, IX, X,
X1); 3 — Auténoma (Hipotensdo, hiperten-
sido, taquicéardia, hiper-hidrose).

Embora o mecanismo das complicagoes
neuroldgicas da crisoterapia seja desconhe-
cido, 0 seu aparecimento ap6és doses muito
baixas de sais de ouro sugere uma reac¢ao
de hipersensibilidade.

J. A. MELO GOMES

SINDROME DE BEHCET — Descricdo de 4 trabalhos.

1 — SOBRE UM CASO DE SINDROME DE BEHCET — Concei-
¢do Ferraz, Vitor Faria, M. P. Hargreaves, A. Lopes Vaz — Reuma-
tologia Multidisciplinar, n.® 2, 2.° quadrimestre, 1981.

2 — DOENCA DE BEHGET — DOIS CASOS CLINICOS COM
ENVOLVIMENTO DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL — Abilio
Morgado, José Climaco, Francisco Mendes. O Médico, ano 34,
volume 109, n 1669, 17/11/1983.

3 — AS AFTAS BUCAIS RECIDIVANTES E O SINDROME DE
BEHCET — T. Lehner. Hexdgono Rocke, Ano 11, n® 2, 1984.

4 — INFLUENCE OF AGE OF ONSET AND PATIENT'S SEX ON
THE PREVALENCE AND SEVERITY OF MANIFESTATIONS OF
BEHCET'S SYNDROME — Yazici, H. et all. — Ann. Rheum. dis.,

43:783-789, 1984.

— Quatro trabalhos a nao perder para o
interessado no estudo desta doenga.

O primeiro descreve um caso clinico de
uma jovem doente com sindrome de Behget
de expressdo muco-cutdnea predominante e
com manifestagdes articulares menos marca-
das, digestivas e neuroldgicas. A discusséo
deste caso clinico, feita com pormenor e
muita arglicia é acompanhada por dados
tedricos elucidativos, ao longo do texto,
tornando muito til e informativa a sua lei-
tura.

O segundo trabalho faz uma revisdo da
literatura meédica salientando o polimorfismo
e complicagées multissistémicas desta doen-
¢a. Desenvolve as alteragbes neuroldgicas e
0 quadro neurolégico diferencial a propé-
sito de dois casos de sindrome de Behget
internados com o diagnéstico de sindrome
febril indeterminado e que a par de lesdes
mucon-cutdneas activas, apresentavam mani-
festagbes de compromisso neurolégico cen-
tral,

ACTA“REUMATOLOGICA PORTUGUESA

O terceiro trabalho descreve em porme-
nor as afeccbes aftosas no sindrome de
Behcet e o seu tratamento, afirmando que
os corticéides tdpicos sdo os que melhor
actuam tanto nas ulceras bucais, como nas
uiceras genitais e nas lesdes oculares.

No quarto os AA fizeram na Turquia um
estudo epidemiolégico de 237 doentes, rela-
cionando a prevaléncia e a severidade das
manifestagoes da doenga de Behget com a
idade de inicio da doenga, o sexo do doen-
te e 0 tempo de evolugdo. Concluem que o
eritema nodoso é mais frequente no sexo
feminino e a doenga ocular, a artrite, foli-
culite e tromboflebite, mais frequentes no
sexo masculino.

Os jovens de ambos os sexos, com me-
nos de 25 anos, tém uma mais alta preva-
léncia de doenca ocular e de actividade cli-
nica total do que os doentes mais velhos.

Ao fim de quatro anos de observagdo a
actividade clinica total torna-se significati-
vamente menor,

ADRIANO NETO
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Exmo.(s) Colega(s) | Senhor(es)

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas
publicagées: «ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revista de documentacao mé-
dica reumatolégica) e «BOLETIM INFORMATIVO» (noticidrio de informagdo reumato-
l6gica, do Pais e do Estrangeiro).

Séo ambas publicadas trimestralmente (Margo, Junho, Setembro e Dezembro)
e distribuidas aos Membros da Sociedade e, tanto quanto possivel, a InstituicGes mé-
dicas e cientificas, nacionais e estrangeiras (Ligas e Centros de Reumatologia e afins:
Faculdades de Medicina; Universidades e Centros de Investigagido; Sociedades Médicas
e Cientificas; Hospitais e Servicos Clinicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta
de publicacées e de planos de investigagdo e de actividade cientifica, clinica e social,

A Sociedade agradece os nomes e enderegcos de Instituigbes deste tipo existentes
no Pais.

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais transcendem
o dmbito médico e devem interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu
«Boletim Informativo» também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagao
(Imprensa, TV e Radio) e a Laboratdrios de produtos quimicos-farmacéuticos, em Portugal.

Gratos pela vossa cooperagdo, subscrevemo-nos com as mais cordiais saudagdes.

*®

Cher(s) Collégue(s) | Monsieur (Messieurs),

La Société Portugaise de Rhumatologie est trés heureuse de vous remettre ses
publications: «ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revue de documentation mé-
dicale rhumatologique) et le «BOLETIM INFORMATIVOy» (bulletin d’information rhuma-
tologique du Pays et de l'Etranger).

Ces deux publications trimestrielles (mars, juin, septembre et décembre) sont
distribuées aux Membres de la Société et, tant que possible, & quelques Institutions
médicales et scientifiques, du Pays et I'Etranger (Ligues et Centres de Rhumatologie
ou alliés; Ecoles de Médecine; Universités et Centres de Recherche Scientifique; Sociétés
Médicales et Scientifiques; Hopitaux et Services Cliniques; Revues et Journaux Médicaux),
avec I'échange de publications et de plans de recherche et d’activité scientifique, médi-
cale et sociale.

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

En vous remerciant d'avance votre coopération, nous vous prions d’agréer I'assu-
rance de nos sentiments les plus distingués.

*
Dear Colleague(s) | Sir(s)

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

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

We intend to exchange publications and information about the plans of research
and of scientific, medical and social activity or connected subjects. We will thank very
much to your giving us the names and addresses of those Institutions in your Country.

Thanking you for your cooperation, with kind regards.

*

ERRATA: Aos nossos Colaboradores, Leitores e Anunciantes, pedimos desculpa dos erros cometi-
dos / A nos Collaborateurs, Lecteurs et Annonceurs, nous nous excusons des fautes commises / To ours
Collaborateurs, Readers and Announcers, we beg par don because of the errors done (NR/NR/EN).

D
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