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EOITORIAL

UM CASO
VERDADEIRAMENTE TRISTE

Prof. Jaime C. Branco®

Quando em Junho de 1988 J.C. Branco e A. Alves
de Matos enviaram, para a entdo Direccdo Geral
dos Hospitais (DGH), um estudo em que analisa-
vam a insuficiéncia da reumatologia hospitalar
nacional, justificando assim a criacdo desta valén-
cia no Hospital Egas Moniz, ndo imaginavam estar
ainiciar uma incrivel e extraordindria histéria que
ainda hoje, passados mais de 13 anos, estd
inacabada.

Baseada naquele trabalho a DGH nomeou, em
27/6/89, uma comissao maioritariamente consti-
tuida por reumatologistas, que encarregou de
redigir uma proposta para a criagao da valéncia de
reumatologia na rede hospitalar. Com grande
celeridade foram elaborados e entregues (1/8/89)
duas propostas ao Director Geral dos Hospitais
(Prof. Ferraz de Oliveira): 1) regulamentacdo na
Carta Hospitalar da valéncia de Reumatologia e 2)
articulado para a inclusdo da valéncia de Reuma-
tologia na Carta Hospitalar de Portugal.

A surpresa e a incredulidade instalaram-se
quando os reumatologistas se aperceberam que
essa iniciativa ndo ia ter qualquer continuidade.
Mas ainda se estava apenas no principio...

Ap6s este «esquecimento» das Autoridades de
Saude, em Fevereiro de 1991, o entao Secretario
de Estado Adjunto do Ministro da Satde (Dr. Albi-
no Aroso) nomeia nova comissao e repete a solici-
tacdo. Em Setembro desse ano a proposta é
entregue no Ministério da Satide (MS) e posterior-
mente publicada'.

Este novo documento retomava em larga medi-
da o anterior, definindo os objectivos (caracteri-
zacdo e definicao da valéncia, caracterizacdo e
dimensionamento dos servicos, niimero de ca-
mas e dimensionamento dos quadros), o progra-
ma de implementacdo hospitalar da valéncia de
reumatologia e a sua regulamentacao, a interli-

*Reumatologista,
Presidente-Eleito da SPR

gacdo dos cuidados de saide primdrios com as
consultas de referéncia hospitalar e as condicoes
e incentivos para o desenvolvimento da investi-
gacao no ambito da especialidade.

Durante mais de 4 anos nada aconteceu e de
nada se soube.

Este prolongado «siléncio» motivou em No-
vembro de 1995 o envio, a Ministra da Saude re-
cém empossada (Dra. Maria de Belém Roseira), de
uma carta subscrita por J. C. Branco, J. Canas da
Silva e J. A. Melo Gomes. Em Fevereiro de 1996 o
MS e a Direc¢do Geral de Saude (DGS) pedem,
pela terceira vez, uma proposta de Plano Reuma-
tolégico. Os reumatologistas formaram um grupo
de trabalho (A. Lopes Vaz, A. Malcata, D. Aradjo, J.
C. Branco, J. E Ribeiro da Silva, J. A. Pereira da
Silva, J. Canas da Silva, J. A. Melo Gomes e M.
Viana Queiroz) que elabora uma «Proposta de
Plano/Programa de Assisténcia Reumatoldgica
Hospitalar de Portugal», a entrega (19/7/96) ao
Director Geral de Satide (Dr. Jodo Nunes de Abreu)
e a faz publicar®

Foi, de novo, como se nada tivesse acontecido e
passados mais de 18 meses (Fevereiro de 1998) a
DGS contacta a Direccdo do Colégio de Reuma-
tologia da Ordem dos Médicos para que fosse
elaborada uma Carta de Equipamentos de Satude
no ambito da Reumatologia.

Na redaccdo desta proposta, e pela primeira
vez, aos reumatologistas (A. Malcata, J. C. Branco
e J. Ramos) juntaram-se técnicos superiores da
DGS (Drs. Conceigao Trigo e Adriano Natdrio). A
proposta «Carta de Equipamentos de Saude -
Reumatologia” foi enviada ao Director Geral de
Satide (Prof. Constantino Saklerides) em Junho de
1998. A DGS pediu, em 27/1/99, pareceres, sobre
este documento, as Direcgdes dos Colégios de
Medicina Geral e Familiar e Medicina Interna da
Ordem dos Médicos. Em Abril de 1999 ambos
estes organismos se revelaram favordveis aquela
proposta.
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Um ano mais tarde (7/4/00) este documento
foi aprovado pelo Secretario de Estado de Satde
(Dr. José Miguel Boquinhas) na forma de «Rede
Nacional de Reumatologia» (RNR) e publicada
com o timbre do MS-DGS, Direccdo de Servicos
de Planeamento em Maio de 2000.

S6 depois a RNR foi enviada para conhecimen-
to e discussdo nas ARS. Este processo decorreu
durante meses e estaria sobre a mesa da Ministra
da Sadde (Prof. Manuela Arcanjo), para apro-
vacao final, quando esta foi substituida.

Ao que parece e contrariando o que algumas
noticias faziam prever, o novo elenco ministerial
estard atento (!?) para este problema®*.

No entanto, ja se perderam «timings» essen-
ciais a prossecussao da proposta, nomeadamente
no que respeita a instalacdo da valéncia de reu-
matologia nos hospitais de Vila Real, Braga, Viseu,

2003, apenas foram criadas 5 vagas em 1999 e 3
vagas em 2000, 2001 e 2002. Este facto, represen-
tativo da completa descoordenacdo entre os di-
versos servicos do MS, originou nestes primeiros
quatro anos um balanco negativo de 22-26 inter-
nos de reumatologia que sé por si inviabiliza
qualquer tentativa séria para concretizar a me-
lhoria assistencial dos doentes reumaticos por-
tugueses.

Tudo isto é lamentavel, mas o pior € ndo se
saber quando € que esta infelicidade vai acabar.
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LIDERES DE OPINIADO

WHAT |1

THINK ABOUT ANCA

Raashid Lugmani *

Introduction

The development of an immunological test for
vasculitis has been a very important advance in
both the recognition and understanding of these
complex and unusual diseases’. Undoubtedly,
the recognition of this class of antibodies has
increased the reported incidence of vasculitis in
epidemiological studies®. The test was originally
described by Davies et al 1982' and then later con-
nected with the presence of Wegener’s granulo-
matosis by Van der Woude and colleagues in 1985°.
ANCA are directed against antigens present in the
primary granules of neutrophils. These azurophi-
lic granules contain a variety of different enzymes
involved in the digestion of foreign material.
These enzymes play an important role in regula-
ting host defence against bacterial inva-
sion**%7891° The antibodies may be telling us
important information about the possible causa-
tion of vasculitis. It has been suggested that mea-
suring ANCA in patients with established vasculi-
tis gives an indication of disease activity''. ANCA
antibodies are present in diseases other than vas-
culitis'**, as well as in drug induced forms of vas-
culitis**. The measurement of these antibodies has
been the subject of some controversy and the cur-
rent guidelines will be reviewed. In this editorial,
we will discuss some of the points mentioned
above in more detail to determine whether or not
there is good evidence to support the claims sug-
gested for ANCA in each of these settings.

Quality control

The original ANCA test was an indirect immuno-
fluorescence assay which identified a cytoplasmic
granular staining pattern on normal human neu-
trophils when covered in the serum of patients
with Wegener’s granulomatosis®. Subsequently, a
distinct staining pattern was described with peri-
nuclear antibody on neutrophil preparations®. It

emerged that this was simply an artefact of the
preparation process of the neutrophil so that if the
cells were prepared with ethanol fixation there
was no migration of positively charged enzymes,
such as myeloperoxidase, towards the nuclear
membrane (which is negatively charged). There-
fore on ethanol fixed preparations, both types of
ANCA give similar appearances of cytoplasmic
staining. However, this ability to distinguish
between the two ANCA patterns is of significance
since it does clearly separate ANCA antibodies
directed against serine-protease-3 (a 29 kilodal-
ton protein in primary granules) from other anti-
gens which might generate ANCA. Almost all of
the cANCA (cytoplasmic ANCA) are directed
against serine-protease-3, whereas almost all of
the pANCA are not directed against serine-pro-
tease-3. pANCA are directed against a variety of
different enzymes, including myeloperoxidase as
the most commonly recognised enzyme, but also
including lactoferrin, elastase, enolase, cathepsin-
-G and bactericidal permeability inhibitor.
PANCA are therefore a much more heterogeneous
group of antibodies*. In order to further refine the
specificity of ANCA, a subsequent development
has been an ELISA test to try and identify the tar-
get antigens for ANCA". Initial preparation of ELI-
SA material was subject to considerable difficulty
because of problems in the purification process,
so that the target antigens being presented in the
ELISA were contaminated by other relevant target
antigens®. This led to early reports of ANCA tes-
ting perhaps being subject to the vagaries of the
preparation process. It also revealed significant
variation in the quality of ANCA testing in diffe-
rent centres. The development of a standardisa-
tion of ANCA testing was a direct result of this and
in 1993 the EC/BCR project commenced in order
to standardise ANCA testing across laboratories in
Europe®. The essential and important results of
this standardisation were that immunofluores-
cence assays could be standardised adequately
between centres into very crude decisions on
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whether the ANCA pattern was «c» or «p» or
«indeterminate» or «negative». The ELISA prepa-
rations tested in the European standardisation
allowed the development of standard recognition
patterns for myeloperoxidase and serine-pro-
tease-3 specific ANCA. However, the standardisa-
tion did not address the lesser known forms of
ANCA directed against other enzymes in primary
granules. It is apparent from the large European
data set that ELISA testing is not infallible and the
gold standard still remains the immunofluores-
cence test. Therefore, immunofluorescence
screening is regarded as the first important step,
following which specificity of the ANCA may be
achieved using an ELISA. If the immunofluores-
cence screening test is negative, it is clear that the
ELISA test should not be performed and the
ANCA result is regarded as negative. If on the
other hand the ANCA is present on immunofluo-
rescence screening, the serum should be subse-
quently tested for ELISA against myeloperoxidase
and proteinase-3. If it is negative on either of the-
se assays the ANCA is regarded as positive but
non-specific®. In some research laboratories fur-
ther specificity can be obtained by using ELISA’s
developed to detect less common antigens but
these have not been standardised across a variety
of centres as has been achieved with myelopero-
xidase and serine-protease-3.

The pathogenesis of vasculitis

ANCA antibodies have been implicated in the
pathogenesis of vasculitis, particularly that
involving small vessel vasculitis, since the asso-
ciation is most apparent in this clinical setting 2'*.
The suggested mechanisms for ANCA being
implicated in the pathogenesis of vasculitis have
been studied in elegant experiments where pri-
med neutrophils are able to engage ANCA anti-
bodies on their surface because primed neu-
trophils express ANCA antigens on their surface.
It is possible through endothelial interaction for a
neutrophil engaged with ANCA antibodies to
release reactive oxygen species, reactive nitrogen
species and to discharge primary granule con-
tents in the vicinity of the endothelial cell lining
layer, thereby causing damage to it and stimula-
ting influx of inflammatory cells and mediators
which in turn exacerbate the vessel injury®.
However, it is not clear how the anti-neutrophils

cytoplasmic antibodies are generated in the first
place and the mechanism does not appear to
apply to all forms of vasculitis or even all forms of
small vessel vasculitis. There is considerable con-
troversy over the biological role of ANCA in vivo. A
number of studies have reported significant
variation in ANCA titre without any clinical con-
sequence**. The proposed mechanisms for
ANCA mediated damage in vasculitis are proba-
bly not universal to all forms of vasculitis. There
are no associations between ANCA and large ves-
sel vasculitis or medium vessel vasculitis.

Role in clinical diagnosis

The clinical diagnosis of vasculitis is certainly
aided by the detection of ANCA antibodies but it
is very unreliable to use ANCA antibodies as a
screening tool for detecting vasculitis. In a large
series of ANCA testing performed in one teaching
hospital only in a small percentage of positive
ANCA results was a diagnosis of vasculitis sus-
tained”. Even in the setting of the pulmonary
renal syndrome only approximately eleven per-
cent of patients presenting in this way will have
ANCA related vasculitis*. The specificity of ANCA
directed against PR3, as compared to ANCA
directed against MPO for particular forms of vas-
culitis is also less certain. Wegener’s granulo-
matosis may present with either PR3 or MPO
ANCA. Similarly for microscopic polyangiitis,
patients may have either PR3-ANCA or MPO-
-ANCA. It is likely that the ANCA pattern may be a
greater predictor for disease severity than the
actual diagnosis itself. This has been reported for
a large series of patients with microscopic
polyangiitis where out of 107 patients, the risk of
death was 3.78 fold greater for patients with cyto-
plasmic ANCA as compared to those with perinu-
clear ANCA?.

The role of ANCA in clinical
activity assessment

The value of ANCA is mainly in the establishment
of a diagnosis of vasculitis. However, it has been
suggested that serial measurements of ANCA may
provide important information about disease
activity. An early study proposed treatment on the
basis of a rise in ANCA level to pre-empt the

I ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA

ACTA REUM PORT. 2001:26:249-253 I

251



WHAT | THINK ABOUT ANCA

development of a flare of vasculitis'. However,
this is very controversial and further, larger stu-
dies have disputed the relationship between rise
in ANCA titre and flare** and at present it be
unwise to recommend treatment changes based
wholly on the change in ANCA levels.

The role in other diseases

Undoubtedly there are a number of conditions
where ANCA is present but usually the specificity
is poor i.e., not directed against serine-protease-3
or myeloperoxidase and the role of ANCA in these
conditions is uncertain. Perhaps it should be
regarded as similar to the presence of antinuclear
antibodies or rheumatoid factor in chronic di-
seases. Indeed ANCA is often present in patients
with SLE and RA and may be found in a percen-
tage of patients with chronic infections such as
tuberculosis and leprosy*. Chronic stimulation of
the immune system may generate epiphenome-
nona, such as ANCA or ANA and this should not
be taken as an indication of pathogenic involve-
ment. In chronic inflammatory bowel disease
(Crohn’s) and ulcerative colitis many patients
have ANCA®. It is usually directed against BPI and
has no known pathogenic role in the disease.
Chronic infection, such as is found in patients
with cystic fibrosis, also is associated with the
presence of ANCA and this is a perhaps more
intriguing association because of the finding of
small vessel vasculitis in some biopsies from
bronchoscopic studies of this disease®.

The role of ANCA antigens in
health and disease

The antigens to which ANCA is directed are often
very destructive and are regulated by natural
inhibitors such as al-antitrypsin®. It is intriguing
that patients who suffer Wegener’s granulomato-
sis have an increased incidence of al-antitrypsin
deficiency® and that the amount of the deficiency
does seem to correlate with disease activity; hete-
rozygotes have a lesser disease severity than ho-

antigens have been shown to bind externally to
endothelium and they may be directly responsible
for the generation of ANCA antibodies®.

Conclusion

The ANCA test has brought with it an important
advance in our understanding and recognition of
systemic vasculitis. However, the enthusiasm for
making a diagnosis of vasculitis should be tem-
pered by the recognition that ANCA antibodies are
not present in all cases of vasculitis and nor are
ANCA antibodies pathognomonic with a diagno-
sis of vasculitis. A diagnosis of systemic vasculitis
must continue to depend upon basic clinical
assessment supported by appropriate histological
findings and further supported by the ANCA test.
The ANCA test may alert us to the possibility of
vasculitis or it may help us refine the type of vas-
culitis. It cannot be used as the sole indicator of
vasculitis. Our greater understanding of the
pathogenesis has undoubtedly been spurred on
by the recognition of ANCA and this may lead to
important changes in our current strategies to
managing vasculitis by being able to be more spe-
cific in our intervention with the immune system
in the future.

Keywords

Antineutrophil Cytoplasmic Antibodies (ANCA)
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Wegener’s Granulomatosis (WG)

Microscopic Polyangiitis (MPA)
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Nos, todos nos, ofendemos a humanidade dos
que sofrem de cada vez que nao damos prioridade
as suas vozes, as suas experiéncias

Arthur Kleinman, 1995

A experiéncia da dor crénica resiste a teorizacao
biomédica e psicolégica. De uma maneira geral,
no ambito da prética clinica convencional, a ex-
periéncia do doente com dor crénica s6 ganha
validade na medida em que corresponda a uma
alteracdo bioldgica definida. Na auséncia deste
substrato biolégico, o doente com dor crénica
protagoniza geralmente uma batalha pela vali-
dacdo médica e pela legitimacao social dos seus
sintomas. No processo, entram significados cul-
turais, relacdes sociais e elementos histéricos,
biograficos, que devem ser analisados. Um mode-
lo biomédico estrito ndo consegue explicar, por
exemplo, a persisténcia de uma lombalgia crénica
em pessoas insatisfeitas com as suas condicoes de
trabalho. Também nao explica porque é que os
acidentes de viacdo na Lituania, um pais em que
os automobilistas ndo tém um seguro de danos
pessoais, ndo provocam as cefaleias e cervicalgias
que encontramos nos paises ocidentais, como na
Noruega, em que as pessoas recebem compen-
sac¢oes devidas ao «sindrome do chicote».
Segundo David Morris, a ignorancia em relacao
a dor, pelo menos nos EUA, é generalizada e dis-
pendiosa. No lugar de uma visdo biomédica da
dor, o referido autor defende uma visdo pés-mo-
derna, um modelo biocultural da dor crénica que,
nao desprezando os méritos do modelo biomédi-
co, inclua, adicionalmente, as seguintes assun-
¢oes: 1) A dor é mais do que uma questao médica
e mais do que uma questao de nervos e de neuro-
transmissores; 2) a dor encerra dimensoes histori-
cas, psicoldgicas e culturais; 3) O significado € fre-
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Assistente Hospitalar Graduado de Psiquiatria dos Hospitais
da Universidade de Coimbra.

quentemente essencial a experiéncia da dor, e 4)
as mentes e as culturas — que constréem os signi-
ficados — tém uma influéncia importante sobre a
experiéncia da dor (Morris, 1998).

E verdade que a dor é uma caracteristica uni-
versal da experiéncia humana. Mas a elaboracao
cultural da dor implica categorias, idiomas e for-
mas de experiéncia bastante diferentes, em dife-
rentes contextos. Considerando apenas os facto-
res sociais e culturais, podemos enunciar trés
proposicdes bdsicas: 1) nem todos os grupos so-
ciais ou culturais respondem da mesma forma,
em situacoes de dor; 2) o modo como as pessoas
percebem e respondem a dor, tanto nelas como
nas outras, pode ser influenciado pelo seu estatu-
to social e cultural; e 3) o modo, e a possibilidade,
de as pessoas comunicarem os seus sintomas de
dor aos profissionais de satde, e a outrem, podem
também ser influenciados por factores sociais e
culturais (Helman, 2000).

Estes aspectos relacionam-se com a transfor-
macdo da dor privada em fenémeno publico,
acima referida. A comunicacao ptblica da dor,
com efeito, faz do sintoma um acontecimento
social, partilhado, interpessoal. Mas quando esta
forma de comunicag¢do social ndo surge, e a dor
permanece num espaco individual, privado, tal
pode constituir um exemplo de estoicismo,
maturidade, ou integrar rituais de transicdo para a
idade adulta que também se observam em certos
contextos culturais. A auséncia de comportamen-
to de dor, portanto, ndo significa necessariamente
a auséncia de dor privada.

Quando a dor se torna publica, adquirindo visi-
bilidade social, sao geralmente importantes
alguns factores de transformacao e de transferén-
cia do sintoma, do espaco privado para o espaco
publico. A interpretacdo do doente em relacao ao
significado da dor, por exemplo, é um importante
factor de transformacdo. Esta interpretacao con-
fere ao sintoma um cardcter normal ou anormal, e
pode também variar em funcao do contexto social
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e cultural. As atribuicdes podem distribuir-se ao
longo de um espectro somadtico, psicolégico ou
normalizador (Quartilho, 1998). Se a dor, por
outro lado, é entendida como resultante de um
castigo divino, a pessoa pode nao querer aliviar o
sintoma e persistir no sofrimento, protagonizan-
do assim uma forma de expiacdo. Se a dor € con-
siderada como resultado de uma transgressao
moral, a resposta pode traduzir-se num compor-
tamento de jejum prolongado. Se a dor for atri-
buida a uma feiticaria, o tratamento pode consis-
tir num ritual de exorcismo. As expectativas e o
grau de aceitacdo da dor, enquanto parte normal
da vida, influenciam também o modo como ela é
interpretada e a solucdo, clinica ou nao clinica,
que a pessoa deve procurar. As diferentes posi-
coes das mulheres face as dores de parto, em
diferentes contextos socioculturais, ilustram bem
a importancia destas expectativas. Na Poldnia, as
dores do parto sdo esperadas e aceites pelas mu-
lheres. Nos EUA, pelo contrério, as dores nao sao
tao facilmente aceites e a analgesia € um recurso
frequente (Helman, 2000).

Os tipos e a disponibilidade de ajuda potencial
também influenciam a expressdo publica dos
comportamentos de dor. O doente pode queixar-
-se em funcdo das expectativas culturais do médi-
co. Ou seja, a expressdo da dor é ndo apenas
influenciada pela percepcao que o doente tem do
seu sintoma, mas também pela percepcao que o
doente tem sobre o modo como o médico pode
responder ao seu comportamento de dor. A per-
cep¢do da intensidade do sintoma é um outro fac-
tor adicional de transformacao da dor privada em
fenémeno publico.

A forma do comportamento de dor, a expres-
sdo publica do comportamento de dor, bem
como a resposta que lhe estd associada, sdo tam-
bém, em certa medida, culturalmente determi-
nadas. Alguns grupos culturais, de acordo com a
literatura, fazem uma exibicdo dramatica do sin-
toma; outros prezam uma atitude estdica e
menorizam os sinais exteriores de sofrimento.
Um estudo de Zborowsky (1952), por exemplo,
examinou os comportamentos de dor em quatro
grupos culturais nos EUA e encontrou diferencas
importantes. Esta investigacdo foi estimulada
pelo facto de o corpo clinico do hospital local ter
a impressao de que os judeus e os italianos, ou
seja, 0s americanos que nasceram e cresceram no
seio destas subculturas, tinham um limiar mais
baixo a dor. Entre outras conclusoes, verificou-se

que os italo-americanos se queixavam do des-
conforto provocado pela dor, que os judeus
americanos tinham preocupacoes relativas as
implicacoes futuras do sintoma, que os irlan-
deses se mostravam estéicos e mais propensos a
negacao da dor, e que os anglo-americanos, final-
mente, se mostravam menos expressivos na ver-
balizacdo das queixas dolorosas. Este estudo
estimulou muitos outros estudos, no ambito das
relagdoes entre dor e cultura, organizando uma
vasta literatura em redor da dor experimental, da
dor crénica, da dor neopldsica e da dor aguda
(Streltzer, 1997). De algum modo, este contributo
foi considerado como o locus classicus do interes-
se antropoldgico pelas relacoes entre dor e cul-
tura (Kleinman e col., 1992).

Mas apesar da importancia histérica deste
estudo sobre o papel da etnicidade na expressao
dos comportamentos de dor, também é verdade
que o seu impacto contribuiu negativamente pa-
ra a promocao de esteredtipos €tnicos, ferretes
ahistéricos e intemporais, para generalizacGes
abusivas que se tém imposto a particularidades
individuais e situacionais, contrastando assim
com a necessidade de se compreenderem as si-
tuagoes peculiares dos individuos afectados pela
experiéncia da dor, individuos com um trajecto
biogréfico tnico, particular, vivendo num tempo
histérico particular. Dizer que os italianos sao
mais expansivos e emocionais (Zola, 1966), por
exemplo, é desenhar uma caricatura étnica com
pouco valor interpretativo, talvez até desumani-
zante, que ignora a experiéncia subjectiva da dor
na vida das pessoas, num espaco e tempo deter-
minados. Este tipo de estudos, portanto, caracte-
riza-se geralmente por uma orientacao determi-
nista que encara o individuo como uma entidade
passiva, obediente, a responder exclusivamente a
influéncia de factores socioculturais. A compre-
ensdo da dor, portanto, pode ser sacrificada com
a criacdo de esteredtipos culturais (Kleinman e
col., 1992). Logo, é preferivel olhar para a histéria
individual das pessoas que sofrem de dor crénica,
vivendo numa certa comunidade e num periodo
histérico especifico. E necessdrio prestarmos
mais atenc¢do a experiéncia das pessoas, organi-
zada em formas narrativas (Quartilho, no prelo).
Nao obstante a importancia dos factores cultu-
rais, portanto, é conveniente evitar generaliza-
¢Oes baseadas na cultura.

A dor, como vimos, esta muitas vezes associa-
da a factores psicolégicos individuais. Mas a dor
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cronica, ao tornar-se publica, também se mani-
festa, como vimos, num espaco social. As situa-
¢oes de tensdo interpessoal podem contribuir
para o desenvolvimento e manutenc¢ao do sinto-
ma. Os conflitos com familiares associam-se a
uma menor intensidade da dor, sensorial e afecti-
va, quando o sintoma tem uma base organica;
mas na auséncia deste factor organico, pelo con-
trario, os mesmos conflitos tendem a associar-se
a uma maior intensidade da dor, no seu compo-
nente afectivo (Faucett e Levine, 1991). Ainda no
contexto familiar, a persisténcia do comporta-
mento de dor €, muitas vezes, a forma «mais efi-
caz» de sinalizar uma situacdo de mal-estar rela-
cional. Pode reflectir um protesto obliquo, numa
situacdo de alegada prepoténcia conjugal. Os
familiares do doente podem denotar uma insatis-
facdo com os exames jd realizados, uma con-
viccdo de que existe ainda uma causa organica
por descobrir e que a cirurgia € a decisdo tera-
péutica mais apropriada. Podem encorajar os
doentes a repousar mais do que o devido,
exibindo assim atitudes e crencas que dificultam
o processo de reabilitacdo (Benjamin e col.,
1992). A depressdao e a ansiedade, as tensoes
familiares, os problemas profissionais — todas
estas situacoes podem contribuir para o inicio ou
agravamento da dor crénica (Kleinman e col.,
1992). Os processos sociossomadticos, designando
a influéncia de factores sociais sobre os sintomas,
podem inscrever a histéria e as experiéncias
traumadticas no corpo da pessoa (Quartilho, no
prelo). O comportamento de dor pode assim ser
encarado como uma tentativa para comunicar a
experiéncia de dor, ou ainda como um modo
peculiar de expressao afectiva, traduzindo situ-
acoes individuais de sofrimento, de desmoraliza-
¢do, de perda, ou de outros sentimentos e ideias
associados a experiéncia de dor. Separar a expe-
riéncia de dor das experiéncias que a acompa-
nham €, a esta luz, uma tarefa impossivel. Ou
seja, de um ponto de vista fenomenoldégico, a dis-
tincdo entre o comportamento de dor, a expe-
riéncia de dor, e os estados emocionais associa-
dos é altamente ambigua (Jackson, 1994).

O vocabuléario da dor, nas sociedades ociden-
tais, exibe muitas vezes uma associa¢do carac-
teristica com outras formas de sofrimento,
incluindo problemas interpessoais ou situacoes
de inforttinio. Tal é testemunhado por expressoes
comuns como «uma experiéncia dolorosa» ou
«uma dor de alma». Mas em sociedades mais

tradicionais, a associacdo entre dor fisica e os
aspectos sociais, morais e religiosos do dia a dia é
muitas vezes mais directa, influenciando clara-
mente o modo como as pessoas interpretam os
seus sintomas. No Norte da India, por exemplo,
os doentes e os profissionais de saide utilizam
palavras, imagens e metéforas ligadas a cultura
local e d vida do dia a dia, quando falam da dor. A
experiéncia da dor, bem como os significados
associados a esta experiéncia, associam-se assim
a muitos aspectos da cultura e tradicdo locais
(Pugh, 1991).

A dor crénica é um fenémeno cada vez «menos
visivel» com a passagem do tempo. Ao contrdrio
da dor aguda, metamorfoseia-se progressiva-
mente numa «coisa privada» que, para alcancar
validacdo social, carece de uma «performance»
publica, de uma «retérica de dor» que infiltra
muitas vezes nao apenas a dindmica de muitas
familias mas também um espectro relacional
mais amplo, no local de trabalho e noutros con-
textos, incluindo o gabinete de consulta médica,
como forma de «ajudar os doentes a comunicar
os seus desejos e necessidades em relagdes so-
ciais importantes, em especial quando o uso de
outras linguagens ndo é sancionado» (Brodwin
1992). Certeza privada absoluta para quem sofre,
a dor pode assim transformar-se numa dtvida
publica absoluta para quem observa, teimando
em manter-se oculta e resistindo a validacao
social, gerando-se deste modo a desconfianca
nas relacoes familiares e um ambiente contami-
nado no contexto clinico, muitas vezes com
deslegitimacdo da dor e do sofrimento, face a
auséncia objectiva de uma lesdo organica ou
alteracdo bioquimica consistentes. Em muitas
destas situagoes, alids, a dor pode mesmo ser
entendida como obedecendo ao controlo volun-
tario do doente, determinando um comporta-
mento que leva a suspeitar, pois, da experiéncia
fisica imediata e inquestiondvel da dor crénica.
Outras vezes, o doente é acusado de «ndo ter
nada», sendo confrontado com um sintoma que,
afinal, «estd na cabeca», é «psicolégico», «causado
pelos nervos». O mundo da dor crénica, nestas
condigoes, transforma-se num mundo especial,
um mundo impartilhado e impartilhdvel, habita-
do por pessoas que desistiram de revelar «aquilo
que nao pode ser negado e que ndo pode ser con-
firmado» (Good, 1992).

Deste modo, a experiéncia da dor resiste te-
nazmente a incorporagdo tedrica, ndo apenas no
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dominio da biomedicina e da psicologia, mas
também no ambito das ciéncias sociais, nao
obstante uma tendéncia diferenciada destas
orientacdes disciplinares para localizar a origem
da dor nos terrenos fisiolégico, psicolégico, social
ou cultural. Esta tendéncia localizadora generali-
zada acarreta uma dificuldade na representacao
da experiéncia subjectiva e obriga os doentes a
uma luta persistente pela legitimidade das
queixas, face a sistemadtica desafirmacao clinica e
social do seu sofrimento. A experiéncia dos
doentes estd pois a mercé de processos de apro-
priacdo e transformacgdo profissional que a
reduzem, muitas vezes, a uma espécie de «doenca
nio humanan, trivializada a custa de um jargao
técnico estranho ao contexto intersubjectivo das
transaccoes sociais que caracteriza essa mesma
experiéncia, com tudo o que é verdadeiramente
importante e vital para os doentes. Do mesmo
modo que a biomedicina deslegitima o sofrimen-
to ao reifica-lo sob a forma de doenca, também as
outras disciplinas (incluindo as ciéncias sociais)
distorcem e transformam muitas vezes a dor e o
sofrimento em categorias muito distantes da ex-
periéncia humana (Kleinman e Kleinman 1991).

Estas dificuldades e paradoxos nao pretendem
desmentir a validade e utilidade das diversas con-
tribuicoes disciplinares para o estudo da dor,
oriundas da Medicina, da Psicologia, da Sociolo-
gia e da Antropologia. Contudo, recomendam
que se coloque no centro de andlise tanto a expe-
riéncia pessoal como a dimensao intersubjectiva
da dor crénica, incluindo as relagdes interpes-
soais, os significados culturais e o tempo histori-
co. Com efeito, a dor crénica afecta profunda-
mente a vida da familia, o convivio com 0s ami-
gos, com os colegas de trabalho, e também as
relacées com os profissionais de satide. Da natu-
reza destas interaccoes, mantidas pela existéncia
pervasiva da dor crénica, resulta uma influéncia
reciproca sobre a experiéncia e expressao da dor
que, afinal, contraria as teses individualistas da
teoria biomédica.

O «desfazer do mundo» (Scarry 1985), ou a
ameaca de transformacdo do mundo pessoal ori-
ginada pela dor crénica, representam pois um
processo que pode e deve ser analisado em ter-
mos fenomenoldgicos. A fenomenologia pode ser
concebida como uma ciéncia descritiva que nos
oferece uma visao do espaco, do tempo e do
mundo tal como estes sdo por nés «vividos», uma
perspectiva que tenta oferecer uma descricio

directa da nossa experiéncia tal como ela é (Mer-
leau-Ponty 1962). A esta luz, a dor é uma expe-
riéncia de totalidade que infiltra todas as activi-
dades do dia a dia, um «todo» que obriga a inves-
tigacdo do mundo da vida em que os doentes en-
saiam processos narrativos de reconstrucao bio-
gréfica. Este «mundo da vida do dia a dia» (Schutz
1971) é o mundo do senso comum, um mundo
em que as coisas sdo dadas como adquiridas e
ndo se sujeitam a atencdo critica que caracteriza
a atitude cientifica. A investigacdo da dor crénica
neste mundo da vida pode socorrer-se do para-
digma tedrico da «incorporacao» (Csordas 1990),
uma perspectiva que defende que «o corpo, en-
quanto figura metodolégica, deve ser nao dualis-
ta», ou seja, ndo distinto ou em interacc¢do causal
com um outro principio contrdrio (espirito). A
dor crénica, em boa verdade, confunde o dualis-
mo corpo-espirito porque é a0 mesmo tempo
experiéncia fisica e mental, sensacdo e emocao,
pensamento e comportamento (Jackson 1994).

Esta orientacdo fenomenoldgica também tem
referido que a experiéncia de dor resiste a lin-
guagem, uma vez que tende a ser localizada no
corpo e a deter, assim, um estatuto pré-linguisti-
co similar ao de outras sensagdes (odores, fome,
desejo sexual, etc.). Uma outra razao para esta
resisténcia tem talvez a ver com a invisibilidade
da dor crénica, um atributo que leva os doentes a
proferirem que s6 outras pessoas com dor podem
compreender o seu sofrimento, embora nao
através da linguagem comum. O mundo da dor
expressa-se através de uma linguagem de dor que
é imperceptivel nos limites da linguagem do dia a
dia, obrigando os doentes a um vaivém fatidico
entre o seu mundo de dor e o mundo das outras
pessoas. Esta nocdo de «realidades multiplas»
(Schutz, 1971) ajuda-nos pois a compreender
melhor a experiéncia dos doentes sofrendo de
dor crénica, nomeadamente o facto de se senti-
rem profundamente compreendidos pelos doen-
tes com dor e profundamente incompreendidos,
muitas vezes, pela familia, pelos amigos e pelos
profissionais de satde.

Do mesmo modo que a dor resiste a lin-
guagem, sendo pré-linguistica, também resiste a
objectificacdo, sendo pré-objectiva. Mas os doen-
tes recorrem também a linguagem comum, ven-
do-se forcados a «objectificar» a dor para encon-
trar um nome, um diagnéstico, uma evolucao,
um significado. Conscientes da inadequacao da
linguagem comum para representar a sua expe-
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riéncia de dor, adoptam-na paradoxalmente na
procura da ordem, da racionalidade e do contro-
lo que ela promete. Isto equivale, de algum modo,
a distorcer a experiéncia do sofrimento através de
um processo narrativo que surge, neste contexto,
com uma intencao restitutiva, como um esfor¢o
pessoal e social para contrariar a dissolugao do
mundo da vida ou contribuir para a sua reconsti-
tuicdo, sob a forma de histdrias ligadas a expe-
riéncia vivida, que descrevem os acontecimentos
e os significados respectivos. Se a dor crénica
encerra uma crise de objectificagdao, uma vez que
nio € possivel localizd-la numa determinada
estrutura do corpo, «ela» também se manifesta na
vida das pessoas, num tempo, num lugar e num
contexto histdrico particulares. Por outras pala-
vras, a dor cronica resiste a objectificacdo mas
«pede» uma obijectificagdo, uma reconstrucao
narrativa que forneca significados e explicagoes e
ajude a compreender a experiéncia do sofrimen-
to, relacionando-a com outras experiéncias pes-
soais significativas.

E necessdrio, portanto, que se transcendam os
dualismos da prdtica biomédica corrente (Ben-
dellow e Williams 1995) e se situe o estudo da dor,
enquanto aspecto fundamental da condicao
humana, na convergéncia da biologia com a cul-
tura. O corpo enquanto objecto fisico e sujeito da
experiéncia ndo estd dividido em dois mundos
diferentes. Muitas doengas, tal como a dor créni-
ca, estdo presentes no corpo e sdo «experien-
ciadas» como constituindo mudang¢as no mundo
da vida. Em vez de uma categorizagao reducio-
nista dos sintomas, a dor deverd ser concebida
como sendo simultaneamente fisica e emocional,
biolégica e cultural, espiritual e existencial, reti-
rando assim a dor a jurisdicao exclusiva da
biomedicina. Por outras palavras, deverdo privi-
legiar-se as relagdes entre a experiéncia «incorpo-
rada», os significados intersubjectivos, as ver-
dades narrativas que reflectem e reorganizam a
experiéncia subjectiva da doenca, e também as
prdticas sociais que medeiam o comportamento
de doencga (Good, 1994). Talvez deste modo seja
possivel privilegiar a voz dos que sofrem e de
todos aqueles que, no sofrimento, vivem a persis-
tente ineficacia das suas linguagens de dor.

Dor e sofrimento

A dor, como vimos, ndo se resume a um aconte-

cimento neurofisiolégico. Envolve também de-
terminantes de natureza psicolégica, social e cul-
tural. Mas também guarda uma relagdo intima
com o sofrimento. Podemos dizer que a dor
adquire significado como uma forma de sofri-
mento quando é muito intensa, quando a sua
origem é desconhecida, quando tem um signifi-
cado maligno ou, mais a propdsito, quando tem
uma natureza croénica (Cassel, 1982). Sendo certo
que a dor surge muitas vezes como a ilustracdo
mais «objectiva» para o sofrimento individual,
também é verdade que ela constitui geralmente o
segmento visivel de uma experiéncia mais global
e invasiva, implacdvel, a que chamamos sofri-
mento. Este € no entanto marginalizado na prati-
ca médica corrente, através de uma debilitacdao
relativa dos vocabuldrios a que se encontra liga-
do, em favor de um vocabuldrio simplista, redu-
tor, que se exprime em termos fisiolégicos, clini-
cos ou psicolégicos, com resultante atenuacio,
banalizacdo e mesmo expurgacdo da prépria
ideia de sofrimento. Com efeito, raramente no
contexto clinico se fala nesta experiéncia humana
universal, de modo a conferir-lhe uma visibili-
dade que continua a ser preterida, regra geral, em
favor de questGes técnicas e nosoldgicas (Quarti-
lho, 1996).

A dor pode ser exibida como uma ilustracio
grifica do sofrimento. Aliviar a dor significa, a
esta luz, aliviar o sofrimento. Mas esta experién-
cia de sofrimento, hoje em dia, confronta-se com
uma escassez de vocabuldrios morais e religiosos
que o tornem visivel. Em seu lugar, predominam
os termos técnicos caracteristicos da fisiologia
médica ou da psicologia. A ideia do sofrimento é
atenuada, distorcida, por vezes trivializada, no
contexto discursivo da pratica da medicina. Privi-
legia-se a linguagem da nocicepcdo, analgesia,
reabilitacdo, psicoterapia. O vocabuldrio dos
doentes, igualmente, tende a privilegiar uma ca-
derneta de sintomas, familiares ao contexto clini-
co. O doente queixa-se com «dores nas articu-
lacoes», aparentemente ignorando as experién-
cias traumadticas da sua histéria de vida. A dor € a
senha. Ndo existem palavras que exprimam o
sofrimento, apesar das suas consequéncias dra-
maticas, em termos pessoais e familiares. Talvez
isto se deva a sua proximidade subjectiva, relati-
vamente a dor. A dor e o sofrimento, nesta pers-
pectiva, sdo experiéncias sobreponiveis.

Mas o sofrimento e a dor sao conceitos distin-
tos — podemos sofrer na auséncia de dor, ou ter
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dor na auséncia de sofrimento — embora a dor e o
sofrimento, muitas vezes, parecam ser insepa-
raveis (Morris, 1999). Muitas religides, em parti-
cular, tendem a associar a dor e o sofrimento. As
perspectivas religiosas do sofrimento, neste con-
texto, poderiam ser tteis a pratica da medicina,
por vdrias razoes. Primeiro, porque uma pers-
pectiva religiosa tende a acentuar a importéancia
do significado da dor. Com efeito, esta nao existe
independentemente do seu significado, uma vez
que o sintoma implica, sempre, processos de
interpretacdo que nao tém que ser, obrigatoria-
mente, conscientes, privados. Na verdade, o sin-
toma dor tem muitas vezes um significado que é
partilhado, no mundo social do doente. Segundo,
sublinha a dimensao espiritual da experiéncia
humana. Terceiro, insiste na necessidade de olhar
para além dos principios anatémicos e fisiol6gi-
cos. Finalmente, lembra-nos que o sofrimento,
ou a dor crénica, nunca sao experiéncias comple-
tamente individuais, privadas. Antes envolvem
outras pessoas, na familia, na vizinhanca, na
comunidade. Esta valorizacdo dos contextos so-
ciais, partilhados, do sofrimento, deveria ofere-
cer-nos a nés, médicos, uma oportunidade para
discutirmos a problemadtica da dor crénica e do
sofrimento, no 4mbito da medicina.

Deveriamos portanto abandonar a ideia de
que, por detrds da dor, do cansago ou da inca-
pacidade, habitam obrigatoriamente doencas
meédicas ou psiquidtricas a espera de reconheci-
mento. Pelo contrdrio, poderiamos conceber os
referidos sintomas, na auséncia de patologia
organica associada, como uma expressao prima-
ria de uma perturbacéo relacional entre o indivi-
duo, os seus objectivos de vida e o seu ambiente
(Henningsen e Priebe, 1999). Ou seja, os sintomas
constituem aqui uma forma comunicativa me-
diante a qual o doente da conta de que os seus
objectivos pessoais, no seu mundo particular,
ndo podem ser concretizados, por razdes pes-
soais ou ambientais. A incapacidade resultante
pode ser associada a um sentimento de fracasso,
ou a censuras interpessoais que tendem a desle-
gitimar as queixas. Nestas condi¢des, o doente
prefere geralmente descobrir as causas da sua
incapacidade no seu corpo, em vez de a tentar
compreender, em funcdo da sua situacao de vida.
A sua tendéncia para valorizar os aspectos fisicos
da dor resulta de um propdsito continuado de
legitimacdo do sintoma. Mas também deriva da
dificuldade que o doente tem, aparentemente,

para falar do contexto da dor, da sua génese
biogréfica e da sua evolugao social. Neste percur-
so de legitimacdo, é acompanhado pelo médico,
que pede e repete os exames complementares. O
doente sente que o seu médico continua a acre-
ditar, e a procurar, solidariamente, uma causa or-
ganica para os seus problemas. Os factores iatro-
génicos convivem com a dor crénica e a incapaci-
dade (Kouyanou e col., 1997).

A procura de legitimacao € levada a cabo com
um vigor paradoxal, com o objectivo de persuadir
o médico e as outras pessoas, e também o préoprio
doente, de que as queixas ndo sdo ilegitimas.
Pode ser dificil ou impossivel concretizar objec-
tivos pessoais, «por causa do cansaco ou das
dores». Mas as dores e o cansaco ndao impedem
uma vigorosa batalha pela legitimacdo da inca-
pacidade. Os doentes com o diagndstico de fibro-
mialgia podem proferir que «<nunca consegui ser
nada daquilo que quis ser». Ou clamar que a vida
foi «um esforco para alcancar o vento». Mas o
corpo, esse, continua a ser um terreno metaférico
privilegiado, onde convergem a dor e o sofrimen-
to humanos (Quartilho, 1999).
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RESUMDO

A avaliagdo da massa 6ssea € essencial para o diagnéstico da osteoporose, sendo importante determinar
quais as situacdes em que tal avaliacao é necessaria.

Pretende-se responder a certas questoes clinicas praticas que serao:

Quando pedir (e repetir) uma densitometria? A quem pedir? Quais os locais a analisar? Como medir e que
cuidados a ter? Como valorizar o resultado?

Palavras-chave: Osteoporose; Osteopénia; Fractura osteoporética; Factores de Risco; DEXA

ABSTRALCT

The evaluation of bone density is essential for the diagnosis of Osteoporosis and it is important to deter-
mine in witch situations that evaluation is necessary.

We tried to answer to several clinical questions concerning bone scanning :

when to ask (and repeat) a DEXA Scan? Whom to ask? Which places to evaluate? How to measure and
problems we can antecipate? How to valorize the result?

Key-words: Osteoporosis, Osteopenia, Osteoporotic fracture, Risk factors, DEXA Scan
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Introducao

A osteoporose pode actualmente ser considerada
um dos maiores problemas de Saide Publica na
populacédo idosa, quer pela sua prevaléncia, quer
pelos riscos e sofrimento associados as fracturas
que dela advém. Pretende-se, avaliando os diver-
sos métodos existentes, tentar uma abordagem
prética centrada na clinica didria da utilizagao da
densitometria 6ssea radiolégica bifoténica (DEXA
— Dual Energy X-ray Absorptiometry).

Osteoporose

Em termos de definicdo, a que actualmente se
toma como mais corrente diz-nos que a osteo-
porose é:

«Uma doenga caracterizada por baixa massa 6ssea
e deteriora¢do da micro-arquitectura do tecido
dsseo de que resulta aumento da fragilidade ossea
e consequente aumento do risco de fractura»
(W.H.O.,1994)".

Outro conceito intimamente ligado ao da
osteoporose é o de fractura atraumadtica ou devida
a traumatismo minimo definida arbitrariamente
como uma fractura resultante dum traumatismo
devido a uma queda da altura da posicdo
ortostatica ou menor?.

Para permitir o diagnéstico numa fase pré-frac-
tura este conceito um Grupo de Peritos da Orga-
nizacdo Mundial de Satide (O.M.S.) tentou definir
osteoporose com base na medi¢cdo da massa
dssea'.

Foram estabelecidas quatro categorias :

Normal: Individuos do sexo feminino com den-
sidade mineral éssea superior a —1 desvio padrao,
quando comparado com a média de um grupo de

*Interno do Complementar de Reumatologia do Instituto
Portugués de Reumatologia.

** Especialista de Reumatologia do Instituto Portugués de
Reumatologia.

UMA ABORDAGEM PRATICA

Maria Eugénia Simdes**

jovens adultos do mesmo sexo e grupo étnico
tomados como referéncia

Baixa massa 6ssea (osteopenia): Individuos do
sexo feminino com densidade mineral 6ssea ou
conteido mineral dsseo entre -1 e —2,5 desvios
padrao, quando comparado com a média de um
grupo de jovens adultos do mesmo sexo e grupo
étnico tomados como referéncia.

Osteoporose: Individuos do sexo feminino com
densidade mineral 6ssea ou conteido mineral
osseo inferior a -2,5 desvios padrao, quando com-
parado com a média de um grupo de jovens adul-
tos do mesmo sexo e grupo étnico tomados como
referéncia

Osteoporose grave ou estabelecida: Osteo-
porose de acordo com a definicdo do pardgrafo
anterior com uma ou mais fracturas osteoporati-
cas/devidas a traumatismos minimos.

Estas definicdes sdo aplicadas, apenas para
mulheres na peri-menopausa, por se desconhecer
se sdo aplicdveis ao sexo masculino e terem signi-
ficado prognéstico diferente, no sexo feminino,
em idades menores e mais avancadas, nas quais o
risco absoluto de fractura osteopordtica é subs-
tancialmente diferente.

Realidade epidemioldgica da osteoporose

A prevaléncia da osteoporose ndo € f4cil de deter-
minar, sabendo-se que varia de pais para pais,
seguramente por variacdes genéticas e ambien-
tais das diversas regioes.

E aceite na literatura que o risco de osteoporo-
se aumenta com a idade; € igualmente superior
no sexo feminino e na raca caucasiana®. Sabemos
igualmente que o ratio mulher/homem € dife-
rente para os vdrios tipos de fracturas osteoporé-
ticas, assim, ele € de 1,5:1 na fractura de Colles, 7:1
na fractura vertebral e de 2:1 na fractura do colo
do fémur.

A fractura do colo do fémur € aquela que impli-
ca quase sempre internamento hospitalar e mui-
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tas vezes cirurgia, sendo responsavel pelo maior
numero de custos, de mortalidade e sofrimento.

Em termos de morbilidade, apenas cerca de
20% dos doentes com estas fracturas conseguem
retomar, num prazo inferior a um ano, niveis de
actividade pré-fractura, 50% necessitam de auxi-
liares da marcha e 30% passam a necessitar da
ajuda de terceiros para a realizacdo de tarefas da
vida didria.

Igualmente os dados disponiveis apontam a
osteoporose como responsdvel por cerca de 90%
de todas as fracturas da anca e vertebrais em
mulheres caucasianas idosas’.

A realidade Portuguesa se bem que menos
conhecida, acaba por reflectir o mesmo padrao
que os outros paises.

Quatro estudos epidemioldgicos realizados
entre 1981 e 1989 em diversos centros determi-
naram uma incidéncia de fractura de colo do
fémur entre 128 e 297 por 100 mil habitantes fe-
mininos e entre 81 e 136 por 100 mil habitantes
masculinos, o que determina em termos praticos
um ratio mulher/homem de 2,28. Extrapolando-
-se, ocorreram cerca de 5600 fracturas osteopo-
réticas do colo do fémur sé no ano de 1989
nudmero este que subiu para 6.718 em 1994

Métodos de avaliacdo da massa dssea

Os métodos de avaliacdo da massa 6ssea reali-
zam-se através de uma técnica que ird permitir
determinar o valor da densidade mineral 6ssea
do individuo duma forma reprodutivel, ndo inva-
siva e com razodvel precisdo, permitindo distin-
guir individuos com baixa massa 6ssea, ou mes-
mo determinar quais, de entre a populacao, se
encontram em risco acrescido de fractura. Estes
métodos permitem igualmente monitorizar
estratégias preventivas ou terapéuticas e avaliar a
sua eficacia.

A definicdo de osteoporose proposta pela
O.M.S. implica a medicdo da massa 6ssea e a sua
comparac¢ao com curvas padronizadas de popu-
lacdo saudavel.

Deste modo € necessdrio que existam métodos
de avaliacdo da massa dssea exactos, ndo inva-
sivos, fidveis, reprodutiveis, com baixo custo e
baixa exposicdo a radiacdes ionizantes.

Em termos praticos interessa-nos, de todos os
métodos existentes, escolher aquele que, pelas
suas caracteristicas, permita uma avaliagdo o

mais correcta e fidvel da massa 6ssea. O método
considerado mais préximo do ideal é a densito-
metria 6ssea radiolégica

Densitometria 6ssea hifotonica radiolégica - DEXA
Como o nome indica esta técnica radiolégica de
baixa radiacdo implica a presenca de dois feixes
de raio X, ndo necessitando do contacto com a
dgua para uma separacdo efectiva entre partes
moles e tecido Gsseo. E, neste momento, o méto-
do quantitativo de eleicdo para avaliacdo da
massa 0ssea; permite, ainda, a sua utilizacdo em
protocolos de investigacdo e de monitorizagao
terapéutica.

Apresenta, ainda, algumas limitagoes, sendo as
principais, algumas peculariedades técnicas, o
preco do exame e do aparelho e a ndo portabili-
dade (nos aparelhos de melhor qualidade).

Este exame dd-nos o BMC, o BMD, a area estu-
dada e dois indices, o indice T e o Z. Como sabe-
mos, o indice T ou T score, é a comparacio efec-
tuada, em desvios padrdo, com uma curva padrao
de populacio jovem. O indice Z ou Z score, corres-
ponde a comparacdo com uma populagdo da
mesma idade e sexo, também em desvios padrao.

A precisdo destes aparelhos encontra-se entre
0,8% e 1,3%°2S.

A densitometria (DEXA - Dual Energy X-ray
Absorptiometry) é hoje em dia aceite como o
método mais fidvel, reprodutivel, de maior aces-
sibilidade e com melhor ratio custo/qualidade
para a medicao da densidade mineral dssea.

Utilizacao da densitometria na clinica diaria

Quando existe uma suspeita clinica de uma de-
terminada doenca, o médico recorre aos meios
complementares de diagndstico por forma a con-
firmar as suas hipotéses diagndsticas. Da mesma
forma, no caso da osteoporose, o médico utiliza a
densitometria para a confirmagdo do diagndsti-
co.
Os métodos utilizados pelos clinicos devem
servir para responder a duas questoes praticas:
1. Qual é o risco de fractura de determinado
paciente?
2. Como evolui a densidade 6ssea de determina-
do paciente com a terapéutica ou com a idade?
Tal como para a hipertensao ou para a diabetes
obtemos um valor dado por um exame que deter-
mina o diagnéstico.
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A medicdo da massa 6ssea prediz o risco de
fractura tdo bem quanto a hipercolesterolémia
prediz o risco de enfarte agudo do miocdardio ou a
hipertensdo o risco de acidente vascular cere-
bral™®.

Desta forma serd imprescindivel termos a
resposta a diversas questdes para utilizarmos a
densitometria de forma correcta.

As questdes que deveremos responder serdo:
Quando pedir (e repetir) uma densitometria? A
quem pedir? Quais o locais a analisar? Como
medir e que cuidados a ter? E, finalmente, o que
fazer com o resultado?

Quando pedir uma densitometria (DEXA)?
Uma densitometria deve ser encarada apenas
como um exame complementar de diagndstico e,
por isso, deve ser enquadrada numa avaliacdo
clinica especifica.

Tal como para qual-

(Quadro 1). Outros exames serdao considerados de
segunda linha e a eles deveremos recorrer se a
suspeita clinica o justificar.

A quem pedir uma densitometria?
A avaliacdo densitométrica deve ser pedida a
qualquer pessoa, independentemente da idade e
sexo, desde que o resultado influencie a decisao
clinica referente a esse paciente’.

Existe um conjunto de situacdes que podem
auxiliar a determinar as indicagdes para a realiza-
¢do de uma densitometria 6ssea (Quadros II, III,
V).

A presenca de um factor de risco isolado ndo
representa uma indicacao formal para a realiza-
¢dao de um DEXA , dependendo do tipo de factor
e da gravidade do mesmo.

Alguns factores de risco significativos incluem
a menopausa precoce, uso crénico de corti-

quer outra suspeita cli-
nica, a realizacao de
uma histéria clinica en-

Quadro 1. Procedimentos diagnésticos na osteoporose

fatizando especialmen-

Exames de primeira linha

te os factores de risco e Historia e exame fisico

as manifestagoes clini-
cas da osteoporose é
mandatdria. A histéria
servird para excluir
doengas que podem
mimetizar a osteoporo-
se, encontrar causas e
factores contribuintes,
determinar a gravidade

Exames laboratoriais

Hemograma completo

Velociade de sedimentagio

Cilcio sérico (total e ionizado) e urindrio

Fosfatémia

Albumina e eletroforese proteica

Fosfatase alcalina

Transaminases

Urina tipo Il

Hormonas tiroideias

da doenca por forma a

determinar o progndsti- Radiografia

Coluna dorsal e lombar

co da mesma (risco

Medigdo da densidade mineral éssea

DEXA

fracturdrio individual).
Tais acc¢des serdo poste-

Testosterona e gonadotrofinas

(no sexo masculino)

riormente complemen-
tadas pela realizacado de
uma determinacdo da

massa 6ssea de base por
forma a, caso se justi-

Exames de segunda linha

fique, escolher a tera-

Marcadores séricos e urindrios do turn-over ésseo

péutica mais indicada.
No que diz respeito a
osteoporose, a densi-
tometria estd englobada
num conjunto de exa-
mes de primeira linha
para o diagndstico

PTH, 25-OH Vitamina D, marcadores tumorais

Gonadotrofinas

Cortisol livre urinario

Mielograma

Biopsia da crista iliaca, apés marcagdo dupla com tetraciclinas para analise

histomorfométrica e medular
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Quadro 2. Factores contribuintes para a osteoporose

Adaptado de (Kanis 1997)'° (Prince, 1996)"

Achados Clinicos Factores de Risco

mais eficazes em determinados
locais que outros.

Quais o locais a analisar?

Patologia concomitante

Diferentes locais podem, actual-

Osteopénia radiolégica

mente, ser avaliados por forma a

colo do fémur ou punho

Fractura de baixo impacto (com traumatismo

minimo) especialmente coluna vertebral,

predizer o risco fracturdrio. Co-
mo nas mulheres pré e peri-me-
nopdusicas os valores nos diver-
sos locais nao sdao concordantes,

toracica acentuada

Diminuigdo significativa de altura ou cifose

poderemos ter de avaliar mais
que um local.

Igualmente a presenca de
artefactos pode levar-nos a me-
dir mais que um local.

A escolha do local a avaliar

Factores de

Histéria familiar (materna) de osteoporose

deverd ser uma decisao clinica.

Risco Clinicos
(menos de 19 Kg/m?)

Baixo indice de massa corporal

Deveremos ter em atencao que o
osso trabecular € o que mais ra-

Baixa ingesta em calcio

pidamente se altera, quer pela

Imobilizagao

osteoporose, quer por interven-
¢oes terapéuticas, pelo que, sem-

Consumo excessivo de dlcool

pre que se pretenda avaliar uma

Tabaco

intervencdo terapéutica, os lo-

costerdides e diversas doengas que interferem
com o metabolismo 6sseo. O baixo indice de
massa corporal, a histéria materna de fractura do
colo do fémur e o comprimento do colo do fémur
sdo factores de risco que se apresentam, em par-
te, como independentes dos valores de massa
dsseal?.

A necessidade de realizacdo de uma DEXA
antes do inico de uma terapéutica depende de
um nimero importante de factores. Em doentes
com uma ou mais fracturas de baixo impacto,
definidas como as resultantes de uma queda do
nivel de pé, o diagndstico pode ser feito sem o
recurso a uma DEXA e o tratamento poderd ser
iniciado.

A corticoterapia em altas doses e a menopausa
antes dos 40 anos sdo situagdes em que o inicio
de terapéutica pode ndo ser precedido de uma
avaliacdo densitométrica.

Nos pacientes muito idosos a avaliagdo da co-
luna vertebral nao é€ fiavel, pelo que a presenca de
factores de risco para fracturas tem um papel
importante para o fnicio da terapéutica'?.

Contudo, a avaliacdo densitométrica pode
determinar, s6 por si, o tipo de intervencao tera-
péutica, pois sabemos que certos agentes sdao

cais com osso trabecular (coluna
lombar, calcidneo e radio distal)
sdo os que deveremos avaliar em primeiro lugar®.

Quando pretendemos igualmente ter acesso a
dados acerca do osso cortical deveremos avaliar o
radio proximal e o colo do fémur. A medicao des-
te local por DEXA permite predizer o risco fractu-
rério, tanto das fracturas trocantéricas, quer cer-
vicais, que, como sabemos, sdo aquelas com
maior morbilidade, mortalidade e custos, entre
todas as fracturas osteoporoéticas. Para além dis-
so, o erro de precisdo desta medicdo é baixo e
existem dados de referéncia, tanto para homens,
como para mulheres caucasianos.

A medicao de mais de um local pode nio ter
uma vantagem adicional, pois a corelacido entre
os diversos locais é menos que perfeita e a pre-
senca de osteoporose num local ndo se relaciona
invariavelmente com a presenca de osteoporose
noutros locais; desta forma, € preferivel a avalia-
¢ao de locais de relevancia bioldgica.

Por estas razdes, nos individuos mais jovens é
apropriado avaliar o punho, colo do fémur e a
coluna lombar, enquanto nos mais idosos o risco
fracturdrio € mais elevado no colo do fémur,
sendo este o sitio preferivel a avaliar'’. Igualmente
nos pacientes mais idosos (mais de 65 anos), a
presenca de osteoartrose (com osteofitose
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Patologias associadas
a um risco aumentado
de osteoporose

Menopausa precoce

Quadro 3. Patologias associadas a um risco aumentado de osteoporose
Adaptado de (Kanis 1997)"° (Prince ,1996)"

Acromegalia

Amenorreia secundaria

prolongada

Atrofia da supra-renal e

doenga de Addison

Hipogonadismo primério

(masculino ou feminino)

Amiloidose

Corticoterapia (mais de 7,5 mg
por um ano ou mais)

Espondilite anquilosante/outras
doencas reumdticas

Anorexia nervosa

Porfiria congénita

Sindromes de mal-absor¢io

Endometriose

Hiperparatiroidismo primario

Epidermolise bolhosa

Pés-transplante

Gastrectomia

Insuficiéncia renal crénica

Hemocromatose

Insuficiéncia hepatica

Hemofilia

Osteogénese imperfeita

Hipofosfatémia

Neoplasias

Hemocistindria

Hipertiroidismo

Linfoma e leucemia

Artrite reumatdide

Mieloma Muiltiplo

Sindrome de Cushing

Anemia perniciosa

Doenca pulmonar Sarcoidose
crénica obstrutiva
Prolactinoma Talassemia

Mastocitose

Secregdo tumoral de péptidos

relacionados com a paratormona

Diabetes tipo |

Sindome de Marfan e de Ehlers-Danlos

Factores genéticos

Quadro 4. Factores contribuintes para a osteoporose
Adaptado de (Kanis 1997)" (Prince ,1996)"

Factores nutricionais
e estilo de vida

Terapéuticas

Etnia caucasiana ou asiatica

Niliparidade

Quimioterapia

Pequena estrutura 6ssea

Inactividade

Antagonistas ou agonistas das hormonas
libertadoras de gonodotrofinas

Eixo coxo-femoral longo

Alimentagio parentérica

prolongada

Antiacidos contendo aluminio (uso crénico)

Menarca tardia

Anticoagulantes (heparina)

Menopausa precoce

Terapéutica tiroideia crénica
Terapéutica com anticonvulsivantes

importante) e de fracturas vertebrais impossibili-
tam uma avaliagdo correcta da densidade mineral

6ssea a nivel vertebral.

Por forma a evitar variagdes na classificacdo de

osteoporose, derivadas da variabilidade encontra-
da na avaliacdo de diversos locais, foi sugerido
que para a classificacdo da osteoporose dever-se-
-ia adoptar a densidade mineral 6ssea do colo do
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fémur total por DEXA como gold standard"”, dado
ter uma melhor reprodutibilidade.

Quando repetir a densitometria?

A avaliacdo repetida da massa 6ssea depende, em
primeira instancia, do tipo de variacdo esperada;
por exemplo, em certos casos de causas secun-
ddrias de osteoporose pode-se esperar uma
variacdo dentro de 6 meses a 1 ano, noutros uma
avaliacdo cada 2 a 3 anos pode ser o indicado'.

A densitometria 6ssea pode ser igualmente uti-
lizada para a monitorizagdo da resposta as diver-
sas terapéuticas. Neste caso, o local de avaliacdao
preferencial serd a coluna lombar. Na mulher
pds-menopdusica a variacao com as terapéuticas
existentes s6 ocorre habitualmente apés 1 a 2
anos de regime terapéutico, pelo que a repeticao
de uma DEXA devera ocorrer apds este periodo.

Ap6s 2 anos de terapéutica anti-reapsortiva
existe, habitualmente, um aumento pequeno de
massa 6ssea da ordem dos 5 a 10% na coluna ver-
tebral e de cerca de 5% no colo do fémur e ante-
braco.

Como o erro de precisdo a longo prazo dos
melhores aparelhos de DEXA sao de 1 a 2%, ape-
nas valores superiores a 3 a 6% podem demons-
trar a eficdcia de uma determinada terapéutica.

Se uma repeticdo ocorrer demasido cedo na
avaliacdao de uma terapéutica, poderemos correr
o risco de considerar a terapéutica como ineficaz,
embora este ndo tenha tido o tempo ideal de
accdo minimo.

A avaliagdo repetida antes dos 18 meses a 2
anos pode melhorar a compliance a terapéutica
assegurando ao médico e ao paciente que a
opcdo efectuada tem beneficios mensuraveis;
contudo, a vantagem de tal atitude € pequena.

Uma avaliacao antes dos 18 meses pode igual-
mente ser justificivel no caso dos pacientes a
efectuar terapéuticas com corticosteroides em
altas doses, em que a taxa de perda de massa
ossea é mais elevada que na populagdo normal,
bem como a resposta a terapéutica é mais lenta.
Outros grupos que podem justificar uma medi-
¢do da massa Gssea mais precoce seriam os ho-
mens e as mulheres pré-menopdausicas, em que
se sabe menos sobre a resposta a terapéutica.

Certos autores argumentam que nas mulheres
a fazer terapéutica hormonal de substituicdo a
medicdo seriada ndo € necessdria; contudo, na
prdtica clinica didria tal pressuposto nao se deve
por. A presenca de doses varidveis e a propria

N

compliance a terapéutica sao grandemente in-
fluenciados pela realizacdo de uma densitome-
tria.

Outros autores® preconizam a medicdo da
densidade mineral 6ssea seriada mesmo em indi-
viduos densitométricamente normais de acordo
com a idade e estado hormonal; assim, esta seria
cada 4 anos nos homens e nas mulheres pré-me-
nopausicas; nas mulheres peri-menopdusicas se-
riam determinagdes anuais e, nas p6s-menopau-
sicas e homens idosos, cada 3 anos, dependendo
do erro de precisdo do aparelho utilizado.

Como medir e que cuidados a ter?

A medicao da densidade mineral 6ssea pode estar
sujeita a um grande numero de interferéncias
que poderao, s6 por si, alterar o resultado.

Para que tal ndo ocorra € necessdrio ter a
certeza que os exames pedidos sao efectuados em
aparelhos correctamente calibrados, nos quais
deverdo ser feitas todas as repeticdes do exame
de determinado paciente. A mudanca de apare-
lho, s6 por si, implica alteragoes importantes na
medicdo da massa Gssea e uma impossibilidade
da realizacdo de estudos comparativos.

A densitometria deve ser encarada como um
exame clinico e ndo como um exame radiolégico,
pelo que deverd ser acompanhado por um
relatorio clinico explicando o exame e enfatizan-
do o risco fracturdrio obtido para um determina-
do paciente'®".

Da mesma forma, as curvas de populacdo nor-
mal variam de marca para marca de aparelho e de
pais para pais, pelo que a utilizagdo de uma nova
curva deve ser mencionada sempre que ocorra,
pois tal alteracdo impossibilita a comparacao
directa entre exames com curvas de referéncia
diferentes.

Um conjunto alargado de situacées podem
dificultar a interpretacdo da densitometria
(Quadro 5).

0 que fazer com o resultado?

Ao se efectuar uma medicdo de massa 6ssea num
determinado individuo estamos a determinar o
risco que esse individuo apresenta de vir a ter
uma fractura relacionada com a sua baixa massa
Gssea.

Por exemplo, deveremos ter a nocdo que o ris-
co relativo de fractura sobe cerca de duas vezes
por cada desvio padrao abaixo do normal para a
respectiva idade (Z score). Desta forma, um pa-
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Quadro 5. Causas de dificuldades na
interpretacdo de uma densitometria
Adaptado de Kanis 1997

Osteomalacia

de factores como o risco de queda, o
estado nutricional, de vitamina D e a
esperanca de vida'.

Uma forma de simplificarmos o
problema da decisao terapéutica relati-

Osteoartrose (especialmente na coluna vertebral)

vamente a osteoporose serd definir ca-

Calcificagdo vascular (especialmente na coluna vertebral)

tegorias, de risco fracturdrio mediante a

Objectos metililcos sobrepostos

interpretacdo da densitometria (Qua-

Meios de contraste (especialmente na coluna vertebral)

dro 6).

Terapéutica anterior com sais de ouro

Fracturas prévias (coluna vertebral, colo do fémur e punho)
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RESUMDO

No sindroma de Turner ha um reconhecido risco aumentado de doencas autoimunes, contudo apenas
recentemente se demonstrou a associacdo com a Artrite Idiopdtica Juvenil (AlJ). Os autores descrevem
um caso clinico de Artrite Idiopdtica Juvenil oligoarticular com anticorpos anti-nucleares presentes no
soro, numa crian¢a com sindroma de Turner.

Palavras-chave: Sindroma de Turner; Artrite Idiopdtica Juvenil; Autoimunidade

ABSTRALCT

An increased risk for autoimmune diseases has been recognized in Turner syndrome. However, the asso-
ciation with Juvenile Idiophatic Arthritis (JIA) was reported only recently. The authors report the case of
a child with oligoarticular ANA positive JIA and Turner syndrome.

Key-words : Turner syndrome; Idiophatic Rheumatoid Arthritis; Autoimmune diseases
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ARTRITE
TURNER:

IDIDPATICA JUVENIL E SINDROMA DE
A PROPOSITO DE UM CASO

cLiNICO

J. A.Melo Gomes™ Cristina Trindade™

Guida Boavida™
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Introducao

O sindroma de Turner (ST) é uma doenca cro-
mossémica por monossomia total ou parcial do
cromossoma X',

Estd associada com doencas autoimunes da ti-
réide, doenca inflamatdria intestinal e diabetes I.
Recentemente, varios autores tém referido asso-
ciacdo com outra situacdo autoimune, a Artrite
Idiopdtica Juvenil (AI]J)**>¢.

Os autores apresentam o caso clinico de uma
crianca com AlJ oligoarticular, em que as queixas
de artrite foram anteriores ao diagndstico de ST.
Esta crianca apresentava, contudo, encurtamento
do 4° metatarso, que é um achado frequente no
ST'2. O objectivo dos autores € divulgar a associa-
¢ao entre ST e AIJ e chamar a atencdo para as
alteracdes esqueléticas tipicas destas entidades.

Caso clinico

Crianca do sexo feminino (d.n. 24/03/90), enviada
aos 3 anos de idade a consulta de Reumatologia
Pedidtrica por artrite do joelho direito, com
aumento da VS (70/mm na 12 hora) e anticorpos
anti-nucleares presentes no soro (titulo de
1/1000). Hemograma, provas de funcdo renal e
hepadtica estavam dentro dos limites da normali-
dade. Os factores reumaté6ides IgM foram sempre

* Assistente Graduado de Reumatologia do Instituto Portugués
de Reumatologia. Unidade de Reumatologia Infantil,

do Adolescente e do Adulto Jovem.

Instituto Portugués de Reumatologia — Lisboa.

** Interna do Internato Complementar de Pediatria do Hospital
de Santa Maria.

*#% Assistente Hospitalar de Pediatria do Hospital de Dona
Estefania, Lisboa. Consulta de Endocrinologia Pediatrica do H.D.E.
Rk Bidloga. Investigadora do Instituto Nacional de Saude.
Responsavel pelo Laboratério de Genética do INSA.

negativos, quando pesquisados no soro.

Tinha como alteracao ao exame objectivo, dor e
tumefaccdo do joelho, com limitacdo dos movi-
mentos e encurtamento do 4° dedo do pé direito.

Teve evolucdo clinica tipica de AlJ oligoarticu-
lar, com envolvimento posterior do joelho esquer-
do e tenossinovite dos extensores dos dedos, ao
nivel do dorso dos 2 carpos.

Fez terapéutica com anti-inflamatdrios nao es-
teréides e sinovectomia quimica com hexace-
tonido de triancinolona do joelho direito (duas
vezes aos 9 anos) e do joelho esquerdo (uma vez
aos 3 anos e outra aos 9 anos).

Nao houve evidéncia de envolvimento ocular,
quer clinicamente, quer por exame oftalmoldégico
a lampada de fenda, que foi efectuado periodica-
mente (de 4/4 meses).

As radiografias efectuadas revelaram discreta
osteopenia periarticular ao nivel dos joelhos e
encurtamento do 4° metatarso do pé direito, por
braquidactilia, responsdvel pelo encurtamento
que se observava clinicamente (Figura 1).

Aos 6 anos, no decurso de investigacdo de baixa
estatura, fez cariétipo que revelou ser um mosaico
46XX / 45X0 (foram observadas 50 mitoses: 58%
45X0 e 42% 46XX). Foi medicada com hormona de
crescimento, desde os 8 anos. Tem actualmente 10
anos com altura e peso abaixo do percentil 5 rela-
tivamente ao esperado para a populacao em geral
e no percentil 75 para as criangas com sindroma
de Turner? (Figura 2 - altura 1,23m; peso 23,8Kg).

Nao tem clinica de tiroidite, nem de doenca
inflamatdria intestinal.

Tem osteopenia ligeira (DEXA revelando densi-
dade mineral éssea 1,54 DP abaixo da média para
a idade, sexo e grupo étnico — Figura 3).

Ap6s o inicio da terapéutica com hormona de
crescimento (hGH) verificou-se um aumento da
velocidade de crescimento e da massa dssea.

A doente nunca teve mais de 2 articulagoes
envolvidas simultaneamente, sendo a artrite de
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Figura 2. Tabela de percentis de Lyon et dl, utilizada pela Academia

Americana de Pediatria para vigilancia de estatura de criangas com Sin-
droma de Turner? Esta assinalada nesta tabela, a evolugio estatural da

Discussao

A doenca autoimune mais frequente
no ST é a tiroidite de Hashimoto, mas também
estd descrita a associacdo com doenca de Graves,
diabetes tipo I e doenca inflamatdria intestinal’, o
que documenta bem a predisposicao para as
doencas auto-imunes nesta cromossomopatia.
Em 1998, Zulian® publicou os resultados de um
estudo multicéntrico, no qual demonstra um
aumento da incidéncia de artrite idiopdtica juve-
nil nas criangas com ST. Este estudo envolveu 28
centros de Reumatologia Pedidtrica e uma popu-
lacdo del5.000 doentes com AlJ, dos quais 18 ti-
nham ST. Dado a prevaléncia de ST ser de 1:5.000
a 1:10.000 encontraram-se cerca de 6 vezes mais

doente em questdo.
h GH= Hormona de crescimento.

criancas com ST, do que era esperado, neste
grupo de criancas com AlJ.

Dos 18 casos de AlJ e Sindroma de Turner 7
eram formas poliarticulares e 11 oligoarticulares®.

Em metade dos casos (9/18) o diagndstico de
ST foi posterior ao inicio das queixas articulares®.

As formas poliarticulares estavam associadas
ao cariotipo 45 X0 (6/7), tinham inicio precoce,
eram seronegativas para os factores reumatdides
IgM e originavam deformidades articulares pro-
gressivas®.

As formas oligoarticulares tinham anticorpos
antinucleares positivos com elevada frequéncia
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Figura 3. Densitometria éssea bi-fotdnica radioldgica («Dual Energy X-ray Absorptiometry» = DEXA) em que é evidente
moderado deficite de massa éssea da coluna lombar relativamente ao que seria de esperar para a idade, sexo e grupo
étnico da doente —1,54 Desvios Padrio abaixo da média, na determinagéo inicial (A).

Ap6s o inicio da terapéutica com Hormona de Crescimento é bem evidente o aumento marcado da massa 6ssea, tendo
esta ficado a menos de | desvio padrido da média para a idade, sexo e grupo étnico (B).

(8/11), o cariétipo era diverso (45 XO, mosaico,
deleccao 46Xp), o inicio da artrite foi mais tardio
e a evolucdo foi benigna®.

No caso clinico que descrevemos, o diagndsti-
co de AC]J foi anterior, em 3 anos, ao de ST, pois
esta crianca é um mosaico e ndo apresentava ini-
cialmente um fendtipo muito caracteristico. Con-
tudo, tinha um encurtamento do 4° metatarso,
interpretado no contexto de sequela de artrite,
mas que é também uma alteracdo esquelética
tipica de ST~

O inicio da artrite foi precoce o que, associado
aos anticorpos anti-nucleares, permite caracteri-
zar esta forma como oligoarticular precoce, na
qual o risco de uveite crénica é mais elevado™.

O ST estd associado a outras anomalias esque-
léticas nos membros superiores, tais como o 4°
metacarpo curto, deformacdo em V do carpo,
deformacdo de Madelung, fusdo dos ossos do

carpo, falanges terminais em baqueta de tambor.
Nos joelhos, achatamento do prato tibial medi-
ano e alargamento dos condilos femorais. Outros
achados radiolégicos sao: irregularidade dos cor-
pos vertebrais, claviculas e costelas estreitas,
atraso da maturacao e osteoporose®.

Muitas destas alteracdes esqueléticas podem
surgir em consequéncia da AlJ.

No Quadro I encontram-se indicadas as princi-
pais alteragdes clinicas comuns entre o ST e a AlJ.
Pela observacao do Quadro I é facil concluir que
muitas alteracdes consideradas tipicas do ST
podem também ser causadas pela AlJ; entre ou-
tras comuns as duas doencas citamos: a baixa
estatura, o micrognatismo, o ctbito valgo, a bra-
quidactilia (4° metacarpo ou 4° metatarso cur-
tos), o desvio radial da mao, a fusdo vertebral, as
cataratas, a associacdo a doenca inflamatdria
crénica do intestino e a osteoporose'?°.
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ARTRITE IDIOPATICA JUVENIL E SINDROMA DE TURNER: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Quadro I. Caracteristicas clinicas comuns
entre o Sindroma de Turner e a Artrite
Idiopatica Juvenil

Baixa estatura

Micrognatismo

Cubito valgo

Encurtamento de metatarsos ou metacarpos,
normalmente o 4°

Deformidade de Madelung

Fusdo vertebral

Cataratas

Dadas as caracteristicas comuns deve-se con-

siderar o diagnéstico de ST nas meninas com AlJ
e baixa estatura, particularmente quando a
doenca articular é de grau ligeiro e limitado a
poucas articulacoes (AlJ oligoarticular).

No Quadro II indicam-se as alteracdes que

podem levar a pensar em sindroma de Turner em
criancas do sexo feminino e AlJ.

z

Por outro lado é importante estar atento as

queixas articulares no ST, dado ser mais fre-
quente neste grupo o aparecimento de artrite. No
Quadro II encontram-se referidas as caracteristi-
cas que devem levantar a suspeita de Sindroma
de Turner em doente com AlJ.
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RESUMDO

Os exames complementares de diagndstico sdo de extrema utilidade, mas ndao devemos esquecer o seu
cardcter meramente complementar, bem como as suas limitacdes. O essencial do diagnéstico em
Reumatologia continua a residir na histdria clinica e exame objectivo. Mal interpretados, os exames com-
plementares podem ser enganadores e, em caso algum, se deverd estabelecer um diagndstico na ausén-
cia de clinica compativel.

Apresentamos um caso clinico elucidativo desta situacao, em que a positividade do factor reumatéide
levou a hipétese inicial de Artrite Reumaté6ide que, depois, nao se confirmou.

Palavras chave: Factor reumat6ide; Gamapatia monoclonal.

ABSTRALCT

Diagnostic tests are extremely useful, but we should keep in mind their complementary role as well as
their limitations. The crucial elements of the diagnosis in rheumatology remain the clinical history and
examination. Bloods tests can, in fact be misleading and a positive tests should never lead to a diagnosis
in the absence of clinical support.

We present, herein, a typical case where high titers of rheumatoid factor led to an unconfirmed hypothe-
sis of rheumatoid arthritis.

Key-words: Rheumatoid factor; Monoclonal gammopathy.
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Introducao

Vérios doentes sdo-nos enviados diariamente a
consulta para orientacdo e seguimento por um
especialista em Reumatologia, ou, simplesmente,
para esclarecimento do diagnéstico. Muitas vezes,
0 que constitui motivo de envio sdo alteracoes
analiticas que sdo comuns em patologias reuma-
tismais. Sdo exemplo a elevacdo da velocidade de
sedimentacdo (VS), elevagdo dos titulos de anti-
-estreptolisina (ASTO) e a positividade do factor
reumatdide (FR).

A propésito deste tltimo, apresentamos um
caso clinico de um doente com o titulo mais ele-
vado de factor reumatéide que tivemos oportu-
nidade de observar.

Caso clinico

O doente, de sexo masculino, com 71 anos de
idade, pescador, foi enviado a nossa consulta por
lombociatalgia e suspeita de artrite reumatéide.
Esta ultima baseava-se na histéria de artralgias
das pequenas articulacoes e forte positividade de
factor reumatéide.

Descrevia uma histéria de lombalgia crénica,
com ritmo mecanico, evoluindo h4 varios anos.
Nos ultimos meses, observara agravamento das
dores, que se acompanhavam, agora, de irradia-
¢do bilateral aos membros inferiores, pela sua
face posterior, até aos pés, condicionando grande
limitacdo funcional.

Alguns anos antes iniciara artralgias afectando

* Interno do Complementar de Reumatologia.

** Assistente Hospitalar de Reumatologia. Professor Auxiliar
de Reumatologia.

*#* Consultor de Reumatologia. Responsavel pela Unidade
de Reumatologia.

ek Professor Catedrético de Medicina. Director de Servigo.

ok

Armando Porto™

as pequenas articulacoes das maos: metacarpo-
falangicas (MCF), interfalangicas proximais (IFP)
e distais (IFD), de forma simétrica. Com o tempo
instalou-se uma deformacao progressiva das IFP e
IFD, mas s6 ocasionalmente notara tumefacgdo
local, de curta duragdo. As dores estavam forte-
mente relacionadas com o esfor¢o. S6 raramente
notava dor em repouso. Descrevia rigidez matinal
de 10 minutos. Negava atingimento significativo
de outras articulagdes, incluindo as dos pés.

Os seus antecedentes pessoais incluiam cirur-
gia lombar por hérnia discal em 1972 e exérese de
carcinoma espinho-celular em 1992.

O exame fisico geral ndo encontrou alteracoes
significativas.

No exame osteoarticular observamos escoliose
dorso-lombar marcada e com aumento da cifose
dorsal, limitacdo e dor em todos os movimentos
da coluna dorsal e lombar. O exame neurolégico
ndo revelou alteracdes. O teste de Lasegue era
negativo bilateralmente.

O exame das maos demonstrava tumefaccao
ossea, firme das IFDs (nédulos de Heberden),
com discretos desvios de eixo e moderada li-
mitacdo de mobilidade. Punhos e MCFs nao
mostravam alteracdes. Nao encontrdmos evidén-
cia de sinovite em qualquer das articulacoes
(Figura 1).

Nos membros inferiores apresentava limitacao
franca da flexdo e rotacdo interna e externa das
coxofemorais. Observava-se crepitacao grosseira
do compartimento fémoro-tibial. Sem outras
alteracdes musculo-esqueléticas significativas.

A avaliacao laboratorial de que era portador
revelava normalidade do hemograma e leucogra-
ma, provas de funcdo renal e hepdtica, ionograma
e sumdria da urina. A velocidade de sedimentacao
estava elevada: 72 mm na 12hora. A proteina C-
-reactiva era negativa (andlise semi-quantitativa).
O factor reumatdide era fortemente positivo
(++++). CEA e PSA normais.
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abertas hipoteses de diagnéstico para a
lombalgia.

E quanto a artropatia periférica?
Superficialmente dirfamos que uma
artropatia crénica, com distribuicao
simétrica e periférica levanta a
hipétese, reforcada pela presenca de
factor reumatéide positivo, de artrite
reumatoide. Contudo, tratar-se-ia de
uma artrite? O ritmo claramente
mecanico milita contra esta interpre-
tacdo. A palpacao local vai no mesmo
sentido, j4 que ndo se detectaram

Figura |

sinais inflamatdrios (calor, tumefacgao
dura-eldstica), mas sim uma defor-

Figura 2

Comentario e evolugao
Que diagndsticos considerariamos provdveis?

A lombalgia mecanica, com irradiagdo de tipo
cidtico, apesar de exame neurolégico negativo,
era compativel com artropatia degenerativa lom-
bar, suportada pelas alteracdes do exame objecti-
vo local. Claramente, ndo seria possivel rela-
ciond-la com o eventual diagndstico de artrite
reumatoide, dado que esta artropatia nao envolve
a coluna lombar. A avaliagdo radioldgica revelou
espondilartrose lombar avangada, com osteéfitos
exuberantes e pontes dsseas, achatamento de 1.2
e anterolistesis de grau II de L4. O Rx da bacia de-
monstrou coxartrose bilateral avancada. Estava
explicada a limitagdo de mobilidade das ancas e

macao pétrea, sugestiva de osteofitos e
nio de sinovite. Nao havia, portanto,
evidéncia de artrite e, sem artrite, nao
ha artrite reumatéide! O envolvimento
das interfalangicas distais €, também,
fortemente contrdrio a esta hipétese.

Com efeito, a radiografia das maos
revelava esclerose subcondral da 12
MCF e de quase todas as IFPs e IFDs,
com diminuicdo assimétrica da inter-
linha articular e osteofitose das IFDs.
Nao se observavam erosoes nem, tam-
pouco, osteopenia periarticular. (Figu-
ra 2). Estas caracteristicas clinicas e
radiolégicas permitem, por si s6, afir-
mar o diagnéstico de artrose nodal das
maos. Ndo suportam o diagndstico de
artrite reumatoide.

Como explicar entdo o factor
reumatéide positivo e a V.S. elevada? Tinha que
haver outra explicagdo! Poderiamos suspeitar
mesmo de uma causa nio inflamatdria, visto que
a PCR estava negativa, em claro contraste com a
VS.

E indiscutivel que a presenca de factor reu-
matéide aponta para artrite reumatoide. A forca
deste argumento é tanto maior quanto mais ele-
vado for o titulo. Por este motivo é fundamental
exigir a quantificacdo sempre que se justifique
este exame. A quantificacdo, em internamento,
revelou o titulo mais levado que alguma vez tive-
mos oportunidade de observar: factor reumatai-
de de 36.600 U/ml, e Waaler Rose de 1.152 U/ml!
Contudo, nem mesmo um valor desta ordem per-
mite ultrapassar o primado da clinica: este ho-
mem nao tinha artrite reumatéide, pelo simples
facto de que ndo tinha artrite.
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O que sao os factores reumatéides? Sdo au-
toanticorpos contra a fraccao Fc da IgG, podendo
o anticorpo ser de tipo IgM, IgA ou IgE. Os an-
ticorpos detectados pelo RA-teste e Waaler-Rose
sdo os IgM. O primeiro é mais sensivel, mas
menos especifico, para a artrite reumatéide.

Estes autoanticorpos podem estar presentes
numa variedade de circunstancias, para além da
artrite reumatéide. Observam-se mesmo em
individuos normais, geralmente com titulo baixo,
aumentando a sua frequéncia com a idade até
préximo dos 15% na populacdo com mais de 65
anos'. Pode também ser observado em porta-
dores de um grande nimero de patologias dis-
pares (Quadro I)**.

No nosso doente, a presenca de titulo elevado,
associado a VS alta, sem artrite reumatoéide, obri-
gava a ponderar a hipétese de infeccao. As serolo-
gias efectuadas, nomeadamente para hepatite B e
C foram negativas. A instalacado recente de ciatal-
gia numa coluna dificilmente aprecidvel por Rx
classico, levou a investigacdo, por cintigrama e
RMN, de espondilodiscite (tuberculosa?). O diag-
néstico foi excluido.

Um titulo tao exageradamente alto sugeria, por
si s6, a producdo monoclonal de factores reuma-
téides. O proteinograma electroforético demons-
trou pico monoclonal na fraccdo gama (Figura 3).
A imunoelectroforese revelou tratar-se de IgM
monoclonal (21,9¢/L, sendo o normal até 3,04)
com IgG e IgA normais. Medulograma e biépsia
6ssea ndo apresentavam alteracdes significativas
(5% de plasmdcitos).

Estas observacoes levantaram a hipétese de
diagnéstico de macroglobulinémia de Waldens-
trom, devido ao cardcter monoclonal de IgM. No
entanto, este doente nao apresentava infiltracao

Proteinas Totais = 8,6 g/dl A/G = |,56

Nome % g/dl V. Normais g/dl
Albumina 61,0 5,25 3,20-5,00
Alfal 1,5 0,13 0,10-0,40
Alfa2 73 0,63 0,60-1,00
Beta 6,3 0,54 0,60-1,30
Gama 23,9 2,06 0,70-1,50

Pico Monoclonal na frac¢ao GAMA

Figura 3. Proteinograma electroforético

da medula 6ssea por plasmdcitos, nem clinica
sugestiva de hiperviscosidade. A natureza indo-
lente desta patologia pode justificar a auséncia
destes critérios’. Esta situacdo clinica estd tam-
bém, por vezes, associada a doencga reumdtica,
como, por ex. o LES, S. Sjogren, Artrite Reuma-
toides”.

O doente foi orientado para a consulta de he-
matologia. Ai foi colocado o diagnéstico de gama-

Quadro I. Doencas associadas a factor reumatdéide positivo. Adaptado de Viana Queiroz M e Moura J'

Doengas reumaticas autoimunes

Artrire Reumatdide, Lipus Eritematoso Sistémico, Sindrome
de Sjogren, Esclerose Sistémica, Doenga Mista do Tecido Conjuntivo

Infeccdes virais agudas

Mononucleose, Hepatite, Influenza, SIDA, Pés-vacinagio, etc.

Infecgbes parasitarias

Tripanosomiase, Maldria, Schistosomiase, Filariase, etc..

Infecgdes bacterianas cronicas

Tuberculose, Lepra, Sifilis, Endocardite Sub-aguda Bacteriana, Brucelose,

Salmonelose, etc..

Neoplasias

Apos irradiagao ou quimioterapia

Estados hipergamaglobulinémicos

Purpura Hiperglobulinémica, Sarcoidose, Doenga Hepatica Croénica,

Doenga Pulmonar Crénica, Crioglobulinemia
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patia monoclonal IgM de significado indetermi-
nado, mantendo-se o doente sob vigilancia clini-
ca e laboratorial, sem tratamento nesta fase para
esta patologia. Foi aconselhado a receber um
anti-artrésico, analgésicos e relaxantes muscula-
res em SOS e fazer exercicios fisicos proprios para
a coluna dorso-lombar. Cerca de um ano depois o
doente mantém-se sem clinica sugestiva de
hiperviscosidade (excepto por cefaleias ocasio-
nais). Laboratorialmente mantém hemograma,
leucograma, funcdo renal e hepdtica normais.
Apresenta VS de 65mm na 12 hora, proteinograma
electroforético com pico monoclonal na fraccdao
gama. O doseamento de IgM € de 22.30 g/L, com
as restantes imunoglobulinas normais. Factor
reumatodide de 36.000 U/ml, Waaller-Rose de
1.024 U/ml.

A presenca de factor reumatdéide ndo € rara nas
gamapatias monoclonais IgM. A sua sintese nes-
tes doentes reflecte uma proliferacdao anormal de
células B, produtoras de IgM monoclonal, ndao
dependente de antigénio. Isto é, o doente produz
grandes quantidades de IgM que, em alguns e for-
tuitamente, tém actividade de factor reumatéide
por serem anticorpos anti-IgG. Sao detectados
nos testes comuns para este factor, mas ndo tém
o mesmo significado. Os factores reumatéides em
doentes com artrite reumatéide resultam de
inducdo por antigénios e sdo dependentes de
células T. Sao de tipo variado (ndo monoclonais)
e dirigidos contra diferentes idiotipos de IgG, ao
contrédrio dos observados nestas outras circuns-
tancias. Contudo, esta distincdo exige técnicas
mais especificas que ndo se usam em rotina. Os
factores reumatéides produzidos em doentes
com crioglobulinémias mistas e S. Sjogren secun-
dério podem partilhar idiotipos com factores
reumatéides monoclonais®.

Conclusao

O objectivo central da apresentacdo deste caso
consiste em sublinhar o primado (quase) absolu-
to da clinica sobre os exames complementares.
Verdade em todas as dreas da Medicina, esta afir-
macao é particularmente sélida no ambito da
Reumatologia, uma vez que s6 excepcionalmente

um diagndstico se podera afirmar com base ape-
nas em exames complementares e nunca na
auséncia de clinica compativel. Erros deste tipo,
que observamos com alguma frequéncia, in-
cluem nao so a artrite reumatoide, mas também a
febre reumadtica (TASO) e gota (uricemia). Inter-
rogatorio e exame objectivo cuidados e crite-
riosos sdo pecas bem mais fundamentais ao
diagnéstico reumatolégico do que qualquer
exame complementar.

A consideracdo do alcance e limites dos exa-
mes laboratoriais, sensibilidade e especificidade,
falsos positivos e negativos, etc.., fundamental na
resolucdo deste caso, é obrigatéria em todas as
circunstancias, sob pena de transformarmos em
dificuldades adicionais, se nio mesmo em erros
diagnoésticos e terapéuticos, o auxilio que pro-
curdvamos nos exames auxiliares.
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RESUMDO

Os corticosterdides sao dos farmacos que mais revolucionaram a medicina moderna. Apés a euforia ini-
cial, decorrente dos seus potentes efeitos imunossupressores e anti-inflamatérios, a sua utilizacao
tornou-se progressivamente mais criteriosa em face dos efeitos adversos que também se lhes associam.
Actualmente, mantém um lugar de destaque na terapéutica de um grande nimero de doengas reumati-
cas, incluindo desde patologias sistémicas as localizadas. Faz-se uma revisao dos seus mecanismos de
accdo, cuidados e normas de prescricao a adoptar, com particular atengdo aos objectivos terapéuticos
pretendidos, a descricdo dos efeitos adversos, sua prevencao e tratamento.

Palavras-chave: Corticosteréides; Doencas reumadticas; Medicina geral e familiar.

ABSTRALCT

Glucocorticoids are among the drugs with a higher impact in modern medicine. Following an initial
enthusiasm, related to their potent anti-inflammatory and immunosuppressive effects, their use become
more restricted due to the recognition of the associated side-effects. At present, they retain an important
role in the treatment of a large variety of rheumatic conditions, ranging from local to systemic diseases.
In this paper we present a review of their mechanisms of action, criteria and norms for prescription, with
special emphasis on treatment objectives, description of side-effects and their prevention and treatment.

Key-words: Glucocorticoids; Rheumatic diseases; Family medicine.
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EM REUMATOLOGIA AMBULATORIA
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Desde que, em 1949, Hench e colaboradores
descobriram os efeitos benéficos da hormona 17-
-hidroxi-11-dehidrocorticosterona (0 composto
E) e da ACTH no tratamento da febre reumatica e
da artrite reumatdide, que a cortisona e os seus
derivados tém sido dos farmacos mais utilizados
no tratamento das doencas reumdticas"’. No
entanto, a euforia inicial na sua utilizacao foi rapi-
damente substituida por um emprego cada vez
mais cauteloso, condicionado pelo crescente co-
nhecimento dos potenciais efeitos adversos que
podem ocasionar e que sdo inerentes as suas
accoes farmacoldgicas. Este facto, e a consequen-
te procura em limitar a iatrogenia associada ao
uso dos corticosterdides (CTS), tem levado ao
desenvolvimento de derivados semi-sintéticos,
que procuram manter a poténcia de ac¢do, mas
com efeitos adversos menos frequentes e menos
graves.

Corticdides fisioldgicos e semi-sintéticos

O cortex suprarrenal sintetiza vdrias moléculas
esterdides, mas s6 os glucocorticéides, mineralo-
corticéides e androgéneos tém actividade bio-
l6gica. Destes, sdo os primeiros aqueles que tém
interesse na pratica clinica em Reumatologia. Os
esteréides usados na nossa praxis sdo esterdides
sintéticos com um nucleo de base de 21 dtomos
de carbono, dispostos em quatro anéis (figura 1).

O deflazacort, CTS recentemente introduzido
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na pratica clinica, resulta da introducdo do anel
oxazolinico na posi¢dao C16-C17 da prednisona.
Esta modificacdo estrutural provoca alteracoes
funcionais da molécula, que se traduzem na van-
tagem de anular os efeitos mineralocorticéides e
reduzir os efeitos diabetogénicos e osteopenizan-
tes, que sdo comuns aos outros esterdides sintéti-
cos®.

Fisiologicamente, a secrecdo de cortisol faz-se
segundo um ciclo endégeno circadiano resultante
dos padroes de secre¢dao da ACTH. Esquematica-
mente, este perfil ciclico resulta num valor de cor-
tisol plasmadtico, que atinge o seu minimo pouco
tempo depois de se ter iniciado o sono e que
aumenta gradualmente até atingir os valores ma-
ximos pouco tempo depois do despertar, cerca
das 8 horas da manha. Desde este nivel maximo, o
valor de cortisol sérico vai diminuindo até voltar a
atingir o valor minimo no final do dia'®.

A secrecdo de ACTH é regulada por um meca-
nismo de retroalimentacdo negativa, dependente
da secrecdao de CRH, cortisol sérico, stress e tam-
bém dos ciclos sono-vigilia. Além destas influén-
cias fisiolégicas, também as citocinas pré-infla-
matorias (IL-1, I[L-6, TNF-a) aumentam a secrecao
de ACTH e CTS, estimulando a secrecdo de
CRH3*5,

Efeitos da corticoterapia

Os principais efeitos atribuidos aos CTS que sdo
relevantes para justificar o seu uso no tratamento
das doencas reumadticas sdo:

1) Anti-inflamatério e anti-alérgico

2) Imunossupressor

1) Efeito anti-inflamatdrio e anti-alérgico'**:

Os CTS inibem a resposta inflamatoéria, indepen-
dentemente do tipo de agente causal e tém tam-
bém um efeito anti-alérgico. Esquematicamente,
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Figura |.Estrutura de alguns CTS naturais e sintéticos.

(Adaptado de George E e Kirwan JR: Corticosteroid therapy in rheumatoid arthritis —Bailliére’s Clin Rheumatol 4:621,1990).

os CTS exercem as suas accoes pelos seguintes
mecanismos:

A nivel celular:

Como substancias lipofilicas que sdo, atraves-
sam livremente a membrana celular, ligando-se
no citoplasma ao seu receptor especifico (isofor-
ma). Ap6s alteracao da conformacao do receptor,
o complexo CTS - receptor migra para o ntcleo,
onde se vai ligar a sequéncias especificas do DNA,
modulando, desta forma, a expressao genética'®.
Particular interesse na mediacdo dos seus efeitos
anti-inflamatdrios tem a estimulacdo dos genes

que regulam a sintese de lipocortinas (macro-
cortina, lipomodulina, renocortina). Estas sao
proteinas presentes no estado normal na maior
parte das células e exercem o seu efeito anti-infla-
matdrio por inibicdo da fosfolipase A2, condicio-
nando reduc¢do da producao de prostaglandinas e
leucotrienos. Para além destes, também tém
efeitos p6s-transcripcionais*®’.

Recentemente foi descrita uma Hipo6tese Mo-
dular para a ac¢do dos CTS, que sugere que em
doses baixas exercem os seus efeitos, como atras
foi descrito, a nivel do genoma, iniciando-se ao
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fim de cerca de 30 minutos apés a administracgao;
a medida que a dose aumenta existe maior ocu-
pacao dos receptores dos CTS, de que resulta um
incremento quantitativo dos seus efeitos, existin-
do ainda um mecanismo de acg¢ao adicional, nao
genomico; com doses mais elevadas predomi-
nam as interaccoes fisico-quimicas a nivel da
membrana celular, com inicio ao fim de poucos
segundos apds a administracao (Quadro I)7;

A nivel tecidular, os efeitos celulares acima
descritos tém a sua traducao, ja que os CTS:

1. Diminuem a vasodilatacdo e a permeabili-
dade vascular (fases precoces da inflamacao);

2. Baixam o afluxo de neutréfilos, por reducao
da quimiotaxia (em doses elevadas) e diminuem
a sua capacidade fagocitica;

3. Tém efeito estabilizador das membranas dos
lisosomas, dos polimorfonucleares e macréfagos,
impedindo a libertacdo das enzimas neles conti-
das;

4. Diminuem o nimero e migracdo dos eosiné-
filos;

5. Inibem os mediadores quimicos da infla-
macao (diminuem a produgdo de prostaglandi-
nas e leucotrienos, do activador tecidular do plas-
minogéneo e a libertagcdo de histamina);

6. Baixam a actividade e o nimero dos mondci-
tos/macrofagos;

7. Baixam a producao de citocinas (IL-1 e IL-2);

8. Diminuem o numero de linfécitos circu-
lantes (sobretudo linfécitos T «helper»);

9. Diminuem a sintese de imunoglobulinas
(em doses elevadas);

10. Inibem o factor de necrose tumoral e o factor
activador de plaquetas;

11. Na fase terminal do processo inflamatério
afectam a proliferacdo dos fibroblastos e a sintese
do colagéneo e mucopolissacdridos.

2) Efeito imunossupressor'*©*;
A imunossupressdo é obtida por interferéncia
com a funcao dos linfécitos:

1. Baixam o numero de linfdcitos circulantes,
sobretudo os linfécitos T «helper»;

2. Diminuem as reac¢des de hipersensibilidade
retardada;

3. Inibem o factor de necrose tumoral e o factor
activador de plaquetas;

4. Diminuem a sintese de imunoglobulinas, em
doses elevadas;

5. Inibem a expressdao do receptor para a
porcdo Fc das imunoglobulinas, presente na
superficie de muitas células;

6. Tém escasso efeito sobre as células «natural-
-killer» e nao tém efeito sobre os anticorpos
citotéxicos.

Quando administrados a individuos normais,
aumentam o nuimero de neutrdfilos circulantes e
diminuem os linfécitos periféricos, os eosinéfilos
e mondcitos. Estas alteracoes sdo maximas em 4-
-6 horas, normalizando em 24 horas. A neutrofilia
resulta de um acréscimo da libertacao de células
imaturas da medula ¢ssea, aumento da semi-vida
em circulacdo e da reducdo da marginacao dos
neutrofilos. A linfopenia parece reflectir apenas o
aumento da migracao dos linfécitos para os teci-
dos, ndo resultando de linfélise, como se pensa-
va. Do mesmo modo, a monocitopenia e eosino-
penia reflectem muito provavelmente a redistri-
buicdo destas células para o interior dos tecidos.

3) Outros efeitos

Os CTS possuem também efeitos sobre o metabo-
lismo glucidico, lipidico, proteico e dsseo
(Quadro II)'*. Estas consequéncias ndo sio geral-
mente aquelas que se procuram com a utilizagado
dos CTS no ambito do tratamento das doencas
reumaticas, mas é fundamental
conhecé-las, ja que condicionam

Quadro 1. Teoria Modular: relacao dose-efeito dos CTS

0 seu uso. Na verdade, sao estas
accdes que explicam a maior

Modulos I 2 3 parte dos efeitos adversos que
Prednisona  >10" >10° >10* sao conhecidos.
(moles/l)
Aesio ¢ ANG. ANG. Efeitos adversos da
mediada por receptor fisico-quimica corticoterapia
Inicio acgdo Y2 hora minutos/segundos segundos

(Adaptado de Buttgereit F e col: A New Hypothesis of Modular Glucocorticoid Actions — Arthritis Rheum

1998;41(5):761-767).
(G-acgio gendmica; ANG-efeito adicional ndo gendémico).

Como resultado da sua poténcia
e da sua capacidade de interferir
com multiplos processos meta-
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Quadro Il. Efeitos metabdlicos dos CTS

Metabolismo glucidico:

* Insulino-resisténcia hepatica e periférica

* Diminuicio da utilizagdo periférica de glicose
*  Aumento da secre¢io de glucagon

* Acréscimo da neoglicogénese hepidtica

* Hiperglicemia

Metabolismo proteico:

* Aumento do catabolismo proteico

* Balango nitrogenado negativo

* Osteoporose (inibigio da formagdo éssea e
aumento da reabsorgio)

Metabolismo lipidico:
* Aumento da lipdlise e inibi¢ao da lipogénese
* Redistribuicdo da gordura corporal

Metabolismo do calcio:
¢ Inibigdo da absor¢io intestinal de calcio
¢ Aumento da sua excre¢io renal

» Hiperparatiroidismo secundério

bélicos e imunolégicos, os CTS associam-se a
uma grande diversidade de efeitos adversos
(Quadro III).

0 que devemos saber antes de
usar corticoides

Ap6s administracao oral sao absorvidos a nivel do
jejuno, atingindo o pico plasmadtico em 1-2 horas.
Ligam-se fortemente e de forma reversivel a
transcortina (80-90%); do restante, (10-15%) li-
gam-se maioritariamente a albumina. S6 uma
pequena percentagem, que € a porcao activa, per-
manece livre'".

Caracteristicas dos CTS que devemos conhecer
antes de os prescrevermos'‘:

1) Existem variagdes circadianas fisiolégicas: o
pico de libertagdo do cortisol endégeno ocorre de
manha, por volta das 8 horas, e o valor minimo
atinge-se no final do dia;

2) Duplicar a dose de prednisolona nédo equivale
a obter uma duplicacdo do efeito;

3) A via de administracdo condiciona a absor-
cdo;

4) A distribuicao depende da ligagao as protei-
nas plasmaticas (albumina, transcortina e alfa-2
globulina), que é varidavel com o produto e modi-
ficada por diversas patologias;

5) Os CTS de sintese sdao eliminados sobretudo
por via urindria;

6) Nas criancas, a semi-vida plasmatica € infe-
rior, por virtude de uma maior inducdo enzimati-
ca;

7) VariacGes patoldgicas:

Hipoalbuminémia: aumento dos efeitos
adversos, por aumento da fracgao livre;

Hepatopatias: doentes com cirrose hepatica
tém diminuicdo da conversdo da prednisona em
prednisolona;

Colopatias: pode ocorrer diminui¢ao do pico
plasmético;

Doencas renais: em doentes com sindrome
nefrética, aumenta a fraccao livre da predniso-
lona e também aumenta a eliminacao renal;

Doencas da tiréide: no hipertiroidismo a
eliminacdo da fraccdo livre da prednisolona é
maior e a biodisponibilidade da prednisolona,
ap6s toma oral da prednisona, é menor; doentes
com hipertiroidismo necessitam de doses supe-
riores de CTS;

Obesidade: ndo ha aumento da capacidade
de eliminacdo paralelamente ao aumento do
peso corporal;

8) Interaccoes medicamentosas

A fenitoina, o fenobarbital e a rifampicina
podem diminuir a eficdcia dos CTS, por indugao
enzimatica;

Os antidcidos diminuem a absor¢ao intesti-
nal dos CTS, pelo que deverdo ser administrados
cerca de uma hora depois dos primeiros;

Os estroprogestativos reduzem em cerca de
30% a eliminacdo dos CTS;

Os CTS aumentam a eliminacao da isoniazi-
da;

A prednisona associada a ciclofosfamida con-
duz, no inicio do tratamento, a uma inibi¢ao da
biotransformacao da ciclofosfamida; apés cerca
de 12 dias de tratamento assiste-se ao efeito
inverso;

Aumento da eliminacdo dos salicilatos, com
risco de intoxicacdo por estes, apds suspensao
dos CTS, se nao se corrigir a dose daqueles.

9) Ligacdo as proteinas plasmaticas: dos andlo-
gos semi-sintéticos s6 a prednisona se liga par-
cialmente a transcortina. Os CTS semi-sintéticos
estdo na globalidade menos extensamente liga-
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Quadro lll. Efeitos adversos da corticoterapia'*®

Dermatolégicos:
Acne, hirsutismo, fragilidade capilar e equimoses, estrias cutaneas violdceas,
atraso da cicatrizagio de feridas.

Musculo-esqueléticos:
Miopatia, osteoporose, necrose asséptica do osso e rupturas tendinosas

Metabélicos e endocrinolégicos:

Supressdo do eixo hipotidlamo-hipofise-suprarrenal, impoténcia, amenorreia,
atraso de crescimento, sindrome de Cushing, diminui¢do da tolerancia a glicose,
diabetes mellitus, aumento de peso, hiperlipidemia, balango nitogenado negativo,
hipocalcemia e hiperparatiroidismo secundario, hipocaliemia, retencio de sddio,

alcalose metabdlica e insuficiéncia suprarrenal secundaria.

depende de diferentes fac-
tores, nomeadamente: do-
se, duracdo da terapéutica,
forma e horario de pres-
cricdo e duracgao do efeito
do CTS utilizado. Para ava-
liar a funcdo das suprar-
renais suspendem-se 0s
CTS por um periodo de 24
horas e administram-se,
posteriormente, 250 pg de
ACTH em bdélus e.v. ou
im., fazendo-se o dosea-
mento do cortisol sérico
nos minutos 0 e 60. Con-
sidera-se normal quando o

Oculares:

Catarata subcapsular posterior, glaucoma e exoftalmia.

Neuropsiquiatricos:

Hipertensio intracraneana benigna (pseudotumor cerebral), convulsées,

alteragdes do humor e da personalidade, labilidade emocional e psicose.

Gastrointestinais:

Ulcera péptica (frequentemente géstrica), pancreatite, perfuracio intestinal

e hemorragia digestiva.

Cardiovasculares:

Hipertensio arterial, insuficiéncia cardiaca em doentes predispostos,

alcalose hipocaliémica, aceleragio da aterosclerose.

Gerais:

Maior susceptibilidade para desenvolver infecgdes, diminuicao das respostas

inflamatérias.

cortisol aos 60 minutos é
superior a 18 pg/dl ou se
aumentar mais do que 11
pg em relacdo ao valor
basal ou se houver uma
duplicagdo do valor no 2°
doseamento''.

A eficdcia e a tolerancia
dos CTS dependem de
qual o CTS utilizado, da
sua absorcao, dos niveis
das proteinas plasmaticas
e sdo ainda influenciados
pelas funcoes renal e he-
pdtica e pelas interaccoes
medicamentosas.

Normas praticas de
prescricao

dos a albumina, motivo pelo qual difundem de
forma mais importante para o interior das célu-
las;

10) A poténcia relativa dos CTS depende da sua
estrutura quimica; é fundamental o seu co-
nhecimento para uma seleccdo racional de qual
usar (Quadro IV);

11) Doses de CTS superiores a producdo basal de
cortisol induzem supressdo da actividade das
células hipofisdrias e atrofia suprarrenal se-
cunddria, com diminuicdo da resposta dos CTS ao
stress e insuficiéncia suprarrenal em caso de sus-
pensdo rapida. A normaliza¢do do funcionamen-
to do eixo hipotdlamo-hipéfise-suprarrenal

1) Indicacoes da
corticoterapia na pratica clinica em Reumatologia

As principais indicacdes da corticoterapia em
Reumatologia incluem:

Doencas difusas do tecido conjuntivo (LES,
vasculite ou polimiosite) — preconiza-se a utiliza-
¢do de doses elevadas de prednisona (1-2
mg/Kg/dia) ou equivalente, em periodo de exa-
cerbacdo clinica, ndo devendo manter-se esses
niveis por mais de 2-3 meses. Na terapéutica de
manutencao a dose de CTS deve ser igual ou infe-
rior a 15 mg/dia e, eventualmente, associada a
terapéutica imunomoduladora. Naturalmente a
dose de CTS prescrito depende do envolvimento
de 6rgao-alvo e deve ser adaptada a cada situacao
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Quadro IV. Comparacio entre os diferentes CTS semi-sintéticos'*

Nome Efeito Al Equivaléncia (mg) Efeito M Y2 P(h) Y2 B(h)
Cortisol | 25 | 1,5-2 8-12
Cortisona 0,8 20 0,8 1,5-2 8-12
Prednisona 4 5 0,8 2-3 12-36
Prednisolona 4 5 0,8 2-3 12-36
Triancinolona 5 4 0 2,5-4 12-36
Metilprednisolona 5 4 0,5 2,5-4 12-36
Deflazacort 6 75 0,5 2-3 12-36
Betametasona 25 0,75 0 3,5-5 36-54
Dexametasona 30 0,6 0 3,5-5 36-54

Efeito Al - efeito anti-inflamatério relativo; Efeito M - efeito mineralocorticoide; ¥2 P - tempo de semi-vida plasmatica: tempo ao fim do qual a concen-
tragdo se reduz a metade; 2 B - tempo de semi-vida bioldgica: duragdo da inibigdo do eixo hipotalamo — hipdfise — suprarrenal

clinica.

Polimialgia reumadtica — a corticoterapia é o
meio mais adequado de controlar a doenca: ini-
ciar o tratamento com 10 mg/dia de prednisona;
com esta dose cerca de 2/3 dos doentes tém alivio
sintomadtico, mas 12 a 30% dos doentes requerem
doses que podem ir até 20 mg/dia. Com esta
abordagem geralmente obtém-se uma melhoria
espectacular das queixas em 48-72 horas. Man-
tém-se a dose durante cerca de 4 semanas,
reduzindo-a, na generalidade dos casos, até a
supressdo, em 9 a 12 meses. Com a reducdo da
dose pode verificar-se um recrudescimento dos
sintomas, que podem melhorar com a adicao de
AINEs".

Artrite reumatdéide — os CTS tém a capacidade
de diminuir de forma rdpida os sinais e sintomas
da inflamac3o, sendo estes efeitos evidenciados
por um grande nimero de estudos® e confirma-
dos pela pratica clinica. Um trabalho recente de
Neeck e col." dd-nos conta de que, ap6s a admi-
nistracdo oral de 20 mg de prednisolona, os valo-
res séricos de IL-6 e da PCR tém diminuicdo
muito rdpida, que se mantém significativa ao fim
de 4 horas. A utilizagdo dos CTS na A. R. torna-se
controversa quando nos referimos a sua eventual
capacidade modificadora da evolugao da doenca.
Os resultados dos estudos de que dispomos na li-
teratura sao controversos®. Enquanto que alguns
autores sugerem que doses baixas de CTS inibem
significativamente a progressdao das erosdes nos
primeiros anos de doencga'®'"**, outros defendem
uma opinido contraria®. Existe, no entanto, evi-
déncia crescente de que baixas doses de CTS (5-
-10 mg/dia de prednisona ou equivalente) tém

efeito benéfico na lentificacdo do aparecimento
de erosdes™.

Gota — pontualmente; em particular nas situa-
¢cdes em que hd compromisso das funcgoes hepa-
tica e renal; o risco de agravamento clinico com a
suspensdo da corticoterapia é grande, particular-
mente quando a reduc¢do da dose se faz de forma
rdpida.

Patologia peri e intra-articular — a introducao
directa de um CTS numa estrutura articular ou
peri-articular tem por objectivo colocar no local
da inflamacao uma grande concentragdo do far-
maco, com potentes efeitos anti-inflamatdrios,
com vista a conseguir um efeito terapéutico ma-
ximo, procurando um menor nimero de efeitos
sistémicos. A maior parte dos estudos conclui
pela eficacia desta abordagem terapéutica, mas é
reconhecido que o resultado final depende da
seleccao do produto a utilizar, da patologia subja-
cente e da capacidade técnica do médico que a
realiza.

Globalmente nas situacdes em que esteja con-
tra-indicada a utilizacdo de AINEs, como forma
de controlo da inflamacdo e ainda, por vezes, em
doses baixas, nas espondilartropatias seronegati-
vas e artrite psoridtica.

2) Antes de iniciar um CTS:

a) Ter um diagndstico seguro da doenca a
tratar.

b) Antever a duracdo do tratamento e as doses
a utilizar, para optimizar a escolha do CTS.

¢) Excluir patologias que contra-indiquem a
sua utilizacao.

d) Considerar com particular atencao doentes
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com antecedentes de ulcera péptica, gastrite ou
esofagite, diminuicdo da tolerdncia a glicose ou
antecedentes de diabetes gestacional, osteo-
porose, psicose e, ainda, os doentes com HTA ou
doenca cardiovascular.

3) Esquemas e vias de administragao?:

a) Preferir os CTS de semi-vida curta ou
média, que produzem menor frenacdao do eixo
hipotalamo-hipéfise-suprarrenal.

b) Privilegiar a administracao por via oral, em
toma dnica matinal ou em dias alternados.

¢) Por via intramuscular os CTS, nas apresen-
tacdes depot, tém uma biodisponibilidade varia-
vel e imprevisivel.

d) A administracdo por via parentérica, sob a
forma de «pulsos», usa-se em situagoes clinicas
graves, com compromisso vital ou com envolvi-
mento de 6rgdo major, em caso de faléncia de
outras terapéuticas; deve ser reservada para tera-
péutica hospitalar. Associa-se com frequéncia a
sintomas transitérios, de pouca gravidade, como
«flushing» facial, cefaleias, artralgias/artrite, gos-
to metélico. Sdo complicacGes mais graves, mas
também mais raras: disritmia ventricular e morte
stbita, enfarte agudo do miocardio, insuficiéncia
cardiaca congestiva, hipo/hipertensao, hipoca-
liemia, infeccdo grave, hiperglicemia, pancrea-
tite, hemorragia gastro-intestinal, perfuracdo in-
testinal e alteracdes neuropsiquidtricas transi-
torias (psicose aguda, convulsoes, euforia e inso6-
nias, hemiplegia)'?'. Estas tltimas tém sido asso-
ciadas a perfusdes de curta duragao, inferiores a
30 minutos, que condicionam alteracoes bruscas
do equilibrio hidro-electrolitico e em doentes a
tomar diuréticos espoliadores de potassio. Uma
das complicagdes tardias descrita em associacao
a corticoterapia em pulsos € a necrose asséptica
do o0sso'.

e) Usar a via intra-articular em caso de mono
ou oligoartrite, apds exclusdo de contra-indica-
coes. A administracao intra-articular e a nivel dos
tecidos moles resolve localmente a inflamacao,
devendo ser realizada por médico experiente. Sao
complicacdes possiveis: artrite infecciosa, sino-
vite quimica, ruptura tendinosa, atrofia cutanea e
lesdao da cartilagem.

4) Prescricao de curta duracao (5 a 10 dias):

a) Usar um CTS com semi-vida biolégica curta,
por via oral, em toma tinica matinal;

b) Adaptar a posologia em funcdo do peso.

5) Prescricao de longa duracao:

a) A administracdo deve ser oral, de toma tni-
ca, ao pequeno-almoco. Em caso de doenca grave
pode ser necessdrio proceder ao fraccionamento
das doses em vdrias tomas didrias.

b) Introduzir, desde o inicio, terapéutica de
prevencao da osteoporose, devendo ser realizada
densitometria §ssea prévia.

¢) Quando se iniciam doses elevadas, deve
proceder-se, sempre que possivel, a sua reducgao,
até a dose minima eficaz, em poucas semanas.

6) Reducao dos CTS apés terapéutica prolongada:
— Substituir um CTS de duracdo de accao pro-
longada por um de curta duracdo de accdo, em
doses equivalentes.

— Reduzir progressivamente as doses até ao mi-
nimo eficaz, que habitualmente varia de 0,1-0,3
mg/Kg/dia de prednisolona ou equivalente, sus-
pendendo primeiro a toma da noite e depois a
toma do almoco. Realizar reducées de 10 mg cada
7-10 dias, quando a dose de CTS for superior a 40
mg/dia. Doses entre 20 e 40 mg/dia: a reducao
deve ser de 5 mg/semana?. Abaixo deste valor a
reducdo deve ser muito mais lenta: 2,5-5 mg/cada
2 a 4 semanas, até eventual suspensao!. Se a dose
é inferior a 10 mg/dia aconselha-se uma reducao
de 1 mg/més, até eventual suspensao!. Como
regra geral, a descida é tanto mais lenta quanto
menor a dose que se estd a utilizar.

— Administracdo em dias alternados (com dupli-
cacdo da dose no dia em que se administra),
podendo proceder-se a prescri¢ao de AINE no dia
da nao toma; tem a vantagem de produzir menor
frenacdo do eixo hipotdlamo-hipéfise-suprar-
renal, menor atraso de crescimento, menor risco
de infeccdo e de desenvolvimento de aspecto
cushingéide’; contudo, ndo diminui o risco de
osteoporose ou de catarata.

— Se durante a reducao da corticoterapia houver
uma reactivacdo da doenca deve-se voltar logo a
dose anteriormente utilizada.

— Situacdes de stress fisico ou emocional num
doente cronicamente medicado com CTS podem
justificar um aumento da dose dos mesmaos.

— Cobertura peri-operatéria'*: em doentes que
tomam CTS de forma regular e que tém de ser
submetidos a cirurgia é necessdrio prevenir a
insuficiéncia supra-renal; como referido, a inte-
gridade do eixo hipotdlamo-hipéfise-suprarrenal
pode ser apreciada pela determinacgdo do cortisol
sérico apés administracdo de 250 n.g de ACTH:
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Dia da cirurgia: sugere-se a administracao de
100 mg de hidrocortisona no momento da in-
ducdo anestésica, dose semelhante durante ao
acto operatorio, seguida da administracao de 100
mg de hidrocortisona cada 8 horas, durante 24
horas;

2¢ dia: 50 mg de hidrocortisona e.v. 8/8 horas;

3¢ dia: dose tinica de 100 mg de hidrocortisona
e.v. A partir do 4° dia o doente retoma o CTS na
dose e hordrio habituais.

7) Corticoterapia e diabetes®:

A corticoterapia em diabéticos obriga a um
aumento da dose dos antidiabéticos orais ou a
utilizacdo transitéria da insulina e a vigilancia
clinica e laboratorial reforcadas.

8) Corticoterapia e gravidez®:

Bem tolerados durante a gravidez. A placenta
converte a prednisolona em prednisona; as duas
podem ser administradas, jad que nao passam a
barreira placentar. A dexametasona atravessa
completamente a placenta, pelo que ndo deve ser
utilizada, a ndo ser quando se pretende obter
efeito sobre o feto.

9) Corticoterapia e aleitamento®:

Em doses equivalentes a 20-40 mg de predni-
sona/dia a amamentag¢ao nao estd contra-indica-
da; as concentracdes de prednisona e predni-
solona no leite materno sdo geralmente inferiores
a 10% das concentra¢des sanguineas maternas.

10) Corticoterapia na 3° idade™:

E importante rever as funcdes hepética e renal
antes da prescricdao de CTS, uma vez que altera-
¢oes daquelas conduzem a niveis superiores de
prednisolona livre em circulacao.

11) Contra-indicacdes da corticoterapia:

a) Contra-indicagoes absolutas®:

— Sindromes infecciosas, ndo controladas por te-
rapéutica antibiética adequada;

— Infeccdo por herpes zooster com manifes-
tacoes oculares;

Cirrose hepatica com ascite;

Hepatite viral aguda;

Tuberculose evoluida;

Estados psicéticos agudos.

b) Contra-indicacgdes relativas®:
— HTA e doenga cardiovascular;

— Diabetes mellitus tipo 1 e tipo II, podendo ser
necessario proceder a introducao transitéria de
insulina, nos diabéticos tipo II;
— Antecedentes psiquidtricos familiares e pes-
soais, nomeadamente psicose cortisénica anterior;
— Infeccoes agudas por germens banais, do foro
ORL ou respiratorio, desde que se garanta ade-
quada cobertura antibidtica;
— Ulcera géstrica ou duodenal/gastrite, devendo
ser feita terapéutica concomitante anti-ulcerosa.
- Uso de DIU.

Antes e durante a administracdo de CTS €
importante vigiar o ionograma sérico.

Efeitos adversos dos CTS, sua
prevencao e tratamento:

1) Inibicdo suprarrenal
— Usar a dose minima eficaz, em toma unica
matinal ou em dias alternados.

2) Hipercorticismo iatrogénico
— usar dose média didria < 10 mg/dia; privilegiar
a administracdo em dias alternados.

3) Osteoporose (maior perda de massa dssea

nos primeiros 6-12 meses: pode atingir

10-40% do osso trabecular)?425.26.27.28.29

— Usar a dose minima eficaz;

— Privilegiar o uso do deflazacort;

— Proceder a administracdao de suplementos de
célcio (1,5 gr/dia) e controlar a hipercalcitria, o
que pode obrigar a utilizacdo de diuréticos
tiazidicos, se o cdlcio urindrio for superior a 4
mg/kg/dia;

— Restringir a ingestdo de sédio, a fim de aumen-
tar a absorcdo intestinal de célcio; administrar
suplementos de vitamina D (400-800 U/dia);

— Uso de bifosfonatos: estudos com etidronato
ciclico, pamidronato (30 mg endovenoso trimes-
tral) e alendronato (10 mg/dia)®’, tém mostrado
eficdcia na prevenc¢ao da osteoporose;

— Uso da calcitonina (efeito benéfico em estudos
de curta duracao);

— Uso de terapéutica hormonal de substituicao
em mulheres pés-menopausicas; anticoncepc¢ao
oral em mulheres pré-menopdusicas oligome-
norreicas;

— Terapéutica hormonal em homens com hipo-
gonadismo (ndo consensual);

— Ester6ides anabolizantes (pouco usados pelos
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I REUNIAO MONOTEMATICA DA S.P.R. I

REUNIAO MONOTEMATICA
«LUPUS E DUTRAS DOENCAS DO

TECIDO CONJUNTIVOD?»;

Reunidao Monotematica
«Ltpus e outras Doencas do Tecido Conjuntivo»
5 de Outubro de 2001 — Caramulo

Organizacao
Direcgao da Sociedade Portuguesa de Reuma-
tologia

Participacao

¢ Associacao de Doentes com Lupus

* Sector de Reumatologia do Servigo de Medicina
III e Reumatologia dos Hospitais da Universi-
dade de Coimbra, Coimbra

Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas
Moniz, Lisboa

Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de
Orta, Almada

Unidade de Reumatologia e Doengas Osseas
Metabdlicas do Hospital de Santa Maria, Lisboa
Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa
Instituto Gulbenkian de Ciéncia, Oeiras

Convidado de Honra
Professor Anténio Coutinho

Palestrantes

Candida Silva, Carla Macieira, Catarina Resende,
Dolores Nour, Fatima Godinho, Fernando Saraiva,
Helena Canhao, Inés Cunha, Luis Miranda, Mar-
garida Cruz, Margarida Mateus, Paula Aratjo, Rita
Andrea, Viviana Tavares, Werner Haas

Secretariado
Novartis Farma

Colaboracao

Aventis Pharma, Lilly Farma, Merck Sharp & Dohme,
Pharmacia/Pfizer, Schering-Plough Farma, Wyeth-
-Lederle

Programa Cientifico

9.00 - Abertura do Secretariado

RESUMOS

9.15-9.30 - Abertura da Reuniao
Dr. Aroso Dias
Presidente de Direccdao da SPR

9.30-11.00 - Comunicacoes Livres

Revisdo Casuistica do LES no HEM

P. Nero, Margarida Cruz, M. Mateus, T. Mesquita, A.
Alves de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J. C. Branco
Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Motivo de Internamento de doentes com LES no
IPR (1993/2001)

Paula Aratjo, A. Faustino

Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Andlise dos internamentos de doentes com liipus
nos tltimos cinco anos

Inés Cunha

Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e Reu-
matologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

LES juvenil

W. Castelao, Helena Canhao, C. Resende, J. E. Fon-
seca, J. C. Teixeira da Costa, J. A. Pereira da Silva ,
M. Viana de Queiroz.

Unidade de Reumatologia e Doengas Osseas Metabdli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Anticorpos antifosfolipidos e suas manifestagoes
clinicas - estudo de uma populacdo portuguesa
C. Macieira*, M. J. Santos**, J. Canas da Silva**, M.
Viana de Queir6z*

*Unidade de Reumatologia e Doengas Osseas Metabdli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

** Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Almada

Protocolo de monitorizagdo clinica do LES
Luis Miranda
Unidade de Reumatologia e Doengas Osseas Metabdli-
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cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa e Instituto Portu-
gués de Reumatologia, Lisboa

11.00-11.30 - Intervalo
11.30-12.30 - Conferéncia Plendria

«Conceitos e abordagens actuais na compreen-
sdo e tratamento das doengas autoimunes»

Prof. Anténio Coutinho

Instituto Gulbenkian de Ciéncia

Fundacao Calouste Gulbenkian

12.30-14.15 - Almoco de trabalho

14.15-14.30 - Comunicacdao da Associacdo de
Doentes com Lipus

«A importdncia da Reumatologia na abordagem
do LES; as actividades presentes e futuras da
ADL»

Dra. Rita Andrea

Presidente da Associacdao de Doentes com Liipus

14.30-16.00 - Comunicacdes Livres

Trombocitopénia «refractdria» em doentes com
LES - apresentacdo de dois casos clinicos

M. J. Santos, Fatima Godinho, P. Gongalves, E M.
Pimentel dos Santos, V. Tavares, J. Canas da Silva
Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Almada

Factores de risco cardiovascular no LES
Luis Miranda
Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Complicagées e doencas associadas ao LES
Margarida Mateus, P. Nero, M. Cruz, T. Mesquita, A.
Alves de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J. C. Branco
Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Liipus e lesdo renal e tratamento com imunossu-
pressores

Candida Silva

Sector de Reumatologia, Servico de Medicina IIT e Reu-
matologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

Polimiosite e Dermatomiosite nos iiltimos 10
anos: caracterizagao clinica e avaliagdo da tera-

péutica e progndstico

Catarina Resende, H. Canhao, J. E. Fonseca, W.
Castelao, C. Macieira, J. C. Teixeira da Costa, J. A.
Pereira da Silva, M. Viana de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Doencga de Still do Adulto — manifestagées clini-
cas, terapéutica e progndostico

G. Sequeira, Fernando Saraiva, A. Marques,
J. C. Romeu, C. M. Rosa, J. C. Teixeira da Costa, M.
Viana de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

16.00-16.30 - Intervalo
16.30-17.30 - Comunicacdes Livres

Prolactina e actividade da doeng¢a no LES
Luis Miranda
Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Um caso de lupus-like induzido por infliximab
E M. Pimentel dos Santos, Fatima Godinho, M. J.
Santos, V. Tavares, J. Canas da Silva

Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Almada

Estudo imunogenético de uma familia com LES.
Discussdo de alguns aspectos imunobiologicos
Viviana Tavares*, I. Abreu, H. Trindade, D. Ligei-
ro, A. Bastos, M. Machado Caetano, J. Canas da
Silva*

* Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Almada

** Departamento de Imunologia, Faculdade de Cién-
cias Médicas

*** Centro de Histocompatibilidade do Sul

Impacto socio-econdémico da doenga liipica
Dolores Nour

Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e Reu-
matologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

17.30-18.30 - Conferéncia de Encerramento

«Biological basis for a novel treatment of Liipus»
Dr. Werner Haas

Instituto Gulbenkian de Ciéncia

Fundacao Calouste Gulbenkian
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Resumos

REVISAO CAUISTICA DO LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
No HospitaL EGAs MONIZ

P. Nero, M. Cruz, M. Mateus, T. Mesquita, A. Alves
de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J. C. Branco
Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Introducao: O lipus eritematoso sistémico (LES)
é uma doenca sistémica autoimune que afecta
sobretudo mulheres (cerca de 90% dos doentes
em idade fértil), esbatendo-se a diferenca de
incidéncia abaixo dos 14 anos e acima dos 65.
Tem critérios de diagnéstico bem definidos, mas
pode ter um curso e um progndstico varidveis,
frequentemente imprevisiveis.

Objectivos: Caracterizar a populacdo de doentes
com diagndstico de LES actualmente seguidos na
Consulta de Reumatologia do Hospital de Egas
Moniz.

Métodos: Recolhemos os dados a partir da ana-
lise dos processos clinicos da Consulta. Foram
incluidos todos os doentes com diagndstico de
LES e registados, em cada caso, os seguintes
parametros: demogréficos, da evolugdo da doen-
¢a, as manifestacdes clinicas iniciais e cumulati-
vas, parametros laboratoriais, critérios de diag-
néstico do ACR, terapéutica e internamentos.
Resultados: S3o actualmente observados na
nossa Consulta 34 doentes com LES. Do total,
91,2% sao mulheres e 8,8% sdao homens; 33 sdo de
raca branca e 1 de raca negra (sexo feminino). A
idade média é 49,15 anos + 16,41 DP (minima de
23 anos e maxima de 86). Cinco doentes (14,6%)
nio tém qualquer escolaridade, 26,5% frequen-
taram a escola primaria, 8,8% fizeram o 9° ano,
14,6% tém o 12° ano e 14,6% terminaram um
curso superior. O tempo médio de evolucdo da
doenca foi de 7,79 anos + 7,36 DP (minimo 3
meses, maximo 24 anos). O tempo médio de
seguimento foi de 4,71 anos + 5,06 DP (minimo 1
més, maximo 24 anos). O tempo médio entre o
inicio da doenca e o diagndstico foi de 6,18 anos
+ 6,99 DP (minimo 3 meses, maximo 24 anos).
Trinta dos nossos doentes foram jd observados
em outras especialidades, sendo a Oftalmologia a
mais frequentemente solicitada. Relativamente
as manifestacdes clinicas iniciais, as mais fre-
quentes foram as musculo-esqueléticas, os sin-
tomas gerais e as mucocutaneas. Considerando
as manifestacoes de forma cumulativa, todos os

doentes tiveram sintomas gerais e uma grande
percentagem (97,1%) apresentou manifestacoes
mucocutaneas e musculo-esqueléticas. Dezano-
ve (61,3%) das mulheres com LES estavam no cli-
matério, 61,3% estiveram gravidas, 22,6% tiveram
abortos espontaneos no 1° trimestre, mas nenhu-
ma referiu mortes fetais. Trinta doentes tinham
andlises com anticorpos antinucleares (ANA)
positivos, com diferentes padroes. Os critérios de
diagnostico do ACR mais frequentemente pre-
sentes na altura do diagndstico foram: presenca
de ANA nio relacionados com farmacos (88,2%),
artrite nao erosiva (79,4%) e alteracées imunolo-
gicas (64,7%). Trinta e um (91,2%) dos doentes
estdo ou estiveram submetidos a terapéutica com
anti-inflamatoérios nao-esterdides (AINEs) duran-
te a evolucdo da doencga, 94,1% foram ou sdo
tratados com corticéides e 82,4% com terapéuti-
ca imunomoduladora. Dezoito doentes foram
internados, totalizando 40 internamentos em
varios Servicos do Hospital.

Discussdo: A nossa populacdo de doentes com
LES é quase totalmente constituida por mulheres
e por individuos de raca branca. A percentagem
de doentes com escolaridade acima do nivel
primdrio é maior do que em grupos de doentes
com outras patologias (artrite reumatéide, artro-
se, por exemplo). Alguns doentes eram jd segui-
dos por dois dos elementos da Unidade em outro
Hospital. Tal como € classicamente descrito, as
manifestacoes cumulativas mais frequentes
foram as mucocutaneas, musculo-esqueléticas e
os sintomas gerais. Alguns doentes apresentaram
ao longo do tempo manifestagées potencialmen-
te fatais que, pelas possibilidades actuais de
recurso a terapéuticas mais agressivas e eficazes,
puderam ser ultrapassadas com éxito.

MOTIVOS DE INTERNAMENTO EM DOENTES COM LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO NO INSTITUTO PORTUGUES DE
ReumaroLoaia (1993/ 2001)

P. Aratjo, A. Faustino

Instituto Portugués de Reumatologia

Objectivos: Avaliar retrospectivamente os moti-
vos de internamento dos doentes com Ltpus
Eritematoso Sistémico (LES) seguidos em consul-
ta externa do Instituto Portugués de Reumato-
logia (IPR). Permitir um estudo comparativo que
avalie uma eventual especificidade da populacao
de doentes com LES do IPR.
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Material e Métodos: Neste estudo retrospectivo
foram revistos os registos das notas de alta de 45
doentes lipicos internados no IPR desde Janeiro
de 1993 a Agosto de 2001 (inclusivé), a que corres-
ponderam 132 internamentos. Foi efectuada uma
andlise estatistica descritiva avaliando todos os
motivos de internamento dos doentes com LES.
Resultados: Nos 45 doentes ltpicos estudados,
todos pertencentes ao sexo feminino, a idade
meédia foi de 42,1 anos (minima 15 anos, maxima
76 anos). O grupo etdrio em que se observou uma
frequéncia méxima de internamentos (56%)
encontrou-se entre os 11 e os 40 anos de idade.
Durante os 8,5 anos que abrangeu este estudo
retrospectivo, registou-se um aumento progressi-
vo do nimero de doentes lipicos internados,
com 81% dos internamentos apenas nos ultimos
4,5 anos. Salienta-se nesta avaliacdo a variedade
de motivos de internamento, predominando
largamente os internamentos para intervencao
terapéutica programada (60,6%); seguem-se nas
causas de internamento os quadros clinicos a
esclarecer (23%), a agudizacao clinica (17%), e
num menor nimero de casos a abordagem de
infeccoes (7,5%). Da caracterizagdao dos doentes
lipicos internados as alteraces osteoarticulares
estiveram presentes em 24 doentes (53,3%), 0s
sinais e sintomas sistémicos em 16 doentes
(35,5%), e as alteragbes mucocutdneas em 13
doentes (28,8%). Dos internamentos motivados
por envolvimento de 6rgao, salienta-se o quadro
renal em 11 doentes (24,4%), cardiovascular em
10 doentes (22,2%) e neurolégico em 7 doentes
(15,5%).

Conclusoes: Observou-se nos tltimos anos no
IPR um aumento do niimero de internamentos
de doentes com LES, reflexo da maior prevaléncia
desta patologia na consulta externa. Tal como
descrito na literatura a maior incidéncia de casos
ocorreu no periodo fértil da mulher. Os principais
motivos de internamento foram as intervencoes
terapéuticas programadas (em virtude da impor-
tancia que estas abordagens representam actual-
mente nos casos mais graves de LES), seguido dos
quadros clinicos a esclarecer (em que um inter-
namento permite um estudo electivo e progra-
mado mais eficiente e esclarecedor). Este estudo
confirma ainda a grande variedade clinica obser-
vada nos doentes com LES, tendo as queixas
osteoarticulares, os sinais e sintomas sistémicos e
as alteracoes mucocutianeas sido as alteracoes
mais comuns. Salienta-se, por fim, um alto pre-

dominio de internamentos por envolvimento de
orgao, predominantemente renal, cardiovascular
e neuroldgico.

Uma vez que as principais manifestacoes e
gravidade de envolvimento de 6rgdao no LES sdo
susceptiveis de variar consoante o grupo popula-
cional, esta avaliacdo poderd permitir no futuro
um estudo comparativo que avalie uma eventual
especificidade da populagao de doentes com LES
do IPR.

ANALISE DOS INTERNAMENTOS DE DOENTES COM LUPUS
NOS ULTIMOS CINCO ANOS

I. Cunha, M.Rial, A. Barcelos, C. Silva, A. Brafia, M.
Salvador, M. Alexandre, L. Inés, D. Nour, P. Reis, J.
A. P, Silva, A. Malcata, A.Porto.

Hospitais da Universidade de Coimbra, Sector de
Reumatologia, Servico de Medicina III e Reumatologia.

Os autores apresentam os resultados da andlise
dos internamentos de doentes com ldpus erite-
matoso sistémico nos tltimos 5 anos, no servico
de Medicina III e Reumatologia dos HUC.
Objectivos: Andlise dos internamentos dos doen-
tes com LES , no sector de Reumatologia do Ser-
vico de Medicina III dos HUC desde Jan/95 a
Ago/01.

Material e Métodos: Estudo retrospectivo por con-
sulta dos processos tinicos dos doentes. Todos os
doentes cumpriam critérios ACR para LES e foi
aplicado protocolo previamente elaborado.
Resultados: Foram revistos 236 internamentos
de 50 doentes; 88% dos doentes eram do sexo
feminino; o n° médio de internamentos por
doente foi 4.72 + 5.1, com uma duragdo média 7.8
+ 12 dias; 89% dos doentes provieram da consul-
ta externa; o motivo de quase 50% dos interna-
mentos foi a realizacdo de terapéuticas em pulso
e 17% por agudizacdo da doenca; a idade do ini-
cio da doenga foi 29,7 anos e do diagndstico 30,4
anos; 44 dos 50 doentes apresentavam ANA’s
positivos, sendo as manifestagoes cutaneas arti-
culares e renais as mais frequentes; 63% das inter-
corréncias tiveram causa infecciosa, nomeada-
mente urindria; ndo ocorreu qualquer o6bito.
Conclusoes: LES € causa frequente de interna-
mento no sector de Reumatologia; terapéutica
em pulsos justifica aumento do n.° de interna-
mentos e diminuicdo da duracdo destes; lesdao
renal apresenta papel relevante; n.c de infeccoes
oportunistas pequeno apesar da terapéutica
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imunossupressora, contudo a suspeita de in-
feccao foi causa relativamente frequente do inter-
namento.

LES JUVENIL EM DOENTES PORTUGUESES

W. Casteldao, Helena Canhao, C. Resende, J. E.
Fonseca, J. C. Teixeira da Costa, J. A. Pereira da
Silva , M. Viana de Queiroz.

Unidade de Reumatologia e Doengcas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Introducao: O ldpus eritematoso sistémico juve-
nil (LESj) € uma doenca com critérios de diagnos-
tico bem estabelecidos. Existem varios estudos
que caracterizam a prevaléncia e as caracte-
risticas clinicas e laboratoriais da doenga; no
entanto, tém sido descritas diferencas nos pa-
droes de apresentacdo e evolucdo do LESj entre
populacoes.

Métodos: Efectudmos um estudo retrospectivo
dos doentes com LESj seguidos na Consulta de
Reumatologia Pedidtrica do Hospital de Santa
Maria e que satisfaziam os critérios de diagndsti-
co para LES da ARA revistos em 1982.
Resultados: Dos 25 doentes com LESj, 23 (92%)
eram do sexo feminino e 2 (8%) do sexo masculi-
no. A idade média de inicio da doenca foi de
11.843.6 (2.5-16) anos e a idade média no diag-
noéstico de 12.9+3.6 (6-19) anos. A média do
tempo de seguimento foi de 6.5+3.5 (0.5-14) anos.
As caracteristicas clinicas mais frequentes du-
rante a evolucdo da doenca foram artrite em 21
doentes (84%), rash malar em 19 (76%), envol-
vimento renal em 14 (56%), aftose oral em 13
(52%), vasculite cutanea em 13 (52%), fotosen-
sibilidade em 11 (44%), envolvimento do sistema
nervoso central (SNC) em 9 (36%), livedo reticula-
ris em 9 (36%), hipertensao arterial em 8 (32%),
serosite em 5 (20%), insuficiéncia renal em 5
(20%) e sindrome de Sjogren secunddrio em 1
(4%). Dezoito doentes (76%) apresentavam
alteragcdes hematoldgicas e 7 (28%) sindrome de
anticorpos antifosfolipidos. Vinte e cinco (100%)
doentes apresentavam anticorpos (ac) antinu-
cleares positivos, 20 (80%) hipocomplementé-
mia, 21 (84%) titulos elevados de ac antiDNAds, 9
(36%) ac anti-cardiolipina, 6 (24%) anticoagu-
lante lipico positivo, 5 (20%) ac anti-Sm positivo,
4 (16%) ac anti-SSA/Ro positivo, 4 (16%) ac anti-
-RNP positivo e 3 (12%) ac anti-SSB/La positivo.
Todos os doentes com sindrome de anticorpos

antifosfolipidos (7) apresentavam ac antifosfoli-
pidos positivos e 5 anticoagulante Itipico positivo.
A idade média de inicio do LES em doentes com
envolvimento do SNC foi de 10.3+4.5 (2.5-16)
anos. Os sintomas predominantes foram convul-
soes (4 doentes), cefaleias (3 doentes), sindrome
organo-cerebral (2 doentes), coreia (1 doente) e
nevrite 6ptica (1 doente). A idade média de inicio
do LES em doentes com envolvimento renal foi
de 12.3+3.1 (6-16) anos. Cinco (35.7%) desen-
volveram insuficiéncia renal. Actualmente 64.7%
dos doentes estio medicados com corticoste-
réides, 35.3% com antimaldricos, 29.4% com aza-
tioprina e 5.9% com micofenolato mofetil; 35.3%
nao fazem terapéutica.

Discussao: As caracteristicas clinicas e serologi-
cas estdo de acordo com o descrito para o LES;j
em outros paises europeus. No entanto, encon-
trdmos uma maior proporc¢ao sexo feminino/se-
xo masculino (11.5:1) e uma frequéncia menor de
envolvimento do SNC e renal comparativamente
a outros estudos. Se compararmos a nossa popu-
lacdo de criancas com a nossa populacdao de
doentes ldpicos adultos!, os doentes com LES
juvenil tém mais frequentemente envolvimento
hematolégico (72/50.2%), renal (56/26.7%) e do
SNC (36/10.6%), bem como vasculite (52/18.8%),
sindrome de ac antifosfolipidos (28/4.3%) e
envolvimento cutaneo (76/60%). O envolvimento
articular (84/91%) e o sindrome de Sjogren
secundario (4/11.4%) foram menos frequentes na
populacao juvenil.

Referéncia: 1. Rheumatology in Europe 1998; 27
(sup 2): 142

ANTICORPOS ANTI-FOSFOLIPIDOS E SUAS MANIFESTAGCOES
CLINICAS: ESTUDO DE UMA POPULAGAO PORTUGUESA

C. Macieira*, M.]. Santos**, J. Canas da Silva**,
M. Viana de Queiréz*

* Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Meta-
bélicas, Hospital de Santa Maria

** Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta

O reconhecimento da presenca de anticorpos
anti-fosfolipidos (AAFL) nos doentes com lipus
eritematoso sistémico (LES) e a sua traducgao cli-
nica (existéncia ou nao de sindrome de anticor-
pos anti-fosfolipidos associado), pode ser deter-
minante para uma correcta orientacao terapéuti-
ca e previsao de prognostico.

Com o objectivo de caracterizar as manifesta-
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c¢oes clinicas associadas a presenca de AAFL, foi
efectuada uma avaliagdo retrospectiva de 356
doentes seguidos na consulta de Reumatologia
dos Hospitais de Santa Maria e Garcia de Orta
com o diagnéstico de LES ou sindrome dos anti-
corpos anti-fosfolipidos (SAAFL) primdrio. Os
resultados obtidos foram lancados em base de
dados especialmente elaborada para o efeito.

Identificaram-se 83 doentes com AAFL posi-
tivos. Destes, 76 tinham o diagnéstico de LES
(21,7% do total dos doentes com ldpus) e 7 ti-
nham SAAFL primadrio. A distribuicdo por sexos
revelou que 96,2% eram mulheres, maioritaria-
mente de raca branca, sendo a média de idade
39,9 anos. A maioria da populacdo em estudo era
proveniente da regiao de Lisboa (65,8%).

As manifestacgoes clinicas mais frequentes nos
doentes com AAFL foram os abortos espontaneos
(45,3%), a trombocitopénia (40,5%) e as trombo-
ses venosas dos membros inferiores (32,0%).

Foi avaliada a coexisténcia de factores de risco
para doenga vascular, tendo sido a hipertensao
arterial o mais prevalente (27,8%).

O anticoagulante lipico foi positivo em 49,4%
dos doentes, enquanto que o anticorpo anticardio-
lipina foi positivo na maioria daqueles (88,6%).

A terapéutica preferencialmente instituida foi
a antiagregacao plaquetdria (45,6%). Apenas em
28,3% dos doentes com SAAFL foi instituida anti-
coagulacao oral.

O follow-up médio da populacdo estudada foi
de 6,6 anos, assinalando-se como sequelas im-
portantes a hemiparésia, o sindrome demencial e
a amaurose.

A determinacdo dos AAFL parece ser particu-
larmente importante em mulheres com LES em
idade fértil, visto a patologia da gravidez ter sido
a mais frequente na populacdo estudada e esta
poder ser prevenida com a instituicao atempada
de terapéutica adequada.

PROTOCOLO DE MONITORIZACAO DE CLINICA DO LES
Luis C. Miranda, J. E. Fonseca, H. Canhao, C. Re-
sende, E. Simoes, J. A. Pereira da Silva, M. Viana
de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabd-
licas, Hospital de Santa Maria, Lisboa e Instituto Por-
tugués de Reumatologia, Lisboa

O LES é uma doenca autoimune multisistémica
que, pela sua gravidade, deverd ser encarada

como uma prioridade de diagndstico e segui-
mento numa unidade de Reumatologia.

Sabemos que a avaliagdo protocolada diminui
riscos de erro e melhora o progndstico a longo
prazo dos doentes reumatolégicos em geral, pelo
que a criacdo de consultas de sub-especialidade
protocoladas serda fundamental ao desenvol-
vimento da qualidade assistencial em Reuma-
tologia.

Propde-se um protocolo de avaliacdo e segui-
mento de doentes com LES tendo como base
uma avaliacdo clinica, laboratorial e a aplicagao
de duas escalas internacionalmente aceites: o
SLEDAI e o SLICC.

Tal protocolo permitira:

v Comparacdes de resultados entre instituicoes

Vv Avaliacdo prospectiva dos doentes

v Uniformizar a avaliacdo clinica e laboratorial

v Monitorizacao clinica e terapéutica

v Colaboragao inter-institucional

vV Formagao dos Internos

v Controle de qualidade

vV Redugio do tempo em actividades administra-
tivas

v Apresentacao periddica de resultados

TROMBOCITOPENIA «REFRACTARIA» EM DOENTES COM
LES — APRESENTACAO DE DOIS CASOS CLINICOS

E Godinho, M. J. Santos, P Gongalves, E M.
Pimentel dos Santos, V. Tavares, J. Canas da Silva

Hospital Garcia de Orta, Almada.

A trombocitopénia dos doentes com Lipus é ha-
bitualmente discreta, com valores de plaquetas
entre 100 a 150 mil. Valores inferiores a 50 mil
ocorrem em apenas 10% dos doentes. Sdo varios os
mecanismos responsdveis pela trombocitopénia
nesta doenca. O principal é o aumento da des-
truicdo por anticorpos anti-plaquetdrios; outros
mecanismos sdo a diminuicdo da produgao pelos
farmacos imunossupressores e o aumento do con-
sumo devido a microangiopatia trombédtica.

O tratamento passa pelo uso da Prednisona na
dose de 1 mg/kg ao qual a maioria dos doentes
responde em 1 a 8 semanas. Se ndo houver res-
posta, podem considerar-se, consoante a gravi-
dade do quadro clinico e as restantes manifes-
tagdes associadas, outras terapéuticas imunos-
supressoras como a Azatioprina, Ciclofosfamida
e a Imunoglobulina.

Reportamos dois casos clinicos de doentes
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com LES e trombocitopénia acentuada; um dos
doentes apresentava também SAE A tromboci-
topénia foi, em ambos os casos, resistente as te-
rapéuticas utilizadas neste tipo de situacoes. Veri-
ficou-se em ambos a existéncia de uma coa-
gulopatia de consumo contribuindo para a per-
sisténcia de plaquetas baixas.

FACTORES DE RISCO CARDIOVASCULARES

L. C. Miranda, M. J. Mediavilla, M. Parente, A.
Faustino e E. Simoes

Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Introducao: Tem-se descrito em diversos traba-
lhos, desde hd alguns anos, uma distribui¢ao bi-
modal da mortalidade nos doentes com LES; tal
distribuicdo relaciona-se com a actividade da
doenca inicialmente e, posteriormente, pela pre-
senca de aterosclerose precoce e, com isso, de
eventos cardiovasculares.

A dislipidémia pode ser a causa principal de
aterosclerose precoce no LES; sendo detectada
em cerca de 50% dos doentes, algumas das vezes
estas alteracoes podem estar relacionadas com a
presenca de sindrome nefrético e/ou de insufi-
ciéncia renal ou, ainda, com o uso de certas dro-
gas (ex. corticosteréides/antihipertensores).
Objectivos: Avaliar descritivamente numa popu-
lacdo de doentes com LES a presenca de factores
de risco cardiovascular conhecidos.

Material e Métodos: Foram selecionadas 36 mu-
lheres cumprindo os critérios de Liupus do ACR,
todas avaliadas por um sé investigador.

Determinou-se o valor sérico de perfil lipidico
e a presenca e titulo de anticorpos anticardio-

lipina (IGG,IGM) e de anticoagulante lipico,
todos efectuados pelo mesmo laboratério.

Foi determinado o peso, o indice de massa cor-

poral e o consumo de tabaco e élcool.
Resultados: Idade — 48,31+14,28 (24,70); meses de
evolucdo da doenca - 131,38+103,07 (8-360);
3 em 36 doentes fumavam (igual ou menos que
20 cigarros); apenas uma doente apresentava
consumo de alcool regular (baixo).
Conclusées: O risco de eventos cardiovasculares
estd intimamente relacionado com a presenca de
dislipidémias e com o excesso de peso. Se a estes
se juntar o perfil imunolégico e algumas das tera-
péuticas cronicas efectuadas podemos afirmar
que o reforco das medidas preventivas terd de ser
enfatizado numa populagao de doentes com LES,
por forma a minimar o risco de acidentes vascu-
lares relacionados com a aterosclerose precoce.

COMPLICACOES E DOENCAS ASSOCIADAS AO LES
Margarida Mateus, P. Nero, M. Cruz, T. Mesquita,
A. Alves de Matos, J. B. Pimentao, A. Rosa, J.C.
Branco.

Unidade de Reumatologia do Hospital de Egas Moniz,
Lisboa

Introducao: O LES como doenca sistémica de
cardcter imunolégico, pode envolver qualquer
orgao, especialmente numa fase avancada. Apesar
da melhoria da sobrevida dos doentes com LES
nas ultimas décadas, a taxa de mortalidade con-
tinua a ser quase 3 vezes superior a da populagdo
geral. As causas de morte estdo essencialmente
relacionadas com o processo de evolucdo da
doenga e com as complicagcoes associadas a te-
rapéutica. Por ou-

Parametros avaliados

% de alteracoes

tro lado, existem

IMC = 25,57+4,32 (16, 33)

63,8% — excesso de peso (19,4% obesidade)

doengas, algumas

TG = 100,56 +/-41,36 (31,218)

1/36 >200 mg/dl

também de ca-
racter auto-imu-

Colest Total = 202,78 +/-44,9 (125, 304)

17/36 (47.2%) >200 mg/d|

ne, que surgem

Colest Est = 144 +/-33,15 (87,213)

com alguma fre-

HDL = 54,64 +/-19,7 (32, 147)

3/36 (8,3%) <35 mg/d|

quéncia associa-
das ao LES e que

LDL = 130,67 +/-39,78 (60, 235)

4136 (11,1%)>175 mg/d

condicionam a

VLDL = 21,03 +/-8,42 (7, 44)

3/36 (8,3%)>35 mg/d|

sua evolucdo e

ACA - 1gG = 13,2 +/-31,82 (1,8-153)

7136 (19,4%)

prognéstico. E,
assim, importan-

ACA - 1gM =10,09 +/-21,49 (1,9-116,6)

6/36 (16,6%)

te conhecermos

Anticoagulante Lupico

2/36 (5,5%)

melhor na nossa
populacido que
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complicacoes e doencas associadas ao LES exis-
tem, para melhor orientarmos os nossos doentes.
Objectivos: Os autores pretendem caracterizar as
complicacoes e doencas associadas ao LES na
populacdo de doentes com diagnéstico de LES
que actualmente é seguida na consulta de
Reumatologia do HEM.
Material e métodos: Foi elaborado um questio-
ndrio e os dados foram recolhidos dos processos
clinicos da consulta e do internamento. Foram
incluidos todos os doentes com diagndstico de
LES e registados os dados demograficos, as mani-
festacoes clinicas iniciais e cumulativas, os dados
referentes a evolucdo da doenca, os parametros
laboratoriais, os critérios de diagnéstico do ACR,
a terapéutica e a informacao referente aos inter-
namentos. A andlise estatistica dos dados foi
efectuada com recurso ao programa SPSS.
Resultados: Dos 34 doentes com diagndstico de
LES actualmente seguidos na nossa consulta,
19 referiram efeitos adversos ligados a farmacos
que fazem parte da terapéutica habitual desta
patologia, nomeadamente os AINE, corticéides,
anti-palddicos de sintese, citotéxicos e outros uti-
lizados nas doencas ou complicacdes associadas,
como antibiéticos e antidepressivos. Os efeitos
secundarios registados para os AINE foram exan-
tema, toxidermia, edema da glote, dispepsia e
elevacdo das transaminases. HTA, cataratas, dia-
betes mellitus, glaucoma, facies cushingoéide,
herpes labial, miopatia, foram algumas das com-
plicacoes atribuidas aos corticéides. A hidroxi-
cloroquina e a azatioprina também tiveram a sua
quota parte de responsabilidades nas compli-
cacOes terapéuticas, respectivamente hiperpig-
mentacao, diminuicdo do indice de Arden e diar-
reia para o primeiro firmaco e hepatite téxica
para o segundo. Dos doentes que realizaram pul-
sos de ciclofosfamida, uma doente sofreu uma
menopausa precoce. Das complicacdes decor-
rentes da doenca em si, foram registadas as
seguintes: necrose asséptica bilateral da cabeca
femoral, necrose digital, amaurose bilateral como
consequéncia de vasculite retiniana, hipertensao
pulmonar e insuficiéncia renal. As infec¢oes doc-
umentadas — sépsis, pielonefrite, infeccdes uri-
ndrias baixas e candidiase oral - ndo foram segu-
ramente atribuidas aos efeitos secunddrios dos
farmacos, pelo que foram incluidas neste grupo.
Nao existem mortes atribuidas ao LES ou suas
complicagoes.

No que diz respeito as doencas associadas ao

LES, nos nossos doentes foram encontrados 17
com depressdo, 6 com sindrome de Sjogren, 5
com fibromialgia, 3 com sindrome de anticorpo
anti-fosfolipido, 1 com artrite reumatéide e 1 com
hipotiroidismo e hiperparatiroidismo auto-
-imunes. Foram ainda analisadas outras doencas
que, pelas suas caracteristicas, complicam e/ou
influenciam o progndéstico e escolha terapéutica.
Assim, 11 dos doentes apresentavam HTA nao se-
cunddria a terapéutica, 7 apresentavam disli-
pidémia, 2 tinham o diagnéstico de DM e a osteo-
porose estava documentada em 5 doentes.
Conclusoes: Na nossa populagdo de doentes com
LES as complicagoes terapéuticas foram essen-
cialmente atribuidas aos corticéides e AINE e as
complicacGes consequentes da doenca, apesar
do baixo nimero, foram graves. As doencas asso-
ciadas encontravam-se em conformidade com o
descrito na literatura.

LUPUS E LESAO RENAL E TRATAMENTO COM IMUNOSSU-
PRESSORES

Candida Silva, Barcelos A., Inés L. S., Santos M. J.,
Branha A., Alexandre M., Real M., Cunha I., Nour
D., Reis P, Da Silva J. A. P, Malcata A., Porto A.
Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e
Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

Fundamentos e Objectivos: O tratamento da
nefrite lipica mantém-se controverso, mas o far-
maco mais aceite é a ciclofosfamida. O protocolo
de referéncia é o do National Institute of Heath.
Desde 1992 o nosso servico tem vindo a realizar o
tratamento da nefrite ltipica com um protocolo
semelhante. O objectivo do nosso trabalho é
avaliar a eficdcia deste tratamento nos nossos
doentes e determinar a frequéncia e a gravidade
dos efeitos secundarios.

Material e métodos: Os 27 doentes com nefrite
lipica comprovada por bidpsia, tratados no
nosso servico entre 1992 e Setembro de 2001
foram incluidos. Os doentes receberam uma dose
de 0.5 g/m? de ciclofosfamida, associada a corti-
costerodides orais e endovenosos.

Foi efectuado o estudo retrospectivo dos dados
clinicos e laboratoriais. A evolucdo para in-
suficiéncia renal e as infec¢oes foi registada.
Resultados: Os 27 doentes sdo 24 mulheres e 3
homens. A duragao média da doenca foi de 3.29
(£ 5.1) anos. Pela classificacdo da OMS, 22 apre-
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sentavam classe 1V, 2 tipo III, 1 TipolII /1V, 1 tipo
IV/V e 1 tipo V. As caracteristicas clinicas da
doenca foram registadas. A média de pulsos reali-
zados foi de 10.55 (+ 3.92). Houve melhoria signi-
ficativa nos parametros laboratoriais (protei-
nuria, C3, C4). O nivel de creatinina melhorou,
mas de forma menos significativa.

Uma doente abandonou os pulsos por intole-

rancia gastrointestinal e 2 doentes por ndo existir
resposta. Uma doente tem insuficiéncia renal ter-
minal, outra tem insuficiéncia renal. Uma doente
com insuficiéncia renal faleceu (de causa desco-
nhecida), 3 anos apds a suspensdo dos pulsos.
Nao existiram infeccdes graves, apesar de terem
sido registadas 19 infecgoes.
Conclusoes: O tratamento foi relativamente efi-
caz nestes doentes, com uma boa tolerancia. Nao
foram registados, até ao momento, efeitos se-
cunddrios graves.

POLIMIOSITE E DERMATOMIOSITE NOS ULTIMOS 10 ANOS:
CARACTERIZACAO CLINICA E AVALIAGAO DA TERAPEUTICA
E PROGNOSTICO

Catarina Resende, H. Canhao, J. E. Fonseca, W.
Castelao, C. Macieira, J. C. Teixeira da Costa, J. A.
Pereira da Silva, M. Viana de Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Resumo: A Dermatomiosite (DM) e a Polimiosite
(PM) sdo doencas difusas do tecido conjuntivo,
raras, definidas com base em critérios de diag-
néstico propostos por Bohan e Peter em 1975. Em
Portugal hd poucos dados disponiveis sobre estas
patologias e sdo pouco conhecidas as caracteris-
ticas clinicas e laboratoriais dos doentes por-
tugueses com DM/PM.

Avaliaram-se 21 doentes com o diagnéstico
definitivo de PM/DM seguidos regularmente na
consulta de Reumatologia do Hospital de Santa
Maria, nos ultimos 10 anos. Os doentes foram di-
vididos de acordo com os 5 subgrupos de diag-
nostico e foram avaliadas as caracteristicas de-
mogréficas, manifestacoes clinicas, expressao
laboratorial, marcadores serolégicos, caracteristi-
cas electromiogréficas e histolégicas. Avaliaram-
-se ainda a eficdcia da terapéutica e a evolucao
clinica, estabelecendo correlacées com os facto-
res de progndstico.

Os nossos resultados revelaram dois picos de
incidéncia da idade de inicio da doenga e um pre-

dominio do sexo feminino. A diminuicao da forca
muscular proximal, mialgias, artralgias, disfagia,
envolvimento pulmonar e nos casos de derma-
tomiosite, o rash cutineo, foram as manifesta-
¢oes clinicas mais frequentemente encontradas.
A associacdo a neoplasia foi encontrada em 1
(4.8%) caso com DM. No nosso trabalho
documentamos que uma terapéutica instituida
precocemente e em doses eficazes, controla a
situagdo clinica aguda e melhora o prognéstico a
longo prazo. No entanto os efeitos adversos asso-
ciados, nomeadamente da corticoterapia em
altas doses, quer nos adultos, quer, sobretudo, em
criancas, implica ndo s6 o estabelecimento crite-
rioso do diagnéstico como a vigilancia apertada
destes doentes. A introducdo de imunossupres-
sores, dos quais se destacam a azatioprina e o
metotrexato, revelou-se eficaz no controlo da
doenca e com efeito poupador de corticosteroi-
des. A hidroxicloroquina foi ttil no controle das
manifestacoes cutaneas, em particular na der-
matomiosite juvenil.

Apesar de se ter registado uma boa evolucdo
na maioria dos doentes, 4 (19%) faleceram e 2
(9,5%) mantiveram-se refractdrios. Este facto
traduz a grande diversidade progndéstica da
doenca. Permanece por encontrar um marcador
clinico ou de outra natureza que possa prever a
evolucao da doenca, pelo que se deverd incre-
mentar nos préximos anos um esforco investiga-
cional neste sentido.

DOENCA DE STILL DO ADULTO: MANIFESTACOES, CURSO
CLINICO E TRATAMENTO

Graca Sequeira, Fernando Saraiva, Aurora Mar-
ques, José Carlos Romeu, Teixeira da Costa, M.
Viana Queiroz

Unidade de Reumatologia e Doencas Osseas Metabéli-
cas, Hospital de Santa Maria

Resumo: Os autores procederam a revisio da his-
toria natural de 9 doentes com Doenca de Still do
Adulto (DSA). Dividiram os doentes de acordo
com padrbes de evolucdo clinica e avaliaram
multiplos parametros como as alteragdes labora-
toriais mais frequentes, imagens radioldgicas,
complicagdes, terapéutica e prognostico.

PROLACTINA E ACTIVIDADE DA DOENCA NO LES
L. C. Miranda, M. Parente, M. J. Mediavilla, A.
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Faustino e E. Simoes
Instituto Portugués de Reumatologia, Lisboa

Introducao: Diversos estudos tém vindo desde ha
alguns anos a correlacionar a presenca de va-
lores séricos de prolactina com a actividade de
doencas autoimunes, principalmente o LES.

Tal relacdo é explicada pela actividade imu-
noestimuladora da prolactina, devido ao facto de
esta hormona se relacionar intimamente com o
sistema autoimune.

Objectivos: Determinar numa populagao por-
tuguesa de doentes com LES a relagcao entre os
niveis séricos de prolactina e a actividade da
doenca.

Material e Métodos: Foram selecionadas 36 mu-
lheres cumprindo os critérios de Lipus do ACR,
avaliadas no seu conjunto por um sé investiga-
dor.

Determinou-se o valor sérico de prolactina,
efectuado pelo mesmo laboratério. Calcularam-
-se 4 indices de actividade da doenca - SIS,
ECLAM, SLEDAI e SLAM.

Avaliaram-se outros parametros laboratoriais
da doenca.

Resultados: Idade - 48,31+14,28 (24,70); Niveis de
prolactina - 13,72+5,31 (5,16-24,4); Meses de
evolucdo da doenca - 131,38+103,07 (8-360).

Conclusoes: Apesar de nao existir significancia
estatistica entre os diversos parametros avaliados
e os niveis séricos de prolactina, € de referir a cor-

relacdo negativa e perto da significincia em
relagdo aos valores do complemento, uns dos
marcadores biolégicos mais fidedignos da activi-
dade lipica; valores mais elevados de prolactina
surgem aqui em doentes com menores valores de
complemento, nomeadamente C4.

UM CASO DE LUPUS-LIKE INDUZIDO PELO INFLIXIMAB
EM. Pimentel dos Santos, E Godinho, M.]. Santos,
V. Tavares, J. Canas da Silva

Servigo de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta

Diversos farmacos tém sido responsabilizados
pelo desencadear da formacao de auto-anticor-
pos e mesmo de quadros lupus-like.

As novas terapéuticas biolégicas, recentemen-
te introduzidas no tratamento da Artrite Reuma-
téide, podem igualmente ser associadas a estas
alteracdes, embora sejam poucos 0s casos
descritos.

Relatamos o caso de uma doente com Artrite
Reumatéide que nove meses apo6s o inicio da
terapéutica com Infliximab, desenvolveu um
quadro lupus-like, traduzido por manifestacoes
cutaneas, com ANAs e anticorpos anti-DNA em
titulos elevados. Estas alteracoes regrediram com
a interrupcao da terapéutica.

ESTUDO IMUNOGENETICO DE UMA FAMILIA coM LES.
DISCUSSAO DE ALGUNS ASPECTOS IMUNOBIOLOGICOS.

Parimetros Correlacio com Viviana Tavares*, I. Abreu**, H. Trindade**,
Avaliados a Prolactina D. Ligeiro***, A. Bastos**, M. Machado Caetano**,
Actividade — escala | r= 0,153 p=0,372 J. Canas da Silva® , ,
* Servico de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta,
Actividade — escala 2 r=-0,111 p=0,520 Almada
EAV global (médico) r=-0,129 p=0,432 ** Departamento de Imunologia, Faculdade de
EAV dor r=-0,210 p=0218 Ciéncias Médicas o
*** Centro de Histocompatibilidade do Sul
EAV doenca r=-0,185 p=0,28I
SLEDAI r=-0,006 p=0,973 Embora a agregacao familiar do LES seja cada vez
SIS r= 0,168 p=0,329 mais descrita, continua a ser ainda uma situagao
relativamente incomum. Apresentamos o estudo
SLAM r=0,032 p=0,855 de uma familia onde 4 membros (3 mulheres e 1
ECLAM r=0,089 p= 0,604 homem), familiares de primeiro grau, tinham o
VS r=0,I54 p=0,37] diagnoéstico de LES. Foi feito o estudo imuno-
genético destes doentes e dos familiares de 1° e 20
CH1%0 r=-0232 p=0,174 grau que ndo apresentavam qualquer manifes-
C3 r=-0,292 p=0,083 tacdo clinica. Foram doseados os factores
C4 r=-0,304 p=0,072 reumatoides, ANA, anti-DNA (nDNA, dsDNA,
DNAm), ENA (RNP, Sm, SSA, SSB), ac. anti-neu-
I ORGAO OFICIAL DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE REUMATOLOGIA - ALCTA REUM PORT. 2001:26:297-308 I

307



REUNIAOD MONOTEMATICA «LUPUS E OUTRAS DOENCAS DO TECIDO CONJUNTIVO»: RESUMOS

ronais (ac-antineuronios, anti-MAG e anti-gan-
gliosideos), anticoagulante lipico e anticardio-
lipina, ANCA (PR3 e MPO), e ac. antiroglobulina e
anti-microssomais. Foram doseadas as frac¢oes
do complemento e foi feito o estudo dos loci A, B
e DRB1 do CMH. Para além dos doentes ja con-
hecidos encontramos 3 familiares com alteragoes
imunolégicas, sendo que num deles estas eram
mais numerosas (factores reumatdides, ANA,
Anti-DNA, anti-nucleossoma, anti-SSA, anti-SSB,
anticardiolipina e frac¢ées do complemento
baixas). Relativamente ao estudo genético ndo
encontrdmos um padrao de susceptibilidade que
explicasse a agregacdo familiar. Os resultados
encontrados estdo de acordo com o habitual-
mente descrito na literatura, em que existe uma
grande heterogeneidade imunogenética que
poderd explicar a diferenca de quadros clinicos
existente numa mesma familia.

IMPACTO SOCIO-ECONOMICO DA DOENGA LUPICA
Dolores Nour, P. Reis, C.Silva, L. Inés, A. Malcata,
A. Porto

Sector de Reumatologia, Servico de Medicina III e
Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra,
Coimbra

O Iipus eritematoso sistémico afecta, preponde-

rantemente, mulheres jovens e que estdo numa
fase produtiva da vida.

Os autores apresentam os resultados prelimi-
nares da avaliacao de 35 doentes portadores de
LES, seguidos nas consultas externas de Reumato-
logia, que responderam a um questiondrio de im-
pacto da artrite (AIMS). Aplicou-se a estes doentes
um inquérito de avaliacdo de dano acumulado
(SLICC), com a finalidade de correlacionar as
duas escalas (impacto X indice de cronicidade).

Dos 35 doentes avaliados, 34 eram do sexo
feminino e 1 do masculino; a idade de inicio da
doenca estava entre os 13 e os 31 anos; o tempo
de doenga situava-se entre os 3 e 30 anos; 31 ti-
nham grau de escolaridade inferior a 7 anos; o
rendimento familiar da maior parte era inferior a
200 contos/més; a maioria apresentava uma pon-
tuacao total do SLICC entre 0 e 3.

Nao foi possivel obter uma correlacao com sig-
nificado estatistico entre o AIMS global ou alguns
dos seus componentes e o SLICC neste grupo de
doentes. Isto deve-se, em parte, a0 pequeno n.°
de doentes e também a utilizacdao de uma escala
de impacto desenhada para avaliar doentes com
artrite. De qualquer forma, os autores conside-
ram ttil a avaliagdo do impacto social e econémi-
co que o lipus impde aos portadores desta pa-
tologia e planeiam uma avaliacdo prospectiva
que englobe um maior niimero de doentes.
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