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EDITORIAL

A REUMATOLOGIA PEDIATRICA A BATER A PORTA...

Jodo Eurico Fonseca’, Mério Viana Queiroz™, Jodo Gomes Pedro™

Neste niimero da Acta Reumatolégica Portuguesa
sdo publicados 3 artigos na drea da Reumatologia
Pediatrica que enfatizam par ticularidades da
prestacdo de cuidados de saide a cr iancas com
patologia reumatica. E publicada a v alidagdo da
versao portuguesa do Childhood Health Assess-
ment Questionnaire (CHAQ)!, um instrumento de
avaliacao da capacidade funcional da crianca, que
constitui um equiv alente do Health Assessment
Questionnaire (HAQ) utilizado no adulto. Trata-se
de um questiondr io fundamental na metr ologia
da Artrite Idiopética Juvenil (AlJ), que lentamente
tem vindo a ser mais utilizado, embora ainda sem
a projeccao do HAQ. Proveniente de um grupo de
exceléncia na Reumatologia Pedidtrica, localizado
em Sao Paulo, no Brasil, tivemos o pr ivilégio de
receber um artigo de revisdo sobre a avaliacdo da
massa 6ssea em cr iancas e adolescentes?. Este é
um problema complexo, dada a dindmica extr e-
mamente acelerada do osso na crianca, caracteri-
zada pelo cr escimento em compr imento e em

diametro dos ossos, acoplado a um real aumento
da massa 6ssea, tor nando dificil a valorizagao do
aumento da massa dssea em obser vacoes seria-
das. A correcta avaliagdo de uma diminuigdo da

massa 6ssea, nas criancas com patologia inflama-
toria submetidas a cor ticoterapia, relativamente
ao que seria expectdvel para o desenvolvimento
normal da crianca é crucial para a introdugao de
bifosfonatos. Por fim, um artigo sobre a ecografia
do aparelho locomotor na idade pedidtr ica’, que
realca as vantagens deste método na cr ianca por
ndo ser cruento e exigir pouco tempo de colabora-
¢do do doente. No entanto, esta técnica depende
muito do treino do obser vador na avaliacao do
aparelho locomotoreasuar entabilidade diag-

*Assistente Hospitalar de Reumatologia do Hospital de Santa
Maria, Professor Auxiliar de Reumatologia da Faculdade de
Medicina de Lishoa;

**Director do Servigo de Reumatologia do Hospital de Santa
Maria, Professor Agregado de Reumatologia da Faculdade de
Medicina de Lishoa;

***Director do Servi¢o de Pediatria do Hospital de Santa Maria,
Professor Catedrético de Pediatria da Faculdade de Medicina de
Lisboa.

noéstica é muito super ior quandor ealizada em
centros de Reumatologia com médicos especifica-
mente diferenciados neste exame imagioldgico.
Estes 3 artigos constituem um excelente exem-
plo de uma area de diferenciacdo em valorizacao
progressiva pela especificidade clinica e cientifica
que tem conseguido demonstrar na tltima déca-
da, mas que tem tido dificuldade de afirnacao de-
vido a relativa raridade das patologias abordadas.
O real impacto epidemiol6gico em Portugal da
patologia reumadtica na crianca € dificil de definir.
A doenca reumadtica mais frequente na crianga, a
AlJ, tem uma prevaléncia que varia entre 30 a 150
por cada 100.000 cr iancas*®, correspondendo as
prevaléncias mais altasa E uropa e América do
Norte. Nao dispondo de um estudo de prevaléncia
em Portugal podemos admitir, tendo como base o
Censos 20015, que existirdo no nosso pais entr e
480 a 2.400 criancas com AlJ. No entanto, as crian-
cas com diagndsticos bem definidos sao apenas
uma parte da actividade da R eumatologia Pedid-
trica. Num estudo efectuado no Canad4 verificou-
-se que a taxa anual de r eferéncia a um centro de
Reumatologia era de 26 por 100.000 cr iancas em
risco’. Reforcando ainda mais o impacto global
desta situacgdo € relevante referir um estudo reali-
zado recentemente em P ortugal, efectuado em
767 criangas, que detectouapr esenca de dor
musculo-esquelética em 218 (pr evaléncia de
28,4%), embora destas apenas 63 tenham tido ne-
cessidade de consulta médica (8,2%) e apenas 1
tenha tido tumefaccao articular com necessidade
de artrocentese (0,013%)8. A extrapolacdo para a
realidade portuguesa da avaliacdao do nimero de
criancas nos Estados U nidos da Amér ica (EUA)
com necessidade de seguimento em consulta de
Reumatologia Pedidtrica (cerca de 300.000) 5, de
novo usando o Censos 20015, sugere-nos um nu-
mero de 10.000 (consider ando a faixa populacio-
nal abaixo dos 14 anos). C ontinuando o mesmo
exercicio de cédlculo, admitindo que o namer o de
174 especialistas dedicados ex clusivamente a
Reumatologia Pedidtrica nos EU A® é um v alor
adequado para a cober tura deste pais, teriamos
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necessidade em Portugal de ter entre 5 e 6 médi-
cos exclusivamente dedicadosa R eumatologia
Pediatrica. No entanto, o numer o de médicos
considerado minimo par a o funcionamento de
um centro de Reumatologia Pediatrica é de 5 ele-
mentos’, o que aliado a necessidade de implan-
tacdo nacional, for macdo e renovacdo dos qua-
dros inviabilizaria a diferenciacdo de médicos em
actividade exclusiva nesta area. Apesar da com-
paracao com arealidade actual da Reumatologia
Pediatrica nos EU A, ter multiplas limitacoes
como por exemplo as pr ofundas diferencas cul-
turais, sociais e de regime de pagamento dos cui-
dados de satde, € interessante salientar que neste
momento, mesmo com 174 especialistas em
actividade, 43% das cr iancas com patologia r eu-
madtica sdo obser vadas por R eumatologistas de
adultos e esta a ser efectuado um esforco pam au-
mentar o namero total de especialistas em R eu-
matologia Pediatrica para 400'°. Também no Rei-
no Unido o ntiimero de profissionais de satide en-
volvidos exclusivamente no tr atamento das
doencas reumaticas da crianca (incluindo médi-
cos, enfermeiros e fisioter apeutas) tem vindo a
aumentar exponencialmente, estando registados
180 membros na British Society for Paediatric and
Adolescent Rheumatology'!. A histéria da indivi-
dualizacdo da R eumatologia Pedidtrica como
especialidade tem 30 anos nos EU A e 10 anos no
Reino Unido!!, o que de novo é diferente da nossa
realidade. Convém lembrar que, em Portugal, a
especialidade de Reumatologia foi individualiza-
da hda apenas 30 anos e que s6 muito ecentemen-
te iniciou o seu processo de expansdo a nivel na-
cional fora dos principais centros urbanos, con-
tando com pouco mais de 100 especialistas . Por
outro lado, a especialidade de P ediatria, particu-
larmente no Sul do pais, ndo tem de for ma per-
sistente demonstrado especial inter esse na area
da patologiar eumatica das cr iancgas, provavel-
mente porque tem investido prioritariamente em
sub-especialidades de maiorr elevancia epide-
miolégica e porque tem contado com o apoio dos
Reumatologistas na abor dagem destas criancas.
Como reflexo dessa realidade a Reumatologia Pe-
didtrica em Portugal tem sido assegurada por um
conjunto de Reumatologistas e de P ediatras que
se reinem num foro comum, o Grupo de Traba-
lho de R eumatologia Pedidtrica da S ociedade
Portuguesa de Reumatologia, constituido por um
conjunto de cerca de 10 médicos . A abordagem
desta area médica por R eumatologistas, com ex-

periéncia em R eumatologia Pediatrica, e Pedia-
tras que trabalhem em estreita colaboracao é pro-
vavelmente o modelo que fard mais sentido na
realidade actual da medicina em Portugal. De fac-
to, desta forma, retine-se a experiéncia do Reu-
matologista numa vasta casuistica de patologia
inflamatéria articular do adulto (e que r eforca a
experiéncia que tem nas doencas r eumaticas da
crianca), com a exper iéncia do Pediatra nas ou-
tras patologias da criancga, que podem causar difi-
culdades de diagnéstico difer encial. No entanto,
é inegdvel que este modelo é ainda insatisfatério.
A Reumatologia Pedidtrica é de facto uma ar ea
muito especifica, onde R eumatologistas ou P e-
diatras que ndo tenham exper iéncia préviar e-
conhecem nao ter capacidade de intervir. Esta ex-
periéncia clinica constr6i-se em consultas de
Reumatologia Pedidtrica e no acompanhamento
de criancas internadas com patologias inflamaté-
rias sistémicas graves. Tem que ser reforcada por
um conhecimento sélido da R eumatologia, com
experiéncia prética por um periodo de tempo que
permita interiorizar os procedimentos semiol6gi-
cos e ter apéuticos especificos desta ar ea. Mas
idealmente esta preparacdo devera ser conjugada
com um conhecimento consistente nadr ea da
Pediatria. Saliente-se ainda que a existéncia de
Servigos de R eumatologia Pedidtrica em var ios
paises Europeus e nos EU A torna fundamental,
para uma corr ecta captacdo dar ealidade desta
drea de especializacdo, a frequéncia pelos médi-
cos em formacao de estdgios nestas Unidades de
referéncia, com um nivel de or ganizacdo e uma
casuistica completamente difer ente da nossa
realidade. Uma outra forma de estruturar melhor
a formacdo em Reumatologia Pediatrica é refor-
car o papel da formacao pré e p6s-graduada. Isso
é uma tarefa exequivel através da integracao du-
rante o Curso de Licenciatura em M edicina, de
aulas tedricas especificas sobre Reumatologia Pe-
diétrica no conjunto de aulas de R eumatologia e
de Pediatria e da frequéncia, nos periodos de for-
macao pratica, de C onsultas de R eumatologia
Pedidtrica. Na formacdo pés-graduada é essen-
cial a concepcao de cursos de cur ta duracao, in-
tensivos, com um componente pratico importan-
te, para estruturar os conhecimentos nesta ar ea
de Reumatologistas e Pediatras, particularmente
aqueles que ainda estdo no seu pr ocesso inicial
de diferenciacdo e que poderdo, eventualmente,
optar no futuro por esta drea de actividade. Asso-
ciada a este investimento na for ma¢dao em Reu-
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matologia Pedidtrica, surge como uma esperanca
em vias de consolidacao, a integracao de internos
de Pediatria em Projectos de Investigacao lidera-
dos por séniores em Reumatologia Pediatrica, fa-
vorecendo, assim, vocagdes e or ientagdes curri-
culares.

A melhoria da cultur a médica nacional em
Reumatologia e Reumatologia Pediatrica tem que
ser claramente melhorada. O desconhecimento
das competéncias da Reumatologia Pedidtrica re-
flecte-se em varios pormenores na atitude médi-
ca perante criancas com patologia r eumatica, o
mais evidente dos quais € ar eferéncia frequente
de criancas com tumefaccao ar ticular néo trau-
matica a consultas de Ortopedia Pedidtrica, feno-
meno quendo éex clusivo de P ortugal...'? De
facto, a Reumatologia Pediétrica em Portugal tem
uma realidade presente modesta e marcada pela
boa vontade e o entendimento entre alguns Reu-
matologistas e Pediatras, mas caminhara inexora-
velmente, num horizonte temporal dificil ainda
de definir, para uma maior diferenciacio, que te-
rd que pressupor uma plataforma central de es-
pecializacao e uma formacao basica em Pediatria
e Reumatologia. Este serd seguramente o futuro e
podemos afirmar, sem exagero, que a Reumatolo-
gia Pedidtrica j4 estd a bater a porta...
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EDITORIAL

A SPR RECOMENDA...

Jaime C. Branco", Domingos Aratjo™

Como € sabido as doencas eumadticas (DR) sdo um
grupo heterogéneo de sindromes, doengas e enti-
dades clinicas que, no seu conjunto, constituem a
patologia humana mais comum.

Esta caracteristica epidemiolégica essencial faz
com que as DR sejam o mais frequente motivo de
consulta de medicina familiar/clinica geral.

Osmédicos de familia sao assim, na maiofa dos
casos, o primeiro contacto dos doentes rumaéticos
com os cuidados de saude.

Em Portugal esta regra é ainda mais verdadeira
dado o reduzido ntimero e anacrénica distribuicao
geografica dos reumatologistas.

Por vérios motivos o «manejo» diagnéstico e
terapéutico das diversas DR v aria largamente de
pais para pais e no mesmo pais também pode di-
vergir quer entre médicos de formagoes diferentes
(p. ex. médicos de familia/clinicos ger ais versus
reumatologistas) quer entre entidades prestadoras
de cuidados de satide com difelentes indoles (p.ex.
centros de sauide, hospitais, unidades privadas).

Considerando o enorme, rdpido e constante
aparecimento de novas informacdes nos diversos
capitulos das DR, mesmo um r eumatologista que
trabalhe em grupo nao pode estar familiar izado
com todos os recentes avancos cientificos.

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia (SPR)
é 0 organismo cientifico que associa os Reumatolo-
gistas nacionais. Os estatutos da SPR no seu artigo
5°do CapituloI definem os objectivos da $ciedade.
Vdrias alineas desse artigo — «Promover a actualiza-
¢do de conhecimentos r eumatoldgicos...» (alinea
b), «Ser um centro de documentacao e informacao
reumatolégica» (alinea c), «Fomentar o ensino e in-
vestigacdo em Reumatologia.» (alinead) e «<D ar a
sua colaboragdo as institui¢des, publicas ou pr i-
vadas, interessadas..., tratamento integral, correc-
to e especializado dos doentes reumadticos» (alinea
g) —motivam a necessidade de chegar a acor dos
préticos e de publicar rcomendacdes sobre o diag-
noéstico e a terapéutica das DR mais importantes.

A producao de consensos/recomendacdes é

*Ex-presidente da Direccdo da SPR
**Presidente da Direcc¢do da SPR

uma preocupacao da SPR desde a direccao (2000-
-2002), presidida pelo Dr. Anténio Aroso Dias!, que
foi prosseguida na seguinte’ e se mantém na actual
direccdo. Foi no primeiro destes executivos que se
lancaram as bases para a elaboragdo dos consen-
sos nacionais para a utilizacao das terapéuticas bio-
légicas da artrite reumatdide que vieram a ser
publicados durante a vigéncia da Direccao seguinte
(2002-2004) presidida pelo Prof. Jaime C. Branco?®.
Por sua vez, esta tltima diecg¢ao criou os grupos de
trabalho para aredaccdo das Recomendagoes da
SPR para a Osteoporose e dos Consensos sobre a
utilizacao dos antagonistas do TNF-« na terapéu-
tica da espondilite anquilosante, que sdo publica-
dos neste namero da Acta, na vigéncia da direccao
presidida pelo Dr. Domingos Aratjo.*

Este tipo de instrumentos facilita a uniformiza-
¢do do diagndstico e terapéutica das DR entre reu-
matologistas e médicos de outr as especialidades,
qualquer que seja o seu local de trabalho.

De facto, este tipo de recomendacdes, elabora-
das por um grupo de trabalho de caracter cientifi-
co, tem grande utilidade pratica para os médicos
que no dia a dia tratam doentes reumaticos.

Estes consensos/recomendacoes sdo produzi-
dos tendo por base uma anadlise extensa da liter a-
tura cientifica disponivel, de acoido com os princi-
pios da «evidence based medicine» (EBM). @Ontu-
do, um documento redigido apenas com esta me-
todologia estrita teria certamente um reduzido
impacto devido a sua natural dificuldade de com-
preensao. Assim, este pr oblema € ultrapassado
caldeando com os dados provenientes da EBM as
opinides e a for ma de proceder dos peritos que
compdem os grupos de trabalho.

Tudo isto na esperanca que esta metodolo-
gia permita uma real uniformizagdo de procedi-
mentos.

O passo seguinte, e talvez, mais importante, é o
da disseminacgdo desta informacao. Esse é o papel
da Acta Reumatolégica Portuguesa mas também o
de todos os médicos, reumatologistas ou nao, que
se interessam pelas doencas e sobr etudo pelos
doentes reumadticos.
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ABSTRALCT

Lupus nephritis is common in systemic lupus eythematosus (SLE), occurring in up to 60% of affected adults
during the course of their disease. The histopathologic manifestations of lupus nephritis are diverse and
determine not only the diagnosis and pr ognosis, but also substantially guide management of this com-
plex disease. As the armamentarium available to treat lupus nephritis expands it becomes even more im-
perative that the correct diagnosis be made prior to instituting therapy. When deciding whether to pursue
kidney biopsy we need to balance the risks of limited diagnostic information, which may include poten-
tially preventable progression of renal disease or the avoidable use of a possibly taic therapy, with the risk
of a kidney biopsy. With the advances in imaging technology and biopsy needle mechanics kidney, biop-
sies have become safer and genemlly well tolerated. The combination of safer biopsies with a geater need
than ever for correct diagnosis has made the risk/benefit for performing renal biopsies even more favora-
ble in most cases of new kidney involvement in systemic lupus erythematosus.

Key words: Systemic Lupus Erythematosus; Kidney Biopsy; Therapy.

RESUMDO

A nefrite ltipica é comum no Lipus Eritematoso Sistémico (LES), ocorrendo em cerca de 60% dos adultos
afectados por esta doenca. As manifestacoes histopatolégicas de nefiite ltipica sao diversificadas e deter-
minam nao s6 o diagnéstico e ppgndstico, mas também a oiientacdo terapéutica desta doenga complexa.
Amedida que o arsenal tempéutico disponivel para tratar a nefrite ltipica expande, torna-se cada vez mais
imperativo estabelecer um diagndstico correcto antes de instituir a terapéutica. Quando se decide se se

efectua uma bidpsia renal é necessdrio balancar os riscos de uma informacao diagnéstica limitada (in-

formacao que potencialmente pode permitir a prevencdo da doenca renal ou, pelo contrario, evitar o uso
de terapéuticas téxicas) com o risco de uma biépsia renal. Com os avancos na tecnologia de imagem e na
mecanica das agulhas de bidpsia as bidpsias renais tornaram-se mais seguras e melhor toleradas. A com-
binacao de bidpsias mais seguras com uma maior necessidade de obter um diagnéstico correcto fez com
que a relacao risco/beneficio da bidpsia renal ficasse mais favoravel na maioia dos casos de envolvimento
renal no LES.

Palavras-Chave: Biépsia Renal; Liupus Eritematoso Sistémico; Terapéutica
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I ARTIGO DE REVISAO I

KIONEY BIOPSY

IN LUPUS NEPHRITIS:

SEIZE THE OPPORTUNITY

Derek M. Fine, MD, Michelle Petri, MD, MPH

Introduction

The role of kidney biopsy in the evaluation of kid-
ney disease in patients with systemic lupus eythe-
matosus (SLE) has been the subject of much debate
over the years. Though some early studies' conclu-
ded that biopsy added little relevant clinical infor-
mation, most clinicians now accept the benefits of
performing renal biopsies in lupus nephiitis.>* The
timing of such biopsies emains the source of some
controversy. Some have recommended the use of
renal biopsy in all patients newly diagnosed with
SLE,® while others have suggested that biopsy be
performed only selectively in those whose enal in-
volvement has failed to respond to therapy.® In this
review I hope to show that biopsy can povide criti-
cal information in the diagnosis and management
oflupus nephritis and should be considered in any
SLE patient with clinical evidence of kidney in-
volvement.

Kidney Involvement in SLE

The kidney is a major taget organ of SLE. Up to 60%
of patients with SLE will develop renal manifesta-

tions at some point in their course , with 25-50%

presenting with kidney involvement early.” The
clinical presentation of kidney involvement is high-
ly variable, ranging from mild asymptomatic pro-

teinuria to rapidly progressive glomerulonephritis.

Features generally include varying degrees of
glomerular involvement with pr oteinuria -
nephroticin 45-65% of cases—as well as hematuria
with red cell casts and/or acute renal failure.

Diagnostic utility and rationale of kidney
biopsy in SLE

The histopathologic manifestations of lupus ne-

Department of Medicine,Johns Hopkins University School of Medicine

phritis are classified into sever al categories origi-
nally designated by the World Health Organization
(WHO) classification in 1982.¢ These criteria have
undergone a subsequent r evisions,® the most re-
cent of which evolved under the auspices of both
the International Society of Nephrology and the Re-
nal Pathology Society."” The general structure in-
cludes 6 principal pathologic patterns (classes I-
-VI), shown in Table I. The system has allo wed
physicians and pathologists taking car e of those
with lupus nephritis to reliably compare renal pa-
thologic findings in a disease with complex his-
topathologic manifestations.

The focal and diffuse for ms of lupus nephr itis
(classes III and IV, respectively) are distinguished
from each other only by the percentage of glomeruli
involved. These renal lesions generally present with
nephritic urine sediments and pr ogressive renal
failure. In contrast, the membranous lesion (class
V) typically presents with nephrotic-range protei-
nuria. Several studies, however, have illustrated the
unreliability of diagnoses rendered on the basis of
clinical features alone." " The kidney biopsy there-
fore becomes an essential tool in the diffeentiation
of the histopathologic classes.

Making a diagnosis on clinical grounds is parti-
cularly difficult, for example , when patients pr e-
sent with low or moderate levels of pr oteinuria
without acute renal failure. Such a presentation
could be the result of mesangial lupus a mild mem-
branous lupus or of gr eatest concern, a prolifera-
tive lesion, either with mild activity or in early
stages of a mor e active lesion. Without a biopsy
these cannot be distinguished. Though it can be
argued that in these cases the moe severe forms of
disease will progress to a point where a biopsy will
be prompted,® at that point there may already be
significant damage to the kidney if an active polife-
rative lupus nephritis were present. With early
intervention shown to result in better outcomes, it
would be imperative that a kidney biopsy be pefor-
med so that an early diagnosis can be made ."*""
Biopsy is therefore indicated even in the presence
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Table I. Classification and Treatment of the Different Forms of Lupus Nephritis

WHO Class* Description Immunosuppression recommendationst
Class | Minimal mesangial lupus nephritis No specific therapy
Class Il Mesangial proliferative lupus nephritis No specific therapy
Class Il Focal (proliferative) lupus nephritis Mild: none or glucocorticoids
Severe: See treatment for class IV below
Class IV Diffuse (proliferative) lupus nephritis Induction (6 mo): Cyclophosphamide or MMF
Maintenance: MMF or AZA
ClassV Membranous lupus nephritis Glucocorticoid +/- cyclosporine
Class VI Advanced sclerosing lupus nephritis No specific therapy

* Subclasses omitted (refer to Weening et al.*® for full classification)
‘tRecommendations derived from Rose et al.*®

of apparent mild clinical involvement ( Table II).
Because the optimal treatment of lupus nephritis
varies with the type of glomerular disease (see be-
low and Table 1), the provision of definitive diag-
nosis by kidney biopsy becomes even moie essen-
tial.li. 4,18

It mustalso be taken into account that the diffe-
rential diagnosis of kidney involvement in SLE ex-
tends beyond the WHO or ISN classification to in-
clude renal thrombotic microangiopathy, usually
related to the presence of antiphospholipid anti-
bodies, which may be presentin 15-90% of SLE pa-
tients.” Other non-lupus causes of kidney disease
that may affect a person of similar age or gender
(for example, IgA nephropathy, focal segmental
glomerulosclerosis or non-steroidal anti-inflam-
matory drug induced acute interstitial nephr itis)
must also be considered.”* The differentiation of
these disorders is once again enhanced by perfor-
mance of kidney biopsy.

The need for pefformance of a second biopsy in
follow-up and assessment of tieatment efficacy re-
mains controversial. Failure to respond adequate-

Table I1. Indications for Performance of Kidney
Biopsy in Lupus Nephritis

Increasing creatinine
Urine protein > 500 mg per 24 hours
OR
Urine protein-to-creatinine ratio > 0.5 g protein/g
creatinine

ly to therapy, suggested by persistent proteinuria
or worsening renal function, should prompt a re-
peat biopsy. By revealing a transition from one
histopathologic class to another” (most common-
ly class IV to V while under treatment’), a change
in activity or chronicity of the previous lesion®, or
the presence of non-lupus disease, repeat biopsy
may result in a substantial change in treatment.

Since histopathologic patterns in lupus fre-
quently transform spontaneously,” even in the
presence of an established diagnosis with a mild
histopathologiclesion (class I or II) one should e-
main vigilant for clinical and laboratory evidence
of change in disease activity Such changes should
be assessed with a kidney biopsy.

Histopathology as a Predictor of Qutcome

In addition to making a definitive diagnosis , the
prediction of outcomes is significantly enhanced

Table 111. Key Points: Advantages of Performing
Kidney Biopsy

Early diagnosis = Better outcome
Correct diagnosis means appropriate therapy for
severity of disease
Insufficient therapy results in loss of kidney function
Inappropriate therapy may result in exposure to
unnecessary toxicity
Histopathologic features allow prognosis determination

Hematuria and/or Red Blood Cell Casts
Presence of cellular casts

Allows for comparison at future time point if second
biopsy becomes necessary
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by information obtained by renal biopsy.>** Two re-
cent commentaries on the role of kidney biopsy in
lupus nephritis have thoroughly and effectively re-
viewed the well recognized relationship between
the histological features on biopsy and the clinical
course of lupus nephritis.* ** The WHO classifica-
tion system is well established in predicting outco-
mes,*? as are the NIH histologic activity and
chronicity indices.? !

The availability of this information is helpful in
ensuring that the type, duration and intensity of
treatment match the severity of the disease.

Though clinical variables such as elev ation of
serum creatinine and nephrotic syndrome at pre-
sentation, persistent elevations of blood pressure,
low hematocrit, hypocomplementemia and pr e-
sence of anti-DNA antibodies have prognostic va-
lue,>232931-% the histologic information obtained
from biopsies enhances outcomes pr ediction
significantly.? 2%

Current Treatment Options in Lupus Nephritis

With a growing armamentarium of drugs available
to treat lupus nephritis, the need for biopsy prior
to initiating therapy has become even more pres-
sing. The optimal treatment regimen in lupus ne-
phritis varies according to WHO class (Table I)."
Patients with the mildest forms of lupus nephritis
(WHO class I or I) generally do well without spe-
cific intervention, such as blockade of the r enin-
-angiotensin system. In the absence of appropria-
te immunosuppressive therapy, however, the pro-
liferative forms (Class III and IV) of lupus nephri-
tis typically progress to chronic renal failure.* The
benefits of early treatment are well documented.'
Since late and inadequate thempy allows active le-
sions to evolve into chonic irreversible ones, there
is a tendency to treat all patients with proliferative
lesions regardless of severity. In patients with the
most aggressive forms of lupus nephritis, aggres-
sive therapy is warranted.

What becomes important then is having an ac-
curate diagnosis with appropriate determination
of severity, as the blind use of these drugs may re-
sultin significant taxicity to the patient who other-
wise might not have been exposed to a par ticular
drug. The side effects of glucocor ticoids are well
known and are particularly disliked by patients.
The physiologic effects include acceler ated
atherosclerosis, infections, osteoporosis, avascular

necrosis of bone and induction of diabetes melli-
tus. Cyclophosphamide, which is usually given in
monthly boluses by the “NIH protocol”, has im-
mediate toxicity including nausea, vomiting, hair
loss, and fatigue. Major toxicities include cytope-
nias, serious infections, hemorrhagic cystitis, ma-
lignancy and, of enor mous importance to most
young female patients, gonadal failure.” Serious
infections are common in SLE and death from in-
fection correlates with the recent use of glucocor-
ticoids and cyclophosphamide.**

The more recent use of mycophenolate mofetil
(MMF) has provided a drug that has equal if not
better efficacy compared with cyclophosphamide,
with much less toxicity.** In addition to risk of in-
fections, particularly viral ones, the toxicities of
MMF are more limited and include predominant-
ly reversible abdominal pain, diarr hea and leu-
kopenia.* Tt is this improved toxicity compared
with most of the other agents that has resulted in
the growing use of MMF in the treatment of lupus
nephritis and further reinforces the need for accu-
rate histopathologic diagnosis.

Patients may be spar ed all these to xicities if
histopathology obtained by biopsy reveals a mild
lesion (class I or II), a seveely advanced chronic le-
sion (class VI), or the pr esence of non-lupus le-
sions.

Safety of Kidney Biopsy

Kidney biopsy is most fr equently performed by
percutaneous approach with either ultrasound or
CT guidance. These techniques have been establi-
shed as safe and effective in obtaining r enal
parenchyma. With improved imaging and the use
of semi-automated biopsy guns, complications are
uncommon and those of most concem are related
to bleeding. Major complications, those requiring
need for blood tr ansfusion or invasive interven-
tion, have been reported in 0 to 6.4 %* of biop-
sies. Predictors of complications have included
high creatinine and low starting hematocrit.*' Pa-
tients with SLE may be at r isk of bleeding due to
concurrent corticosteroid use and platelet dys-
function, though this has not been studied. I n
high-risk patients such as those with ongoing an-
ticoagulation needs in the context of antiphos-
pholipid antibody syndrome, or those with lo w
platelet counts, alternative biopsy methods have
been used such as transjugular kidney biopsy and
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surgical laporoscopic biopsy. 8. ChurgJ, Sobin LH. Renal disease:classification and at-
The only absolute contraindication to percuta- las of glomerular diseases. Tokyo, New York: Igaku-
neous kidney biopsy is the inability of the patient Shoin; 1982. , )
. . 9. ChurgJ, Bernstein J, Glassock RJ. Renal disease:classi-
to cooperate with the pr ocedure. Relative con- ficati . :
oo X X ication and atlas of glomer ular diseases (second edi-

traindications include the presence of a bleeding tion). Tokyo, New York: Igaku-Shoin; 1995.

diatheses, such as those mentioned above, solitary 10. Weening JJ, D’Agati VD, Schwartz MM, et al. The classi-

kidney and advanced kidney disease with bilate- fication of glomerulonephritis in systemic lupus er y-

rally small kidneys®. In bleeding diatheses, if the thematosus revisited. Kidney Int 2004; 65: 521-530.

bleeding risk can be minimiz ed before and for a 11. Huong DL, Papo T, Beaufils H, et al. Renal involvement

few days after the biopsy, then a percutaneous ap- In systemic lupus er ythematos}ls.' A Smdy of 180 pa-
. . . tients from a single center. Medicine (Baltimore) 1999;

proach can be used. However, there is still an in- 78: 148-166.

creased bleeding risk for at least 6 weeks after the 12. Nossent JC, Henzen-Logmans SC, Vroom TM, Huysen

procedure.® V, Berden JH, Swaak AJ. Relation between serological

data at the time of biopsy and r enal histology in lupus
nephritis. Rheumatol Int 1991; 11: 77-82.
Conclusion 13. Gladman DD, Urowitz MB, Cole E, Ritchie S, Chang
CH, Churg J. Kidney biopsy in SLE. I. A clinical-mor-
. X phologic evaluation. Q ] Med 1989; 73: 1125-1133.

The goals of management of patients with lupus 14. Leehey DJ, Katz AT, Azaran AH, Aronson AJ, Spargo BH.

nephritis are early treatment of disease and pr e- Silent diffuse lupus nephritis: long-term follow-

vention of end-stage renal disease. In order to -up. Am J Kidney Dis 1982; 2(Suppl 1): 188-196.

achieve these objectives is becomes clear that kid- ~ 15. Houssiau FA. Management of lupus nephr itis: an up-

ney biopsy is essential in the establishment of ear- date. J Am Soc Nephrol 2004; 15: 2634-2704.

ly and definitive diagnosis, allowing appropriate 16. Esdaile JM, Joseph L, MacKenzie T, Kashgar.lan. M,

. . . . Hayslett JP. The benefit of early tr eatment with im-
type, duration and 1ntens.1ty of treatment that‘wﬂl munosuppressive agents in lupus nephritis. ] Rheuma-
match the class and seveiity of the disease defined tol 1994; 21: 2046-2051.
by both clinical and histopathologic palameters. To 17. Houssiau FA, Vasconcelos C, D’Cruz D, et al. Early r es-
be effective, the clinician must be aware of the di- ponse to immunosuppressive therapy predicts good
verse clinical and pathologic manifestations of lu- renal outcome in lupus nephr itis: lessons from long-
pus nephritis. It is especially impor tant that the -term followup of patients in the Euro-Lupus Nephritis
clinician recognize early stages of r enal involve- Trial. Arthritis Rheum Dec 2004; 50: 3934-3940.

. : X X 18. Mittal B, Rennke H, Singh AK. The role of kidney biop-
ment at which point kidney biopsy should be per- sy in the management of lupus nephr itis. Curr Opin
formed without delay. This will allow effective Nephrol Hypertens 2005; 14: 1-8.
treatment prior to the development of irreversible 19. Nzerue CM, Hewan-Lowe K, Pierangeli S, Harris EN.
damage. «Black swan in the kidney»: r enal involvement in the

antiphospholipid antibody syndrome. Kidney Int 2002;
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RESUMDO

Os autores mostram as caracteristicas proprias da infancia em r elacdo ao desenvolvimento da massa
Ossea e as pecularidades desta faixa etdria na interpretagdo da densitometria 6ssea.

A aquisicdo e manutencao da massa 6ssea na infancia é crucial para diminuir os riscos de desenvolvi-
mento de osteoporose nas fases pés-menopdusica e velhice . Como a doenga € silenciosa, a menos que
ocorram fraturas, os pacientes com fatores de risco para diminui¢ao de massa 6ssea devem ser submeti-
dos a densitometria 6ssea. Este exame constitui o padrdo our o para diagnostico de baixa massa 6ssea,
porém algumas pecularidades na infancia devem ser ressaltadas. Os programas de padronizacao para a
faixa etdria pedidtrica comparam em desvios padrdo a densidade miner al 6ssea do paciente pediatrico
com a de individuos da mesma idade e sexo, utilizando para isso o Z-escore e nao o T-escore. Os termos
osteopenia e osteoporose nio devem ser aplicados as cr iancas, pois as correcdes aplicadas ao Z-escore
ndo levam em conta varidveis préprias deste grupo, como estadio puberal, estatura, peso, tamanho do
0sso, idade 6ssea e raca. Criangas com baixa estatura devem ser seus proprios controles em exames pos-
teriores. Em consenso intemacional foi estabelecido que walores de Z-escore abaixo de —2,0 desvios padrao
devem ser considerados como densidade mineral 6ssea baixa para a idade cronolégica. O local mais uti-
lizado na densitometria 6ssea € a coluna vertebral (em especial regido entre L1 e L4 na posicao postero-
-anterior). Os valores da densidade 6ssea preditores de fraturas em criancas ndo estdao bem estabelecidos

A aquisicao e a manutencdo da massa 6ssea devem ser v alorizadas por pediatras e reumatologistas a
fim de prevenir seqiielas futuras na idade adulta.

Palavras-Chave: Densitometria Ossea; Massa Ossea; Osteoporose; Prevencdo; Infancia.

ABSTRALCT

The authors show the typical childhood characteristics of the development of bone mass and the pecu-
liar aspects of the interpretation of bone densitometry in this phase of life.

The acquisition and maintenance of bone mass in the childhood is crucial in order to reduce the risks
of development of osteoporosis in postmenopausal and old age. As the disease is silent, unless there are
fractures, patients with risk factors for low bone mass, must be submitted to bone densitomety. This exam
is considered to be the gold standard for the diagnosis of low bone mass; however some peculiarities of
childhood must be emphasized. The normative database for this age compae, in standard deviations (SD),
the bone mineral density of the pediatric patient to individuals with the same age and gender, using for
that the Z-score instead of T-score. The terms osteopenia and osteoporosis should not be applied for chil-
dren, due to the fact that the Z-score does not take into account variables characteristic of this age, such
as pubertal stage, height, weight, bone size, skeletal maturity bone age and ethnicity. Children with short
stature must be their own controls in further exams. In an international consensus it was established that
Z-score values below-2.0 SD should be considerd as low bone mineral density for chronological age. The
most utilized site in bone densitometry is the vertebral spine (specially the region between L1 and L4 in
the posterior anterior position). The values of the bone density that predict fractures in children are not
well established.

The acquisition and maintenance of bone mass should be ewluated by pediatricians and rheumatolo-
gists in order to prevent further sequels during adult life.

Key-Words: Bone Densitometry; Bone Mass; Osteoporosis; Prevention; Childhood.
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A perda da massa 6ssea é a desor dem metabdlica
0ssea mais freqiiente e constitui um grande proble-
ma de satde publica. ®mpreende-se como osteo-
penia/osteoporose a perda de densidade mineral
6ssea, comprometendo a integridade biomecéani-
ca do esqueleto elevando o risco de fraturas.

Nos tltimos anos tem havido um maior inteesse
no estudo da miner alizagdo 6ssea na infancia e
adolescéncia, uma vez que estes periodos sao de
grande importancia na obten¢do de uma massa
6ssea adequada na vida adulta. Nas meninas o au-
mento mais importante na massa 6ssea inicia-se
aos 13 anos e nos meninos dois anos mais taide. O
pico de massa 6ssea ocorie no final da segunda dé-
cada de vida e é determinado por diversos fatores,
sendo o mais importante o genético. Outros fatores
como sexo, rac¢a, estado hormonal, ingestdo ali-
mentar, atividade fisica, fumo ou dlcool sdao tam-
bém determinantes de uma menor ou maior mas-
sa 6ssea. Quanto maior for o pico de massa 6ssea
adquirido, menores serao os riscos de desenvolvi-
mento de osteoporose nas fases pds-menopdausica
e velhice, havendo uma relacao direta entre a den-
sidade mineral 6ssea nestas fases e o pico de mas-
sa 6ssea adquirido até o final da segunda década de
vida. Os pediatras devem estar, portanto, cons-
cientes de sua r esponsabilidade na aquisicao e
manutencdo de um osso saudavel na infancia e
adolescéncia.

Na infancia e adolescéncia, a per da de massa
ossea é geralmente secunddria a doencas cronicas
(gastrointestinais, reumadticas, enddcrinas, renais,
neoplasicas, etc) ou ao uso de medicamentos (pin-
cipalmente corticosteréides), sendo a osteoporose
primadria (osteogénese imperfeita e osteoporose ju-

*Professora assistente da Disciplina de Alergia, Imunologia clinica
e Reumatologia

**Professora adjunto, chefe da Disciplina de Alergia, Imunologia
clinica e Reumatologia

Departamento de Pediatria — Universidade Federal de S&o Paulo
— Unifesp

S&o Paulo — Brasil

venil idiopética) uma entidade rara.

A perda de massa 6ssea ndo apesenta sintomas
e as manifestacoes clinicas ocorr em tardiamente
quando aparecem as fraturas, que sdo raras na in-
fancia.

Os exames laboratoriais sao de pouca ajuda. A
dosagem de célcio e fésfor o séricos, de fosfatase
alcalina, calcitria e fosfatiiria de 24 horas devem ser
realizadas para afastar causas end6crinas ou me-
tabdlicas da perda de massa 6ssea (hiperpamatireoi-
dismo ou raquitismo). Outros exames como creati-
nina, transaminases e outras provas de funcao
hepaética e tireoidiana auxiliam no diagnéstico
diferencial. Os marcadores de formacao (fosfatase
alcalina 6ssea e osteocalcina) e reabsorcao (deoxi-
piridinolina e telopeptideo do coldgeno tipo I)
6sseas sao de dificil interpretacao, principalmente
em criancas e adolescentes, uma vez que refletem
o crescimento e ar emodelacdo 6sseos, intensos
nessas faixas etdrias e sdo dependentes do desen-
volvimento puberal individual.

A radiografia é um exame tardio para deteccao
de baixa massa 6ssea porque apenas perdas maio-
res de 30% podem ser detectadas por esta técnica.

O exame padrdo our o é a densitometr ia 6ssea
que avalia quantitativamente a massa 6ssea em
individuos com mais de 5 anos . A introducao da
técnica da densitometria para medida da densida-
de mineral 6ssea conduziu a um melhor entendi-
mento do desenvolvimento 6sseo durante a infan-
cia e adolescéncia e a uma melhor av aliacdao das
condicoes da infancia associadas ao risco aumen-
tado de fraturas. Este exame nao € inv asivo, é de
rapida execucao, apresenta uma boa precisao (en-
tre 1 e 2%) e é associado a dose baixa de iradiacao.
A mais utilizada é a absormetria de dupla emissao
com fonte de raio-X (DXA) que avalia o 0sso corti-
cal e trabecular do corpo total, do fémur e da colu-
na vertebral (0sso axial e apendicular). O exame
também avalia a massa muscular e de godura cor-
porais'.

A densitometria 6ssea estd indicada nos casos de
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pacientes de risco (com doencas crénicas ou em
uso de drogas osteopenizantes), na pr esenca de
fraturas de repeti¢cdo, nas imobilizacdes pr olon-
gadas, no aparecimento de osteopenia na r adio-
grafia e nas criancas e nos adolescentes com baixa
ingestao de célcio. Nestes grupos o exame deve ser
realizado anualmente para o diagnéstico de peda
de massa 6ssea ou paa a monitorizacio de respos-
ta terapéutica. Ganhos inferiores a 3% nao sdo va-
lorizados, uma vez que o erro de precisao éde 1 a
2%.

Em um estudo transversal realizado em nosso
servico, foram avaliadas 16 meninas com L upus
Eritematoso Sistémico Juvenil, com idades entre 6
e 17 anos e 32 meninas saudaveis , pareadas por
idade que serviram como controles. Observamos
que a densidade miner al 6ssea das pacientes,
embora sem diferenca estatistica em relacdo aos
controles, apresentou uma tendéncia a ser mais
baixa e uma correlacdo positiva entre a densidade
mineral dssea e o peso das pacientes foi obser va-
da2. Em outro estudo transversal, avaliamos 10
meninas com dermatomiosite juvenil, com idades
de 7 a 16 anos e 20 meninas contr oles pareadas
por idade. Observamos uma densidade miner al
ossea significativamente mais baixa nas pacientes
em relacdo as meninas controles®.

Amedicao da densidade mineal 6ssea pode es-
tar sujeita a um grande nimero de interferéncias
que podem, por si s6, alterar o resultado. E impor-
tante certificar-se se o posicionamento, a aquisicao
e a andlise foram adequados, bem como se ha al-
teracdes estruturais nos exames. Diversos fatores
como fraturas ou cirurgias prévias no local a ser
examinado, escoliose grave, presenca de objetos
metélicos e pacientes com baixa estatur a podem
ser causas de dificuldade de interpretagao de uma
densitometria‘. Os exames futuros do mesmo pa-
ciente devem ser feitos no mesmo apaelho ou em
marcas e modelos iguais.

A Organizacao Mundial da Satde (OMS) define
nas mulheres caucésicas pés-menopausicas como
osteopenia a densidade miner al 6ssea entre —1 e
—2,5 desvios padrao em elagdo aos valores médios
observados em individuos jovens saudaveis (T-es-
core) e osteoporose abaixo de -2,5 desvios padraa

Atualmente existem programas de padroniza-
¢do para a faixa etdria pedidtrica (até os 18 anos)
que comparam em desvios padrdo a densidade
mineral 6ssea apresentada pelo paciente pedidtri-
co com a de individuos saudédveis da mesma idade
e sexo (Z-escore e ndo T-escore) e de preferéncia

da mesma populacao do paciente em questao®. O
T-escore s6 deve ser aplicado em individuos que ja
atingiram o pico de massa dssea (acima dos 20
anos). E importante lembrar que a etnia apresen-
ta um papel impor tante no desenvolvimento da
massa 6ssea e os programas de padronizacdo de-
viam levar isso em conta.

Os termos osteopenia e osteoporose ndao devem
ser aplicados para criancas, pois as correcoes apli-
cadas ao Z-escore nao levam em conta diversas
variaveis, proprias destas faixas etarias, que inter-
ferem na medida da densidade miner al 6ssea,
como estadio puberal, estatura, peso, tamanho do
0sso, idade 6ssea e raga®. Sabe-se que criancas ou
adolescentes com baixa estatura ou atraso pube-
ral tém menor densidade mineral 6ssea que as de
mesma idade e sexo, porém sem estes fator es.
Criancas com doencas r eumdticas, por exemplo,
podem apresentar crescimento e puberdade
atrasados e isto tem de ser levado em conta quan-
do forem comparadas com outros pacientes e con-
troles. Nestes casos, como ndo existe uma cuwa de
padronizacao segundo a estatur a ou estadio pu-
beral, para estes individuos, nao deve ser utiliza-
do o Z-escore. Sugerimos que este individuo deva
ser seu proprio controle em densitometria poste-
rior, a ser realizada 6 meses apds a pimeira, levan-
do-se em conta que deve ganhar de 5 a 15% de
massa 6ssea anualmente. Outra possibilidade é
levar em conta a idade 6ssea e ndo a cr onolégica
para se comparar a densidade miner al 6ssea do
paciente com baixa estatura com o seu controle.

Eimportante salientar que a ndo perda de mas-
sa 6ssea em densitometria de controle ndo signifi-
casucesso terapéutico, uma vez que a cianca deve
estar em constante incremento de massa 6ssea até
ser atingido o seu pico. Além disso, um aumento
na densidade mineral 6ssea pode nao refletir um
incremento real na mineralizacao e ser apenas
resultado do crescimento acelerado.

Em consenso realizado em 2004 pelo Interna-
tional Society of Clinical Densitometry, foi estabe-
lecido que valores de Z-escore abaixo de -2,0 des-
vios padrao devem ser considerados como densi-
dade mineral 6ssea baixa para a idade cronolégi-
ca’. O diagno6stico de baixa massa 6ssea ndo deve
ser baseado apenas em valores obtidos na densi-
tometria mas também nas car acteristicas indivi-
duais e clinicas dos pacientes Com isto, evita-se os
termos osteopenia e osteoporose e os critérios da
OMS nao devem ser aplicados par a a faixa etaria
pediatrica.
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O local mais utilizado para a medida de densi-
dade mineral 6ssea € a coluna ver tebral, uma vez
que o corpo total é associado a erns de medida de-
vido ao tamanho da cabeca ser despoporcional ao
corpo na infancia e ao fémur pr oximal nao ter
padronizacao na faixa etaria até os 18 anos e ser de
pouca precisdo. Alguns autores sugerem a exclusao
da cabeca na analise de corpo total pan pacientes
menores de nove anos®. E o osso trabecular (colu-
nalombar) aquele que mais mpidamente se altera
(nos primeiros 6 meses de uso de medicamentos
osteopenizantes). Recomenda-selevar em conta a
regido entre L1 e L4 na posi¢do postero-anterior.

Os valores da densidade dssea pr editores de
fraturas em criangas nao estao bem estabelecidos

A densidade mineral 6ssea é calculada dividin-
do o contetido mineral 6sseo pela area projetada
da vértebra. A menos que haja uma fratura verte-
bral os adultos apresentam um tamanho de vérte-
bra constante, entretanto nas criancas isso nao
acontece. A medida que a crianca cresce, sua vér-
tebra também cresce e isso leva a problemas na in-
terpretacao da densitometria. Sabemos que indi-
viduos com tamanho de vér tebra menor tém sua
DXA areal subestimada em r elacdo aqueles com
tamanho 6sseo maior. Entretanto, a inica maneira
de medir o volume e ndo a 4r ea da vértebra é
através da tomografia quantitativa computa-
dorizada’. A interpretacao da densitometria com
base na drea das vértebras apresenta desafios im-
portantes tanto na crianc¢a saudavel devido a mu-
dancas relacionadas a idade e a puberdade quan-
to nas criancas com doengas cronicas nas quais o
crescimento comprometido e a puberdade atrasa-
da afetam negativamente o tamanho do osso.

Outra metodologia para medida dostatus 6sseo
é a ultrasonometria, que apresenta baixo custo, fa-
cilidade de uso e transporte e auséncia de irradia-
¢do, além de ser menos dependente de fatoes an-
tropométricos do paciente, porém é dependente
do examinador e ndo permite a avaliacao da colu-
na'. Este método pode dar informacd6es da estru-
tura 6ssea e se correlaciona com a densitometria,
porém estudos na faixa etdr ia pediatrica sdo ne-
cessarios.

Antes do sistema esquelético ser av aliado por
métodos radiolégicos o médico deve ter em mente
o desenvolvimento fisiol6gico do sistema esque-
lético e seus mecanismos de adaptacao. O achado
de diminui¢do da densidade 6ssea pode ser devi-
do a deficiéncia de miner alizacdo (reducao do
mineral por volume), mas também devido a den-

sidade estrutural reduzida (baixo numero de tra-
béculas por volume)*'.

Por fim, gostariamos de aler tar que a densito-
metria 6ssea nas criancas e adolescentes tem ca-
racteristicas particulares que a difer enciam da
avaliacdo dos individuos adultos. A aquisicado e
manutencdo da massa dssea devem ser walorizadas
por pediatras e reumatologistas a fim de prevenir
seqiielas futuras na idade adulta.
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RESUMDO

A ecografia musculoesquelética tem vindo a conquistar um papel cada vez mais importante no diagnos-
tico e seguimento das doencas reumadticas do adulto. Tem muitas vantagens em relacdo a outros exames
imagiolégicos, entre as quais auséncia de radiacdo ionizante e a comodidade da execucao, do ponto de
vista do doente. E particularmente adequada a avaliacdo do sistema musculoesquelético nas idades pe-
diatricas. Neste artigo descreve-se a utilidade da ecogr afia musculoesquelética em cr iancas e adoles-
centes.

Palavras-Chave: Ecografia Musculoesquelética; Reumatologia Pediétrica.

ABSTRACT

The role of musculoskeletal ultr asonography in the diagnosis and follo w-up of rheumatic diseases in
adults is increasing. It has many advantages when compared with other imaging modalities including the
absence of ionizing radiation. It is also especially suited to assess the pediatic musculoskeletal system. In
this article the authors describe the usefulness of musculoskeletal ultrasonography in children and ado-
lescents.

Key-Words: Musculoskeletal Ultrasonography; Pediatric Rheumatology.
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Introducéo

A ecografia musculoesquelética tem vindo a con-

quistar um papel cada vez mais impor tante no
diagnoéstico e seguimento das doencas eumaticas.
Isto deve-se em parte ao desenvolvimento tecno-
l6gico, com grande melhoria na qualidade do ma-
terial, em particular das sondas. Actualmente é pos-
sivel obter imagens detalhadas antetriormente inal-
cancaveis. A ecografia permite visualizar tendoes,
musculos, pele e tecido subcutaneo, capsulas arti-
culares e ligamentos, membranas sinoviais pato-
l6gicas, bolsas serosas, a superficie das corticais 6s-
seas, algumas cartilagens e nervos. A ecografia com
recurso ao Doppler de cor tem duas aplicacbesma-
jor emreumatologia: ecografia das artérias, nas vas-
culites de grandes vasos, e ecografia musculoes-
quelética, para colocar em evidéncia um aumento
da perfusdo dos tecidos inflamados. Neste tltimo
caso usa-se oDoppler de energia («power Doppler»)
que é uma nova forma de Doppler de cor com maior
sensibilidade para a visualizacdo dos v asos pe-
quenos de fluxo lento e da microcirculagdo do que
o Doppler convencional'.

O exame ecografico tem muitas vantagens, en-
tre as quais: auséncia de efeitos secundaios conhe-
cidos, nao ser invasivo nem desconfortavel, o que
faz com que possa ser r epetido; estudo em varios
planos, exame dindmico e em tempo real; permite
fazer a comparacio bilateral e testes de povocagao.
Além disso, o equipamento ocupa pouco espago ,
podendo ser levado a cabeceira do doente se
necessario.

E também um exame pouco dispendiosg quan-
do comparado com a Ressondncia Magnética (RM)
ou a Tomografia Axial Computorizada (TAC), o que
éimportante devido a necessidade de educao dos
custos dos actos médicos. Existem diversas situa-

*Reumatologista, Instituto Portugués de Reumatologia
**Interno do Internato Complementar de Reumatologia, Instituto
Portugués de Reumatologia

¢des em que a RM esta contnindicada e a ecografia
deve ser considerada: doentes com pacemaker,com
implantes cocleares, com corpos metdlicos junto a
estruturas como as 6rbitas, por exemplo. Também
nos doentes com claustr ofobia deve encarar-se a
possibilidade de uma ecogr afia antes de av ancar
para uma RM.

As principais limitacoes da ecografia musculoes-
quelética sao uma longa curva de aprendizagem e
o custo de um equipamento de alta qualidade e
elevada resolucio.

A ecografia, como qualquer outo exame de ima-
gem, nao é um substituto de uma histéra clinica e
um exame objectivo cuidadosos. No entanto,
gracas as suas car acteristicas particulares ja foi
chamada «a extensdo dos dedos do r eumatolo-
gista»*. E cada vez mais frequentemente realizada
pelos médicos que tratam os doentes. O treino em
ecografia musculoesquelética é actualmente obri-
gatorio no ensino da especialidade de reumatolo-
gia em varios paises europeus®.

Ecografia nas Artropatias da Infancia

Pelas caracteristicas anteriormente citadas a eco-
grafia é um exame em geral bem aceite nas idades
pedidtricas, raramente havendo necessidade de
sedacdo’. E um exame particularmente adequado
ao esqueleto imaturo, no qual hd um aumento da
proporcdo cartilagem/osso®. Permite comparar as
articulacoes sintomaticas com as contr alaterais;
permite distinguir a cartilagem dos tecidos moles
e do 0sso — os ultr assons ndo penetram no 0sso
mas a superficie 6ssea aparece como uma linha hi-
perecogénica. A ecografia permite a exploracao de
multiplas dreas tumefactas e dolor osas num s6
tempo de exame. O Doppler de energia tem tido
aplicacdes em reumatologia pedidtrica, como se
vera adiante; no entantg, o facto de polongara du-
racdo do exame e de ser uma técnica extemamente
sensivel ao movimento, criando artefactos, limita
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o seu uso nas idades pediatricas®.
Conhecimentos e experiéncia em ecografia
musculoesquelética sdo necessdrios para evitar
artefactos e «armadilhas» que conduzem a erros.
Neste artigo descreve-se o uso da ecogmfia muscu-
loesquelética em algumas artropatias da infancia.

Displasia da Anca

A situacdo em que é mais fr equente o uso da
ecografia musculoesquelética nas idades pediatii-
cas é a displasia da anca *. O diagnéstico e tr ata-
mento precoces sao importantes para evitar situa-
¢oes de displasia per manente. O exame clinico
mesmo repetido e em maos experientes pode nao
identificar alguns casos de displasia da anca. A ra-
diografia a nascenca nao é usada comor astreio
sistemadtico, uma vez que € uma populacdo muito
jovem e portanto muito radiossensivel e porque as
génadas, mesmo quando protegidas, estdo na
regido radiografada’.

A ecografia detecta casos nao diagnosticados
pelo exame objectivo’. Os métodos que podem ser
usados saem do ambito deste ar tigo mas € de
salientar que exigem uma técnica rigorosa. Quais
as ancas a ecografar? Ha autores que defendem o
uso generalizado e por rotina da ecografia na ava-
liacdo das ancas dos recém-nascidos®. Nao sendo
essa uma prdtica gener alizada, os centros que
usam por rotina a ecografia na avaliacdo das an-
cas dos recém nascidos tém incidéncia mais baixa
de apresentacdes tardias de displasia da anca do
que aqueles em que isso ndo acontecé. Nao temos
experiéncia da utilizagcdo da ecogiafia nesta indica-
¢ao. Sabendo-se que a necrose avascular da cabeca
femoral pode ser uma complicac¢ao do tratamen-
to em abducéao da displasia da anca, o Doppler de
energia dos vasos da cabeca femoral tem sido usa-
do para avaliar a posicao da anca dur ante o tra-
tamento®", para que o fluxo ndo seja compr o-
metido.

Anca Dolorosa e/ou Claudicante

A ecografia permite avaliar a presenca de derrame
em diversas articulacdes; nas criancas é mais usa-
dana articulacdo da anca*'!, o que, em parte, se de-
ve ao facto de a anca ser uma articulacdo profun-
da e dificil de palpar.

Usa-se uma abordagem anterior, paralela ao

maior eixo do colo do fémur . Uma sonda de 7 a
10MHz é adequada a maioria das ancas pediatri-
cas*. O doente é colocado em dectbito dorsal com
os membros inferiores em extensdo e otacao neu-
tra ou discreta rotacao externa simétrica. O exame
bilateral comparativo € a regra (Figura 1).

Existem muitas causas de anca dolor osa e/ou
claudicante na crianca como a sinovite transitéria
daanca, a artrite bacteriana, a artrite da doenca in-
flamatéria, a osteomielite, a doenca de Legg (alvé-
-Perthes, a epifisidlise e a hemartrose.

A ecografia, muito sensivel na detecc¢do de
derrame articular da anca, ndo é especifica na de-
teccdo da sua causa, pelo que ndo é demais enfa-
tizar a importancia da histéria clinica e exame

Figura 1. Aspecto ecogréfico de uma anca normal num
rapaz de 14 anos.

Figura 2. Derrame da articulacao coxofemoral num
rapaz de 10 anos com artrite reumaté6ide juvenil; notar
que a cdpsula articular é convexa para cima e nao
paralela ao colo femoral.
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Figura 3. Radiografia da bacia de um rapaz de trés
anos com Doenca de Perthes; notar as menores
dimensdes da epifise femoral direita.

Figura 4. Ecografia das coxofemorais da mesma
crianca da figura 3; notar o aspecto irregular da epifise
femoral direita e a convexidade superior da capsula
traduzindo a existéncia de derrame acompanhante.

objectivo completos e cuidadosos. O Doppler de
energia tem sido testado para determinar se
podera ser ttil na difer enciacdo da etiologia do
liquido®. No entanto, o diagndstico de cer teza s6
pode ser feito pela andlise do liquido e aqui a
ecografia tem um papel como guia par a eventual
artrocentese para colheita de liquido™'.

Nasinovite transitoria daancaa ecografia pode
mostrar um derrame intra-articular de importan-
cia e ecogenicidade varidvel com um possivel es-
pessamento da sinovial’. Estudos de corr elacao
entre a ecografia e a histologia”” mostraram que as
camadas da parede anterior da cadpsula ar ticular
ndo estao na realidade espessadas na sinovite tran-
sitoria e que o aumento da distancia entr e o colo
do fémur e a cdpsula é causado unicamente pelo
derrame.

Figura 5. Aspecto da RM da mesma crianca das figuras
3ed.

A ecografia é eficaz na av aliacdo do envolvi-
mento das ancas em doentes com Artrite Idio-
paticaJuvenil e facilita o diagnosticg classificacao
e seguimento da doenca'®. Raramente, o envolvi-
mento da coxofemoral pode ser a forma de apre-
sentacao da Artrite Idiopdtica Juvenil® (Figura 2).

A ecografia tem sido usada no diagnéstico da
doencgade Legg-Calvé-Perthes. Alteracoes ecogra-
ficas encontradas na doenca de Ferthes sdo atrofia
damusculatura adjacente’, irregularidade do con-
torno e achatamento da cabeca femomal‘, derrame
intra-articular'® (Figuras 3, 4 e 5).

A ecografia deve ser o piimeiro exame a efectuar
quando se suspeita deepifisiolise daanca®; um es-
tudo® mostrou que nesta situacdo a ecografia tem
uma sensibilidade de 95% enquanto que esse va-
lor nas radiografias convencionais varia entre 66 e
80% (conforme sao examinadas uma ou duas in-
cidéncias, respectivamente) e em relacdo a RM é
de 88%. Em muitos casos demonstr-se a presenca
de um derrame acompanhante®?'. Na maioria dos
casos de epifisidlise da anca o deslizamento da epi-
fise é postero-interno o que permite evidencia-lo
com a mesma abordagem usada para a detecgdo
de derrame articular. O aspecto ecogréafico do
deslizamento da epifise é o de um «degrau» entre
a epfifise e o contorno da metafise. Ha que fazer o
diagnéstico diferencial com o «degrau» fisiol6gico
devido as pequenas dimensdes da epifise em
idades mais jovens* e com a doenca de Rrthes em
estado avancado cuja aparéncia ecogréfica pode
simular a epifisi6lise*, embora na doenca de
Perthes o aspecto irregular da epifise normalmente
permita fazer o diagnéstico corr ecto. A ecografia
tem um papel no seguimento dos doentes com
epifisiolise devido ao risco acrescido de envolvi-
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mento da anca contralateral®.

No caso de suspeita de artrite bacteriana, a
ecografia pode ajudar nao sé a confir mar a exis-
téncia de derrame intra-articular, como revelar a
sua heterogeneidade e servir de guia a aitrocentese
para exame bacteriol6gico do liquido sinovial. Nos
casos de artrite séptica da anca a ecogafia também
tem sido usada para orientar a puncdo para aspi-
racdo e lavagem articular®.

Existem algumas limitacoes ao exame ecogréfi-
co da anca.

Uma delas é, conforme ja foi referido, a falta de
especificidade do derrame articular. Outra € a obe-
sidade, que pode levantar dificuldades técnicas.

Um diagnéstico que pode nao ser feito é o de os-
teomielite que ndo se acompanhe de derame arti-
cular, caso em que a ecognfia poderia dar uma fal-
sa tranquilidade, sendo a RM preferivel nestes ca-
sos®. Cabe aqui enfatizar que nenhum exame
substitui a histéria clinica e o exame objectivo e
referir que a radiografia pode evidenciar algumas
situacdes menos acessiveis a ecogr afia como
necrose avascular, fractura e tumor 6sseo.

Ecografia do Joelho

A ecografia do joelho nas idades pediatr icas tem
como principais aplicacdes: nas criancas com ar-
trite diagnosticar ou confirmar derrame e sinovite;
o diagnostico de quisto de B aker; a avaliagdao da
doenca de Osgood-Schlatter.

A técnica para por em evidéncia derr ame e si-
novite articular é semelhante a usada nos adultos
(Figura 6). Podem ser feitas avaliagdes semiquan-
titativas e seriadas o que per mite acompanhar a
evolucao. Pode obter-se alguma visibilidade da
cartilagem da tréclea femoral e da sua espessur a
com o joelho em hiper flexdo e a sonda colocada
transversalmente acima da rétula.

O diagnéstico de quisto de Baker pode ser feito
ou confirmado com alguma facilidade . O quisto
pode encontrar-se em crian¢as com Artrite Idiopa-
tica Juvenil, em criancas saudéaveis até aos 10 anos
de vida® e ap6s traumatismo directo da bolsa do
gémeo-semimembranoso. Pode nao haver derra-
me intra-articular do joelho e a comunicagado do
quisto com a articulacdo habitualmente nao é de-
monstrada®.

A doencga de Osgood-Schlatter afecta o tendao
rotuliano e a sua insercao na tuber osidade tibial
anterior, atingindo com mais fr equéncia adoles-

Figura 6. Derrame e sinovite do joelho num rapaz de
14 anos com artrite idiopdtica juvenil.

centes do sexo masculino que praticam desporto®.
Nesta faixa etdria verifica-se a gradual ossificagao
da tuberosidade tibial anterior e a sua fusdao com
a tibia proximal. O diagnéstico da doenca de O s-
good-Schlatter é essencialmente clinico. No en-
tanto, a ecografia pode fornecer informacgoes im-
portantes acerca do grau de envolvimento dos teci-
dos cartilagineo, 6sseo, tendinoso e ser 0so*. Os
achados ecograficos sdao: um aumento mais ou
menos importante da cartilagem de crescimento
daapofise tibial que desloca anteiormente os teci-
dos moles superficiais — este sinal é patognomo-
nico e encontrado em todos os doentes *; a frag-
mentacao da apofise tibial anterior, que se traduz
ecograficamente por uma irregularidade mais ou
menos marcada do perfil 6sseo correspondente;
tendinite rotuliana; bursite infrapatelar .

Outras ArticulacBes e Tenddes

A ecografia pode ser usada par a diagnosticar ou
comprovar a existéncia de derrame em outras ar-
ticulagcdes dos membros. No caso de se confirmar
a existéncia de derrame a ecografia pode servir de
guia para a sua aspiracao®. Com o desenvolvi-
mento das sondas de alta fequéncia é actualmente
possivel examinar articulacdes pequenas e super-
ficiais como as dos pés e das maos, sendo a reso-
lucdo da ecografia superior a da RM e da TAC, no
que diz respeito as estruturas anatémicas superfi-
ciais'.

A semelhanca do que acontece com os adultos
a ecografia pode ser usada par a avaliar lesoes de
tendinite, tenossinovite, roturas tendinosas e bol-
sas serosas na crianca®. A ecografia é considerada
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o melhor método existente actualmente pam o es-
tudo dos tendoes: mostra a sua estrutura interna,
ao contrario do que acontece com a RM; ofer ece
ainda facilmente a possibilidade de compar acao
bilateral e de estudo dindmico?.

Outras Aplicacbes

Outras possiveis aplicagdes da ecogr afia muscu-
loesqueléticanas idades pedidtiicas dependem da
experiéncia de cada centro e dos doentes que sdo
referenciados:

¢ Avaliacdo do plexo braquial e nervos periféri-
cos’.

e (Caracterizacdo de massas dos tecidos moles
paraesqueléticos®®, distinguindo lesdes quisticas
de lesoes sdlidas, avaliando arelacao da massa
com as estruturas adjacentes e a sua vasculariza-
cao', embora nao seja possivel distinguir entr e
massas benignas e malignas pelas suas canacteris-
ticas ecograficas.

¢ Identificacao de corpos estranhos®, por exemplo
nos pés.

¢ Avaliacdo de torticolis na infancia® — uma mas-
sa ecogénica, habitualmente fusiforme, no ester-
nocleidomastoideu serd a favor de fibr omatose
coli.

¢ (Caracterizacao de anomalias da posi¢ag alinha-
mento e insercao das epifises no contexto de alte-
racoes do desenvolvimento ou traumatismos — as
epifises ainda ndo ossificadas nao sdo vistas nas a-
diografias; a ecografia evidencia claramente a car-
tilagem das epifises ou apé6fises nao ossificadas
como um tecido hipoecoéico*.

Conclusoes

Como método incruento e exigindo pouco tempo
de colaboracdo do doente, a ecografia osteoarticu-
lar estd particularmente vocacionada para ser utili-
zada na populacao pediatrica, por operadores com
formacao e experiéncia especifica para tal.

Actualmente a ecografia é considerada como
complemento do exame objectivo e também com-
plementar em relacdo aos outros métodos de diag-
noéstico por imagem existentes.

A evolucao das camacteristicas técnicas dos apa-
relhos, os esforcos desenvolvidos no sentido de
chegar a consensos quanto ao teino e certificacao
na drea da ecografia musculoesquelética e a reali-

zacao de mais tr abalhos de investigacao de alta
qualidade que permitam validar o papel da técni-
ca, definindo a sensibilidade e especificidade em
cada situacdo da prdtica clinica, permitirdo segu-
ramente, num futuro ndo muito distante, que a
ecografia desempenhe um papel de maior r elevo
na avaliagdo de criancas com artrites, tenossino-
vites, bursites e algumas outras artropatias da in-
fancia e adolescéncia.
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RESUMDO

Descrevemos os resultados da adaptacdo e validacdo na lingua portuguesa da versao parental de dois ins-
trumentos de qualidade de vida relacionada com a satdde. O Childhood Health Assessment Questionnaire
(CHAQ) é um instrumento de satde especifico que mede a capacidade funcional nas actividades da vida
didria das criangas com Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ). O Child Health Questionnaire (CHQ) é um instru-
mento de saide genérico desenhado para caracterizar o bem-estar fisico e psicosocial das cr iancas, in-
dependentemente da doenca de base A versao portuguesa do CHAQ e o CHQ foi walidada com 3 tradugoes
e 3 retroversoes. Foram incluidos 130 individuos: 69 doentes com AlJ (32% for ma sistémica, 19% forma
poliarticular, 26% forma oligoarticular estendida e 23% for ma oligoarticular persistente) e 61 cr iancas
saudaveis. O CHAQ discriminou clinicamente as criancas saudaveis das criancas com AlJ sistémica, po-
liarticular e oligoarticular estendida, as quais apresentavam um maior grau de incapacidade e dor e um
menor bem-estar, por comparacao com os contr olos saudaveis. Também o CHQ discr iminou clinica-
mente as criancas saudaveis das criancas com AlJ sistémica, poliar ticular e oligoarticular estendida, as
quais apresentavam um menor bem-estar fisico e psicosocial quando compar adas com os contr olos
sauddveis.

Em conclusao, a versao portuguesa do CHAQ e do CHQ é um instrumento fidvel e védlido para a avalia-
¢ao funcional, fisica e psicosocial das crian¢as com Al]J.

Palavras-Chave: Portuguese Childhood Health Assessment Questionnaire (CHAQ); Portuguese Child
Health Questionnaire (CHQ); Artrite Idiopdatica Juvenil (AlJ).

ABSTRALCT

We report herein the results of the cross-cultural adaptation and validation into the Portuguese language

of two health related quality of life instuments. The Childhood Health Assessment Questionnaire (CHAQ)

is a disease specific health instrument that measures functional ability in daily living activities in childien
with juvenile idiopathic arthritis (JIA). The Child Health Questionnaire (CHQ) is a generic health instru-

ment designed to capture the physical and psychosocial well-being of children independently from the

underlying disease. The Portuguese CHAQ — CHQ were fully validated with 3 forward and 3 backward trans-

lations. A total of 130 subjects were enrolled: 69 patients with JIA (32% systemic onset, 19% polyarticular
onset, 26% extended oligoarticular subtype, and 23% persistent oligoatticular subtype) and 61 healthy chil-
dren. The CHAQ clinically discriminated between healthy subjects and JIA patients with the systemic, poly-
articular and extended oligoarticular subtypes having a higher degree of disability, pain, and a lower over-

all well-being when compared to their healthy peers . Also the CHQ clinically discr iminated between
healthy subjects and JIA patients, with the systemic onset, polyarticular onset and extended oligoarticu-

lar subtypes having a lower physical and psychosocial well-being when compared to their healthy peers.

In conclusion the Portuguese version of the CHAQ-CHQ is a reliable, and valid tool for the functional,
physical and psychosocial assessment of children with JIA.

Key-Words: Portuguese Childhood Health Assessment Questionnaire (CHAQ); Portuguese Child Health
Questionnaire (CHQ); Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA).
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ARTIGO ORIGINAL

VERSAO PORTUBUESA DO CHILDHOOD
HEALTH ASSESSMENT OUESTIONNAIRE [(CHAO]
E DO CHILD HEALTH OUESTIONNAIRE [(CHQO]

J.A. Melo-Gomes, N. Ruperto, H. Canh&o, J. E. Fonseca, A. Quintal, M. Salgado, M. J. Santos

Introducdo

O objectivo deste estudo foi o de adaptar e validar
a versao parental do Childhood Health Assessment
Questionnaire (CHAQ)! e do Child Health Ques-
tionnaire (CHQ)?num grupo de criancas saudaveis
e de criancgas com Artrite Idiopéatica Juvenil (Al])
em seguimento pelos membr os portugueses do
Grupo de Estudo de R eumatologia Pedidtrica da
Sociedade Portuguesa de Reumatologia e do
Paediatric Rheumatology International Trials Or-
ganisation (PRINTO). Este projecto formou uma
parte de um trabalho internacional mais vasto con-
duzido pelo PRINTO e apoiado pela U nido Eu-
ropeia (contrato BMH4 983531 CA)*?, cujo ambito
é avaliar a qualidade de vida r elacionada com a
satide em criancas com AlJ, em comparagdo com
criancas sauddveis.

Material, métodos e resultados

A metodologia detalhada estd publicada’. A versdao
portuguesa completa do CHAQ, com as linhas cor-
respondentes do questiondrio americano-inglés
assinaladas na coluna da esquerda, é reproduzida
no final deste ar tigo (Figura 1). Ar eproducao do
CHQ nao foi autor izada por Jeanne M. Landgraf,
representante do grupo detentor dos dir eitos de
autor.

Em resumo, apés aprovagao dos comités de éti-
ca das instituicoes participantes e o consentimen-
to de pelo menos um dos paisas criancas foram re-
crutadas para um estudo prospectivo que decorreu
entre Abril de 1998 e Marco de 2000, efectuado pe-
los membros portugueses do PRINTO. Os doentes
incluidos apresentavam AlJ dos subtipos sistémi-
co, poliarticular, oligoarticular estendido e oligoar-
ticular persistente (critérios de Durban)’. Os con-

Grupo de Estudo de Reumatologia Pediétrica da Sociedade
Portuguesa de Reumatologia
PRINTO - Pediatric Rheumatology International Trials Organization

trolos consistiram em criancas saudaveis (6 a 18
anos) pertencentes a escolas locais e/ou os itmaos
saudaveis das criancas com AlJ.

Caracteristicas clinicas e demogréficas dos
individuos incluidos (Quadro I)

Um total de 130 individuos foi incluido: 69 doentes
com AlJ (32% for ma sistémica, 19% for ma poliar-
ticular, 26% forma oligoarticular estendida e 23%
forma oligoarticular persistente) e 61 criangas sau-
déveis. O CHAQ-CHQ foi completado em 84% dos
casos pela mae (idade média 39,6 + 6,8 anos) e em
16% dos casos pelo pai (idade média de 42,0 + 9,3
anos).

Validade discriminativa clinica

O Quadro IT descreve os resultados (média +desvio
padrao) dos 8 dominios do CHAQ, o indice de in-
capacidade (II) e 2 escalas visuais analogicas (B/A)
avaliadas pelos pais para a dor e bem-estar ger al.
O CHAQ discriminou clinicamente as criancas
saudaveis das criancas com Al]J sistémica, poliar-

ticular e oligoarticular estendida, as quais apr e-
sentavam um maior grau de incapacidade e dor e
um menor bem-estar, em comparacao com 0s con-
trolos saudéaveis.

O Quadro III descreve os resultados do CHQ
(média + desvio padrao) para os 15 conceitos de
saude e os scores fisico e psicosocial. O CHQ dis-
criminou clinicamente as cr iancas sauddveis das
criancas com AlJ sistémica, poliarticular e oligoar-
ticular estendida, as quais apr esentavam um
menor bem-estar fisico e psicosocial quando com-
paradas com os controlos saudéveis.

Adaptacéo inter-cultural

A versdo portuguesa do CHAQ foi adaptada cultu-
ralmente com 3 traducoes e 3 retroversoes; existiu
uma concordancia com a versao oiiginal em inglés
dos Estados Unidos da América do CHAQ em pelo
menos 2 de 3 retroversoes para 54/69 (79%) das li-
nhas de traducdo. A versdo portuguesa do CHQ foi
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Quadro I. Caracteristicas demograficas e clinicas da amostra de criangas portuguesas
Inicio Inicio Oligoarticular  Oligoarticular ~ Controlos
sistémico poliarticular estendida persistente saudaveis
n=22 n=13 n=18 n=16 n=61
Idade da crianca’ 10,045,0 12,2+5,0 12,845,0 10,9+4,9 12,9+4,8
Duracéo da doenga* 6,0+4,0 5,4+4,6 6,3+3,9 5,4+3,8
Vst 475+29,1 45,8+28,9 22,6+18,1 13,4+8,4
EVA (0-10cm)*2 3,432 4,0+1,9 2,1+13 1,3+19
N© articulagBes tumefactas* 3,946,7 47+47 19+20 0,9+1,1
Ne articulagBes dolorosas*? 5,349,8 16,5+14,2 3,243,6 14415
N© articulagbes com limitacdo
da mobilidade*? 7,3+8,2 14,8+13/4 3,7£39 14+15
Ne de articulagdes activas*? 49+8,1 11,2+10,5 2,7+26 1,3+14
Feminino® 14 (64%) 10(77%) 13 (76%) 7 (44%) 30 (49%)
Manifestagdes sistémicas
persistentes® 17 (85%) 0 0 0
Anticorpos antinucleares® 1 (5%) 4 (31%) 4 (24%) 9 (56%)
Factores reumatoides® 0 5 (42%) 0 0
Irite cronica® 0 0 3 (17%) 4 (25%)

* média+DP; 2 ANOVA p<0,005; °* nimero e percentagem

adaptada culturalmente com 3 traducées e 3 etro-
versoes; existiu uma concor dancia com a versao
original em Inglés dos Estados Unidos da América
do CHQ em pelo menos 2 de 31 etroversdes para
93/99 (94%) das linhas de traducio.

Compreensibilidade do texto

Das 69 linhas tr aduzidas do CHAQ, todas foram
entendidas por mais de 80% dos 20 pais testados
(mediana 100%, limites 90-100%). D as 99 linhas
traduzidas do CHQ, todas for am entendidas por
mais de 80% dos pais (mediana 100%, limites 95-
-100%). Nao foi necessdrio alterar o texto da ver-
sdo portuguesa do CHAQ-CHQ apés esta técnica.

Aspectos psicométricos

Estatistica descritiva (primeira premissa de Likert)
Para o CHAQ o ntimero total de respostas em fal-
ta foi de 3,9% (limites 0,4-9,2%), sendo que os do-
minios vestir e actividades for am os que tiveram
mais respostas em falta; o padrao de esposta apre-
sentava um desvio no sentido da nomalidade das
capacidades funcionais. Todas as opgoes der es-
posta foram utilizadas com excepg¢do de algumas
opcdes nos dominios comer, higiene, agarrar e
actividades. A média +desvio padrdo dos itens ndo
foram equivalentes para a maioria dos dominios
do CHAQ (com excep¢ao do dominio andar). Para

o CHQ o nimero total de respostas em falta foi de
2,3% (limites 0,4-4,6%); o padrao de esposta apre-
sentava uma distribuicdo normal excepto para as
variaveis papel/limitagdes sociais-emocionais/

/comportamentais (REB), papel/limitagdes so-

ciais- fisico (RP) e actividades familiares (FA). To-
das as opgoes de esposta foram utilizadas com ex-
cepcao de algumas opgdes nas variaveis compor-
tamento (BE) e auto-estima (SE). A média +desvio
padrao dos itens foram aproximadamente equiva-
lentes com excepcao do GH.

Correlacéo itens-escala (segunda premissa

de Likert)

As correlacoes de Pearson para a relacio itens-es-
cala corrigidas para sobreposicdo nao foram equi-
valentes para a maioria dos dominios do CHA Q,
com excepc¢do do dominio andar, mas foram equi-
valentes para a maioria dos conceitos de satide do
CHQ, com excepcao das varidveis BE, satide men-
tal (MH), SE, percepcao de saude geral (GH), im-
pacto parental - emocional (PE), impacto parental
—tempo (PT) e FA.

Consisténcia interna dos itens

(terceira premissa de Likert)

As correlacoes de Pearson itens-escala foram =0,4
para 90% dos itens do CHAQ (excepto para levan-
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Quadro II. Os 8 dominios do CHAQ (variacdo de 0-3), indice de incapacidade (DI) (variagdo de 0-3)
e as 2 escalas analdgicas (EVA) (variagdo de 0-10 cm) para dor e avaliacdo do bem-estar geral da crianca.
Pontuagdes baixas indicam melhor capacidade funcional. Os valores sdo expressos em médias+DP.
Inicio Inicio Oligoarticular  Oligoarticular  Controlos
sistémico poliarticular estendida persistente saudaveis
n=22 n=13 n=18 n=16 n=61
Vestir-se 17412 1,9+13 0,8+1,0 0,5+0,8 0,3+0,6
Levantar-se 11+£11 1,8+1,2 0,3+0,6 0,4+0,6 0,0+0,1
Comer 0,6+0,8 11+11 0,4+0,6 0,4+0,7 0,1+0,4
Andar 0,7+0,9 1,54+0,8 0,4+0,7 0,4+0,7 0,0+0,3
Higiene 1,2+1,0 1,6+1,3 0,3+0,8 0,4+0,6 0,0+0,1
Alcancar 12+1,1 1,6+1,2 0,6+0,9 0,5+0,6 0,0+0,2
Agarrar 0,8+1,1 14413 0,5+0,8 0,2+0,4 0,0+0,1
Actividades 12411 1,7412 0,7+0,9 0,4+0,5 0,2+0,4
indice de incapacidade 1,1+0,8 1,6+1,0 0,5+0,5 0,4%0,4 0,10,2
Avaliacdo da dor pelos pais 3,6+3,0 2,9+2,6 2,7£2,6 1,8+2,8 0,1+0,5
Avaliagdo do bem-estar geral
pelos pais 3,6+3,0 4,0+2,6 27422 1,817 0,1+0,2

ANOVA p<0.001 para todas as variaveis

tar-se e actividades) e para 73% dos itens do CHQ
(excepto BE, MH e GH).

Validade discriminativa dos itens

Para o CHAQ as correlacoes de Pearson itens-es-

cala corrigidas para sobreposi¢do foram maiores
do que pelo menos um desvio padrao (dp) da cor-
relacdo com outras escalas para 62% dos itens (10%
para 2 dp); a faléncia da escala ver ificou-se para
vestir-se e arranjar-se, levantar-se, comer e alcan-
¢ar, casos em que os itens estavam melhor corre-

lacionados com outros dominios. Para o CHQ as

correlacoes de Pearson itens-escala foram maiores
do que pelo menos um dp da corr elacdo com
outras escalas para 92% dos itens (73% para 2 dp);
a faléncia da escala ver ificou-se apenas para BE
e GH.

Efeito de chao e de tecto

O efeito de chdao do CHAQ tinha uma mediana de
82% (limites 64-84%), enquanto para o CHQ a me-
diana era de 1% (limites 0-73%). O efeito de tecto
do CHAQ tinha uma mediana de 0% (limites 0-0%),
enquanto o CHQ tinha uma mediana de 26% (limi-
tes 6-76%).

Consisténcia interna da escala alfa de Cronbach
O alfa de Cronbach era de = 0,7 para 7/8 (88%) dos
dominios do CHAQ (global 0,96; limites 0,3-0,9)

com a excepcao de levantar-se (0,31). O alfa de
Cronbach erade = 0,7 para9/11 (82%) dos concei-
tos de satide mensuraveis (i.e. conceitos de satide
com mais de 1 item) do CHQ (global 0,96; limites
0,3-0,9) com a excepc¢ao de BE (0,64) e GH (0,51).

Correlag0es inter-escalas

A correlagdo de Pearson de cada dominio com to-
dos os outros dominios do CHAQ-CHQ era inferior
ao seu alfa de C ronbach apenas para caminhar,
agarrar e actividades no caso do CHA). Parao CHQ
todos os 11 conceitos de satide mensuraveis ti-
nham correlagdes inferiores ao seu alfa de C ron-
bach com excepcao de GH e PT.

Correlacéo teste-reteste

Ap6s uma média de 6,5 dias (limites 2-7; nimer o
de doentes com AlJ que epetiram o teste 10) o coe-
ficiente de correlacdo dos 8 dominios do CHA Q
demonstrou uma razodavel a boa reprodutibilidade,
com uma média de 0,8 (limites 0,2-0,9), com pou-
careprodutibilidade apenas para levantar-se (0,2).
Também os 15 conceitos de satide do CHQ
demonstraram uma razoavel a boa reprodutibili-
dade, com uma média de 0,8 (limites 0,1-0,9), com
pouca reprodutibilidade apenas para PE (0,1).

Validade externa
A correlagdo de Spearman do CHAQ com as varia-
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Os valores sdo expressos em médias+DP.

Quadro I1l. Os 15 dominios de satde do CHQ (e as suas abreviaturas) e as 2 pontua¢des resumo.
Pontuag6es mais altas indicam maior bem-estar fisico ou psicosocial (variacdo de 0-100).

Inicio Inicio Oligoarticular Oligoarticular Controlos
sistémico poliarticular  estendida persistente saudaveis
n=22 n=13 n=18 n=16 n=61

Salde global (GGH) 40,0+23,3 30,0+27,4 40,0+29,3 50,6+24,0 88,5+15,9
Desempenho fisico (PF) 59,9+35,4 51,7+33,9 71,3+23,8 82,6+14,0 98,8+8,0
Papel/limitagGes sociais-

-emocionais/comportamentais

(REB) 64,6+38,4 66,7+£26,1 74,7%£29,2 90,3£15,6 98,2+6,1
Papel/limitacBes sociais- fisico (RP) 61,1+38,8 60,6+38,2 72,2+30,8 94,8+11,7 99,7+2,1
Dor corporal/desconforto (BP) 58,6+25,5 58,3+24,8 63,3+26,6 72,5+24,1 93,4+12,9
Comportamento (BE) 77,8+159 90,0+7,5 78,8+11,9 84,7+11,7 85,2+10,9
Comportamento global (GBE) 65,5+23,6 73,8+27,2 61,4+23,0 70,6+21,5 81,3+18,0
Saude mental (MH) 66,7159 76,3+22,7 76,1159 79,1+8,4 79,8+£16,0
Auto-estima (SE) 72,0+£19,7 74,5+18,8 76,0£20,2 74,2175 90,2+14,3
Percepcdo de saude geral (GH) 49,8+13,0 48,1+153 58,1+15,9 62,3+11,2 80,1+13,1
Alteragdo na saide (CH) 59,1+31,4 57,7+35,9 61,1+30,0 66,7+27,8 58,9+18,4
Impacto parental — emocional (PE) 38,6+21,6 32,1+18,9 39,4+27,7 64,6+23,5 80,5+24,8
Impacto parental — tempo (PT) 56,8+33,4 61,5+25,1 78,4+235 82,6+15,7 95,1+10,6
Actividades familiares (FA) 68,5+27,2 82,3+22,2 89,5129 96,4+6,4 92,6£16,6
Coesdo familiar (FC) 66,4+30,7 76,3+23,8 68,3+25,3 71,3+22,1 75,6225
Resumo da pontuacéo fisica (PhS) 38,5+13,5 37,6+12,3 43,3+10,3 50,1+4,7 55,0+2,4
Resumo da pontuagédo

psicosocial (PsS) 46,3+6,0 50,2+7,1 48,9+7,7 50,1+5,5 54,2+6,9

ANOVA p<0,05 excepto para CH (p=0,87) e FC (p=0,55)

veis clinicas da AlJ (8) mostiou uma mediana de 0,6
(limites 0,5 a 0,7), sendo o nimero de articulacoes
com limitacao da mobilidade a varidvel com cor-
relacdo mais forte (r=0,7). No CHQ a corr elacao
média foi de -0,6 (limites -0,8 a-0,5) pan o score fisi-
co e de -0,3 (limites -0,4 a -0,2) par a o score psi-
cosocial. A melhor correlacdo verificou-se entre a

avaliacdo dos pais da sensacao de bem-estar e am-

bos os scores, respectivamente -0,4 e -0,8.

Discussao

Os resultados do presente estudo mostram que a
versdo portuguesa do CHAQ-CHQ tem excelentes
propriedades psicométricas.

Neste estudo a versdo portuguesa do CHAQ foi
adaptada culturalmente a partir do original em in-
glés dos Estados Unidos da América com 3 tradu-
coes e 3 retroversoes. Este questiondrio especifico
para uma doenca pr ovou a sua capacidade par a

discriminar clinicamente as criangas saudéveis das
criancas com AlJ sistémica, poliatticular e oligoar-
ticular estendida, as quais apesentavam um maior
grau de incapacidade e dor e um menor bem-es-
tar, por comparacao com os controlos saudaveis.
Os dominios mais problematicos foram o levantar-
-se, comer e alcancar, que mostraram diferentes
médias + dp e problemas de consisténcia interna,
validade discriminativa, alfa de Cronbach e fiabili-
dade teste — repeticao do teste.

Neste estudo a versao por tuguesa do CHQ foi
adaptada culturalmente a partir do original em in-
glés dos Estados Unidos da América com 3 tradu-
¢oes e 3 retroversoes. O questiondrio genérico CHQ
provou ser menos capaz pam discriminar os varios
subtipos de AlJ do que o CHA), sendo que as ciian-
cas com AlJ sistémica, poliarticular e oligoarticu-
lar estendida, tinham um menor bem-estar fisico
e psicosocial quando comparadas com os contro-
los saudéveis. Alguns problemas estatisticos se-
cunddrios foram encontrados na correlacao es-
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cala-item, consisténcia interna dos itens, validade
discriminativa e alfa de Cronbach para BE e GH.

diatric Rule Is Needed To Protect Children. Bmj 2000;
320: 1210-1.

Em conclusio, as versdes portuguesas do CHAQ 5. Brunne.rhi,.Gianninie H: Evideane —Based Medicine
< . . 1 In Pediatric Rheumatology. Clin Exp Rheumatol

e do CHQ sao um instrumento fidvel e valido para 2000: 18: 407-14.
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1. Questionario de Avaliacdo de Saude em Criancas (CHAQ)

2. Nesta seccdo estamos interessados em avaliar como a doenca do seu filho(a) afecta as suas actividades diarias. Esteja a
vontade para escrever quaisquer comentarios nas costas desta pagina. Nas questfes seguintes, por favor marque a res-
posta que melhor descreve as actividades habituais do seu filho(a) (em média durante um dia inteiro) DURANTE A SEMA-
NA PASSADA. ASSINALE SO AQUELAS DIFICULDADES OU LIMITACOES QUE SAO DEVIDAS A DOENGA. Se a maioria das
criangas da idade do seu filho ndo fazem uma certa actividade, por favor marque-a como «N&o Aplicavel». Por exemplo,
se o seu filho tem dificuldade ou é incapaz de desempenhar uma certa actividade porque € muito novo e ndo porque
esteja LIMITADO PELA DOENGA, por favor marque-a como «N&ao Aplicavel».

3. Sem Com Com

NENHUMA  ALGUMA MUITA INCAPAZ Nao
dificuldade dificuldade dificuldade de fazer aplicavel

4 VESTIR-SE E ARRANJAR-SE

5 0 seu filho é capaz de:

6 — Vestir-se, incluindo atar os atacadores

e abotoar os botdes ? | | | 0 0

7 - Lavar o cabelo ? | | | 0 0

8 - Tirar as meias ? O O O 0 0

9 - Cortar as unhas das maos ? | | O 0 0

10 LEVANTAR-SE

11 O seu filho é capaz de:

12 - Levantar-se duma cadeira baixa ou do chéo ? O | O 0 0

13 — Entrar e sair da cama ou levantar-se no ber¢o? | | O 0 0

I ORBAD OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA - ACTA REUM PORT. 2005:30:145-53 I

151



VERSAD PORTUGUESA DO CHILOHOOD HEALTH ASSESSMENT DUESTIONNAIRE [CHAD] E DO CHILD HEALTH DUESTIONNAIRE [CHO)

14
15
16
17
18

19
20
21
22

23

24

25
26
27

28

29
30

31

32
33
34
35

36
37
38

39
40
41

42
43
44

ALIMENTAR-SE

0 seu filho é capaz de :

— Cortar a carne ?

— Levar uma chavena ou um copo a boca?
— Abrir uma caixa nova de papa ou cereais ?

ANDAR

0O seu filho é capaz de:

— Andar na rua, em terreno plano ?
— Subir cinco degraus ?

O O O O
O O O O
O O O O
O O O O
O O O O

*Por favor marque qualquer APOIO ou INSTRUMENTO que o seu filho use habitualmente para alguma das

actividades acima indicadas:

— Bengala 0
— Andarilho O
— Muleta O
— Cadeira de rodas O

— Instrumentos usados para se vestir
(gancho de botdes, puxador de fechos,
calcadeira comprida, etc.)

— Adaptador de lapis ou utensilios especiais

— Cadeira mais alta

— Outros

O

O

*Por favor indique em que tipo de actividades o seu filho habitualmente necessita da ajuda de outra pessoa,

DEVIDO A DOENCA:

— Vestir-se e arranjar-se O — Alimentar-se
— Levantar-se O — Andar
Sem Com Com
NENHUMA  ALGUMA MUITA INCAPAZ
dificuldade Dificuldade dificuldade  de fazer

HIGIENE
0 seu filho é capaz de:
— Lavar e enxugar o corpo inteiro? O O 0 0
— Tomar um banho de banheira

(entrar e sair da banheira)? O O 0 0
— Sentar-se e levantar-se na sanita ou no bacio ? O O 0 O
— Lavar os dentes com a escova ? 0 0 | |
— Pentear/escovar o cabelo ? O O 0 0
ALCANCAR
0 seu filho é capaz de:
— Alcancar e tirar para baixo um objecto pesado,

como um jogo grande ou livro, situado em

local um pouco acima da sua cabega ? O O O O
— Dobrar-se para apanhar roupa ou um papel do chdo? O O O O
— Vestir uma camisola pela cabeca ? | | O 0
— Virar o pescogo para olhar para tras por

cima do ombro ? O O 0 0
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45 AGARRAR
46 O seu filho é capaz de:
47 — Escrever ou rabiscar com uma caneta ou um lapis ? O O O 0 0
48 — Abrir portas de carros ? O O O O O
49 — Abrir frascos que ja tenham sido abertos antes ? O O O O O
50 — Abrir e fechar torneiras ? O O O 0 O
51 — Abrir uma porta quando tem que rodar a maganeta? O O O O O
52 ACTIVIDADES
53 O seu filho é capaz de:
54 — Fazer recados e compras ? 0 0 0 | O
55 — Entrar e sair de um carro, de um carro de

brincar ou da carrinha da escola? O O O O O
56 — Andar de bicicleta ou triciclo ? O O O O O
57 — Fazer tarefas domésticas (lavar pratos,

fazer a cama, limpar o quarto, aspirar,

despejar o lixo, etc) O O O O O
58 — Correr e brincar ? | O O O O

59 *Por favor marque qualquer APOIO ou INSTRUMENTO que o seu filho use nas actividades acima indicadas:

60 — Assento de sanita elevado O — Barra de apoio na banheira 0
61 — Assento de banheira O — Utensilios de cabo longo para
62 — Dispositivo para abrir frascos (que tenham apanhar objectos O
sido anteriormente abertos) O — Utensilios de cabo longo para usar
na casa de banho 0

63 *Por favor indique em que tipo de actividades o seu filho habitualmente necessita de ajuda de outra pessoa,

DEVIDO A DOENCA:
64 — Higiene | — Agarrar e abrir coisas 0
65 — Alcancar O — Recados e pequenas tarefas O

66 DOR: Estamos tambem interessados em saber se o seu filho tem ou ndo sido afectado pela dor devida a sua doenca.
Que intensidade de dor pensa que o seu filho teve devido a sua doenga, NA SEMANA PASSADA?
Coloque uma marca na linha abaixo, para indicar a gravidade da dor

67 SEM Dor O f { 100 DOR muito forte

68 AVALIACAO GLOBAL: Considerando todas as formas como a artrite afecta o seu filho, indique como ele esta a
passar colocando uma marca na linha abaixo
69 Muito Bem O f { 100 Muito MAL

Figura 1: Questionario de Avaliagdo de Salide em Criancas (CHAQ) 1990 Original version Singh G et al.
1998 Cross-cultural adapted version Melo-Gomes JA e al for PRINTO.
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OE ANTAGONISTAS OO0 TNF-o
NA TERAPEUTICA DA

ESPONDILITE ANQUILOSANTE

Grupo de Consensos para as Terapéuticas
BiolGgicas na Espondilite Anquilosante da
Sociedade Portuguesa de Reumatologia



RESUMDO

Os autores apresentam os Consensos sobre a utilizacdo de antagonistas do TNF-a na terapéutica da
espondilite anquilosante, elaborados por um grupo de trabalho da Sociedade Portuguesa de Reumatolo-
gia (SPR). Nestas normas nacionais sao discutidos os cr itérios para inicio e manutencao de ter apéutica
biolégica, contra-indicacdes para a sua utilizacao e actuacao se o doente for ndo espondedor. Os antago-
nistas do TNF-a estdo indicados em doentes espondiliticos que cumpram os critérios de classificacdao de
Nova Iorque modificados mas em que é per mitido que a documentacao de sacr o-ileite seja efectuada
através de TAC ou RMN. Estes devem ter doencga activ a definida por um BASDAI = 4 e refractdria a tera-
péutica convencional, definida para o envolvimento articular axial, periférico e entesopatico. A monitori-
zacdo deve ser efectuada trimestralmente sendo considerados critérios de resposta a verificacao de BAS-
DAI 50 ou ASAS 20. Sao ainda efectuadas consider acdes sobre contra-indicacdes e actuacao se nao res-
pondedor. Os consensos resultaram de um trabalho conjunto de reumatologistas membros da SPR, em
representacao de todos os centros de Reumatologia do Continente e Ilhas.

Palavras-chave: Terapéutica bioldgica, terapéutica anti-TNF-«, espondilite anquilosante, Portugal

ABSTRALCT

The authors present the Portuguese Society of Rheumatology (SPR) guidelines for the treatment of anky-
losing spondylitis (AS) withTNF-a antagonists. In these guidelines the criteria for introduction and main-
tenance of biological therapies were discussed as well as the contra-indications and procedures in case of
non-responders. Anti-TNF-a treatment is indicated in AS patients that fulfill the N ew York modified cri-
teria (sacroileitis can be documented by CT or MRI), with active disease defined ly a BASDAI score =4 and
refractory to conventional ther apies (for the axial, per ipheral or enthesis involvement). The follow-up
should be performed each 3 months and the response criteria are BASDAI 50 or ASAS 20. The contra-in-
dications and procedures for non-responders are discussed. The guidelines were elaborated by SPR mem-
bers, representing all the Portuguese Rheumatology Units and Departments.

Key-words: Biologic therapies, anti-TNF-« treatment, ankylosing spondylitis, Portugal
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ARTIGO ORIGINAL

CONSENSOS SOBRE A UTILIZACADO DE
ANTAGONISTAS DO TNF-a NA TERAPEUTICA
DA ESPONDILITE ANQUILOSANTE

Grupo de Consensos para as Terapéuticas Bioldgicas na Espondilite
Anquilosante da Sociedade Portuguesa de Reumatologia

A utilizacdo de no vos farmacos no tratamento da
Espondilite Anquilosante (EA), como sejam o0s an-
tagonistas do Factor de Necrose Tumoral a (TNF-a),
implica uma reapreciacao critica dos parametr os
utilizados na avaliacdo e monitorizacdo dos
doentes.

De facto estes farmacos, para além de demons-
trarem eficdcia nesta doenca terdo o potencial (ain-
danao comprovado) de modificacio estrutural, po-
dendo assim constituir-se como verdadeiros agen-
tes modificadores da doenca (DMARD).

Porém, os seus custos, potenciais efeitos adver-
sos, muitos deles graves e a relativa escassez de da-
dos de estudos a longo prazo exigem a criagdo de
consensos'? sobre a sua utilizacao.

Estes consensos propdem o estabelecimento de
Normas Nacionais para a utilizacao de ter apéuti-
cas bioldgicas na EA, tendo como objectivos:
1° Melhorar a qualidade da prdtica médica nesta
4rea da Reumatologia;

Propor uma utilizacao r acional dos DMARD

biolégicos, evitando o seu uso fora das circuns-
tancias em que demonstr aram eficacia e boa

relacdo custo-efectividade;

Seleccionar adequadamente os doentes espon-
diliticos que terao maior beneficio com a tera-
péutica biolégica e promover a sua correcta uti-
lizacao.

Os DMARD biolégicos sao recomendados para
os doentes com o diagnoéstico de EA que apresen-
tam doencaactiva e que saorefractarios aterapéu-
tica convencional. Deve ser também considerada,
a persisténcia da actividade da doencga, o prognés-
tico e ainda factores preditivos de resposta.

Estes Consensos assentam em trés aspectos fun-
damentais, que sdo os seguintes:

1) Critérios para inicio de DMARD biolégico;
I1) Critérios para manutencao e
111) Actuacdo se «ndo respondedor».

20

30

1) Critérios para inicio de DMARD bioldgico

Foram definidos como critérios para inicio de
DMARD biolégico a presenca simultanea de:

a) diagnostico definitivo de EA,

b) doenca activa, e

c) refractaria a terapéutica convencional insti-
tuida.

a) Para o estabelecimento dediagndstico defini-
tivo de EA introduziu-se uma adaptacao aos crité-
rios de Nova Iorque modificados?, ou seja, admite-
-se o diagnoéstico de EA perante a evidéncia de sa-
croiliite na radiologia convencional (Rx), na tomo-
grafia axial computorizada (TAC) ou na ressonancia
magnética nuclear (RMN) das ar ticulacoes sa-
croiliacas, em associacdo a pelo menos um dos
critérios clinicos (Quadro 1).

b) Para se considerar que a doenca esté activa é
necessario que o Bath Ankylosing Spondylitis Di-
sease Activity Index* (BASDAI) seja igual ou supetior
a4 em duas ocasides com pelo menos quato sema-
nas de intervalo, sem qualquer alteracdo da tera-
péutica, associado a opinido do especialista basea-
da em varidveis clinicas, laboratoriais (reagentes
de fase aguda) e imagiol6gicas No caso do BASDAI
ser inferior a 4, prevalece a opinido do especialista.

A opinido do especialista deve basear -se em
varios parametros, nomeadamente o core set do
grupo Assessment in Ankylosing Spondylitis (ASAS)®

Quadro 1. Adaptacao dos Critérios de Nova
lorque Modificados®

Sacroiliite radioldgica (= Il bilateral; Il ou

IV unilateral), TAC ou RMN e pelo menos

1 dos seguintes:

Dor lombar inflamatoria e rigidez = 3 meses

de evolugdo

Limitacdo da mobilidade da coluna lombar nos
planos frontal e sagital

Expansdo toracica diminuida para o sexo e idade
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Quadro 2. Critérios de Resposta do ASAS®

Funcdo (BASFI)

Dor (EVA de dor ou média da dor do BASDAI)
Avaliacdo global da doenca pelo doente (EVA)
Rigidez (média da rigidez do BASDAI)

(Quadro 2) onde sao awaliados varios dominios por
instrumentos validados: a Funcéo pelo Bath Anky-
losing Spondylitis Functional Index® (BASFI), a Dor
através de uma escala visual analégica (VA de dor
ou média da dor do BASDAI), a Avaliagéo global
da doenca pelo doente também através de uma
EVA e aRigidez através da média das duas questoes
sobre rigidez do BASDAI (nomeadamente a 52 e 62
questao).

Deve ter ainda em consideracao o prognéstico,
as proteinas de fase aguda (velocidade de sedimen-
tacdo e proteina C reactiva) e as alteracdes imagio-
légicas (documentadas por Rx, TAC ou RMN).

Para permitir o seu contmlo evolutivo, todas es-
tas varidveis deverdo ficar registadas.

c¢) A definicao de refractariedade a terapéutica
convencional instituida para os doentes incluidos
nestes consensos foi dividida de acodo com o tipo
de envolvimento:

— axial
— periférico ou
— entesopaético.

Para os doentes com envolvimento axial, consi-
derou-se que sao refractdrios a terapéutica quan-
do ocorrer auséncia de resposta a pelo menos dois
anti-inflamatérios nao esterdéides (AINE) nas
seguintes condicoes:

1) Tratamento durante um periodo igual ou su-
perior a quatro semanas nas doses maximas reco-
mendadas e toleradas (caso nao se verifique qual-
quer contra-indicagao), ou

2) Tratamento inferior a quatro semanas, se sus-
penso apenas por intolerdncia, taxicidade ou con-
tra-indicagoes.

Para documentar a refractariedade a terapéuti-
ca no envolvimento periférico, é necessario a
auséncia de resposta a pelo menos dois AINE nas
condi¢oes descritas anteriormente e, no caso do
envolvimento ser oligoarticular, deve proceder-se
a sinoviortese quimica.

Quer no envolvimento poliar ticular, quer no
oligoarticular refractério a sinoviortese, os doentes
devem ser medicados com sulfassalazina (SLZ) em

dose ndo inferior a 2g/dia, dur ante um periodo
igual ou superior a quatro meses. Podem ser con-
siderados candidatos a DMARD biolégico os
doentes que fizeram terapéutica com duragdo in-
ferior a quatro meses caso tivesse ocorrido intole-
rancia, toxicidade ou contra-indicacdes.

Embora sem evidéncia baseada em r esultados
de ensaios clinicos aleator izados e controlados,
fica ao critério do médico assistente a eventual uti-
lizacdo do metotrexato (MTX), isoladamente ou
em combinagdo com a SLZ, nos casos em que nao
se verificar resposta a esta tltima.

No envolvimento entesopatico, considera-se re-
fractariedade, a auséncia de esposta a pelo menos
dois AINE nas condicdes descritas anteriormente,
em associacgao a auséncia de resposta a duas infil-
tragoes locais com corticosteréides, a menos que
contra-indicado.

Sempre que se pondere uma terapéutica biol6-
gica tém que ser escupulosamente avaliadas e de-
vidamente ponderadas as eventuais existéncias de
contra-indicagoes (Quadro 3). Em confor midade
com dados da liter atura e ar ealidade epidemio-
l6gica portuguesa, é fundamental proceder-se ao
rastreio de infec¢do por Mycobacterium tubercu-
losis, antes do inicio da terapéutica e proceder de
acordo com as or ientacdes propostas pela So-
ciedade Portuguesa de Reumatologia (SPR)".

) Critérios para Manutencdo em DMARD Biol6gico
Os doentes devem ser avaliados trimestralmente
(12/12 semanas) segundo protocolo de monitori-
zacao, que deve incluis nomeadamente, o BASDAI
e os parametros de avaliacado incluidos nos crité-
rios de resposta do ASAS.

A primeira decisdo sobre a manutenc¢io do
doente em DMARD biolégico deve ocorer as doze
semanas. O doente mantém a ter apéutica se for

Quadro 3. Contra-Indicag8es a Utilizacéo de
DMARD Biolégico’

Infeccéo activa, incluindo VHB+,VHC+ e HIV+
Historia recente (inferior a 5 anos) de neoplasia,
com excepgdo de basalioma

Gravidez conhecida ou previsivel

Insuficiéncia cardiaca congestiva (grau Ill-IV NYHA)
Historia de doenga desmielinizante

InfeccBes de repeticdo em qualquer localizagdo
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respondedor, ou seja, se apresentar uma reducao
no BASDAI superior ou igual a 50% relativamente
ao valorinicial ou melhoria igual ou superiora 20%
do inicial noscore dos critérios de resposta do ASAS
(Quadro 4).

Quadro 4. Critérios de Resposta do ASAS®

Melhoria de 20% em trés parametros, sem
agravamento superior a 20% no quarto:

e Funcédo (BASFI)

e Dor (EVA de dor ou média da dor do BASDAI)
e Avaliagdo global da doenga pelo doente (EVA)

* Rigidez (média da rigidez do BASDAI)

Posteriormente, serdo reavaliados trimestral-
mente mantendo o DMARD biolégico se continua-
rem a ser respondedores.

1) Actuagdo se «N&@o Respondedor» a um DMARD
Biologico

No caso de o doente ser «nao espondedor», ou se-
ja, ndo ter atingido os cr itérios de resposta ante-
riormente descritos, deve suspender o DMARD
biolégico ou eventualmente proceder-se a mudan-
ca para outro DMARD bioldgico («switch») de acor-
do com a opinidao do médico , embora sem qual-
quer evidéncia de eficdcia desta estr atégia tera-
péutica publicada até a presente data.

Sendo de esperar novos avanc¢os nestas ma-
térias, a curto ou médio prazo, os autores e os subs-
critores destes consensos, assinalam a necessidade
de revisdo e eventual adaptagdo dos mesmos, de
forma periddica.
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RESUMDO

As manifestacoes cldssicas da sindrome de anticorpos antifosfolipidos incluem fenémenos trombéticos
arteriais ou venosos, abortos espontaneos e trombocitopenia, associados a presenca de anticorpos antifos-
folipidos. O envolvimento trombético de um ou vaiios territorios vasculares pode dar origem a uma grande
diversidade de manifestagdes clinicas. A veia jugular é um local raro de fenémenos trombéticos, nao es-
tando estimada a sua prevaléncia e encontrando-se apenas documentada por relatos esporadicos, alguns
relacionados com a sindrome de anticorpos antifosfolipidos. Assim, a ocorréncia de trombose nesta, ou
noutralocalizacao rara, deve alertar para a presenga de um estado de hiperoagulabilidade, nomeadamen-
te a sindrome de anticorpos antifosfolipidos.

Apresentamos o caso clinico de uma doente de 25 anos de idade com tr ombose da veia jugular inter-
na manifestada por tumefaccao cervical dolorosa, que conduziu ao diagnéstico da sindrome de anticor-
pos antifosfolipidos.

Palavras-Chave: Sindrome Anticorpos Antifosfolipidos; Trombose; Veia Jugular.

ABSTRALCT

The classical presentation of the antiphospholipid syndr ome is characterized by venous and ar terial
thrombosis, fetal losses and thiombocytopenia, in the presence of antiphospholipid antibodies Single ves-
sel involvement or multiple vascular occlusions may give rise to a wide variety of presentations. The jugu-
lar vein thrombosis is a rare event and its prevalence is not yet determined, being documented only in ca-
sereports, some of them related with antiphospholipid syndrome. Therefore antiphospholipid syndrome
should be suspected in patients with thromboses in unusual sites of an otherwise unexplained cause.

We report the case of a 25-year old woman with jugular vein thrombosis, presented as a painful cervi-
cal swelling, which led to the diagnosis of an antiphospholipid syndrome.

Key-Words: Antiphospholipid Syndrome; Thrombosis; Jugular Vein.
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CASO CLIiNICO

TROMBOSE DA VEIA JUGULAR

INTERNA

COMO PRIMEIRA MANIFESTACAO DE UMA
SINDROME DE ANTICORPOS ANTIFOSFOLIPIDOS

Filipa Ramos’, Carlos Miranda Rosa™, Mario Viana de Queiroz™

A Sindrome de Anticorpos Antifosfolipidos (SAAF)
é caracterizada por tromboses venosas ou arteriais
recorrentes e complicacdes da gravidez, associadas
a niveis persistentemente elevados de anticorpos
antifosfolipidos.

Os doentes com SAAF apresentam trés grandes
grupos de manifestacoes clinicas: v aso-oclusivas,
hemocitopénicas e complicacdes da gr avidez. As
manifestagdes vaso-oclusivas ocorrem tanto em
territorio arterial como venoso afectando vasos de
pequeno, médio e grande calibre. Na circulacdo ve-
nosa as veias supefficiais e profundas dos membros
inferiores sdo as mais fr equentemente afectadas
por fenémenos trombdéticos. Existem no entanto
casos raros de trombose venosa noutras localiza-
¢des como nas veias pélvicas renais, mesentéricas,
porta, axilares, veia cava inferior e jugulares.

Apresentamos o caso clinico de uma jooem com
trombose da jugular intema manifestada por tume-
faccao cervical dolorosa, o que conduziu ao diag-
néstico de SAAE

Caso Clinico

Mulher de 25 anos de idade raga branca, aparente-
mente saudavel até aos 21 anos de idade altura em
que inicia queixas de artralgias de ritmo inflamaté-
rio e cardcter migratério, dos cotovelos, punhos, in-
terfalangicas distais (IFD) e joelhos . Estas queixas
ocorriam com a frequéncia de mais ou menos uma
vez por més, duravam cerca de uma semana e nun-
ca atingiam mais de uma ar ticulacdo simultanea-

*Interna do Internato Complementar de Reumatologia,

Servico de Reumatologia e Doengas Osseas Metabolicas,
Hospital Santa Maria, Lisboa

**Assistente Graduado de Reumatologia, Servigo de
Reumatologia e Doengas Osseas Metabdlicas, Hospital

Santa Maria, Lishoa

***Chefe de Servi¢o de Reumatologia, Servi¢co de Reumatologia
e Doencas Osseas Metabolicas, Hospital Santa Maria, Lisboa.
Professor de Reumatologia da Faculdade de Medicina de Lishoa.

mente, nem a mesma atticulacao duas vezes conse-
cutivas. Por vezes as artralgias acompanhavam-se
de tumefacc¢do articular mas nunca se associaram
aoutros sinais inflamatorios locais, nem a febre, ou-
tros sintomas constitucionais, rigidez matinal, al-
teracoes cutaneas, queixas urindrias ou intestinais.

Cercade um ano depois do inicio das queixas ar-
ticulares refere o aparecimento de um rash malar
que agrava com a exposicao solar e tlcens orais fre-
quentes, embora nunca mais do que uma em si-
multaneo. Refere também desde essa altura alopé-
cia moderada.

Mantendo o quadro clinico ja descr ito inicia 4
dias antes do inter namento queixas de astenia e
adinamia associadas ao apar ecimento de uma
tumefaccao dolorosa na face antero-lateral direita
da regido cervical. Esta tumefaccdo foi aumentan-
do progressivamente associando-se ao apar eci-
mento de edema da hemiface dirita e do membro
supeior do mesmo lado, motivo pelo qual recorre
ao nosso hospital.

Como antecedentes relevantes salienta-se o fac-
to de ser fumadora, de utilizar contraceptivos orais
desde ha 7 anos e de existir histéria de tromboem-
bolismo pulmonar no pai e de acidente v ascular
cerebral no avo paterno da doente.

Ao exame objectivo destacava-se a existéncia de
um rash malar moderado, sem outras lesoes cuta-
neas, pequenas areas de alopécia e uma tumefac-
¢ao dolorosa na metade inferior da face antero-la-
teral direita da regido cervical, sem outros sinais
inflamatorios. A doente estava apirética, apresenta-
va um bom estado geral, a auscultacao cardiopul-
monar era normal e ndo tinha alteragdes ao exame
osteo-articular.

Analiticamente verificaram-se as seguintes alte-
racdes: vs 77 mm 1° hora, PCR 4.7 gr/dl, aPTT pro-
longado em 5s, anticoagulante ltpico positivo, an-
ticardiolipina positivo (IgG27 U/ml, IgM 22 U/ml).
Os restantes parametros encontravam-se todos
dentro da normalidade, incluindo os doseamentos
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da proteina C e S, da antitrombina III, do factor V
de Leiden, da homocisteina e das var ias fraccoes
do complemento. Todo o restante estudo autoi-
mune foi negativo, incluindo ANA, anticorpos anti-
-DNAds, anti-Sm, anti-SSA, anti-SSB e anticorpos
anti-RNP.

Foi realizado uma ecografia e um ecodoppler
venoso cervical (Fig.1 e 2) que evidenciou tombo-
se da veia jugular intema direita e da veia subclavia
direita. ATAC toraco-abdominal (Fig.3) confirmou
o diagnostico feito por doppler, acrescentando a
evidéncia da progressao do trombo para veia cava
superior, sem no entanto atingir a auricula dieita.
O exame radioldgico osteo-articular nao mostrou
alteracdes significativas. Os outros exames com-
plementares realizados (radiografia de térax, ECG,
ecocardiograma e ecodoppler dos membros infe-
riores), bem como a obsewacao oftalmolégica nao
revelaram qualquer alteracdo com significado pa-
tolégico.

Perante o quadro clinico descrito, e excluindo-
-se outras causas de hipercoagulabilidade, é feito
o diagnoéstico de SAAE

E iniciada anticoagulagdo com heparina endo-
venosa seguida de passagem pam a anticoagulacao
oral com varfarina de modo a manter os alores de
INR entre 2,5 e 3,0. A doente foi também aconse-
lhada a parar os anticonceptivos orais e a deixar de
fumar.

Apbs a instituicao da terapéutica verificou-se, de
uma forma progressiva, uma melhoria clinica sig-
nificativa com diminuicao do edema e da tumefac-
¢ao cervical associado a regressao do trombo da ju-
gular direita e da subcldvia como demonstaram os
ecodopplers posteriores. Teve alta medicada com
varfarina, referenciada a consulta de R eumatolo-
gia na qual passou a ser seguida.

Actualmente, 7 meses ap6s o intemamento, ain-
da mantém o rash malar e artralgias recorrentes
embora de forma esporadica e ndo associadas a si-
nais inflamatérios. Tem conseguido manter o INR
entre 2,5 e 3,0, ndo havendo evidéncia de no vas
complicacdes tromboticas. A repeticao do estudo
analitico confirmou os resultados iniciais (anticoa-
gulante lipico e anticardiolipina positivos) embo-
ra agora com PCR negativa e vs dentro dos para-
metros normais.

Discussao

No caso clinico descrito existem alguns cr itérios

Figura 1. Imagem de ecografia cervical com visualizagdo
da veia jugular interna direita que se apresenta ectasiada e
preenchida por um trombo.

Figura 2. Imagem obtida por ecodoppler da veia jugular in-
terna direita com trombo aderente.

Figura 3. Imagem obtida por TAC torécica helicoidal apds
injeccdo de contraste endovenoso em que se evidencia
trombose da veia jugular interna e subclavia direita.

que permitem o diagnéstico de Lupus Eiitematoso
Sistémico (LES), nomeadamente artrite, rash ma-
lar, fotossensibilidade, aftose oral e a presenca de
anticorpos anticoagulante ltpico e anticardiolipi-
na. A auséncia de outras alteragdes imunolégicas
como a presenca de ANA ou de anticorpos anti-

-DNA, embora frequentes em doentes com LES,

nao invalidam o diagnéstico, pois existe uma pe-
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quena percentagem de casos que cursam sem

estes autoanticorpos. No entanto, algumas das
manifestagdes clinicas apresentadas por esta
doente também podem ocorrer na SAAF primdria
pelo que, embora a hip6tese de LES deva ser con-
siderada, s6 a evolucao clinica podera pemitir um
diagnéstico definitivo.

Neste caso as manifestacao clinicas mais gaves
foram os fenémenos trombéticos da veia jugular e
subcldvia que associados a pr esenca de anticor-
pos antifosfolipidos, confirmados em determina-
¢oes posteriores, possibilitaram o diagnéstico de
SAAE

As manifestacoes classicas da SAAF incluem fe-
némenos trombdticos arteriais ou venosos e com-
plicagoes da gravidez associados a presenca de an-
ticorpos antifosfolipidos, nomeadamente anticoa-
gulante ltipico e/ou anti-cardiolipina IgG ou IgM
presentes em titulos moderados ou elevados em 2
ou mais determinacdes separadas por um perio-
do minimo de 6 semanas'. O envolvimento trom-
bético de um ou varios territérios vasculares pode
dar origem a uma grande diversidade de manifes-
tacoes clinicas.

Os fen6menos de trombose arterial sdo menos
comuns que a trombose venosa, sendo nos mem-
bros inferiores que esta ocorr e com maior fre-
quéncia. Nalgumas séries de doentes com SAAF
estimaram-se incidéncias de 29-55% de trombose
venosa dos membros inferiores, complicadas em
cerca de metade dos casos de tr omboembolismo
pulmonar>** No entanto, embora nio tao comuns,
os fenémenos de trombose venosa estdao descritos
noutros territérios como em veias toracicas (veia
cava superior, veia subclavia e veia jugular), desci-
tos em cerca de 11% dos casos e veias abdominais
ou pélvicas em cerca de 12% dos doentes*®.

A veia jugular € um local r aro de fen6menos
trombéticos, ndo estando estimada a sua pr eva-
léncia e encontrando-se apenas documentada por
relatos esporddicos nalguns casos r elacionados
com SAAE Num estudo retrospectivo, multicéntri-
co, envolvendo 1.000 doentes com SAAFverificou-
-se uma maior frequéncia de trombose da jugular
nos casos de inicio da doencga antes dos 15 anos de
idade®. A ocorréncia de trombose nesta ou noutra
localizacdo rara deve alertar para a presenca de
um estado de hiper coagulabilidade, nomeada-
mente a SAAF, embora outras situacdes que fa-
vorecam fenémenos trombdéticos tenham que ser
investigadas, como € o caso de neoplasias , vas-
culite, policitemia, trombocitose, deficiéncia da

proteina C, S e antitr ombina III, disfibrinogené-
mia, sindrome nefrético, hemoglobintria paroxis-
ticanocturna, entre outras. Confirmado o diagnés-
tico de SAAF deve ser impidamente iniciada a tera-
péutica que deverd incidir no tr atamento do
fenémeno trombético e na pr ofilaxia de futuros
eventos™.

O papel benéfico da anticoagulacdo na dimi-
nuicdo da recorréncia de fendmenos de trombose
tem sido bem documentada em vér ios estudos.
Em 2 destes estudos, ambos retroespectivos, com
séries numerosas, o nivel de pr oteccao contra
trombose arterial ou venosa relacionou-se direc-
tamente com o nivel de anticoagulacao antigida.
A descontinuacao da ter apéutica com varfarina
parece estar associada a um isco elevado de trom-
bose e mesmo morte, especialmente nos primeiros
6 meses apds suspensao da anticoagulacda Como
a probabilidade de recorréncia de trombose em
doentes que nao estdo convenientemente anticoa-
gulados pode atingir os 70%, a anticoagulacdo deve
ser efectuada alongo ter mo, se ndo par a toda a
vida. Esta questdo da dur acdo da anticoagulacao
continua, no entanto, por esclarecer® .

Relativamente a intensidade da anticoagulacag
varios autores recomendam um INR entre 3,0 e 4,0.
Embora estudos recentes apoiem esta sugestao,
outras andlises com um INR mais baix o também
parecem ser eficazes. Desta forma, alguns autores
recomendam um INR alvo entre 2,0 e 3,0. No en-
tanto sdo necessarios estudos prospectivos de
maiores dimensdes para esclarecer esta questdo.
Até essa informacao estar disponivel, recomenda-
-seum tratamento individualizado de acordo com
osfactores de risco dos doentes para complicacdes
hemorragicas e trombose!> 12,
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RESUMDO

A osteoartrose primaria é a doenca articular mais prevalente. As maos sao frequentemente atingidas de
forma simétrica, nomeadamente as articulagdes carpometacérpica do 1° dedo e as interfalangicas proxi-
mais e distais. Descreve-se um caso clinico de um doente com sequelas de poliomielite no membo supe-
rior esquerdo que apresentava uma clara assimetria da doenca degenerativa nas maos, sendo a osteoartrose
muito mais evidente na mao direita.

Palavras-Chave: Osteoartrose, Poliomielite.

ABSTRACT

Primary Osteoarthritis is the most prevalent articular disease. The hands are frequently affected in a sym-
metric way, with the first carpo-metacarpal, pr oximal and distal interphalangical joints being the most
affected ones. The authors describe a clinical case of asymmetrical hand osteoarthritis displaying evident
degenerative disease of the ight hand in a male patient with poliomlitis sequel (flaccid hemiparesis and
muscular atrophy of the left superior limb).

Key-Words: Osteoarthritis, Poliomyelitis.
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CASO CLIiNICO

OSTEOARTROSE ASSIMETRICA
DAS MAOS EM DOENTE COM SEOUELAS
DE POLIOMIELITE

CASO CLiNICOD

Sara Cortes’, Paulo Clemente Coelho™

Introducéo

A osteoartrose (OA) primaria afecta muito frequen-
temente as articulacdes das maos, com maior in-
cidéncianas articulaces carpometacarpica (CMC)
do 1° dedo e inter falangicas distais (IFD) e pr oxi-
mais (IFP)'. Esta doencga afecta mais as mulheres e
a sua prevaléncia aumenta com a idade. Estdo en-
volvidos diversos factores na sua patogénese
(genéticos, mecanicos, metabdlicos) que se presu-
me actuarem de forma multifactorial, por mecanis-
mos ainda nio totalmente esclaecidos'?. A doenca
apresenta-se normalmente de forma simétrica, no
entanto, a assimetria é por vez es observada'z. A
existéncia de défices neurlégicos unilaterais asso-
ciados com a assimetria da OA das maos tem sido
referida em manuais e publicacdes de reumatolo-
gia*. O caso apresentado ilustra uma situacao clini-
ca semelhante.

Caso Clinico

FRC, sexo masculino, 75 anos, comerciante refor-
mado, casado, natural de Torrdao do Alentejo, resi-

¢do, com persisténcia das dores de cardcter meca-
nico no periodo intercritico. Concomitantemente
apresenta gonalgias e raquialgias de ritmo mecani-
co, com rigidez matinal de poucos minutos.
Antecedentes pessoais: neoplasia do recto diag-
nosticada em 1994, tendo sido submetido a hemi-
colectomia esquerda com colostomia na mesma
data.

Habitos: tabégicos: ex-fumador (20 cig/dia dos 19
aos 59 anos); etilicos: 30g dlcool/dia; lacticinios:
aproximadamente 400 ml/leite/dia.
Antecedentes Familiares: Méde e e ir ma com o0s-
teoartrose das maos.

Observacdo: Mao direita: Nodulos de Heberden e
Bouchard, sendo os primeiros muito mais evi-
dentes, e aspecto de «mao quadmada» (tumefaccao
de consisténcia 6ssea da 12 CMC) (Quadro I); sem
evidéncia de sinovite (Figuras 1 e 2).

Mao esquerda: Encurtamento do 1° metacarpi-
co; tumefaccao de consisténcia 6ssea da 52 IFD (n6-
dulo de Heberden); atrofia muscular evidente de
todo o membro superior esquerdo, com diminui-
¢ao da forca muscular mais acentuada a nivel da

dente em Lisboa. P L Quadro 1. Observagédo das M&os: Diferencas
Doeng:g Actual: Historia de poho.mleht.e aos 9 me- entre a Mo Direita e a Mo Esquerda.
ses de idade, com sequelas (hemiparésia flacida do
membro super’ior esquerdo, com atrofia 'musm'llgr M#o Direita  Méo Esquerda
d.o mesmo). Ha 15 anos com 60. anos de 1da.de ini- CMC do 1° dedo T3 To
ciaum quadro de artralgias de ritmo mecénico das IF do 1° dedo T3 TO
12 CMC, IFP e IFD da mao dir eita, com episédios IEP do 2° dedo T2 To
esporddicos de dor noctuma e com rigidez matinal IFP do 2° dedo To1 TO0
de 5 minutos. Refere aumento gradual do volume IEP do 4° dedo To1 T0
(tumefaccao de consisténcia 6ssea) das I[FP e [FD IEP do 5° dedo To-1 TO
damesma mao, sem alteracdes da temperatura. Na IED do 2° dedo T3 T1
mao esquerda apresenta sintomas semelhantes en- IED do 3° dedo T3 TO
volvendo apenas a interfalangica distal do 5° deda IED do 4° dedo T3 com TO
O quadro 4lgico tem evoluido por cises de agudiza- desvio radial

IFD do 5° dedo T2 T2
*Interna de Reumatologia do Instituto Portugués de Reumatologia
**Reumatologista do Instituto Portugués de Reumatologia Tumefaccdo (T) graduada de 0 a 3
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Figura 1. Aspecto das maos evidenciando os nédulos
de Heberden e Bouchard mais evidentes na mao direita
(maior diferenca nos nédulos de Heberden)

cintura escapular (grau IV) (Figura 3).

No restante exame clinico salienta-se tume-
faccao dos dois joelhos de consisténcia dus, crepi-
tacoes a flexdo dos mesmos, sem limitagao articu-
lar. Sem evidéncia de choque da rétula.

Exames Complementares de Diagnéstico

Anélises: Hemograma: Hemoglobina: 15,6 g/dl,

Figura 3. A) Membro superior direito nao atrofiado. B) Membro superior esquerdo: no-
tar atrofia muscular.

Figura 2. Aspecto de «mao quadrada» (direita) por OA
da 12 CMC.

VGM: 84 L, leucécitos 7200/mm3, sem alteragoes
na férmula; VS: 7 mm/12hora; PCR 0,5 mg/dl; fun-
¢ao hepatica: ALT: 49 UI/I, AST: 29 UI/1, GGT: 35
UI/L, Fosfatase Alcalina: 156 Ul/]; C reatinina 1.1
mg/dl, Ureia 37 mg/dl; RA teste, Waaler Rose e An-
ticorpos anti-nucleares negativos.
Exames radioldgicos: Mao direita — diminuigao da
entrelinha articular da 12 ar ticulagdo carpometa-
carpica, com esclerose subcondral; diminuicao da
entrelinha articular
das metacarpofalangi-
cas com esclerose sub-
condral mais acen-
tuada no 2°, 3° e 4° de-
dos; diminuicdo da
entrelinha articular ao
nivel das articulacoes
IFP e IFD, muito mais
acentuada ao nivel das
IFD, com escler ose
subcondral; osteofi-
tosedalF do 1°dedo e
da IFD dos r estantes,
mais acentuada no 2°
e 4° dedos; desvior a-
dial da falange distal
do 4° dedo; sem er o-
soes (Figura 4).

Mao esquerda —
osteopenia radiol6gi-
ca difusa acentuada;
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Figura 4. A) Radiografia das maos em incidéncia dorso-palmar mostrando as diferencas entre a mao
direita e esquerda: alteragoes degenerativas evidentes (12 CMC, IFP e distais com diminuicao da
entrelinha articular e esclerose subcondral) na mao direita e com maior expressdo nas IFD. Na mao
esquerda notar osteopenia marcada (provavel desuso) e menor evidéncia nas alteracoes degenerativas.
B) Pormenor da mao direita: notar a exuberancia das alteracdes degenerativas a nivel das IFP e IFD

encurtamento do 1° metacérpico; diminuicao da
entrelinha articular da IFP no 3° e 4° dedos e das
IFD do 2° ao 5° dedo (menos evidente que na mao
direita) com esclerose subcondral; sem erosdes
(Figura 4).

Joelhos —diminuicao da entrelinha articular nos
2 compartimentos fémoro-tibiais, agugamento das
espinhas tibiais (imagem nao mostrada).

O doente inicia terapéutica com sulfato de glu-
cosamina, AINE tépico, paracetamol e medicina
fisica e reabilitacdo, com melhoria sintomatica.

Discussao

Desde 1935 que estao descritos casos esporadicos
de OA assimétrica das maos associados a parésia
unilateral, seja por lesdo dos neiwvos periféricos ou
por sequelas de lesdo central por acidente vascu-
lar cerebral (AVC)?. Verifica-se uma diferenca sig-
nificativa em termos clinicos e r adiolégicos da
apresentacao da doenca osteoar ticular, sendo
muito mais evidente no lado nédo parético*®.

Os factores biomecanicos sdo reconhecidos co-
mo tendo um papel na patogénese da O A das
maos, podendo estar envolvidos na génese da assi-
metria verificada nos défices neur olégicos'?. A
hiperutilizacdo compensadora das articulagdes
nao envolvidas (lado ndo parético) em contr aste
com a fraca ou nula utiliza¢dao do lado contrn-late-
ral parece ter um papel impoitante*’. Alguns traba-

lhos referem que na populacdo em geral (sem dé-

fices neurolégicos), a OA das maos é mais evidente
na mao dominante?’, principalmente nos indivi-

duos com trabalhos repetitivos/estereotipados®,

que envolvam a utilizacao preferencial de uma das
maos. No entanto, outros estudos nao apoiam esta
teoria’. De qualquer forma a assimetria nos indi-

viduos «saudéveis» ndo tem uma expessao tao evi-

dente, como nos individuos hemiparéticos?.

Segundo um estudo controlado?, que envolveu
75 doentes com sequelas neur olégicas de AVC, a
assimetria da OA das maos foi menos evidente nos
individuos com parésia espdstica e mais acentua-
da naqueles com parésia flacida, cujo ténus mus-
cular também estava comprometido. A assimetria
também se correlacionou positivamente com a
idade dos doentes, sendo mais evidente nos indivi-
duos idosos.

No caso apresentado, o doente tem uma longa
histéria de parésia do MS esquer do (poliomielite
aos 9 meses), o que condicionou uma utilizacao
preferencial da mao direita em detrimento da es-
querda. Deste modo, e tendo em conta a idade do
doente (75 anos), admite-se uma for te influéncia
dos factores biomecanicos na assimetria apresen-
tada - trata-se de um individuo idoso (que por si
s6 é factor de iisco para OA), que passou toda a sua
vida sem utilizar a mao esqueda. Houve um «con-
sumo» exagerado das articulacdes da mao funcio-
nante, com a consequente estimulacao da «casca-
ta» degenerativa articular homolateral.
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Adistribuicao preferencial da doenca em deter-
minadas articulacdes das maos também se pode
relacionar com a biomecénica. Um estudo epide-
miol6gico que integrou uma amostra da popula-
¢do idosa de Pequim (China) concluiu que a utili-
zacdo de pauzinhos chineses na alimentacao esta
associada a um aumento de prevaléncia da OA na
interfalangica do primeiro dedo, metacarpofalan-
gicas e IFP do 2° e 3° dedos, sendo estas mais uti-
lizadas no manuseamento destes instrumentos?.

O papel do ténus e forca muscular estd bem es-
tabelecido na OA dos joelhos: é sabido que hda uma
distribuicao das cargas entre os musculos e a ar-
ticulacdo, o que pemnite que o quadricipede, quan-
do devidamente tonificado, funcione como
«amortecedor», diminuindo a carga articular®’. Nas
maos os musculos nao actuam desta for ma, nao
diminuem o impacto articular. Num estudo longi-
tudinal’ realizado com os doentes do Famingham
OA Study, avaliou-se a associacdo entre a incidén-
cia da OA em diferentes articulacdes e a forca de
preensao (grip strength), concluindo-se que os ho-
mens com maior for¢ca de pr eensdo tinham um
risco aumentado de OA das IFP, metacarpofalan-
gicas e base do piimeiro dedo. No caso das mulhe-
res verificou-se um aumento de r isco de desen-
volvimento de OA nas metacarpofalangicas e um
aumento modesto do risco de OA na base do pole-
gar. Ndo se encontrou associacao entre a forca de
preensdao méxima e a OA das IFD, o que nao sur-
preende, pois 0 movimento da garra sobrecarrega
muito mais as articulagdes proximais, ao contrario
dos movimentos mais finos como os de «pincan.

A par dos factor es biomecénicos, pode existir
um papel fisiopatolégico de factor es neuro-
l6gicos?*. A sinovial normal é ricamente inervada
com nervos sensitivos e do sistema ner voso sim-
pético. Em modelos experimentais demonstrou-se
que a artrite induzida no rato é menos acentuada
nos membros previamente desenervados®. E
sabido existirem alteracdes estruturais e funcionais
na inervacdo articular no processo inflamatério
articular®". Os neuropéptidos, como a substancia
P, estao directamente envolvidos na cascata da
inflamacdo, demonstrando a importancia da in-
tegridade do sistema ner voso periférico na pa-
togénese da artrite®. Em modelos experimen-
tais demonstrou-se que a indugao de inflamacao
unilateral conduz a uma degener acao distal bi-
lateral da cartilagem articular, por mecanismos
neurogénicos em que estdao envolvidos os neu-
ropéptidos''.

Constatou-se que na artrite induzida existe um
papel pré-inflamatério de neuropéptidos liberta-
dos pelos nervos sensitivos, como é o caso da subs-
tancia B, descoberta em 1930, cujo papel estd bem
estabelecido — estudos exper imentais revelaram
um agravamento da artrite induzida (aumento do
edema e degradacdo articular), com a infusao in-
tra-articular lenta deste neuropéptido®. A substan-
ciaP é libertada pelas terminagdes dos nervos sen-
sitivos ndo mielinizados do gupo IV/C? e exerce di-
versas acgoes pro-inflamatérias como a inducgdo
dasecrecdo da prostaglandina E2 e colagenase, es-
timulacgdo da proliferacao de sinovidcitos, estimu-
lacdo dos neutroéfilos, linfécitos, mastécitos, mo-
nécitos/macréfagos com producao de variadas ci-
tocinas como a interleucina (IL) 1, F actor de Ne-
crose tumoral alfa (TNFa) e IL-6". Os niveis de
subtancia P no liquido sinovial excedem os niveis
plasmaéticos na maioria das artrites®'' e estao ele-
vados na Artrite Reumatoéide, OA, Artrite Reactiva
e na Artrite P6s-Traumatica'?. Ainda na ar trite,
demonstrou-se que existe um ciclo de destruicao
e regeneracdo do sistema ner voso periférico dos
tecidos periarticulares do rato, na fase inflamatéria
e p6s-inflamatoéria®. Sabe-se que os doentes hemi-
paréticos que posteriormente desenvolvem artrite,
tém uma expressao muito menor da doenca no
lado parético (menos inflamagao e menos
erosoes)*!!. Apesar do caso apr esentado focar a
patologia degenerativa da mao, sabe-se que a in-
flamacdo esta também na origem da doenca, ain-
da que de uma for ma menos expressiva que nas
artropatias inflamatérias®. E frequente existir refe-
réncia a periodos dolorosos nocturnos das articu-
lacdes envolvidas e mesmo a sinais inflamatérios
locais. Na OA erosiva estas manifestacoes ainda
sdo mais evidentes, comportando-se de forma in-
termédia entre uma artrite destrutiva e OA, o que
torna por vezes dificil o diagnéstico difer encial.
Deste modo, admitindo uma componente infla-
matdria na OA da mao, também hd lugar par a a
participacdo do sistema nervoso na patogénese da
doenca, ja demonstrada na artrite do rato**.

Este caso ilustra uma situacao clinica pouco fe-
quente, mas diversas vezes descrita, e que mostra
uma apresentac¢ao atipica da O A das méaos (assi-
métrica). Diversas causas tém sido implicadas na
sua explicac¢do, parecendo que os factores biome-
canicos ocupam um lugar de destaque. Contudo,
o peso de cada um dos factor es envolvidos ainda
nao esta totalmente esclarecido, o que deve moti-
var investigacOes posteriores.
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I IMAGENS EM REUMATOLOGIA I

VERTEBRA DE MARFIM

Sara Cortes’, Luis Miranda”, Paulo Coelho”

Mulher de 59 anos, caucasiana, com histér ia de
lombalgias de ritmo predominante mecénico, com
epis6dios esporddicos de dor noctur na, desde ha
20 anos. Nega queixas significativas em outras arti-
culagoes. Realizou diversos estudos analiticos e a-
dioldgicos para esclarecimento da situacao. Ara-
diografia da coluna lombar evidenciou um au-
mento relativo de L3 e uma maior densidade ho-
mogénea desta vértebra, conferindo-lhe o aspecto
de vértebra «de marfim» (Figura 1 e 2). Analitica-
mente sem alteragdes a salientar, nomeadamente
a nivel dos marcadores de formagdo e reabsorcao
ossea. A cintigrafia 6ssea revelou aumento da fixa-
¢do do radiofdarmaco em L3. Em avaliacdo anterior
a consulta de reumatologia, efectuou-se a investi-
gacao de eventual neoplasia oculta (r esultado
negativo) e procedeu-se arealizacdo de bi6psia
6ssea que estabeleceu o diagnéstico de Doenca
Ossea da Paget.

As imagens mostram uma caracteristica im-
portante que ajuda no diagndstico difer encial: o
aumento do tamanho da
vértebra atingida. Este as-
pecto é bastante caracteristi-
co de etiologia pagética, o
que permite distinguir a vér-
tebra «de marfim» de outras
etiologias possiveis como
metdstases ou linfoma. As-
sim, arealizacdo de bi6psia
6ssea poderia eventual-
mente ter sido evitada. N o
entanto, dado o caracter
monostético, em localizacao
pouco habitual, este caso
clinico colocava algumas di-
ficuldades de interpreta-
¢do'®. Contribuiu para essa
dificuldade diagnéstica a
inexisténcia de elevacdo da

*Interna de Reumatologia do
Instituto Portugués de Reumatologia
**Reumatologista do Instituto
Portugués de Reumatologia

fosfatase alcalina e dos marcadores de reabsor¢ao
Ossea.
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Figura 1 e 2. Radiologia da coluna lombar nas incidéncias antero-posterior e perfil:
notar o aumento relativo e maior densidade de L3
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I CARTA A0 EOITOR I

Exmo. Sr. Editor da Acta Reumatoldgica Portuguesa

Li com muito interesse o tltimo nimero da nossa revista e rejubilei com o projecto de indexacao da Acta,
tarefa nada fécil (as Sociedades de Reumatologia de Espanha e do Brasil ainda ndo o conseguiram), diz-
-me a minha longa experiéncia, mas nao impossivel. De resto, a estratégia de obter esse reconhecimen-
to por etapas sucessivas, afigura-se-me muito sensata.

Com ou sem indexacao, a escolha de um conjunto de editores associados com mérito cientifico reco-
nhecido, em dreas tdo importantes como Epidemiologia, Estatistica, Biologia Molecular e Ensaios Clini-
cos; a criacao do Conselho Editorial Internacional e a reunido e avaliacdo dos trabalhos submetidos para
eventual publicacdo por arbitros, sao desde ja garante da melhoria de qualidade que se espera.

Mais um ou outro comentario ao ultimo ntimero.

A analise dos 376 doentes com ar trite reumat6ide submetidos a terapéuticas bioldgicas, é de grande
importancia para todos os centros que criteriosamente seleccionam estes doentes, ja porque estas tera-
péuticas exigem custos elev ados a uma S istema Nacional de Saidde exaurido de dinheiro, que é o de
todos nds, ja por que estas ter apéuticas devem ser usadas , apenas, aluz dos cr itérios actuais, pelos
doentes que delas verdadeiramente necessitam.

A leitura do referido trabalho permite suspeitar quantas centenas de hor as foram necessdrias para o
efectuar.

Nao estd, todavia, e como € natural, completo.

Falta avaliar os efeitos adversos da ter apéutica, bem assim como cr iar um conjunto de cr itérios a
serem aplicados aos doentes quando a terapéutica fracassa, e que nao sao tao poucos assim.

Sendo certo que cada caso é um caso e que em M edicina, os protocolos sdo sempre demasiado rigi-
dos para o meu gosto e me lembr am sempre as normas de execucdo per manente da tropa (as famosas
NEPS, onde se ensinavam coisas tdo diversas como montar uma mina ou tr atar um paludismo), seria,
igualmente, de interesse, hierarquizar os firmacos de acordo com os doentes e as doencas pam que estdao
indicados.

Nao obstante a maioria dos diagnésticos de ldpus er itematoso sistémico terem sido efectuados por
reumatologistas e dermatologistas e, portanto, garantirem a partida rigor, no Estudo Epidemiolégico so-
bre o Lupus Er itematoso Sistémico em Portugal, é preciso ndo esquecer que ndo ha no tr abalho, de-
finicao de critérios de diagndstico e de inclusao o que d4, desde logo, lugar a inevitdveis enviesamentos.

Estou a vontade para o dizer, visto muitos desses doentes frequentarem a minha Consulta de Reuma-
tologia e terem diagnésticos de outras conectivites, estando inscritos, por vontade prépria, que eu natu-
ralmente ndo contrario, na Associacdao de Doentes com Lupus.

E por hoje é tudo.

Criar e desenvolver simultaneamente é dificil, sendo impossivel. U ma nova era se abre a Reumatolo-
gia Portuguesa, a do desenvolvimento. Oxala o consigamos, acabando com o facto de a Reumatologia, a
exemplo do que se passa noutros paises, ser a eterna gata borralheira da Medicina Interna.

Mério Viana Queiroz*

*Director do Servigo de Reumatologia do Hospital de Santa Maria
Professor de Reumatologia da Faculdade de Medicina de Lishoa
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I EM MEMORIA I

O Dr. Alvaro Ramiro da Cruz Barros Rosa nasceu em
15 de Dezembro de 1958, em Lisboa onde veio a
falecer a 6 de M arco de 2005. Tinha 46 anos e era
médico reumatologista.

O Dr. Alvaro Rosa era filho do Dr. Alvaro Ernesto
Barros Rosa, médico pneumotisiologista e esciitor,
também j4 falecido e da S r.* D. Maria Helena da
Cruz Barros Rosa. Em 1969 concluiu, na escola «A
Voz do Operério», a instrucdo priméria e em 1976
concluiu o curso complementar dos liceus no Liceu
Nacional Luis de Camdes com a classificacdo final
de 17 valores.

No ano lectivo 1976/77 pr estou servico volun-
tario no Hospital D. Estefania e foi admitido na Fa-
culdade de Medicina de Lisboa, em 1977, com a
meédia de 17 v alores, onde viria a terminar a sua
licenciatura em 1983 com a classificacdo final de
15,4 valores.

Em 1984 e 1985 cumpriu o seu Internato Geral
nos Hospitais Civis de Lisboa e tr abalhou no Ser-
vico de Medicina Interna do Hospital Santa Marta
até a realizacdo do exame de ingresso no internato
de especialidade (Outubro/86). Escolheu Ortope-
dia e iniciou o seu internato no respectivo servico
do Hospital Distrital de Torres Novas, onde realizou
1 ano de internato de Ortopedia (1987) e outro de
Cirurgia Geral (1988).

Continuou o seu intemato complementar de Or-
topedia no Hospital Ortopédico de Sant’Ana, onde
ingressou por transferénciaem 1/4/89. A manteve
asua formacao até 28/2/92. Em 1/3/92 iniciou o in-
ternato complementar de R eumatologia na
Unidade de Reumatologia do Hospital de Santa
Maria.

Esta mudanca de especialidade deveu-se a evo-
lucdo da doenca crénica de que vir ia a falecer 13
anos depois.

Em Junho de 1997 obteve o seu titulo de espe-
cialista em Reumatologia com a classificacdo final
de 18,1 valores. Desde essa data exerceu funcgoes de
Assistente Eventual de Reumatologia na mesma
unidade de satide até tomar posse como Assistente
Hospitalar de Reumatologia no Hospital de Egas
Moniz (HEM) em 1/11/2000.

Exerceu funcdes docentes pré e pés-graduadas
na Faculdade de Medicina de Lisboa e no Instituto
de Higiene e Medicina Tropical. Foi autor ou co-au-
tor de cerca de meia centena de publicacoes e ou-

tras tantas comuni-
cacoes cientificas.

O Dr. Alvaro Rosa
havia realizado con-
curso publico interno
geral de ambito insti-
tucional (2* fase do
Decreto-Lei n° 36/99,
de 5 de Fevereiro), em
11/7/2000, que o ha-
bilitou para ocupar
um lugar do quadro
médico do HEM, que
agora se extinguiu com a sua morte.

Durante estes mais de 4 anos de tabalho em co-
mum pude observar-lhe vérias caracteristicas que
quero descrever.

Sob o ponto de vista pr ofissional o Dr. Alvaro
Rosa desempenhou tarefas em vdrias dreas — con-
sulta externa, internamento, técnicas de diagnos-
tico e tratamento — e foi durante todo o tempo que
esteve connosco o responsavel pela observacdo dos
doentes internados em outros Servicos e pelas
ecografias do sistema musculo-esquelético r eali-
zadas na nossa Unidade. Foi também responsdvel
pelo estdgio de varios internos de Clinica Ge-
ral/Medicina Familiar.

Asua actividade foi sempe executada com pon-
tualidade, eficiéncia e educagda Mesmo quando ja
estava muito mais doente do que os doentes que
assistia.

De facto trabalhou até a vésper a do seu der-
radeiro internamento em Fevereiro. E ndo se pense
que lhe foi facil. Para quem conhece a mmpade en-
trada do Instituto de Higiene e Medicina Tropical,
que ele preferia por ser um pouco menos ingreme
do que a do HEM, basta diz er que parava 2 ou 3
vezes para a subir. Conseguimos um lugar reserva-
do para que pudesse estacionar o carro dentro do
hospital.

Mesmo no fim, ainda teve de supotar 4 semanas
de doloroso e martirizante internamento. Sabia o
que lhe ia em breve acontecer. Viveu-o com digni-
dade. Visitei-o trés vezes. Nunca me recebeu deita-
do. A morte poupou-lhe o pesadelo da amputacdo
(era s6 mais uma, mas agora seria visivel).

Sua mae assegura que «...foi-se abaixo quando
soube que nao podia ser tansplantado. Foram 14,5
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anos de didlise...». Mas nio era facil abaté-lo. Nun-
ca deixou de vir trabalhar. E infelizmente nao lhe
escassearam 0s «motivos» porque, no ultimo ano,
as intimeras e dificeis complicacdes que lhe so-
brevieram tornaram a sua vida visivelmente muito
penosa.

Nao era casado e nao tinha filhos Vivia com sua
mae que apesar de ser a sua pr incipal (?) confi-
dente o descreve «...mesmo comigo, era muito ca-
lado. Tinha vergonha e tristeza por estar doente».
Orgulhoso e independente confir mava em «es-
crito» de adolescente «...sempre gostei de ser me-
lhor que os outros». Mas s6 para gozo proprio dado
que recusou receber, por duas vez es, relevantes
prémios escolares.

O seu humor fino e atitude r eservada camu-
flavam o homem timido e muito sensivel. Esta sen-
sibilidade transparecia nas suas multiplas accoes
caritativas e de benemeréncia e no amor aos ani-
mais, sobretudo aos gatos que eram uma das suas
«paixoes».

Espirito curioso e inquieto, tudo lhe interessa-
va. A sua atencdo médica ndo se quedav a no sis-
tema musculo-esquelético e por isso foi somando
cursos em outras areas — Satide Publica e Medici-
na Tropical (1984), Medicina Desportiva (1992) e
Hidrologia Médica (1996). A tecnologia fascinava-
-0 justificando a sua ex celente relacdo com a in-
formatica, a ecografia, as ondas de choque, etc.
Entendia e falava varias linguas além da sua, como
espanhol, italiano, francés, alemao, inglés e até um
pouco de russo e drabe.

«Adorava dancar» e fez incursdes sér ias no
«rock» e no «disco» tendo inclusive levado por méao
feminina, passado pelos Alunos de Apolo.

O desporto foi também uma actividade impor-
tante na sua vida. D esde o culturismo, que prati-
cou de forma séria antes de adoecer, até ao xadrez
de que era Mestre Internacional. Neste contexto
eraum assiduo e entusiasta paticipante nos Jogos
Médicos de Tréia onde ultimamente, por motivos
de satde, ja s6 ia para arrecadar mais uma taca na
competicdo de Xadrez. Era um adepto atento e in-
teressado do Futebol em geral e do Benfica em par-
ticular que ndo chegou, como desejava, a ver este
ano Campeao.

Os automdveis eram outra das suas «paixoes»
acerca dos quais tinha um conhecimento quase
enciclopédico. O descapotdvel que conduzia er a
uma das suas imagens de marca. «E verde-garrafa
e fui eu que escolhi a cor» r evela sua mae. Nao
chegou a ter o topo de gama que tanto apreciava,
como nao teve tempo par a fazer tantas outras
coisas.

O Dr. Alvaro Rosa deixou precocemente 0s seus
familiares, amigos, colegas e doentes. A sua per-
sonalidade rica e multifacetada serd cer tamente
lembrada por todos nés com considerncao, estima
e saudade.

Jaime C. Branco*

*Reumatologista
Director da Unidade de Reumatologia do Hospital Egas Moniz

I ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUBUESA DE REUMATOLOGIA - ACTA REUM PORT. 2005:30:177-8 I

178



I AGENDA I

11th EULAR Course on Systemic Lupus Erythematosus

Local e Data: Italia, Pisa. 4 a 9 de Setembro de 2005.

10th Jubille EULAR. An Introductory Course on Musculoskeletal Ultrasound in Rheumatology

Local e Data: Hungria, Budapeste. 9 a 11 de Setembro de 2005.

Third International Conference on Neuroendocrine Immune Basis of the Rheumatic Diseases

Local e Data: Italia, Genova. 10 a 12 de Setembro de 2005.

12th European Pediatric Rheumatology Congress

Local e Data: Franca, Paris. 15 a 18 de Setembro de 2005.

XI Mediterranean Congress of Rheumatology
Local e Data: Grécia, Creta, Heraklion. 22 a 24 de Setembro de 2005.

Limite de Envio de Resumos: 5 de Julho de 2005.

Curso SPR de Ecografia do Aparelho Locomotor

Local e Data: Porto. 23 e 24 de Setembro de 2005.

27th Annual Meeting of the American Society for Bone and Mineral Research

Local e Data: EUA, Nashville. 23 a 27 Setembro de 2005.

Reunido de Outono da SPR

Local e Data; Obidos. 7 a9 de Outubro de 2005.

69th Annual Scientific Meeting of the American College of Rheumatology
Local e Data: EUA, San Diego. 13 a 17 de Novembro de 2005.

Pre-Conference Courses: 12 e 13 de Novembro de 2005.

18° Congrés Francgais de Rhumatologie.

Local e Data: Franca, Paris. 5 a 7 de Dezembro de 2005.

OARSI 10th World Congress on Osteoarthritis
Local e Data: EUA, Boston. 8 a 11 de Dezembro de 2005.

Limite de Envio de Resumos: 29 de Julho de 2005.
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Sixth European Congress on Clinical and Economic Aspects of Osteoporosis and Osteoarthritis
Local e Data: Viena, Austria. 15 a 18 de Margo de 2006.

Limite de Envio de Resumos: 1 de Dezembro de 2005.

XIIl Congresso Portugués de Reumatologia
Local e Data: Ponta Delgada. 27 a 29 de Abril de 2006.

Provavel Limite de Envio de Resumos: 31 de Janeiro de 2006.

33rd European Symposium on Calcified Tissues
Local e Data: Republica Checa, Praga. 10 a 14 de Maio de 2006.

Limite de Envio de Resumos: 9 de Dezembro de 2005.

IOF World Congress of Osteoporosis
Local e Data: Canada, Toronto. 2 a 6 de Junho de 2006.

Limite de Envio de Resumos: 6 de Dezembro de 2005.

11th EULAR Sonography Course
Local e Data: Holanda, Oranjewoud. 19 a 21 de Junho de 2006.

Limite de Envio de Resumos: 6 de Dezembro de 2005.

2006 EULAR Congress
Local e Data: Holanda, Amesterdao. 21 a 24 de Junho de 2006.

Provavel Limite de Envio de Resumos: 31 de Janeiro de 2006.

12th APLAR Congress 2006
Local e Data: Malésia, Kuala Lumpur. 1 a 5 de Agosto de 2006.

Limite de Envio de Resumos: 15 de Fevereiro de 2006.

ACR American College of Rheumatology 70th Annual Scientific Meeting
Local e Data: EUA, Washington, D.C. 10 a 15 de Novembro de 2006.

Provavel Limite de Envio de Resumos: 5 de Maio de 2006.
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NORMAS DE PUBLICACADO

A ActaReumatoldgica Portuguesa publica artigos originais
sobre todos os temas da Reumatologia ou com ela elacio-
nados. Sao também publicados artigos de revisdo, casos
clinicos, cartas ao editor e outr os que se incluam na es-
trutura editorial darevista (noticias de r eunides de so-
ciedades cientificas, por ex.).

A Acta Reumatoldgica Portuguesa subscreve os requi-
sitos para apresentacao de artigos a revistas biomédicas
elaboradas pela Comissdo Internacional de Editores de
Revistas Médicas (Internacional Commitee of Medical
Journal Editors), publicada na integra inicialmente em N
Engl] Med 1991; 324: 424-28 e actualizada em Qutubro de
2004 e disponivel em wwwICM]JE.org. A potitica editorial
da Acta Reumatolégica Portuguesa segue as Recomenda-
¢des de Politica Editorial (Editorial Policy Statements) emi-
tidos pelo Conselho de Editores Cientificos (Council of
Science Editors), disponiveis em www.councilscienceedi-
tors.org/ services/draft_approved.cfm.

Os artigos podem ser redigidos em portugués ou inglés.

As opinides expressas sdo da ex clusiva responsabili-
dade dos autores.

Os autores devem declarar potenciais conflitos de in-
teresse financeiro.

Os artigos publicados ficarao propriedade da revista,
ndo podendo ser reproduzidos, no todo ou em patte, sem
autorizacao dos editores.

A aceitacao dos originais enviados para publicagao é
sempre condicionada a avaliacdo pelos consultores edi-
toriais. Nesta avaliacao os artigos poderao ser:

a) aceites sem alteracgoes;

b) aceites ap6s modificacdes pr opostas pelos con-
sultores;

¢) recusados.

Em todos os casos os pareceres dos consultores serao
integralmente comunicados aos autores.

Quando sao propostas alteragdes, o autor devera en-
derecar umacartaao editor e acada um dos revisores res-
pondendo a todos as questdes colocadas. Devera ainda
enviar uma versao revista do artigo com as alteragdes
inseridas destacadas com cor diferente.

Instrugdes aos Autores

Todos os manuscritos que ndo estejam em conformi-
dade com as instrucdes que se seguem podem ser envia-
dos para modificacoes antes de serem revistos pelos con-
sultores.

Todos os trabalhos devem ser enviados por e-mail
para jefonseca@netcabo.pt. Poderd ser também enviada
cOpia impressa para:

Editor
Acta Reumatolégica Portuguesa

(para o biénio 2005-2006):

para a morada permanente:
R. D. Estefénia, 177 -1°D. - 1000-154 Lisboa

ou para:

Unidade de Artrite Reumatoéide,
Instituto de Medicina Molecular
Edificio Egas Moniz,

Faculdade de Medicina de Lisboa
Av. Professor Egas Moniz
1649-028 Lisboa

E-mail: jefonseca@netcabo.pt

Os manuscritos devem ser acompanhados de de-
claracao de originalidade e de cedéncia dos dir eitos de
propriedade do artigo, assinada por todos os autoes, con-
forme minuta publicada em anexo.

O texto deve ser enviado em fomato digital (e-mail ou
CD), a dois espacos, com tipo 12 e com mar gens nao in-
feriores a 2,5 cm, emWord for Windows. Todas as paginas
devem ser numeradas.

Asimagens devem ser fomecidasindependentemente
do texto em formato JPEG ou TIFF; em alternativa,
poderdo ser enviados os originais em papel ou slide.

Os textos devem ser organizados da seguinte forma:

Paginal

Titulo; nome dos autores; categoria profissional;
servicos ou organismos onde os autores exercam a sua acti-
vidade e onde o trabalho foi executado; subsidios ou bol-
sas que contribuiram para a realiza¢ao do trabalho; mora-
da e contactos do autor responséavel pela correspondéncia
e contactos com os editores; titulo breve para rodapé.

Pagina 2
a) Titulo (sem autores)
b) Resumo

Resumo em portugués e inglés, que para os ar tigos
originais deve ser estruturado da seguinte forma: Objec-
tivos, Material e Métodos, Resultados, Conclusées. O re-
sumo dos artigos originais ndo deve exceder as 250 pala-
vras e o dos casos clinicos as 150 palavr as.

c) Palavras-chave

Um méximo de 5 palavras-chave que devem ser apre-
sentadas imediatamente a seguir ao resumo.

Pagina 3 e seguintes

O texto dos artigos originais deve ser apresentado com
os seguintes subtitulos: Introducdo, Objectivos, Material
e Métodos, Resultados, Discussao, Conclusoes, Agradeci-
mentos, Bibliografia.

Em se tratando de casos clinicos, os subtitulos serao:
Introducao, Caso clinico, Discussao, Bibliografia.

Apartir da segunda pégina, inclusive todas as paginas
devem ter em rodapé o titulo breve indicado na pégina ti-
tulo.

O manuscrito ndo deve ultrapassar as 20 paginas para
os artigos originais e revisoes e as 6 paginas para os casos
clinicos.
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Referéncias: As referéncias devem ser classificadas e
numeradas por ordem de entrada no texto. As abrevia-
turas usadas na nomeacao das revistas devem ser as uti-
lizadas pelo Index Medicus.

Nas referéncias com 6 ou menos autoes todos devem
sernomeados. Nas referéncias com 7 ou mais autoes de-
vem ser nomeados os 3 primeiros seguidos de et al.

Seguem-se alguns exemplos de como devem constar
os vérios tipos de referéncias:

— Revista

Nome(s) e iniciais do(s) autor(es). Titulo do artigo.
Nome da revista Ano; Volume: Pédginas.

Ex.: HillJ, Bird HA, Hopkins R, Lawton C,WrightV. Sur-
vey of satisfaction with car e in a r heumatology outpa-
tient clinic. Ann Rheum Dis 1992; 51:195-197.

— Capitulo de livro

Nome(s) e iniciais do(s) autor(es) do capitulo . Titulo
do capitulo. In: Nome(s) e iniciais do(s) editor(es) médi-
co(s). Titulo do livro. Cidade: Nome da casa editora, ano
de publicacdo: primeira a tltima pdgina do capitulo.

Ex.: Stewart AE Hypercalcemia resulting from medi-
cations. In: Favus MJ, ed. Primer on the Metabolic Bone
Diseases and Disorder of Mineral Metabolism. New York:
Raven Press, 1993: 177-178.

— Livro

Nome(s) e iniciais do(s) autor(es). Titulo do livro.
Cidade: Nome da casa editora, ano de publicagao: pagi-
na(s).

Ex.: Lorig K. Patient Education. A practical approach.
St. Louis: Mosby-Year Book;1992: 51.

As referéncias a trabalhos ainda ndo publicados, co-
municagdes em reunioes, nao publicadas em livr os de
resumos, ou comunicacdes pessoais devem ser citadas no
texto e ndo como referéncias formais.

A exactidao e o rigor das referéncias sao da responsa-
bilidade do autor.

Quadros: Os quadros a inserir devem ser assinalados
no texto em numeracao romana. Cada quadro deverd
ser apresentado em folha separada, dactilografado a 2
espacos. Na parte superior devem apresentar um titulo
sucinto mas informativo, de modo a poder ser com-
preendido sem recurso ao texto. Na parte inferior do
quadro deve constar a explicacao das abreviaturas uti-
lizadas. Nos quadros devem ser evitados os tragos verti-
cais e os tracos horizontais devem servir apenas como
separadores de titulos e subtitulos.

Figuras: As figuras a inserir devem ser assinaladas no
texto em numer agdo drabe. Aslegendas das figur as
devem ser dactilografadas a dois espacos numa folha
separada, depois da bibliografia. As figuras devem ser
enviadas em suporte informdtico com ficheiros separa-
dos para cada figura, em formato JPEG ou TIFF; em
alternativa, devem ser enviados trés originais das figu-
ras, que deverdo apresentar uma boa qualidade de dese-
nho ou serem feitas em impressora de alta resolucdo. As

do artigo e a indicacdo da parte superior da figura.

Modificagdes e revisdes: No caso da aceitacao do
artigo ser condicionada a modificacdes, estas deverdo
ser feitas pelos autores no prazo de quinze dias.

As provas tipograficas serdo, sempre que possivel, en-
viadas aos autores contendo a indicacdo do pr azo para
revisdo consoante as necessidades editoriais da revista.

Editoriais: A maioria dos editoriais sera solicitada
pelo Editor. Os editoriais serao comentérios sobre topi-
cos actuais ou sobre artigos publicados na revista. O
texto dos editoriais ndo deve exceder as 1200 palavras,
um méximo de 15 referéncias e nao deve conter quadros
ou figuras.

Artigos de revisao: Estes artigos serdo habitualmente
encomendados pelo E ditor. No entanto, os autor es
interessados em apresentar um artigo de revisao podem
contactar com o E ditor para discussdo dos tépicos a
apresentar.

Cartas ao Editor: As cartas ao editor devem consti-
tuir um comentdrio critico a um ar tigo da revista ou
uma pequena nota sobre um tema ou caso clinico. Nao
devem exceder as 600 palavras, uma figura ou quadro, e
um méximo de 10 referéncias bibliogréficas.

Separatas: Caso desejem separatas (até ao n° de 10) o
1° autor pode solicitd-las. Um maior nimero ficard a ex-
pensas do autor, aquando da revisao tipografica.

Minuta da carta a enviar ao Editor
Enviar este documento com o manuscrito para:
Editor
Acta Reumatolégica Portuguesa

O(s) autor(es) certifica(m) que o manuscr ito inti-
tulado:

é original, que todas as afir macdes apresentadas
como factos sdo baseados na investigacao do(s)
autor(es), que o manuscrito, quer em parte quer no
todo, ndo infringe nenhum copyright e nao viola ne-
nhum direito da privacidade, que nao foi publicado
em parte ou no todo e que nao foi submetido par a
publicacdo, no todo ou em par te, noutra revista, e
que os autores tém o direito ao copyright.

Todos os autores declaram ainda que participaram no
trabalho, se responsabilizam por ele e que nao existe,
da parte de qualquer dos autores conflito de interes-
ses nas afirmacoes proferidas no trabalho.

Os autores, ao submeterem o trabalho para pu-
blicacao, transferem para a Acta Reumatolégica Por-
tuguesa todos os direitos a interesses do copyright do
artigo.

Todos os autores devem assinar

fotografias devem ser em papel brilhante, bem contras- Data:
tado, com as dimensdes 10x15 cm. Todas as figuras de- Nome (maitsculas):
vem apresentar no verso uma etiqueta autocolante com Assinatura:
o nimero da figura, o nome do 1° autor, o titulo breve
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NORMAS DE PUBLICACADO

Acta Reumatoldgica Portuguesa publishes original arti-
cles, reviews and case r eports on all subjects r elated to
Rheumatology.

Acta Reumatolégica Portuguesa subscribes the re-
quirements for the acceptance of manusciipts in biomedi-
cal journals proposed by the Internacional Commitee of
Medical Journal Editors, published initially in N Engl J
Med 1991; 324: 424-28, updated in Gtober 2004 and avai-
lable in www.ICMJE.org. The editorial policy of A cta
Reumatolégica Portuguesa follows the Editorial Policy
Statements published by the Council of Science Editors,
available in www.councilscienceeditors.org/services/
draft_approved.cfm.

The articles can be written in Portuguese or in English.

Written opinions are of the exclusive responsibility of
the author. Published articles will remain property of the
journal and cannot be eproduced, as a whole or as a pat,
without the authorization of the editor.

Authors have to disclose financial conflicts of intemest.

The acceptance of articles is subjected to the evalua-
tion of the editorial board. Articles may be:

a) accepted without changes;

b) accepted after modifications suggested b y the
board;

¢) refused.

All the comments made by the reviewers will be sent
to the author.

When changes are proposed, the author should send
reply letters to the editor and to each of the reviewers
answering to all the questions raised. The author should
also send a reviewed version of the manuscript with the
changes highlighted in a different colour.

Instructions to authors

Manuscripts not in accor dance with the instr uctions
may be sent for modification before review by the edito-
rial board.

All manuscripts must be sent by e-mail to jefonse-
ca@netcabo.pt. In addition they can also be sent to:

Editor
Acta Reumatoldgica Portuguesa

(for 2005-2006):

to the permanent address:
R. D. Estefania, 177 -1°D —1000-154 Lisboa - Portugal

or to:

Unidade de Artrite Reumatoide,
Instituto de Medicina Molecular
Edificio Egas Moniz,

Faculdade de Medicina de Lisboa
Av. Professor Egas Moniz
1649-028 Lisboa

E-mail: jefonseca@netcabo.pt

Manuscripts must be accompanied by a submittal let-
ter, signed by all authors, stating the name of the article,
that it is an original work, that the authors held the copy-
right of the manuscr ipt, that it does not r epresent any
conflict of interest, and that they transfer the copyright to
the journal (se form below).

Text should be sent in digital suppor t (e-mail or CD),
typed double-spaced, type 12, with 1-inch magins, in Word
for Windows. All pages must be sequentially numbered.

Images should be sent independently from the text in
JPEG or TIFF file. Alternatively, they can be sent as prin-
ted proof or slide.

Manuscripts should be organized as explained below:

Page 1

Title; authors’s names and degrees; institutions repre-
sented; source of grants support; address and telephone
number of the author r esponsible for communications
with the editor and reprints; sort title for footnote.

Page 2

a) Title (without authors)

b) Abstract
Abstractin portuguese and in english stuctured as follows
for the original articles: Objectives; Patients and Methods;
Results; Conclusions. The abstract should not exceed 250
words for original articles and 150 words for case reports.

¢) Keywords
A maximum of 5 keywords should be presented after the
abstract.

Page 3 and following pages

The text of original papers should be presented with the
following subtitles: Introduction, Objectives, Patients and
Methods, Results, Conclusions, Acknowledgements, Refe-
rences. Subtitles for case reports should be: ntroduction,
Case report, Discussion, References.

From the second page on, all pages should have a shar
title on footnote.

Manuscripts should not exceed 20 pages for original ar-
ticles and reviews and 6 pages for case reports.

References: References should be citedb y the nu-
merical system and listed, in the or der cited in the text.
Journal titles ar e abbreviated in accor dance with the
style of Index Medicus.

List all authors when 6 or less; when 7 or moe list only
first 3 and add “et al”.

References of unpublished woik, presentations or per-
sonal observations should be inser ted in the text (in
parenthesis).

Authors are responsible for the accuracy of the references.

Examples:

— Journal article
Name(s) and initials of author(s). Article title. Journal
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name Year; Volume or number: Page(s).

Ex: Hill ], Bird HA, Hopkins R, Lawton C,WrightV. Sur-
vey of satisfaction with car e in a r heumatology outpa-
tient clinic: Ann Rheum Dis 1992; 51: 195-197.

— Chapter in Book

Name(s) and initials of author(s) of chapter. Chapter
title. In: Name(s) and initials of editor(s). Book title. City:
Name of publisher, year of publication: pages.

Ex: Stewart AE Hypercalcemia resulting from medica-
tions. In: Favus MD, ed Primer on the M etabolic Bone
Diseases and Disorders of Mineral Metabolism. New York:
Raven Press, 1991: 177-178.

— Book

Name(s) and initials of author(s). B ook title. City:
Name of publisher, year of publication: page(s).

Ex: Lorig K. Patient Education. A practical approach.
St Louis: Mosby-Year Book, 1992: 51.

Tables: Tables should be cited in the text with Roman
numerals. Each table should be double typed on a sepa-
rate sheet, have a title and contain no ver tical rulers.
Horizontal lines should be used only as separ ators
between titles and subtitles. Explain all abbreviations at
the bottom.

Figures: Cite each figur e in the text in consecutive
order using Arabic numerals. Legends should be listed
on aseparate sheet, double typed. S end the figures in
separate files to each figur e in the format JPEG or TIFE,
in alternative three copies of each figure should be send.
Figures should be pr ofessional drawn and photo-
graphed. Photographs should be 10x15 cm and on the
back should be labelled with the number , article title,
first author name, and have top indicated.

Modifications and proofreading: Articles accepted
subject to modifications, will be sent to authors that will

Editorials: Editorials: Editorials will be requested by
the editor and will be comments on important issues or
on articles published in the jour nal. Editorials should
not exceed 1200 wor ds, with a maximum of 151 efe-
rences and no tables or figures.

Review articles: Review articles will be commissioned
by the editor. However, authors interested in presenting
a review article are welcomed to contact the editor.

Letters: Letters to the editor must be a comment on
a journal article or a short clinical study or case r eport.
It cannot exceed 600 words, a maximum of 10 references
and a table or figure.

Offprints: Authors will be sent, b y their request, 10
copies of the Journal issue. Offprints may be charged to
the authors upon request during the proofreading.

Letter draft:
Send with manuscript to The Editor:

The authors cer tify that the manuscr ipt entitled
is orig-
inal, all data are based on their own research and that
the manuscript does not violate copyright or privacy
regulations. They further state that the manuscript
hasn’t been partly or totally published or submitted
to publication elsewhere.

The authors declare that they hold total copyright for
this paper and that they assume collective r esponsi-
bility for it's contents and also that any conflict of in-
terest is acknowledged.

And submitting this paper, the authors transfer copy-
rights interests to Acta Reumatoldgica Portuguesa.

All authors must sign.
Name (capitals):

have 15 days to modify them accor ding to suggestions. Date:
Contributors will receive page proofs and are asked to Signature:
proofread them for printers’ errors.
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