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EDITORIAL

As manifestagGes sistémicas da artrite reumatdide sdo muito polimor-
fas e envolvem praticamente todos os aparelhos e sistemas, tornando intei-
ramente justificadvel a denominacao mais actual de doenga reumatdide.

Pela sua importéncia, vamos abordar as manifestagées cardio-pul-
monares.

O envolvimento cardiaco na artrite reumatdide pode ser ocasionado
pelo aparecimento de nédulos reumatdides, ou ser secundério ao processo
inflamatdrio cronico inespecifico. Ambos os tipos de lesdo podem afectar
o pericardio, o endocdrdio, o miocérdio, as estruturas valvulares (mitral,
adrtica, pulmonar e tricuspida por ordem decrescente de frequéncia) e as
artérias corondrias.

Os estudos necropsicos permitiram verificar que os granulomas reu-
matdides surgem em 1% a 3% dos casos; a pericardite em 11% a 50%
dos doentes; a miocardite em 4% a 20% dos doentes; a arterite coronaria
em 20% dos casos e as valvulites agudas e cronicas em 5% dos doentes.

Recentemente tem-se utilizado a cintigrafia com o Télio 201 para
estudo do desenvolvimento do miocardio na artrite reumatédide. Num tra-
balho efectuado em 34 doentes com artrite reumatdide mas sem sintomas
ou sinais clinicos de cardiopatia (12 homens e 22 mulheres com idades
inferiores a 50 anos, sendo 23 sero-positivos para os factores reumatdides
IgM e 11 sero-negativos), Caputo e col. (1982) detectaram a presenga de
dreas sem captacao de isctopo radioactivo em 13 dos 23 doentes sero-
-positivos e em nenhum dos 11 doentes sero-negativos, o que demonstra
que o envolvimento cardiaco é mais precoce do que se pensava.

No sistema de conducdo os nédulos reumatéides podem originar alte-
ragées que vao desde o bloqueio completo do ramo esquerdo do feixe de
His até arritmias graves e mortais.

Ao nivel dos folhetos valvulares os nédulos reumatdides sdo suscepti-
veis de originar principalmente insuficiéncia adrtica e/ou mitral, visto serem
as estruturas destas valvulas as mais frequentemente atingidas. Estas insu-
ficiéncias valvulares podem ser hemodinamicamente importantes e obrigar
a plastia valvular
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A arterite corondria envolve quase sempre as artérias de pequenco calibre,
ainda que raramente possa afectar as artérias corondrias principais e pre-
cipitar um enfarte do miocérdio.

A frequéncia da pericardite na clinica é muito mais baixa do que na
necropsia. Estudando 100 doentes com artrite reumatoide com problemas
articulares suficientemente graves para justificarem hospitalizacédo, Cathe-
cart (1962) detectou a existéncia de pericardite em 10% dos doentes. Des-
tes 10 doentes, 7 estavam completamente assintomaticos ndo obstante
todos eles apresentarem atrito pericdrdico a auscultagcédo. Neste trabalho, a
autopsia de 15 doentes que vieram a falecer revelou pericardite em 6, isto
é, em 40% dos casos.

Nos ultimos anos a ecocardiografia permitiu detectar pericardite reu-
matdéide numa frequéncia comparavel a verificada na necrépsia.

O derrame pericardico nos doentes reumatdides apresenta um aumento
da concentragdo da globulina y, e uma diminuigdo da glicose e do comple-
mento hemolitico total. A leucocitose pode estar presente em alguns casos,
bem assim os factores reumatoides e os imunocomplexos. Recentemente
Andreis e Hurd (1977) detectaram a presengca de uma linfosina, o factor
de inibicao da migragdo dos macréfagos (M.I.F.) no liquido pericardico de
um doente. A maior parte dos derrames pericdrdicos curam com o repouso
e os anti-inflamatdrios ndo esterdides. Em alguns casos, contudo, podem ser
necessarios os corticoesteréides, a pericardiocentese ou mesmo a pericar-
diectomia. A dose dos ‘corticosteréides deve ser da ordem dos 30 a 40 mg/
didrios durante um periodo oscilando entre duas a quatro semanas. A pe-
ricardiocentese pode ser utilizada com fins diagndsticos ou ser exigéncia
terapéutica se houver suspeita de tamponamento cardiaco. A pericardiecto-
mia deve ser efectuada se os derrames pericérdicos sdo recorrentes, ou se
surgirem sinais de pericardite constritiva. O tamponamento cardiaco foi
relatado em 20 casos de artrite reumatdide, — tendo os corticoesterdides
pouco interesse nestas situagbes. Ocasionalmente a aspiragdo do liquido
pericardico pode ser benéfica, embora seja tecnicamente dificil em virtude
do fluido ser espesso e estar loculado, sendo a pericardiectomia quase sem-
pre necessaria. 'A pericardite constritiva é mais comum do que o tampona-
meno cardiaco e o unico tratamento eficaz é a pericardiectomia.

As lesées pulmonares na artrite reumatdide podem ser «especificas»
(pleurisias com ¢ sem derrame, nddulos, sindroma de Kaplan, fibrose inters-
ticial difusa e hipertensdo arterial pulmonar), e «inespeciﬁcas» ( asma, pneu-
monia e outras infecgbes respiratdrias agudas, bronqu:te crénica, pneumo-
conioses, etc).

O derrame pleural é provavelmente a complicagdo pulmonar mais co-
mum. Nos exames necrépsicos mais de 40% dos doentes com artrite reu-
matdide apresentam aderéncias pleurais, por vezes extensas.

O derrame pleural é mais frequente nos homens do que nas mulheres,
principalmente depois dos 45 anos de idade.

E quase sempre assintomatico, unilateral, de pequeno volume e surge
por via de regra nas artrites reumatdides de longa duracao, ainda que possa
surgir presentemente no decurso da doenga ou constituir mesmo a sua ma-
nifestacdo inicial.
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O liquido pleural tem caracteristicamente concentragbes baixas de gli-
cose, e que também pode acontecer na tuberculose e nas neoplasias. Con-
tudo, nestas duas eventualidades a bacteriologia e a citologia permitem che-
gar ao diagndstico, o 'que equivale a pensar que um liquido pleural com gli-
cose baixa, ndo purulento e negativo para as bactérias e as células neopla-
sicas é provavelmente de origem reumatdide. A hipocomplementemia pode
constituir um dado adicional para o diagndstico diferencial da artrite reu-
matdide com as neoplasias, a tuberculose e outras situagées como, por
exemplo, a insuficiéncia cardiaca congestiva. Podem encontrar-se também
no liquido do derrame niveis elevados de dehidrogenase lactica, de lipidos,
e presenga de ragocitos. Podem igualmente detectarem-se factores reuma-
téides, mas a sua presenca nao tem valor diagndstico visto estas imunoglo-
bulinas poderem estar ausentes nos derrames reumatdides e presentes em
doentes com outras patologias. Por via de regra as células mais frequentes
sdo os linfécitos, embora em alguns casos predominem os leucécitos poli-
morfonucleares. A bidpsia pleural sé raramente revela nédulos reumatéides.
Na maior parte dos casos o derrame pleural resolve-se espontaneamente,
mas em alguns casos de artrite reumatdide em actividade podem ser neces-
sarios os corticoesterdides e aspiragoes repetidas.

Os noédulos constituem uma das manifestagbes pulmonares mais co-
muns. Surgem mais frequentemente em doentes com nddulos sub-cuténeos
e titulos elevados de factores reumatdides. Sdo quase sempre muiltiplos,
e quando solitérios levantam problemas de diagnéstico diferencial dificil com
a tuberculose pulmonar, até porque podem cavitar, e com o carcinoma do
pulméao. Ha vérios casos descritos de coexisténcia de nodulos pulmonares
reumatdides com carcinoma do pulmdo. Quando ulceram pode também ser
muito dificil a distingdo entre os nodulos reumatdides e as lesées micdticas,
tuberculosas e tumorais.

Em 1953 A. Kaplan descreveu pela primeira vez em mineiros de carvdo
do Pais de Gales a:associacdo de uma pneumoconiose — a antracose —
com a artrite reumatoide. Ulteriormente a designagdo de sindroma de Kaplan
alargou-se a todas as pneumoconioses reumatéides. O pulmao do sindroma
de Kaplan caracteriza-se, assim, pelo aparecimento de nddulos reumatdides
em doentes com uma pneumoconiose. Os nédulos sao multiplos, arredon-
dados, de tamanho variando entre alguns milimetros e alguns centimetros.
Localizam-se preferencialmente na periferia dos campos pulmonares. Em
40% dos doentes com sindroma de Kaplan tipico a artrite reumatéide peri-
férica esta ausente, ndo obstante a presenga de factores reumatdides.

Os nédulos podem confluir e dar origem a fibrose pulmonar progressiva.
Sdo histologicamente muito semelhantes aos nddulos reumatéides sub-
-cutdneos sendo, portanto, totalmente diferentes dos nédulos pneumoconio-
ticos. A produgéo de factores reumatdides nestes doentes parece ser devida
a estimulacdo antigénica da mucosa pulmonar pelos poluentes, visto os
auto-anticorpos desaparecerem apods ter terminado a referida exposicéo.

A fibrose pulmonar difusa é uma entidade anatomo-clinica rara e de
muito mau prognéstico. Histologicamente assemelha-se ao sindroma de
Hamman-Rich com proliferagdo do tecido fibroso intersticial em redor dos

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



64 M. VIANA QUEIRGS

bronquiolos e no interior das paredes alveolares que se espessam. Em con-
sequéncia da fibrose pulmonar ha diminuiga’o da capacidade vital e da trans-
feréncia gasosa alvéolo-capilar com h/poxem/a e secundariamente hipocap-
nia podendo or/g/nar cor pulmonale.

Numa série de seis doentes com bronquiolite obliterante, Corrin verifi-
cou que cinco tinham artrite reumatdide e o sexto -anticorpos antinucleares,
o que o levou a sugerir que esta entidade anatomo-clinica podia fazer parte
das manifestagdes pulmonares especificas da artrite reumatéide.

«0 pulmao dos sais de ouro» é uma alveolite fibrosante que surge nos
doentes a tomar sais de ouro desaparecendo apds a interrupg¢do da crisote-
rapia. Estdo descritos raros casos. A D-penicilamina pode, também, excep-
cionalmente originar alveolite fibrosante difusa. Contrariamente a estes dois
férmacos de «fundow», a azatioprina, pelo menos em um doente, fez remitir
uma pneumonite intersticial difusa grave.

As provas da fungao pulmonar detectam anomalias sub-clinicas numa
elevada percentagem de doentes reumatdides. Num trabalho de colaboragéo
recentemente efectuado pelo Nucleo de Reumatologia do Servico de Medi-
cina IV e pelo Servigco de Doengas Pulmonares do H. S. Maria, em doentes
sem alteragdes: clinicas e/ou radiolégicas do foro pulmonar, os Autores veri-
ficaram a existéncia de alteragcoes funcionais pulmonares em 50% dos
doentes.
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REVISOES CLINICAS HOSPITAL DE SANTA MARIA
LISBOA - PORTUGAL

ARTRITE CRONICA JUVENIL

Analise de uma casuistica de 85 doentes (*)

J. A. MELO GOMES (') E M. VIANA QUEIROZ ()

RESUMO — A artrite crénica juvenil constitui um com-
plexo sindromético, cujo denominador comum é a existéncia de
artrite cronica iniciada antes dos 16 anos de idade.

No estudo clinico, laboratorial e radiologico de 85 doentes
observados na Consulta Externa de Reumatologia do Hospital
de Santa Maria (duragéo média da doenca de 9,3 anos) torna-
ram-se evidentes vérios sub-grupos da doenca, classificados
de acordo com a sua forma de inicio.

Na forma de inicio polfiarticular seropositiva (9/85=11%},
houve marcada predominaéncia do sexo feminino (8F/1M), a
doenca iniciou-se na maior parte dos casos depois dos 10 anos
(Média = 11,9 anos), e seguiu uma evolugio clinica, laborato-
rial e radiolégica idéntica & artrite reumatdide do adulto.

Na forma poliarticular seronegativa (21/85 = 25%), houve
predominio do sexo feminino (14F/7M)}, e a idade de inicio
da doencga foi de 8,7 anos (Média). O padrdo de envolvimento
articuiar foi idéntico ao da forma precedente, com excepc¢éo
da maior frequéncia do compromisso das articulagdes temporo-
-mandibulares e inter-apofisérias cervicais. Ao contrério da
forma precedente, os factores reumatdides igM foram negati-
vos em todos, e os anticorpos anti-nucleares em quase todos
os doentes. Em um doente foi feito o diagnéstico de espondi-
lite anquilosante, e noutro de doenga de Crohn.

Na forma de inicio sistémica (13/85 — 15%), o sexo mas-

(*) Trabalho premiado com o Prémio Ciba Geigy de Reumatologia «lLuis de Pap» 1983, atribuido na

Sessdo Solene de Abertura do Ano Académico da Sociedade Portuguesa de Reumatologia, em
27.10.1983.

('} Interno do Internato Complementar de Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Assistente da

Faculdade de Medicina de Lisboa.

) Especialista em Reumatologia do Hospital de Santa Maria. Responsével pelo Nicleo de Reuma-

tologia do Servigo de Medicina IV do Hospital de Santa Maria (Dir: Prof. Fernando de Padua).
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culino foi atingido com maior frequéncia (10M/3F) e a idade
de inicio (Média = 4,7 anos) foi mais precoce do que nas
restantes formas. A sintomatologia foi dominada pelas mani-
festagbes extra-articulares (febre, exantema, poliadenopatias,
hepatosplenomegalia). Em 4 doentes (31%) ndo se observaram
artrites no primeiro més de doenca, e 9 (69%) vieram a de-
senvolver poliartrite extensa. Foram frequentes a anemia grave,
a Jeucocitose e a trombocitose. Os anticorpos anti-nucleares
foram negativos na maior parte dos casos, e os factores reu-
matoides igM em todos,

Na forma oligoarticular (42/85 = 49%), a idade de inicio
foi de 9.9 anos (Média), e houve maior namero de doentes do
sexo masculino (24M/ 18F).

Diversas caracteristicas clinicas, laboratoriais e radiolégi-
cas permitiram a sub-divisdo desta forma de inicio em 3 gru-
pos distintos: 1.2 Grupo de doentes em que foi feito o diagnos-
tico de espondilite anquilosante (14/85 = 16%) com predomi-
nio do sexo masculino (10M/4F), com inicio tardio (Média
= 13,7 anos), envolvimento precoce das coxo-femurais (50%)
e coluna lombar (29%), uveite anterior aguda (13%) e pre-
senga do antigénio HLA B (78%). 2.° Grupo de doentes com
inicio mais precoce da doen¢a (Média = 6,0 anos), anticorpos
anti-nucleares positivos (86%) e uveite cronica associada (55%),
necessitando de controle oftalmolégico periodico, mais frequente
que os restantes. 3.° Grupo de doentes (17/85 = 20%) carac-
terizado pela boa funglo articular e auséncia de manifestacdes
extra-articulares.

INTRODUGAO

As diversas entidades clinicas que um grupo de trabalho constituido por peritos da
Liga Europeia Contra o Reumatismo e da Organizacdo Mundial de Saude classificou re-
centemente como Artrite Crénica Juvenil', agrupamento nosolégico que abrange, entre
outras doencas, a artrite reumatdide juvenil, a espondilite anquilosante de inicio juvenil,
a artrite psoriasica juvenil e as artrites associadas as enterocolopatias, constitui um dos
capitulog mais apaixonantes da reumatologia moderna, seja qual for o angulo pelo qual
se perspective o problema (epidemiolégico, etiopatogénico, clinico, terapéutico, so-
cial, etc).

Estas afirmagbes estdo, alids, bem comprovadas pelo nimero progressivamente
crescente de reunides cientificas que anualmente se vém realizando em todo o mundo
sobre este tema, e pelo facto da reumatologia pediatrica ser j& hoje uma realidade in-
questiondvel nos paises medicamente evolufdos’.

O primeiro caso clinico, do que hoje consideramos artrite crénica juvenil, foi pu-
blicado na literatura médica em 1864 por Cornii’, e em 1897 George Frederic Still*
divulgou o primeiro estudo sistematizado sobre a patologia em epigrafe, com um naGmero
de doentes (22) que lhe permitiu, duma forma brilhante, antever o seu provdvel des-
membramento em varias entidades clinicas diferentes, e também caracterizar a variante
sistémica duma forma exaustiva para o seu tempo, pelo que o epénimo de doenca de
Still aplicado a esta forma de inicio ainda é justamente reconhecido em numerosos paises.

A histéria da reumatologia pedidtrica foi recentemente sumarizada por Eric Bywa-
ters °, um dos decanos da reumatologia pediatrica a nivel mundial.

Nos dGltimos 20 anos muito se tem avangado no esclarecimento e classificacdo das
doencas reumaticas das criangas, contendo os «Proceedings of the First ARA Conference
on the Rheumatic Diseases of Childhood»® um dos maiores volumes de informacéo re-
cente sobre este tema.

Em Portugal, para além das experi@ncias do Instituto Portugués de Reumatologia e
do Nucleo de Reumatologia do Hospital de S. Jodo do Porto, pouco mais existe siste-
matizado sobre este tema’. .

Um dos aspectos que mais contribuiu para dificultar a caracterizacdo e classificagdo
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dos reumatismos crénicos juvenis, foi o facio de «até hi pouco tempo na mente da
maior parte dos médicos ume crianga com articulagdes tumefactas e febre ter febre
reumdtica até prova do contrdrio» (fim de citagdo)’. Esta afirmacdo, proferida ha alguns
anos por um reumatologista Norte Americano, aplica-se infelizmente com toda a actua-
lidade & situacdo no nosso Pais.

Este estudo, baseado na analise clinica, laboratorial, radiol6gica e terapéutica de
85 doentes com artrite crénica juvenil pretende constituir uma contribuicdo do Nucleo
de Reumatologia do Servico de Medicina IV do Hospital de Santa Maria, para uma me-
Ihor caracterizagdo e um mais profundo conhecimento desta patologia em Portugal.

MATERIAL E METODOS

Foram estudados neste trabalho 85 doentes, observados em regimen de interna-
mento e/ou na consulta externa de reumatismos juvenis do Nucleo de Reumatologia do
Servi¢co de Medicina IV da Hospital de Santa Maria, com artrite crénica juvenil, diagnos-
ticada de acordo com os critérios de diagnéstico da Liga Europeia Contra o Reumatis-
mo/Organizagdo Mundial de Saude ', ou seja, inicio antes dos 16 anos de idade, de
artrite atingindo uma ou mais articulagées por um periodo minimo de 3 meses, classi-
ficada quanto & forma de inicio em sistémica, poliarticular e oligoarticular.

Q diagnéstico implicou a exclusdo de numerosas causas de artrite neste grupo
etario '.

A forma de inicio sistémico foi definida ° pela existéncia de febre intermitente com
duragdo minima de 2 semanas, acompanhada de, pelo menos, uma das seguintes mani-
festagbes clinicas: exantema tipico, adenopatias generalizadas, hepatomegalia, espleno-
megalia ou pericardite.

A forma de inicio poliarticular foi considerada quando 5 ou mais articulagdes fo-
ram envolvidas nos primeiros 3 meses de doenc¢a, e a forma de inicio oligoarticular
quando 4 ou menos articulagbes foram atingidas nos primeiros 3 meses de doenga.

Na classificacdo das formas de inicio foi introduzida uma pequena modificacdo em
relacdo aos critérios da LECR/OMS ', que consistiu na subdivisdo, considerada impor-
tante por varios autores ”, ', '?, da forma de inicio poliarticular em seropositiva e
seronegativa, em relacdo & presenca ou auséncia no soro destes doentes de factores
reumatdides IgM.

Incluimos no presente estudo os doentes observados com idades inferiores a 16
anos (69 casos) e também aqueles que, sendo adultos quando os observdmos pela pri-
meira vez (16 casos), tinham histéria de artrite crénica de inicio juvenil, de acordo
com o0s critérios acima expostos.

Dos 85 doentes estudados (Quadro |) 42 sdo do sexo masculino e 43 do feminino,
sendo a idade média de inicio da doenga de 9,0 anos, e a sua duracdo média de
9,3 anos.

Em 21 doentes a forma de inicio foi poliarticular seronegativa, sendo 7 do sexo
masculino e 14 do sexo feminino, com idade de infcio de 8,7 anos (média) e duracdo
da doenga de 14,0 anos (média).

Em 9 doentes a forma de inicio foi poliarticular seropositiva, sendo 1 do sexo mas-
culino e 8 do sexo feminino, com idade de inicio da doenga de 11,9 anos (média) e
duracdo da doen¢a de 14,2 anos (média).

A forma de inicio sistémica observou-se em 13 doentes, 10 do sexo masculino e 3
do sexo feminino, com idade de inicio de 4,7 anos (média) e duragdo da doen¢a de
5,56 anos (média). )

A forma de inicio oligoarticular observou-se em 42 doentes, 24 do sexo masculino
e 18 do sexo feminino, sendo a idade de inicio de 9,9 anos (média) e a duracdo da
doenga de 7,1 anos (média).

Para uma melhor caracterizacdo do padrao de envolvimento articular considerdmos
em cada doente: a) as articulagdes atingidas durante o primeiro més de doenga, b} tqdas
as articulagbes envolvidas no decurso da doenga (Fig. 1-A e B)), c) o nimero méaximo
de articulagdes atingidas simultaneamente em cada doente (Fig. 3).

Na contagem do ndmero de articulacdes atingidas consideramos cada segmento
da coluna vertebral (cervical, dorsal, lombar) como uma articulagido, tendo as restantes
articulagdes sido contadas individualmente.
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0O estaddio funcional articular foi avaliado em graus de | a |V, segundo critérios
internacionalmente aceites ".

Para além de uma histéria clinica e exame objectivo cuidadosos, os doentes foram
submetidos a um protocolo com contagem de plaquetas, doseamento do ferro sérico e

QUADRO |
N.o de Sexos Id. inicio Id. actual Duragéo
casos M F (M + 1 EPM) (M + 1 EPM) (M + 1 €EPM)
Poli — 21 7 14 87+08 231 +3.3 14,0 + 2,8
Poli + 9 1 8 11,9+ 0,9 26,1+ 47 142+ 45
Sist, 13 10 3 4,7+1,0 102 + 14 55+13
Oligo 42 24 18 99 + 0,7 16,9+ 1,4 71+1.0
Total 85 42 43 90+ 05 18,4 + 1,3 93+1,0
Caracterizagio do grupo estudado. DistribuigBo pelas 4 formas de infcic consideradas (Poli — po-

liarticular seronegativa; Poli + poliarticular seropositiva: Sist. sistémica; Oligo oligoarticular) e por
sexos. Og valores das idades de inicio e actual, e da duragio da doenga estio expressos em anos
(Média + 1 Erro Padrdo da Média).

da transferrina, determinacdo da velocidade de sedimentagdo eritrocitdria (método de
Westergren), estudos sumdrios das fungdes renal (doseamento de ureia, &cido Urico e
creatinina no soro e urina tipo ll) e hepéatica (transaminases glutidmico-oxalacética e
glutamico-pirdvica, bilirrubinas directa e total, fosfatase alcalina e tempo de protrombinaj,
electroforese das proteinas séricas em acetato de celulose, imunoelectroforese das pro-
teinas séricas com anticorpos monoespecificos anti-lgG, anti-igA, anti-igM e anti cadeias
leves K e A'*, doseamento das fracgdes C; e C. do complemento ", doseamento do com-
plemento hemolitico total *, pesquiza de imunocomplexos circulantes pelo método do
polietilenoglicol '*, dos factores reumatoides IgM pelo teste do latex e pela reacgdo de
Waaler-Rose, dos anticorpos anti-nucleares pelo método de imunofluorescéncia indirecta
usando como substracto o figado de rato ', do titulo de anti-estreptolisina O, e final-
mente uma determinacido dos antigénios de histocompatibilidade dos loci A, B e C*® e
em alguns doentes do locus DR, .

Com a excepGao de alguns exames imunolégicos (imunoelectroforese das proteinas
séricas, pesquiza de imunocomplexos, doseamento do complemento hemolitico total e
das fracgdes C; e C. do complemento, pesquiza dos anticorpos anti-nucleares e tipagem
HLA, que foram efectuados no Departamento de Imunologia da Faculdade de Ciéncias
Médicas de Lisboa) todas as restantes andlises foram efectuadas nos laboratérios do
Hospital de Santa Maria.

Para além destas analises, a cada doente foram ainda solicitados exames comple-
mentares julgados necessdrios para uma mais correcta avaliacdo da sua situagdo clinica.

A todos os doentes foram ainda efectuados radiogramas do torax (PA e de perfil),
simples do abdomen, e da coluna cervical nas projec¢des de frente, perfil neutro e perfil
em hiperflexo centrando C;, para detec¢do de eventual sub-luxacdo atloido-odontoideia.
Foram também efectuados radiogramas das vérias articulagbes atingidas em cada caso
particular e da bacia em todos.

Considerdmos a existéncia de sub-luxacdo atloido-odontoideia quando a disténcia
entre a face anterior da apéfise odontoideia do axis e a face posterior da arco anterior
do atlas foi superior a 2,5 milimetros .

A todos os doentes foi efectuado, pelo menos, um electrocardiograma, e em 16
doentes foi efectuado um ecocardiograma, utilizando as vias habituais 7.

Em 13 doentes efectudmos biépsia fechada da membrana sinovial, sendo 10 com
forma de inicio oligoarticular, 2 com forma de inicio sistémica e 1 com forma de ini-
cio poliarticular seronegativa. As articulagdes biopsadas foram a do jostho em 8 casos,
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a tibio-tarsica em 2 casos, e 0 ombro, o cotovelo e a coxo-femural em 1 caso cada.

Na anélise estatistica dos resultados avalidmos a significincia das diferencas obser-
vadas utilizando os testes T de Student, do qui quadrado e da probabilidade exacta de
Fisher. Os niveis de significadncia considerados foram: P > 0,05 = n3o significativo;
P < 0,05 = provavelmente significativo; P < 0,01 = significativo; P < 0,001 = muito
significativo.

RESULTADOS

Estuddmos 85 doentes, 42 do sexo masculino e 43 do sexo feminino {Quadro 1),
divididos quanto & forma de inicio em 4 grupos: o de inicio de forma poliarticular sero-
negativa, o de inicio de forma poliarticular seropositiva, o de inicio de forma sistémica
e o de inicio de forma oligoarticular.

A forma de inicio poliarticular seronegativa observou-se em 21 doentes, sendo a
sua idade de inicio (média = 8,7 anos) significativamente diferente das idades de inicio
das formas poliarticulares seropositiva (média = 11,9 anos; P < 0,02) e sistémica (mé-
dia = 4,7 anos; P < 0,01).

A} Primeiro més de doengd B} Evolugio subsequente

Poli -{21) Poli + (9) sistém. {13} Oligo(42)
Poti - (21) Polf + (9) Sistem (13}  Oligo(42)
-Mand
Ombros H
Cotovel 1 2
Purhos 2
MCF 2
1¥P 3 s
IFD
C. Cerv it 1 i
€.D-L 4 \
S RN
C.-Fem 8 Ll 18
Joelhos 5 23 JAMMWIWN
Tib-Tars 5 & NE
M. Térs MTE_ . S
MTF TFalang. R4
IFatang. n - o

W 106 G IR a8

Fig. 1 — Articulacbes atingidas no primewro més de doenga (A) e subsequentemente (B) nas 4 formas
de inicio consideradas. O comprimento de cada barra é proporcional & percentagem de crianga‘s' com
a articulacéo atingida dentro de cada forma de incio, encontrando-se 4 frente de cadg barrea o nimero
de doentes com a articulagdo atingida. Articulagées: T — Mand = temporo-mandibufares; Ombros; Coto-
vel = cotovelos; Punhos; MCF = metacarpo-falangicas: IFP = inter-faléngicas proximais; IFD = inter-
-faldngicas distais; C. Cerv = coluna cervical; C. D-L = coluna dorsal e/ou lombar; S-1 = sacro-iliacas;
C.-Fem = coxo-femurais; Joelhos; Tib-Tdrs = tibio-térsicas; MTF = meatarso-faldngicas; IFaléng = inter-
faldngicas dos dedos dos pés.

€ de salientar o facto de 4 dos 13 doentes com inicio sistémico nio terem nenhuma articulagéo atin-
gida no primeiro més de doenga.

A idade de inicio dos 9 doentes com forma de inicio poliarticular seropositiva é
significativamente diferente das idades de inicio das formas poliarticulares seronegativa,
como vimos, e da sistémica (P < 0,05).

A idade de inicio da forma sistémica é inferior 3s de todas as outras formas de
inicio, tendo a diferenga significado estatistico em relagdo a todas elas (poliarticular
seronegativa — P < 0,01; poliarticular seropositiva — P < 0,05; oligoarticular — P <
< 0,02).

A idade de inicio da forma oligoarticular apenas é significativamente diferente da
de forma de inicio sistémica (P < 0,02).

Quanto ao padrdc de envolvimento articular no primeiro més de doenga (Fig. 1-A),
verificdmos que nas formas de inicio poliarticular (seronegativa e seropositiva) ha um
nitido predominio do atingimento das articulagdbes das maos (metacarpo-falangicas e
inter-faldngicas proximais), dos punhos, dos joelhos e das tibio-tarsicas. Na forma de
inicio sistémica as articulagbes mais frequentemente atingidas no primeiro més de doenca
foram as dos joelhos e as tibio-tarsicas {5/13 = 38%). Quatro doentes com esta forma
de inicio ndo tiveram nenhuma articulacdo atingida no primeiro més de doenga, tendo
sido laparotomizados, com finalidade diagnéstica, antes de serem observados na nos-
sa consulta.
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Na forma oligoarticular os joelhos foram, de longe. as articulacdes mais frequente-
mente atingidas no primeiro més de doenca (23/42 = 55%), seguidas pelas coxo-femu-
rais (8/42 = 19%) e pelas tibio-tarsicas (8/42 = 19%), verificando-se pois haver nitida
predomindncia das articulagdes dos membros inferiores.

Parecem-nos ser de salientar os seguintes factos: 1 — dois doentes com a forma
de inicio poliarticular seronegativa tiveram as articulagoes temporo-mandibulares envolvi-
das desde o primeiro més de doenca; 2 — em todas as variantes da doeng¢a houve casos
com envolvimento da coluna cervical desde o inicio, tendo mesmo num caso (Fig. 2) a
doenga sido iniciada por um torcicolo causado por artrite das articulagdes inter-apofisérias
cervicais; 3 — as articulagbes coxo-femurais s6 foram atingidas desde o inicio num caso

Fig. 2 — LCV, doentes do sexo feminino, 8 anos de
idade, com artrite crénica juvenil iniciiada de forma
poliarticular seronegativa acs 5 anos de idade, ten-
do sido a primeira manitestagcdo da doen¢a um tor-
cicolo, devido ao envolvimento assimétrico das arti-
culagdes inter-apofisérias cervicais.

E nitida a inclinagdo da cabeca para o lado esquer-
do e a rotagdo para o lado direito, bem como a dis-
creta assimetria facial, devidas & contracturs do es-
terno-cleido-mastoideu esquerdo.

poliarticular seropositivo e em 8 casos oligoarticular, e a coluna dorsal e/ou lombar em
1 caso de inicio poliarticular seronegativo e 4 casos de inicio oligoarticular.

Analisando o envolvimento articular durante a evolugdo da doen¢a (Fig.1-B) verifi-
camos que as articulagdes dos membros superiores (ombros, cotovelos, punhos e maos),
juntamente com os joethos, tibio-tarsicas e metatarso-faldngicas, sdo as mais frequente-
mente atingidas nas formas de inicio poliarticular seronegativa e poliarticular seropositiva.

Na forma sistémica as articulagdes mais frequentemente atingidas foram as dos
punhos (10/13 = 77%), maos (77%), joelhos (12/13 = 92%) e tibio-tarsicas (77%).

Na forma de inicio oligoarticular permaneceram os joelhos como as articulagdes
mais frequentemente envolvidas (27/42 = 64%), seguidos pelas tibio-tarsicas (15/42 =
36%), sacro-iliacas (13/42 = 31%), inter-falangicas proximais (11/42 = 26%) e coxo-
-femurais {10/42 = 24%).

Sao de salientar os seguintes factos: 1 — Em 20% dos doentes (17/85) houve en-
volvimento das articulagdes temporo-mandibulares (43% na forma poliarticular seronega-
tiva; 22% na forma poliarticular seropositiva; 31% na forma sistémica e 5% na forma
oligoarticular); 2 — Em 26% dos doentes foi envolvida a coluna cervical {33% na forma
poliarticular seronegativa, 22% na forma poliarticular seropositiva, 46% na forma sisté-
mica e 17% na forma oligoarticular); 3 — Dos 10 doentes com envolvimento da coluna
dorso-lombar, 9 tiveram inicio oligoarticular, tendo o mesmo sucedido com 13 dos 15
doentes com envolvimento das sacro-iliacas.

Dividindo os doentes em 4 grupos, de acordo com 0 namera médximo de articulagbes
atingidas simultaneamente em qualquer momento da doenca (Fig. 3) verificamos que 35
doentes (41%) tiveram menos de 5 articulagbes atingidas simultaneamente, 16 doentes
(19%) tiveram entre 5 e 9 articulagdes atingidas simultaneamente, 16 doentes (19%)
tiveram entre 10 e 20 articulagdes atingidas simultaneamente, e 18 doentes (21%) tive-
ram mais de 20 articulagdes atingidas simultaneamente.

E interessante referir que 81% dos doentes com inicio poliarticular seronegativo e
100% dos doentes com inicio poliarticular seropaositivo tiveram 10 ou mais articulagdes
atingidas simultaneamente, o que apenas aconteceu em 38% dos doentes com inicio sis-
témico e em 7% dos doentes com inicio oligoarticular.
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Fig. 3 — Numero méximo de articulagbes atingidas
em cada caso, nas 4 formas de inicio consideradas.
Considerdmos 4 grupos: («<5) doentes com menos
de 5 articulagbes atingidas simultaneamente; (5-10)
doentes com 5 a 10 (exclusivé) articulagbes atingi-
das; (10-20) doentes com 10 a 20 articulagdes atin-
gidas; (- 20) doentes com mals de 20 articulagées
atingidas simultaneamente.

Poli- (21) Poli+ (9) Sistém (13)  Oligo(42) O comprimento de cada coluna é proporcional a
5< s 31 percentagem de casos de cada forma de inicio que
5-10 T4 4 A se encontra em cada grupo. A frente de cada co-
10-;8 ARUVE] 2 3 2 luna encontra-se o nimero de casos de cada forma
> ,a 7 R 1 de inicio com o numero de articulagées atingidas

0 100 0 1000 1000 100 % indicado.

Por outra lado, 74% dos doentes com inicio oligoarticular @ 31% dos doentes com
inicio sistémico tiveram menos de 5 articulagbes atingidas simultaneamente durante toda
a duragado da doenca.

Entrando em consideracdoc com a classificagdo da capacidade funcional articular de
Steinbrock " verificamos (Fig. 4) que 47 doentes (55%) se encontram no estadio |, 22
doentes (26%) no estadio (I, 11 doentes {13%) no estadio Ill, e 5 doentes (6%) no
estadio IV.

Na forma de inicio poliarticular seronegativa 67% dos doentes estdo nos estadios
i/1l, o que acontece com 56% dos doentes com forma de infcio poliarticular seropositiva,
92% dos doentes com forma de inicio sistémica (um dos quais contudo faleceu quando
estava no estadio funcional articular 1) e 90% dos doentes com forma de inicio oli-
goarticular.

Relativamente 3s manifestagdes extra-articulares da doencga verificdmos (Fig. 5) a
existéncia de febre em 26 doentes {31%). Nos 13 casos de inicio sistémico verificdmos

Fig. 4 — Estadio funcional articular nas 4 formas

de inicio consideadas: Poli — = poliarticular sero-

Poli -(21) Pali +(9) Sistém.(13)  Oligo(42) negativa, Poli + = poliarticular seropositiva, Sis-
5 . ” tém = sistémica, Oligo = oh:goarticular. O compri-
5 5 5 mento das barras é proporcional & percentagem de
n 3 casos de cada forma de inicio que se encontra no

- 2 estadio respectivo. A frente de cada barra encon-
0 00 0 00 O 0 % tra-se indicado o nimeo de doentes correspondente.

a tipica febre intermitente (Fig. 6) com picos febris quotidianos ou bi-quotidianos, atin-
gindo temperaturas superiores a 39,52 C, em 10 doentes; nos 3 doentes restantes a febre
foi remitente, ndo se atingindo a apirexia entre os picos febris. Em todos estes 13 doen-
tes a febre teve duracdo superior a 2 semanas.

Nos restantes 13 doentes com febre, 7 com inicio poliarticular seronegativo e 6 com
inicio oligoarticular, esta nunca atingiu valores superiores a 392 C e cedeu sempre facil-
mente aos anti-piréticos e anti-inflamatérios utilizados.

Observdmos um exantema macular, por vezes maculo-papular, réseo ou cor de sal-
mao, geralmente muito fugaz (durando por vezes apenas uma ou duas horas, nos dias em
que surgia) e coincidindo na maior parte das vezes com os periodos de hipertermia, em
9 dos 13 casos de inicio sistémico (69%) e em nenhum dos restantes 72 doentes.

A localizagao do exantema foi varidvel em todos os doentes em que surgiu, tendo
sido observado por nés no tronco (Fig. 7), nos membros (Fig. 8) e na face (Fig. 9).
O exantema foi pruriginoso em apenas um caso.

Observdmos adenopatias generalizadas em 18 doentes (21%), 3 com forma de inicio
poliarticular seronegativa (14%), 1 com forma de inicio poliarticular seropositiva (11%),
9 com forma de inicio sistémica (69%) e 4 com a forma de inicio oligoarticular (10%).

Detectdamos hepatomegalia indolor em 12 doentes (14%), tendo 2 a forma de inicio
poliarticular seronegativa (10%), 2 a forma de inicio poliarticular seropositiva (22%) e
8 a forma de inicio sistémica (62%]).

A esplenomegalia foi detectada em 10 casos (12%), sendo 1 de inicio poliarticular
seronegativo {1/21 = 5%), 1 de inicio poliarticular seropositivo (1/9 = 11%) e 8 de
infcio sistémico (8/13 = 62%).

Em 2 doentes com forma de inicio sistémica foi diagnosticada pericardite ecocar-
diograficamente (os resultados dos ecocardiogramas efectuados serdo ulteriormente
analisados).
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Manifestagbes extra-articuiares da Artrite Crénica Juvenil - A

Febre
>35°C
<39°C

Rash

Adenop,

Hepatom

Esplenom

Poli-(21}

o

Poli+ (9}

Sistem. (131

s
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Fig. 5 - Manifestagées extra-articulares da artrite
crénica juvenil (com excepgdo das manifestagdes
oculares).

Febre: ~. 39 C = doentes com tebre intermitente
com pelo menos 1 pico didrio superior @ 39 C, com
o minimo de 2 semanas de duragéo.
<39 C = doentes com febre continua ndo supe-
rior 8 39 C e/ou com duragdo inferior a 2 semanas.
Rash = exantema tipico; Adenop. = adenopatias ge-
neraliadas; Hepatom = hepatomegalia; Esplenom
esplenomegalia; Pericardite.

O comprimento de cada barra é proporcional & per-
centagem de doentes de cada forma de inicio com
a manitestagdo respectiva. A frente de cada barra
estd indicado o nimero de doentes com a manifes-

3 &
2 2
1 1

9 100 0

Pericardite tagdo extra-articular respectiva em cada forma de

inicio considerada.

w00 ¢ w00 0 w0 %

Uma doente com forma de inicio poliarticular seropositiva tinha nédulos reumatoides
na superficie de extensdo dos ante-bragos, junto aos cotovelos.

Em 14 doentes {16%) observdmos alteragdes oculares. Estas foram constituidas por
uveites em 13 doentes {Quadro lI) e queratoconjuntivite seca em 1 doente.

Temp. s Tegnp. ! g ,
oc C Ac. acetilsalicilico(100mg/Kg/dia)
41 Acido acetilsalicilico 43 Andometacipa(2 Smg/Ke/dia)

1 dia
40 | A) {100mg/Kg/dia) 40
39 A 39 4
38 4 38 -
37 - 37 -
36 | 36

"3 8 9 10 44 1113 4445 «'ﬁ‘m‘ﬁ'zn;,ut_/w 18192021 2023 24125 W 21 2824 30 31 Marco/Bz

Fig. 6 — Gréficos da temperatura axilar de 2 doentes com artrite crénica juvenil de inicio sistémico: (A)
RAM, sexo masculino, 19 anos, com inicio aos: 6 anos e:evolugdo sistémica (actualmente em remisséo
sem sequelas). Estd documentada a boa resposta ao ldcido acetilsalicilico na dose indicada. (B) GMC,
sexd feminino, 11 anos, com inicio aos 10 anos e evolugio sistémica até ao 6bito!(ver texto). Ausén-
cia de alteragdo da curva febril apesar da terapéutica instituida (écido acetdsalicifico + indometaci-
na + Prednisona, nas doses Indicedas),

A queratoconjuntivite seca observou-se numa doente adulta, de 53 anos de idade,
com artrite reumatoide seropositiva e erosiva, iniciada aos 15 anos de idade de forma
poliarticular, que sofria também de xerostomia, preenchendo portanto critérios ¥ para o
diagnéstico de sindrome de Sjogren secundario.

As uveites foram classificadas como crénicas em 11 doentes e agudas em 2
(Quadro ).

Em 8 dos 11 doentes com uveite cronica esta foi detectada em exame oftalmolégico
de rotina, estando os doentes assintométicos do ponto de vista ocular. Nos 3 doentes
restantes houve discretos sintomas que motivaram a obervagdo oftalmolégica de urgén-
cia. (Fig. 10).

Dos 11 doentes com uveite crénica, 7 tiveram infcio oligoarticular, 2 tiveram inicio
sistémico, 1 teve inicio poliarticular seronegativo e outro poliarticular seropositivo.

Dos 9 doentes com uveite cronica em que foram determinados os anticorpos anti-
-nucleares, estes foram positivos em 7 (78%), o que aconteceu apenas em 11 (20%) dos
restantes 56 doentes com artrite crénica juvenil em que foram determinados (Quadro Iil).

Em nenhum doente se cbservaram complica¢ées da uveite crénica, nomeadamente
a queratite em banda, a catarata e/ou o glaucoma. Apenas uma doente, com oligoartrite
ligeira iniciada aos 5 anos, e actualmente com 8 anos, que estd em remissdo do ponto
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Queira-nos acompanhar na narracao das viagens dos primeiros navegadores portugueses.
Para o efeito vamos enviar pelo correio uma emissdo tnica limitada, de elevada qualidade na
pintura, ilustrada para esta série, com as caravelas daquele tempo. Para sabermos que a série

estd a ser recebida, agradecemos o favor de nos escrever, para o endereco referido em baixo
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Fig. 7 — ACE, Doente do sexo feminino, 3 anos de
idade, com forma de inicio sistémica iniciada aos
18 meses de idade, que apresentava exantema ma-
cular, com dimensées varidveis de 2mm a 1cm de
didmetro, sendo oS seus elementos arredondados,
surgindo ppredominantemente no tronco, com ca-
récter fugaz, por vezes durante os periodos febris,
mas também em periodos de apirexia.

de vista articular mas mantem 1 a 3 episddios de uveite por ano, ficou com ligeira dimi-
nuicdo da acuidade visual.

Em 2 doentes (Quadro il) foi posto o diagndstico de uveite anterior aguda, surgida
por episédio subito de «olho vermelho», com injecgdo predominantemente ciliar, acompa-
nhada de dor ocular e turvagdo da visdo, sendo o exame oftalmolégico confirmativo, ao
detectar -fendmeno de Tyndall na cdmara anterior do olho na observagcdo com lampada
de fenda. Ambos os doentes, 1 com forma de inicio poliarticular seronegativa e outro com
forma de inicio oligoarticular, evoluiram para espondilite anquilosante.

Observdmos diminuicdo generalizada do crescimento corporal em 4 doentes (5%),
1 com forma de inicio poliarticular seronegativa, 2 com forma de inicio sistémica e 1
com forma de inicio oligoarticular. Todos estes doentes evoluiram para poliartrite sero-
negativa extensa, com mais de 20 articulagdes envolvidas, tendo 3 deles sido tratados
com corticoides antes de serem observados na nossa consulta.

Observamos teragdes localizadas do crescimento 6sseo em 7 doentes (8%): 1
doente com forma de infcio poliarticular seronegativa, com hipodesenvolvimento dos

Fig. 8 — GMC, Doente do sexo feminino, 11 anos
de idade, com forma de inicio sistémica iniciada aos
10 anos de idade, que apresentava exantema macu-
lar eritematoso, muito fugaz, e que surgia apenas
durante os picos febris. (Esta doente faleceu aos 11
anos de idade, tendo mantido durante toda a dura-
¢do da doenga manifestagées sistémicas, apesar da
terapéutica anti-inflamatdéria nao-esteroide e este-
roide utilizada (ver texto para mais detalhes).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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QUADRO It
Poli—(21) | Poli+(9) Sist (13) | Otigo (42) | Total (85)
Uveite Cr. 1 1 2 7 11
Uveite Ag. 1 — —_ 1 2 (EA)

Manifestacdes oculares nas quatro formas de inicio consideradas, polranticular seronegativa (Poli —),
poliarticular seropositiva (Poli +), sistémica (Sist.) e oligoarticular (Oligo). Entre parentesis encontra-
-se o numero de doentes com cada uma das formas de inicio. A maior parte dds casos de uveite cronica
(Uveite Cr.) surgiu na forma de inicio oligoarticular. Os 2 casos de uveite aguda (Uveite Ag.) surgiram
em doentes que vieram a desenvolver espondilite anquilosante (EA).

membros inferiores por ossificagdo precoce das cartilagens de conjugacdo; 1 doente com
forma de inicio sistémica, com braquidactilia (dedos dos pés) pela mesma razdo; 5 doen-
tes com forma de inicio oligoarticular com aumento assimétrico de crescimento das epi-
fises adjacentes as articulagdes do joelho (4 casos) (Fig. 11) ou tibio-térsica (Fig. 12)
afectadas.

QUADRO il
Com Uv. Cr. | Sem Uv. Cr.
N.o (%) No (%) Total
AAN + 7 (78) 11 (20) 18 (28
AAN — 2 (2 45  (80) 47  (72)
Total 9 56 66

Comparagao da determmagio dos anticorpos antinucleares (AA) nos doentes com uveite cronica (Uv.
Cr.) em relagdo & restante populagdo estudada. Verificamos que os anticorpos anti-nucleares sdo posi-
tivozs em 78% dos doentes com uveite crbnica e em apenas 20% dos doentes com fartrite crénica
juvenil sem uwveite cronica.

Observamos micrognatismo em 6 doentes (7%) (Fig. 13) nos quais havia envolvi-
mento das articulagbes temporo-mandibulares. Quatro tiveram inicio de forma poliarti-
cular seronegativa (4/21 = 19%) e 2 tiveram inicio sistémico (2/13 = 15%).

Verificdmos a existéncia de valores de hemoglobina no sangue periférico inferiores
a 9g/dl em 8 doentes (9%), entre 9 e 11 g/dl em 18 doentes (21%), e superiores a
11 g/dl em 59 doentes (70%) {Quadro 1V). Sete dos 8 doentes com valores de hemo-
globina inferiores a 9 g/dl tiveram inicio sistémico, e o oitavo teve inicio de forma
poliarticular seronegativa.

A maior parte dos doentes (70%) teve valores de hemoglobina sempre superiores a
11 g/di, facto que se verificou em todas as formas de inicio, com excepc¢do da sistémica
em que apenas 31% dos doentes tiveram determina¢des de hemoglobina sempre supe-
riores a 11g/dl

Sessenta e oito doentes (80%) tiveram contagens de leucocitos no sangue periférico
entre 4 500 e 10 000/mm?®, 8 doentes {9%) tiveram contagens de leucécitos entre 10 000
e 15 000/mm’, e 9 doentes {11%) tiveram contagens de leucécitos superiores a 15 000/
/mm’ (Quadro V).

Oito dos nove doentes com leucocitose superior a 15 000/mm’® tiveram inicio sis-
témico (8/13 = 62%), tendo 6 deles tido vérias determinacbes com valores superiores
z 29 OOO leucdcitos/mm’, o que ndo aconteceu em nenhum doente com outras formas

e inicio.

A grande maioria dos doentes com as formas de inicio poliarticular seronegativa
{85%), poliarticular seropositiva {78%), e oligoarticular {80%), tiveram sempre conta-
gens de leucécitos entre 4 500 e 10 000/mm’, o que aconteceu apenas em 38% dos
casos com inicio sistémico. Em nenhum caso se observaram contagens de leucécitos
inferiores a 4 500/mm>,

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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QUADRO Iv
Poli — (7 |Poli + s|Sist.i3] Oligos | Totalss
Hemoglobina
<99 ! - Tl = 8
9—11g 7 3 2 6 18
S g 13 6 4 36 59
Leucbcitos (X 103/mm3)
4510 18 7 5 38 68 |
10 — 15 3 1 — 4 8
~ 15 —_ 1 8 e 9
Plaguetas (X 103/mm3)
< 150 - - - - -
150 — 400 E 7 71 | B
< 400 1 2 [ 3 12
VS (mm na 1.2 hora)
< 20 8 3 3 19 33
20 — 50 9 3 3 13 28
~ 50 4 3 7 10 24

Valores da hemoglobina em g/di (menor valor registado), contagem de leucécitos por mm? (maior
valor registado), contagem dle plaquetas por mm?® (maior valor registadc), e velocidade de sedimen-
tagdo eritrocitaria (maior valor registado) inas 4 formas de iinicio consideradas.

De salientant que 7 dos 8 casos de hemoglobina inferior a 9 g/dl tiveram forma de inicio sistémica, bem
como 8 dos 9 casos de leucocitose superior a 15 000/mm3 (6 dos 8 casos de inicio sistémico ‘tiveram
mesmo leucocitoses supentiores @ 20 000/mm3) e 6 dos 12 casos de trombocitose. Também os walores
de VS superiores a 50 mm foram percentualmente mais frequentes na forma de inicio sistémica
que nas restantes.

Em 73 casos (86%) as contagens de plaquetas no sangue periférico situaram-se
sempre entre os valores de 150 000 a 400 000/mm’, e em 12 doentes (14%) verifica-
ram-se determinagdes superiores a 400 000/mm’. Em nenhum doente se observaram
valores inferiores a 150 000/mm?® (Quadro V).

Metade dos 12 doentes com trombocitose tiveram inicio sistémico (6/13 = 46%),
1 doente inicio poliarticular seronegativo (1/21 = 5%), 2 inicio poliarticular seroposi-
tivo (2/9 = 22%) e 3 infcio oligoarticular (3/42 = 7%). ’

Em relagdo aos valores mais elevados da velocidade de sedimentagéo eritrocitéria
(VS) observados em cada doente, dividimos a populagdo estudada em 3 grupos: valores
de VS sempre inferiores a 20 mm na 1.2 hora; valores de VS entre 20 e 50 mm na 1.2
hora; e valores de VS superiores a 50 mm na 1.2 hora {Quadro V).

Trinta e trés doentes (39%) tiveram valores de VS sempre inferiores a 20 mm, 28
doentes (33%) tiveram valores de VS entre 20 e 50 mm, e 24 doentes (28%) tiveram
valores de VS superiores a 50 mm na 1.2 hora.

A forma de inicio sistémica foi a Unica em que mais de metade dos doentes
(7/13 = 54%) tiveram VS com valores superiores a 50 mm na 1.2 hora.

A electroforese de proteinas séricas foi efectuada em 78 doentes, 18 com inicio
poliarticular seronegativo, 8 com inicio poliarticular seropositivo, 13 com inicio sistémico,
e 38 com inicio oligoarticular (Quadro V).

A electroforese foi normal em 18 doentes {(18/78 = 24%). Apenas 1 doente, com
forma de inicio poliarticular seronegativa e j&4 falecido por insuficiéncia renal crénica
causada por amiloidose renal, teve albuminémia inferior a 3 g/cd. Nos restantes doentes
observou-se elevagdo das globulinas o, isoladamente em 24 (24/78 = 31%), das y iso-
ladamente em 9 (9/78=12%), das globulinas a. e y conjuntamente em 25 (25/78=32%),
e das globulinas w., e y conjuntamente em 2 doentes (2/78 = 3%) (Quadro V).

A electroforese de proteinas séricas foi normal em 22% dos doentes com inicio
poliarticular seronegativo 11% dos doentes com inicio poliarticular seropositivo e 34%
dos doentes com inicio oligoarticular. Nenhum doente com infcio sistémico tinha electro-
forese de protelnas normal.
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QUADRO V
Poli— (18) | Poli+ (9) | Sist. (13) | Oligo (38) | Total (78)
n 4 3 6 " 24
v/ 3 3 1 2 9
%+ y] 6 1 6 12 25
n+ B+ ] 1 1 — — 2
N 4 1 —_ 13 18

Resultados das determinagdes da ielectroforese de proteinas séricas efectuadas em 78 doentes com as
varias formas de inicio consideradas (entre parenteses 3 frente de cada forma de fnicio encontra-se o
numero de doentes a que foi fdita @ electroforese de proteinas). Consideramos os valores das globu-
linas 'aumentados quando a2 > 10%, § > 15% e ¥ > 20%, com valores de proteinas totais normais.
Nenhum caso de +nicio sistémico (Sist.) tinha electroforese normal; apenas 1 dos 9 casos de inicio
poliarticutar seropositivo (Poti +) tinha electroforese normal. Nas formas de inicio poliarticular sero-
negativa (Poli —) e oligoarticular (Oligo) 20 a 30% das electroforeses s3o normais. A globulina mais
frequentemente aumentada é a oz (61/78), seguindo-se-the a Y (36/76).

O titulo de anti-estreptolisina O (TAEO) foi determinado no inicio da doenga em
53 doentes {Quadro VI). Considerando como normais valores inferiores ou iguais a 200
Unidades Todd %, verificamos que 47% dos doentes tinham titulos elevados e que per-
centagens idénticas se observavam em todas as formas de inicio consideradas.

QUADRGC Vi

Poli— (13) | Poli+ (6) | Sist. (3) | Oligo (25) | Total (53)

~ 200 5 3 5 12 %

N 8 3 4 13 28

Valores da determinagio do Titulo de anti-estreptolising O em 53 doentes com artrite crénica juvenil.
Entre parenteses a frente de cada forma de inicio encontra-se lindidado o ndmero de doentes a que
toi determinadlo o TASO. Consideramos normais (N) valores inferiones ou iguais a 200 Unidades Todd.
Verificimos que em todas as formas de inicio consideradas cerca de 50% dos doentes tinham TASO
consideados anormais.

Os anticorpos anti-nucleares {(AAN) foram determinados em 65 doentes, tendo sido
positivos (i. & com valores superiores a 25 unidades/ml) em 18 doentes (28%), 1 com
inicio poliarticular seronegativo, 3 com inicio poliarticular seropositivo, 2 com inicio
sistémico e 12 com inicio oligoarticular (Quadro VII).

Nos doentes em que foram pesquizados, tiveram AAN positivos 8% dos doentes
com inicio poliarticular seronegativo, 50% dos doentes com inicio poliarticular seropo-
sitivo, 15% dos doentes com inicio sistémico e 36% dos doentes com inicio -oligoarti-
cular. A maior percentagem de positividade, que foi de 78%, ocorreu no grupo de doen-
tes em que foi detectada a existdncia de uveite crénica (Quadro Ilt), como referimos
oportunamente.

A pesquiza de complexos imunes circulantes foi efectuada em 31 doentes (Quadro
Vil}, 7 com inicio poliarticular seronegativo, 3 com inicio poliarticular seropositivo, 8
com inicio sistémico e 13 com inicio oligoarticular, tendo sido positiva em 15 doentes
(15/31 = 48%). Foram positivos mais de 50% dos casos das formas poliarticular sero-
gositi\\//ﬁ)e sistémica, e menos de 50% dos casos nas restantes formas de inicio {Qua-

ro .

As fracgdes C; e C, do complemento sérico foram doseadas em 43 doentes, 9 com

infcio poliarticular seronegativo, 5 com inicio poliarticular seropositivo, 10 com inicio
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QUADRO Vil
Poli — Poli + Sist. Otligo Total
AAN + 1 3 2 12 18
—_ 12 3 11 21 47
Im.C + 2 2 5 6 15
- 5 1 3 7 16
A — — 4 3 7
N 9 5 6 16 3%
co 7 — - 2 1 3
N 9 5 8 18 40
— - 1 3 4
CHeo 5 6 4 6 11 27
—_ 1 —_ — 1

Ny

Resultados da determinagdo dos anticorpos anti-nucleares (AAN) em 65 doentes, Imunocomplexos sé-
ricos (Im. C) em 31 doentes, e fracgbes do complemento: 'C3 em 43 doentes, Cs4 em 43 doentes, e
CHx em 32 doentes. Os resultados estdo expostos em relacBo as quatro formas de inicio consideradas
poliarticular seronegativa (Poli —), poliarticular seropositiva (Po!i +) sistémica (Sist.) e oligoar-
ticular (Oligo). + = determinacdo positiva; p~ = determinagdo negativa; /1 = vallor acima do nor-
mal; N = valor dentro dos limites do normal; i = valor -abaixo do normal.

sistémico, e 19 com inicio oligoarticular (Quadro Vil). Os seus valores foram normais
em todos os casos com inicio poliarticular seronegative e poliarticular seropositivo.

A fraccdo C; teve valores elevados em 4 doentes com inicio sistémico (4/10=40%),
e em 3 doentes com infcio oligoarticular {3/19 = 16%). A fracgdo C. teve valores ele-

QUADRO VI
Antig. (%) N.o rs?ntr. N.°n>§‘CJ (%) | Antig. (%) N.o ’E'gntr. N.°n‘£1CJ (%)
Al 1) 14 NS 7 (16) Bis (1) 7 NS 7 (16)
Az (44) 29 S 28 (65) Bis (8) 5 NS 3 %)
A (12) 8 NS 4 (9) B 1 (11) 7 NS 4 (9)
As (23) 15 NS 9 (21 Bir (8) 5 NS 2 (5)
A (6) 4 NS 3 n Bis (0) - —_ ©
At (14) 9 NS 3 7 B u (2) 1 NS 1 ()
A v (19) 12 NS 1 2 B n (5) 3 NS 1 (6)
Az (8 5 NS 3 (n Boy (6) 4 s 10 (23
A o (6) 4 NS —_ (0) B 315 (18) 12 NS 9 (21)
A (2) 1 NS _ (0) By (5) 3 NS 1 2)
A u (6) 4 NS 2 (5) c 1 (3 2 NS 1 2)
Bs (30) 20 S 5 12) { ¢ 2 (17 1 NS 1 (2)
Bs (12) 8 NS 3 %)) c 1 (15) 10 — (0)
Bs (14) 9 NS 7 (16) C + (20 13 NS 6 (14)
Biz (36) 24 NS 12 28) | ¢ s (18) 10 NS 3 (7
Bi 0) — — (0) C s (6) 4 — (0)

Prevaléncia de 11 antigénios do locus A, 15 antigénios do focus B e 6 antigénios do focus C em 66
dadores saudaveis do Centro de Histocompatibilidade de Lisboa, e em 43 doentes com artrite cronica
juvenil. (Em ambos o0s grupos a tipagem HLA foi efectuada no mesmio laboratério). (Ver o texto para
mais comentérios). Legenda: Antig. = antigénio; N.c Contr. = nimero de dadores saudéveis com o
antigénio; N.o ACJ = nGmero de doentes com artrite crénica juvenil com o antigénio; NS = diferenga
sem significado estatistico; 'S = diferenga estatisticamente significativa (S+= P0,05; S++=P 0,01).
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vados em 2 doentes com inicio sistémico (2/10 == 20%), e em 1 doente com inicio
oligoarticular (1/19 = 5%). Nos restantes casos os valores estiveram dentro dos limites
do normal. Em nenhum caso se verificou baixa das frac¢ées C; e C. do complemento.

O complemento hemolitico total (CHs) foi doseado em 32 doentes, 6 com inicio
poliarticular seronegativo, 5 com inicio poliarticular seropositivo, 7 com inicio sistémico
e 14 com inicio oligoarticular (Quadro VII).

Quatro doentes tiveram valores de CHs, superiores ao normal, 1 com inicio sistémico
(1/7 = 14%), e 3 com inicio oligoarticular (3/14 = 21%). Apenas 1 doente, com inicio
poliarticular seropositivo, teve um doseamento de CHs ligeiramente inferior ao normal.

Foi efectuada a pesquiza dos antigénios HLA de 11 antigénios do locus A, 15 anti-
génios do locus B, e 6 antigénios do locus C em 43 doentes, 9 com-inicio poliarticular
seronegativo, 3 com inicio poliarticular seropositivo, 8 com inicio sistémico e 23 com
inicio oligoarticular. Serviram de grupo testemunha 66 dadores saudaveis do Centro de
Histocompatibilidade de Lishoa. O resumo dos resultados estd exposto no Quadro VIII.

Assim, no locus A apenas o antigénio A, apresenta diferenga estatisticamente signi-
ficativa entre os 2 grupos, sendo a sua prevaléncia mais alta nos doentes com artrite
crénica juvenil (y’ = 4,680; P < 0,05).

No locus B o antigénio Bs; foi menos prevalente no grupo com artrite crénica juvenil
que no grupo testemunha (x> = 5,137; P < 0,05), e o antigénio B, foi mais prevalente
no grupo com artrite crénica juvenil (x* = 6,877; P < 0,01).

Dos 9 doentes tipados que vieram a desenvolver espondilite anquilosante, 7 tinham
o antigénio By, sendo a diferenca da sua prevaléncia significativa, quer em relacido ao
grupo testemunha (x’ = 32,547; P < 0,0005), quer em relagdo aos restantes doentes
com artrite crénica juvenil tipados que ndo evoluiram para espondilite anquilosante
(x* = 6,234; P < 0,02). Por outro lado, o grupo constituido pelos doentes com artrite
crénica juvenil, apdés exclusdo dos 9 doentes tipados com espondilite anquilosante, tem
grevaéég)cia do antigénio By (9%) idéntica & do grupo testemunha (6%) (x* = 0,263;

> 0,6).

Foi também efectuada a tipagem HLA de sete antigénios do locus DR em 16 doen-
tes com artrite cronica juvenil (2 com inicio poliarticuiar seronegativo, 7 com inicio
sistémico, 1 com inicio poliarticular seropositivo e 6 com inicio oligoarticular), tendo
servido como grupo testemunha um grupo de 66 dadores saudéveis do Centro de Histo-
compatibilidade de Lisboa. Os resultados, bem ‘como a prevaléncia dos varios antigénios
estudados nos 2 grupos, encontram-se sumarizados no Quadro IX.

Detectamos diferengas estatisticamente significativas na prevaléncia de 2 antigénios,
o DR.{x* = 9,991; P < 0,01) e o DR, (x* = 4,899; P < 0,05), tendo ambos maior pre-
valéncia no grupo com artrite crénica juvenil que no grupo testemunha.

O ndmero reduzido de doentes estudados impede-nos de analisar independente-
mente a prevaléncia dos vérios antigénios nas 4 formas de inicio consideradas.

As radiografias da coluna cervical em perfil neutro e perfil em hiperflexdo permi-
tiram-nos detectar anquilose das inter-apofisarias cervicais em 12 doentes (12/85=14%)

(Fig. 14) — 6 com inicio poliarticular seronegativo (6/21 = 29%), 3 com inicio sisté-
QUADRO IX
N : Nimero de o N.c de doentes o
Antigénio controles (% com ACJ (%
DR: 20 (30) NS 5 (31)
DR: 22 (33) NS 5 (31)
DR3 31 (47) NS 7 (44)
DR+ 7 (1) s 7 (44)
DRs 18 27) NS 4 (25)
DRs 4 (6) s 3 (19)
Dk 15 (23) NS 1 (6)

Resultados da tipagem HLA. Prevaléngia ide 7 antigénios HLA DR em 66 dadores saudéveis (controles)
do Centro de Histocompatibilidade de Lisboa e de 16 doentes com -artrite cronica juvenil (ACJ).
Legenda: NS = diferenga sem significado estatistico; S = diferenga estatisticamente significativa
(St =P ~ 0,05, S++= P  0,01). (Ver texto para malis comentarios).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



ARTRITE CRONICA JUVENIL 79

mico {3/13 = 23%), e 3 com inicio oligoarticular (3/42 = 7%) — e sub-luxagéo atloido-
-odontoideia em 5 doentes (6/85 = 6%), 1 de inicio poliarticular seropositivo {1/9=11%),
3 de inicio sistémico (3/13 = 23%), e 1 de inicio oligoarticular (1/42 = 2%) (Fig.
14-b, e 15).

Na forma de inicio oligoarticular as alteragdes radiclégicas mais frequentes foram
a tumefaccdo das partes moles e a osteoporose juxta-articular, adjacentes as articulagdes
afectadas (Fig. 11, 12-b, e 16), ndo sendo também raro (5/42 = 12%) o crescimento
assimétrico das epifises adjacentes as articulagbes atingidas (Fig. 11 e 12-b), cujo de-
senvolvimento € mais rdpido que o das controlaterais.

As erosdes sdo mais frequentes nas formas de inicio poliarticular seronegativa
(8/21 = 38%) e poliarticular seropositiva (5/9 = 566%), podendo surgir também nas
formas de inicio sistémico que evoluem para pcliartrite seronegativa (2/13 = 156%). Na
forma de inicio oligoarticular, excluindo os doentes com espondilite anquilosante, apenas
2 doentes que evolufram para poliartrite seronegativa grave, apresentavam erosoes
(2/28 = 7%).

” B
Fig. 9 — JSM, Doente do sexo masculino, 10 anos de idade, com artrite crénica juvenil iniciada acs 8
anos de idade, de forma sistémica. Em (A) observa-se o exantema macular réseo, evanescente, presente
na face numa altura em que a temperatura axilar era de 39,3° C, Este doente teve também méculas no
tronco e nos membros em outras ocasiées, tratando-se do unico doente em que 0 exantema era frequen-
temente acompanhado de prurido. Em (B) dimensées do figado e do bago.

Observamos anquilose 6ssea em 6 doentes (6/85 = 7%) — 4 com inicio poliarti-
cular seronegativo (4/21 = 19%), e 2 com inicio oligoarticular (2/42 = 5%) que desen-
volveram poliartrite extensa seronegativa (com mais de 10 articulagdes envolvidas si-
multaneamente).

As anquiloses observadas foram do carpo em 2 doentes, do tarso em 2 doentes
(Fig. 17), e do joelho em 2 doentes (Fig. 18).

Em 1 doente, com inicio poliarticular e evolugdo dois anos depois para poliartrite
grave seronegativa, verificdmos, quando observdmos o doente pela primeira vez, a exis-
téncia de luxa¢@io das duas coxo-femurais e dos dois joethos.

Detectdmos sacro ileite radiolégica bilateral de graus Il a V* em 16 doentes
(16/85 = 19%), 14 dos quais (14/16 = B8%) evoluiram para espondilite anquilosante
(Fig. 19), 1 tem doenga de Crohn do colon acompanhada de espondilite cervical e sacro-
-ileite, embora seja By negativo (Fig. 20}, e uma doente, com inicio poliarticular sero-
negativo, B, negativa, com fusdo das inter-apofisarias cervicais e poliartrite periférica
seronegativa com longa duracao (Fig. 13, 14-A e 21).

Foram efectuados ecocardiogramas a 16 doentes, 5 com inicio poliarticular sero-
negativo, 1 com inicio poliarticuular seropositivo, 5 com inicio sistémico e 5 com inicio
oligoarticular. Apenas em 2 doentes com inicio sistémico foi detectado derrame peri-
cérdico, tendo os restantes ecocardiogramas sido considerados normais.
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Fig. 10 — RAM, Doente do sexo masculino, 19 anos
de idade, com forma de inicio sistémica desde os
5 anos de idade {actualmente em remissdo), que
teve aos 14 anos de idade episédio de uveite cro-
nica bilateral, com cerca de 6 meses de duragéo,
cujos dnicos sinais eram uma discreta turvagdo da
visdo e injecgdo ciliar.

Efectudmos biopsia da membrana sinovial (Fig. 22) a 13 doentes, 10 com inicio
oligoarticular, 2 com inicio sistémico e 1 com inicio poliarticular seronegativo.

As alteragdes histolégicas mais frequentemente detectadas foram a proliferagdo das
células sinoviais superficiais e a infiltracdo linfo-plasmocitaria, por vezes esbogando a
formagao de foliculos linfoides. )

Analisando a evolugéio dos doentes das vérias formas de inicio (Quadro X), verifi-
camos que dos 21 doentes com inicio poliarticular seronegativo, 18 (86%) cursaram de
forma idéntica ao seu inicio, tendo 1 doente falecido aos 19 anos de idade por insufi-
ciéncia renal crénica devida a amiloidose secundéaria, e encontrando-se actualmente 5
em fase de remissdo; em 1 doente diminuiu o nGmero de articulagbes atingidas {de 5
para 3), tendo mantido oligoartrite durante cerca de 6 meses, antes de entrar em remis-
sdo (completamente assintomética ha 3 anos). Outro doente evoluiu para espondilite
anquilosante, mantendo poliartrite periférica extensa {(com mais de 20 articulagdes atin-
gidas), e no doente restante veio a ser diagnosticada uma doenca de Crohn (este doente
encontra-se actualmente em fase de remissao da sua poliartrite).

Na forma de inicio poliarticular seronegativa verificou-se na totalidade 1 6bito por
amiloidose secundéria (1/21 = 5%) e 7 doentes em remissdo (7/21 = 33%).

Fig. 11 — Radiograma dos joelhos, de frente, de
EAF, doente do sexo feminino, 11 anos de idade,
com artrite crénica juvenil iniciada aos 4 anos por
monoartrite do joelho direito, em que é visivel a
tumefac¢do das partes moles peri-articulares do
joelho direito, bem como o aumento das dimensées
das epifises distal do fémur e proximal da tibia, em
relagdo &s mesmas estructuras do joelho esquerdo.

#

Os 9 doentes com inicio poliarticular seropositivo (Quadro X) evoluiram de forma
poliarticuular seropositiva, encontrando-se actualmente 2 em remissdo (2/9 = 22%) in-
duzida pela crisoterapia.

Dos 13 casos com inicio sistémico (Quadro X), em 8 as manifestacdes extra-arti-
culares continuaram a ser o principal sinal de actividade da doenca, embora 4 tivessem
poliartrite @ 4 oligoartrite concomitaniemente. Destes 8 doentes 4 encontram-se actual-
mente em remissdo e 1 faleceu apés crise convulsiva, seguida cerca de 12 horas depois
por arritmia cardiaca fatal (o exame necrdpsico foi inconclusivo quanto & determinagéo
da causa de morte). Nos restantes 5 doentes a doenga evoluiu para poliartrite serone-
gativa, com auséncia de manifestacées sistémicas. Na forma de inicio sistémica verificou-
-se assim 1 6bito (1/13 = 8%) e 5 remissdes (5/13 = 38%).

A forma de inicio oligoarticular foi aquela em que se observou evolugdo mais hete-
rogénea. Assim, 5 dos 42 doentes vieram a desenvolver poliartrite seronegativa {12%),
encontrando-se actualmente 2 em fase de remissdo. Dos 21 doentes (50%) que manti-
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Fig. 12— CMP, Doente do sexo masculino, 11 anos
de idade, com doenga iniciada aos 8 anos de forma
oligoarticular (coxo-temural) + joelho + tibioi térsica
atingidos & direita). (A) Sao visiveis as tumefac-
¢bes da tibio-térsicas e do joelho direitos. (B} Ra-
diograma das tibio-térsicas de perfil em que é nitida
a osteoporose juxta-articular do lado afectado, e o
aumento das dimensdes do calcineo e do astrégalo
em relacdo aos mesmos o0ssos do lado esquerdo.

veram sempre envolvimento oligoarticular, 8 (8/42 = 19%) encontram-se agora em
remissdo, sem quaisquer sequelas articulares. Quatorze doentes (14/42 = 33%) evolui-
ram para espondilite anquilosante, 1 para doen¢a de Crohn e 1 para colite ulcerosa. Dez
doentes com inicio oligoarticular encontravam-se pois em remissio (24%), niao se tendo
verificado nenhum 6bito nos doentes com esta forma de inicio.
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Evolugdo dos 85 casos de Artrite Crénica Juvenil estudados. Cada forma de inicio considerada (Poli —
= poliarticular seronegativa; 'Poli + = poliarticular seropositiva; ISist. = sistémica; Oligo = oligoar-
ticufiar) tem indicada 'entre parenteses 'o numero de doentes respectivo.

Considerdmos 7 hipéteses d -evolugdo: P — = poliartrite seronegativa; P -+ = poliartrite seropositiva
(simile artrite reumatoiide do adulto); O = oligoartrite; 'S = sistémica (i. é continuando as repercussdes
extra-articulares a constituir as principais mianifestagées da doenga, embonra podendo coexistir com
poliartrite); EA = espondilite anquilosante; DC = doenga de 'Crohn; 'CU = colite ulcerosa. Dentro de
cada tipo de ewolugao ‘indica-se ainda o nimero de doentes que astio em fase de femissdo ou que
falecram. (Para mais comentirios ver o texto).
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No cdmputo geral verificAmos que, 3 data do encerramento do presente trabalho,
23 doentes se encontravam em fase de remissdo (23/85 = 27%), 2 doentes tinham
falecido (2/85 = 2%) e os restantes 60 doentes mantinham a doenga em actividade
(60/85 = 71%). Em 15 doentes (15/85 = 18%) a doenca de base veio-se a revelar
ser uma espondilite anquilosante {14 com inicio ciigoarticular e 1 com inicio poliarticular
seronegativo), em 2 doentes uma artrite associada & doenga de Crohn (2/85 = 2%), e
em 1 doente uma artrite associada & colite ulcerosa (1/85 = 1%).

Fig. 13 — Micrognatismo em 2 doentes adultas (55
e 63 anos) com artrite crénica juvenil iniciada de
forma polarticular seronegativa aos 12 e 13 anos,
respectivamente, em que houve envolvimento pre-
coce das articulagbes temporo-mandibulares.

Do plano terapéutico geral de todos os doentes fizeram parte o repouso das arti-
culagdes atingidas quando em fase de inflamacgdo aguda, durante a qual os doentes foram
ensinados a efectuar contraccdes isométricas dos musculos adjacentes as articulagdes
atingidas, seguido, tdo depressa quanto possivel, de fisioterapia com mobilizagdo arti-
cular activa.

O ensino de um plano bdsico de exercicios, visando mobilizar diariamente as arti-
culacbes na sua amplitude maxima constituiu também uma das nossas preocupagoes,
bem como a explicacdo das potencialidades evolutivas da doenca ao doente e/ou
seus pais.

Os medicamentos anti-inflamatérios que utilizdmos com mais frequéncia foram o
acido acetilsalicilico {na dose de 80 a 110mg/kg de peso/dia, dividida em 4 a 6 tomas
disrias), o naproxen {(em doses de 10 a 15 mg/kg de peso/dia, em duas tomas didrias)
e a indometacina {em doses de 2,5 mg/kg de peso/dia, dividida em 2 tomas diéarias)}.
A indometacina foi apenas utilizada em duas situagdes: 1 -— doentes com inicio sisté-
mico em que a febre ndo respondeu & administracdo de &cido acetilsalicilico; 2 — doen-
tes com espondilite anquilosante.

Utilizdmos os sais de ouro em 11 doentes, e a D-penicilamina em 4 doentes, com
formas de inicio poliarticular seronegativa ou poliarticular seropositiva, ou com outras
formas de inicio — 2 com forma de Inicio sistémica e 1 com forma de inicio oligoarti-
cular — em que a doenga evoluiu para poliartrite extensa grave. Dos 14 doentes que
fizeram terapéutica de fundo (1 doente fez as duas drogas por intolerdncia inicial aos
sais de ouro) conseguimos induzir remissdo clinica e laboratorial em 6.

Observdmos vdrios doentes com sindrome de Cushing iatrogénico por corticote-
rapia iniciada antes da nossa primeira observacdo. S¢ utilizdmos a corticoterapia sisté-
mica em algumas indicagdes restritas, nomeadamente na presenca de manifestagGes sis-
témicas que ndo cederam as outras terap8uticas efectuadas (4 casos), na presenca de
envolvimento poliarticular extenso e grave (3 casos), e em alguns casos de uveite cré-
nica bilateral recorrente e grave (3 casos).

Utilizdmos em quase todos os casos a prednisona, inicialmente numa dose matinal
unica ou em dias alternados; os doentes em que a terapéutica foi iniciada com uma dose
diéria} foram passados a uma dose em dias alternados, logo que a situagdo clinica o
permitiu.

Nos doentes com uveite crénica utilizdmos midridticos ({colirioc de tropicamida a
0.5%) associados a corticosteroides tépicos (8 casos) ou sistémicos (3 casos).

DISCUSSAO

Para o diagnéstico da qoencg, ou do sindrome, designado actualmente na Europa
por Artrite Crénica Juvenil ndo existem critérios de diagnéstico, nem mesmo denomina-
¢d3o, com aceita¢do generalizada em todo o Mundo.
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Os primeiros critérios de diagnéstico aceites internacionalmente foram os de Ansell
e Bywaters *, tendo entdo a doenca sido designada por doenga de Still e, posteriormente,
por poliartrite crénica juvenil *, ficando a designacio de doenga de Still reservada para
formas idénticas as descritas por Still ‘.

Posteriormente surgiram os critérios da American Rheumatism Association ¥, tendo
os Autores Americanos adoptado a designacdo de Artrite Reumatoide Juvenil e definido
bem, principaimente na sua revisdo de 1977 ?, as formas de inicio da doenga, as suas
manifestacdes extra-articulares, e ainda uma lista de exclusdes bastante ampla, que inclui
a espondilite anquilosante de infcio juvenil, muitas vezes indistinguivel do restante grupo
de doentes nos primeiros anos da doenca. Estes critérios, embora tendo a vantagem de
definirem claramente véarias formas de inicio e as manifestagbes extra-articulares asso-
ciadas, t8m quanto a nés trés grandes limitagdes: 1.2 Nio propoem uma idade limite
para o diagnéstico; 2.2 Consideram 6 semanas como duragdo minima da artrite para se
poder estabelecer o diagnéstico, o que na opinido de outros autores, com os quais esta-
mos de acordo, é tempo demasiado curto; 3.2 Finalmente, a designagdo que adoptam —
artrite reumatoide juvenil — ndo é considerada a mais adequada por muitos Autores,
entre 0s quais se inclvem alguns dos seus préprios proponentes .

Os critérios de diagnéstico da LECR/OMS ', bem como a sua designacdo de artrite
crénica juvenil sdo os que perfilhamos actualmente, embora estejamos certos de que, &
medida que melhor se forem conhecendo o prognéstico e os marcadores das vérias doen-
cas abrangidas sob esta designacdo comum, a lista das suas exclusdes terd tendéncia
a aumentar, sendo previsivel que num lapso de tempo mais ou menos longo esta desig-
nacdo lata venha a perder a sua razdo de ser.

Dos nossos 85 casos, 21 iniciaram-se de forma poliarticular seronegativa (25%), 9
de forma poliarticular seropositiva (11%), 13 de forma sistémica (15%), e 42 de forma
oligoarﬁiciglzar (49%), percentagens estas similares &s de muitas outras séries publica-
das 30, 1 , bl

A relagdo entre os dois sexos no grupo total (42M/43F = 1/1) foi diferente da
observada na maior parte dos estudos , ', * %, havendo contudo algumas séries publi-
cadas com idéntica relagdo entre os dois sexos *, *.

Foi a forma de inicio oligoarticular a que contribufu de forma mais importante na
nossa casuistica para o equilibrio verificado na frequéncia da doenca entre os dois sexos.
Com efeito, enquanto que nos nossos doentes com forma de inicio oligoarticular houve
franco predominio do sexo masculino (24M/18F), o inverso sucedeu na maioria das
séries publicadas °, ", ¥, facto para o qual ndo conseguimos encontrar uma explicacio
satisfatéria.

A relacao entre os dois sexos nas formas de inicio poliarticular seronegativa (14F/
/7M = 2F/1M), poliarticular seropositiva (8F/1M) é semelhante a referida por outros
autores %, "', *. O predominio do sexo masculino na forma de infcio sistémica (10M/
/3F = 3,3M/1F) que se observou foi também referido por varios Autores ¥, ¥, %, 4, 4, 4 4,
embora com menor diferenca do que a verificada por nés.

A média das idades de inicio é sobreponivel & de outras séries ', ', 3%,

QUADRO  XI
N.o de Sexos Id. inicio
casos M F (M + 1 EPM)
Oligo — EA 28 14 14 7.9+ 09
E A 14 10 4 13,7+ 05
Total Oligo 42 24 18 9,9+ 0,7

Sub-divisdo da forma de inicio 'oligoarticular (Olites que evoluiram pada espondilite anquilosante (EA)
goarticular (Oligo) em 2 sub-grupos: um dos doentes e outro com os restantes doentes (OIIVg.o—-—-EA)A
Distribuicd0 por nGmero de casos, sexos e fidades de inicio (média + 1 errol padrdo da média).
Verifica-se que mais de 1/3 dos casos com forma de inicio oligoarticular levoluem para espondilite
anquilosante, havendo neste sub.grupo de doentes nitida predominéncia do sexo masculino, e sendo
a idade de inicio superior de forma estatisticamente significativa (P « 0,001) a dos doentes que
ndo evoluem para espondilite anquilosante (sub-grupo Otligo —EA).
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Analisando as idades de infcio das diferentes formas da doenca (Fig. 23) néao
observamos o pico de incidéncia méaxima entre os 1 e os 4 anos descritos por alguns
Autores !, %, '

Por outro lado, verificamos que em 8/13 doentes com inicio sistémico (62%), a
doenga comegou antes dos 5 anos de idade, sendo a média das idades de inicio de 4,7
anos, nimeros que estdo de acordo com 0s de numerosas séries *, ‘0, ", 3032, 37 3% 4 4,

Em apenas 1 dos 9 doentes com inicio de forma poliarticular seropositiva a idade
de inicio foi inferior a 10 anos, sendo a média das idades de inicio de 11,9 anos, o que
se verificou também em outras séries °, "', %, %, %,

Na forma de inicio poliarticular seronegativa observdmos um pico de incidéncia
méaxima entre 0os 3 e os 6 anos (9 casos), repartindo-se a idade de inicio dos restantes
12 casos entre 0s 9 e os 15 anos. A média das idades de inicio desta forma (8,7 anos)
foi significativamente mais baixa que a da forma de inicio poliarticular seropositiva
(t = 2,768, P < 0,02).

A forma de inicio oligoarticular, com uma média de idades de inicio de 9,9 anos,
apresenta um nitido pico de incidéncia maxima entre os 13 e os 16 anos, o qual é essen-
cialmente devido ao elevado numero de espondilites anquilosantes iniciadas neste mesmo
grupo etdrio. Com efeito, dos 18 casos de artrite crénica juvenil oligoarticular iniciados
entre os 13 e os 16 anos (Fig. 23), 11 vieram a evoluir para espondilite anquilosante e
um para doenca de Crohn, com sacro-ileite e espondilite mas HLA B, negativo.

Analisando separadamente as médias das idades de inicio dos 14 doentes com
forma de inicio oligoarticular que vieram a desenvolver espondilite anquilosante (mé-
dia = 13,7 anos)} e a dos restantes 28 casos, em que nido se verificou esta evolucdo
(média = 7,9 anos), (Quadro XI), verifica-se existir uma diferen¢a estatisticamente signi-
ficativa entre as duas médias (t = 6,017; P < 0,001). Este facto tem sido referido por
vérios autores ', ', %, %% que observaram o inicio da espondilite anquilosante juvenil
frequentemente por oligoartrite dos membros inferiores, iniciada geralmente ap6s os 10
anos de idade ** %,

Fig. 14 — Radiogramas da coluna cervical de pertil: (a) CCP, doente do sexo temmnino, 63 anos de
idade, com doencga iniciada aos 13 anos de idade de forma poNarticwlar seronegativa, que apresenta
anquilose das articufacées inter-apofisdrias cervicais de C: a Cs. (b) JAE, doente do sexo masculino,
4 anos de idade, com doenga iniciada aos 12 meses de idade, de forma sistémica, Neste radiograma,
em hipertlexdo, é visivel a associagdo de anquilose das articulagbes inter-apofisérias posteriores
(C2—C4 e Co—C3) com sub-luxagio atloido-odontoideia (distdncia entre a face posterior do arco
anterior do atlas e a face anterior da apéfise odontoidela do axis ligeiramente superior a 5 mm).

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



A reconhecida poténcia
da Indometacina
penetra rapidamente
da superficie da pele...

INDOCID-GEL

(Indometacina, MSD)

..para o local da dor e da inflamacgao
nas afeccoes musculo-esqueléticas
agudas e cronicas

INDICACOES

Para efeito analgésico e anti-inflamatoério local, quando aplicado
topicamente:

® Artrose ® Epicondilite

® Tendinite -~ @ Periartrite escapulo-humeral
® Tenosinovite ® Tumefaccao e dor

® Peritendinite pos-traumatica

POSOLOGIA E ADMINISTRACAO

1 a 5 g na regiao afectada, 3 a 4 vezes por dia.
INDOCID-GEL pode também ser utlizado como tratamento adjuvante, MSD
com outras formulacdes do INDOCID.

APRESENTACAO: Bisnaga de 100 g P.V.P.810800 SM.S. 202850 DBOHME

t2-84-IDC-G-83-Pr. 025-J



FENBUFEN

1Cdpsula de manha
2Cadpsulas & noite

Posologia qgjustavel de acordo com a situagao

GOYANAMID

Caixas com 60 capsulas
doseadas a 300 mg FENBUFEN
PVP 1160$00

SMS 50%

X1l




ARTRITE CRONICA JUVENIL 85

Nao observdmos na forma de inicio oligoarticular o pico de incidéncia maxima das
idades de inicio entre os 1 e 4 anos referido por varios Autores ', ", ¥, *, talvez por
serem formas com melhor prognéstico articular, n3o necessitando por isso de apoio de
uma consulta hospitalar especializada como a nossa.

Fig. 15 -~ Radrograma da coluna cervical em pro-
jeccdo de perfil em hiperflexdo, de PFB, doente do
sexo masculino, 10 anos de idade, com artrite cro-
nica juvenil iniciada de forma sistémica aos 3 anos
de idade, que apresenta sub-luxagdo atloido-odon-
toideia (distdncia atlas-odontoideia = 5 mm).

Manifestagdes articulares

Quanto ao padrdo de envolvimento articular (Fig. 1) verificdmos que nas formas de
inicio poliarticular seronegativa e seropositiva as articulagdes atingidas, e a frequéncia
relativa do seu envolvimento, sdo idénticas, quer no inicio, quer na evolugdo subsequente,
com 2 excepgbes: 1.2 O envolvimento das sacro-iliacas em 2 casos de inicio poliarticular
seronegativo (um com espondilite anquilosante, e o outro com poliartrite periférica sero-
negativa — Figs. 13, 14a e 21), o que ndo se verificou em nenhum caso com inicio po-
liarticular seropositivo; 2.2 O tipo de envolvimento cervical-cervicalgias devidas a artrite
das inter-apofisdrias posteriores, com anquilose destas articulacbes em 6 doentes, e cervi-
calgias devidas a espondilite anquilosante em 1 doente, na forma de inicio poliarticular
seronegativa. Na forma de inicio poliarticular sercpositiva 1 doente teve cervicalgias sem
alteragdes radioldgicas evidentes e em outra, assintomética, ha sub-luxacdo atloico-
-odontoideia.

Por outro lado, a percentagem de doentes com mais de 20 articulagdes atingidas
simultaneamente (Fig. 3) é maior na forma de inicio poliarticular seropositiva (78%)
do que na seronegativa (38%), sendo semelhante nas duas formas de inicio (33% na
seronegativa e 44% na seropositiva) a percentagem de doentes com mau estadio funcio-
nal articular (IlI/1V de Steinbrocker).

Na forma de inicio sistémica as articulagbes mais frequentemente envolvidas no
inicio da doenga foram os joelhos e as tibio-tarsicas (38%). Na evolucdo subsequente
da doenga os joethos {92%), os punhos, as inter-faldngicas proximais, e as tibio-tarsicas
{77% cada) foram as articulagdes mais frequentemente atingidas. S6 2 ddoentes (2/13 =
= 15%), que fazem parte do grupo de 5 que evoluiram para poliartriite extensa; tiveram
mais de 20 articulagbes atingidas simultaneamente (Fig. 3), e apenas 1 destes doentes
(1/13 = 8%) se encontra classificado no estadio funcional articular lll, estando os res-
tantes actualmente nos estadios /Il (Fig. 4), com excepcdo da doente falecida, que se
encontrava no estadio funcional articular 1.

Resultados comparaveis aos nossos tém sido publicados por outros Autores *, ¥, ©, %,
Dois fatos sdo de salientar particularmente, em relagdo ao envolvimento articular na forma
de inicio sistémica:

1.2 A auséncia de manifestacbes articulares no inicio da doenga em 4 doentes
{4/13 = 31%; ausentes nos primeiros 3 meses em 2 casos, artralgias discretas apés o
primeiro mé&s num caso, e cervicalgias surgidas do segundo ao quarto més de doenca
em outro caso), facto que tem sido amplamente referido '°, '', %, %, %,* ¥ ¥ % e que
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conjugado com existéncia de manifestagées sistémicas e de febre alta, justifitou a lapa-
rotomia exploradora, por suspeita de apendicite aguda (dores abdominais + leucocitose)
em 1 caso, e de linfoma nos restantes 3 casos, todos antes de serem observados por nés
pela primeira vez. Esta abordagem ja referida na literatura médica *°, ndo é tdo rara como
se poderia pensar e esti parcialmente justificada. por um lado pelo mau estado geral
que as criangas muitas vezes apresentam e, por outro lado, pela gravidade das hipéteses
postas no diagnéstico diferencial {peritonite, abcesso intra-abdominal, linfoma *°).

2° A alta percentagem de doentes com envolvimento da coluna cervical (46%) e
das articulagdes temporo-mandibulares (31%), aspecto j& referido por Still * e confirmado
posteriormente por outros autores 0, ¥, %7, 39, 41, 4, g6 3 er e,

Na forma de inicio ohgoartlcular os joelhos foram as articulagdes mais frequente-
mente atingidas (Fig. 1), quer no inicio (23/42 = 55%), quer na evolugdo subsequente
(27/42 = 64%), o que estd de acordo com a experiéncia de outros Autores*, .

Sete dos 8 doentes com envolvimento das coxo-femurais no primeiro més de doenga
vieram a evoluir para espondilite anquilosante, o que aconteceu também nos 4 doentes
com a coluna dorso-lombar envolvida no inicio da doenca, e nos 5 restantes em que este
segmento da coluna veio a ser atingido posteriormente.

Nenhum doente tinha sacro-ileite no inicio da doenca, e 12 dos 13 doentes em que
se veio a detectar sacro-ileite na evolucdo subsequente, foram posteriormente classificados
como tendo espondilite anquilosante, tendo sido no 13.° diagnosticada uma doen¢a de
Crohn (Fig. 20).

Estes factos tdm sido referidos por outros Autores ', *, %, %, * % podendo o envol-
vimento precoce das coxo-femurais, dentro do contexto de oligoartrite crénica envol-
vendo predominantemente articulagbes dos membros inferiores, ser considerado um mar-
cador de possivel evolugdo para espondilite anquilosante. O envolvimento precoce da
coluna lombar, embora raro, permite desde logo prever o desenvolvimento futuro de
espondilite anquilosante.

Fig. 16 — Radiograma da bacia de CMP (mesmo
doente da Fig. 12}, em que se encontra envolvida a
coxo-femural direita e em que é bem visivel a os-
teoporose juxta-articular do iliaco e da extremidade
proximal do fémur adjacentes & articulagéo.

Trinta e um doentes com inicio oligoarticular (31/42 = 74%) tiveram sempre menos
de 5 articulagdes atingidas simultaneamente (Fig. 3), 8 doentes (8/42 = 19%) tiveram
no méximo entre 5 e 9 articulagdes atingidas, e s6 3 doentes tiveram 10 ou mais arti-
culagdes atingidas simultaneamente (3/42 = 7%).

Trinta e oito doentes mantdm um bom estadio funcional articular (38/42 = 90%)
—- 29 no estadio | € 9 no estadio Il — tendo apenas 4 doentes (4/42 = 10%) mé& fungédo
articular (estadios 111/1V), 2 com espondilite anquilosante e envolvimento grave das coxo-
-femurais (estadio 1ll), e 2 doentes que evoluiram para a poliartrite seronegativa extensa
e destructiva (estadio IV) — 1 destes Gltimos doentes encontra-se agora no estadio fun-
cional ii, ap6s midltiplas correcgdes ortopédicas, estando a doenga actualmente em fase
de remissao. Estes dados sido concordantes com a experidncia de outros autores '°,'', %,
¥,%9,%, %, que referem ser a forma de infcio oligoarticular a de melhor prOQnéstlco 'no
que se refere & capacidade funcional do aparelho locomotor e a vida.

De uma maneira geral, e fazendo uma apreciacdo global do envolvimento articular
(Fig. 1) é curioso o facto, j&4 referido por outros Autores ¥, %, 3 4 4 4 61 @ & 6 dag
articulagdes tempoaro-mandibulares estarem envolvidas em todas as formas de |nfc10, pre-
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dominantemente nas formas de inicio poliarticular seronegativa (9/21 = 43%) e sisté-
mica (4/13 = 31%).

Muitas vezes o envolvimento articular das temporo-mandibulares da-se de forma
assintomatica *-*, como aconteceu em alguns dos nossos doentes. Raramente pode
mesmo haver anquilose da temporo-mandibular ', sendo contudo mais frequente o micro-
gnatismo ** 7 resultante da destruicdo do nicleo de ossificagdo do cdndilo mandibular,
como verificAmos em 6 dos nossos doentes (4 com inicio poliarticular seronegativo e 2
com inicio sistémico).

A coluna cervical foi também atingida em todas as formas de inicio, num total de
26% dos doentes (22/85). Em 5 doentes as cervicalgias iniciaram-se no primeiro més
de doenga (Fig. 1), tendo mesmo em 1 doente (Fig. 2) o torcicolo sido a primeira mani-
festacdo da doenca. Este facto tem sido referido por varios Autores ®°, %, %, 37, 3 4 4 4
¢, 7,7 sendo considerado o envolvimento da coluna cervical, particularmente a anquilose
das articulagdes inter-apofisarias, uma lesdo caracteristica deste grupo de doentes™, ™7,

Em 4 dos nossos 6 casos de micrognatimo a lesdo das temporo-mandibulares asso-
ciou-se a anquilose das inter-apofisérias posteriores da coluna cervical, associagdo fre-
quente ¥, ¢ ® 72 7 ¢ que alguns autores’™ consideram poder dificultar bastante, ou
mesmo impedir, a entubagdo endo-traqueal necessdria para a ventilagdo assistida durante
a anestesia geral, quando os doentes necessitam de ser submetidos a intervengdes cirdr-
gicas. Tal aconteceu com uma doente nossa, que foi submetida a uma intervencao ciriir-
gica de urgéncia por abdomen agudo, cuja dificuldade na entubagdo chegou a pdr em
risco a viabilidade da intervencdo com anestesia geral ®.

As articulacbes da coluna cervical e temporo-mandibulares sido pois localizagdes
cujo envolvimento é importante procurar atentamente (clinica e radiologicamente), por
este ser frequente na artrite crénica juvenil e pela sua presenca poder ser (til para o
diagnéstico diferencial com outras situagées {nomeadamente a febre reumdtica) por um
lado, e poder condicionar um tipo de abordagem diferente quando é necessaria a anes-
tesia geral, por outro lado. .

E tabém digno de ser mencionado o facto de, ndao obstante a duracdo da doenca
ser em média, de 9,3 anos, 81% dos doentes (69/85) terem boa fungao articular (esta-
dios I/l de Steinbrocker).

Manifestagées extra-articulares

A febre surgiu no inicio da doengca em 26 doentes (26/85 = 31%), 13 com inicio
sistémico {100%), 7 com inicio poliarticular seronegativo {7/21 = 33%), e 6 com inicio
oligoarticular (6/42 = 14%), (Fig. 5).

Como ja foi referido por vérios Autores*,*,”, a febre intermitente, com um ou
dois picos quotidianos acima dos 392 C e apirexia ou temperatura sub-febris entre eles
(Fig. 6), é tdo caracteristica da artrite crénica juvenil que tem utilidade no diagnéstico
diferencial com a febre reumética. Este tipo de febre contudo sé surge habituaimente nas
formas de inicio sistémico, tendo ja sido descrita por Still no seu artigo original

Os restantes doentes tiveram febre mais baixa, geralmente ndo ultrapassando os
39° C, continua, e que cedia facilmente com a administragdo dos anti-inflamatérios utili-
zados no tratamento sintomaético da artrite.

O exantema tipico surgiu em 9 doentes com inicio sistémico (9/13 = 69%) (Figs.
7. 8, Sa) e caracterizou-se pelo aparecimento fugaz de maculas réseas ou eritematosas,
com 0,5 a 2 centimetros de didmetro, arredondadas, com localizagdo varidvel de doente
para doente, e no mesmo doente ao longo do tempo. Foi mais frequente nos membros
e no tronco, mas apareceu também na face {em 2 casos), tendo sido pruriginoso em
apenas 1 doente (Fig. 9). Surgiu, por via de regra, simultaneamente com o aparecimento
da hiperpirexia, e como esta surge frequentemente a noite, o exantema apareceu também
frequentemente na mesma altura, razdo pela qual pode nunca ser visto pelo médico se
a observacao for sistematicamente efectuada de manha, como acontece geralmente com
os doentes internados. As caracteristicas descritas estdo de acordo com as observagbes
de outros autores ', ®, 7,7,

Embora alguns Autores afirmem o contririo ®, na nossa casuistica o exantema surgiu
apenas na forma sistémica. Autores conceituados no campo da reumatologia pediétrica ®
referem também a existdncia de exantema exclusivamente na forma de inicio sistémica.
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As adenopatias generalizadas foram observadas em 18 doentes (18/85 = 21%),
10 com forma de inicio sistémica (10/13 = 77%), 3 com forma de inicio poliarticular
seronegativa (3/21 = 14%), 1 com forma de inicio poliarticular seropositiva (1/9 =
= 11%) e 4 com forma de inicio oligoarticular {(4/42 = 10%). As suas dimensdes foram
varidveis, de microadenopatias, até adenopatias com 1 a 2 cm de didmetro, facilmente
visiveis na regido inguinal, como sucedeu em 1 dos doentes com inicio sistémico. Em 5
dos 10 casos de inicio sistémico com poliadenopatias eram palpaveis adenopatias
epitrocleares.

Estes achados sdo concordantes com os de outros Autores ', ', %, %,

A hepatomegalia (12/85 = 14%) e a esplenomegalia (10/85 = 12%) surgiram cada
uma em 8 doentes com inicio sistémico (8/13 = 62%), em percentagens bastante mais
baixas nas formas de inicio poliarticular seronegativo (hepatomegalia — 10%; espleno-
megalia — 5%) e poliarticular seropositiva (hepatomegalia — 22%; esplenomegalia —
11%), e em nenhum doente com inicio oligoarticular, o que estd de acordo com a expe-
riéncia de outros Autores '°, !, ¥, 47 80,

A existéncia de pericardite foi comprovada ecocardiograficamente em apenas 2
doentes com inicio sistémico, nos quais ndo havia evidéncia clinica ou electrocardiogré-
fica da sua existéncia. Para além da pericardite ¥ * que, muito raramente, pode levar
a tamponamento cardiaco ®, podem surgir outras manifestagdes cardiacas como a mio-
cardite ¥, *® e mesmo valvulopatias ¥, %, °, . A manifestacdo cardiaca mais frequente €
contudo, de longe, a pericardite, que surge em cerca de 3% dos casos, a maioria dos
quais de inicio sistémico *'.

Fig. 17 — Radiograma do tarso de MIS, doente do
sexo feminino, 20 anos, com doencga iniciada aos
6 anos de forma poliarticular seronegativa, que tem
tido evolugdo grave, com tratamentos intermitentes
por motivos sécio-econémicos. E visivel a anquilose
d6ssea do tarso e da articulagdo tibio-tdrsica.

A miocardite e as valvulopatias surgem em menos de 1% dos casos, sendo algumas
delas possivelmente causadas por febre reumatida coexistente *' ou devidas & espondilite
anquilosante, nos casos de insuficiéncia valvular aértica *.

A nossa experiéncia confirma a raridade, referida por outros Autores *, do sindrome
de Sjogren neste grupo etdrio. Efectivamente, a Unica doente em que este diagnostico
foi posto tinha uma artrite reumatoide seropositiva e erosiva, de longa evolugdo, em tudo
idéntica a doencga do adulto e iniciada aos 15 anos. Tal como aconteceu com essa doente,
o sindrome de Sjbgren aparece quase sempre associado a formas seropositivas de artrite
crénica juvenil ?,

Como tem sido referido por véarios Autores *'® a manifestagdo ocular mais fre-
quente e caracteristica da artrite crénica juvenil é a uveite cronica, que surge em 8 a
17% dos casos, e cujo curso clinico é habitualmente insidioso, ndo referindo o doente
frequentemente quaisquer sintomas, até surgir a diminuicio da acuidade visual devida as
suas possiveis complicacbes, como a queratite em banda, a catarata, o glaucoma e as
sinéquias posteriores, entre outras.

Dos nossos 11 doentes com uveite crénica (11/85 = 13%), 7 tiveram inicio oli-
goarticular, 2 sistémico, 1 oligoarticular seronegativo e 1 poliarticular seropositivo, nao
tendo a maioria referido quaisquer sintomas. Na verdade, 8 destes 11 casos foram detec-
tados em exame oftalmolégico de rotina. Apenas uma doente ficou com ligeira diminuigao
da acuidade visual, como sequela da sua uveite crénica. Os sexos {6M/5F) e as idades
de inicio {média = 6,6 anos) deste grupo de doentes ndo diferem estatisticamente dos
da forma oligoarticular, ndo se tendo verificado o predominio do sexo feminino referido
por outros Autores '°, ', %, %, %,

Um achado importante referido por alguns Autores ', ", * ' e confirmado neste
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estudo é o valor dos anticorpos anti-nucleares como marcadores de risco de uveite crénica
(Quadro ll1). No nosso trabalho os anticorpos anti-nucleares surgiram no soro de 78%
dos doentes com uveite crénica, e em apenas 20% dos doentes sem esta complicagéo.
Por outro lado, dos 11 doentes com inicio oligoarticular e anti-nucleares positivos, 6 (55%)
tiveram uveite crénica. .

Justifica-se assim, em nosso entender e na opinido de outros autores '°!, *'?, efec-
tuar um exame oftalmolégico periédico & lampada de fenda, que na forma oligoarticular
e nos doentes com anticorpos anti-nucleares positivos deve ser trimestral, podendo nos
restantes doentes ser semestral.

Aos exames oftalmolégicos periédicos efectuados e ao tratamento precoce das
uveites crénicas assim detectadas, fica-se certamente a dever a baixa incidéncia de com-
plicagbes oculares observada nos nossos doentes.

Estudo recente parece confirmar que o complexo oligoartrite/uveite crénica é uma
doenga exclusiva da inféncia '

A uveite aguda, que observdmos em 2 doentes que evoluiram para espondiiite an-
quilosante, acompanhou-se de sintomatologia ocular importante {episédio de olho verme-
tho, com dor ocular intensa e turvacdo da visdo). Surge habitualmente, como aconteceu
nos nossos 2 casos, em doentes do sexo masculino, com doenga iniciada depois dos 10
anos de idade ¥, ¥, ' (inicio aos 13 ¢ 15 anos nos nossos doentes), caracteristicas estas
que sdo as do grupo de doentes com espondilite anquilosante juvenil. Dez a 20%%, %, % *
dos doentes com espondilite anquilosante juvenil tém 1 ou mais episédios de uveite
anterior aguda durante a vida.

Nao devemos esquecer que a corticoterapia s6 por si pode levar a alteragbes ocula-
res iatrogénicas — as cataratas sub-capsulares posteriores '»— que podem causar dimi-
nuicdo importante da acuidade visual se ndo for modificada a terapéutica.

Observdmos diminuigéo generalizada do crescimento em 4 doentes, 2 dos quais com
inicio sistémico, e todos com poliartrite grave no decurso da evolugdo da doenca. A di-
minui¢do acentuada do crescimento foi referida por Still e posteriormente por outros Au-
tores ¥. '% % (0 inicio da doenga antes dos 6 anos de idade *, a duracdo da sua actividade,
e a forma de inicio sistémica sdo os factores que tdm sido incriminados mais frequente-
mente 4' 49, |04I 105,

Trés dos nossos doentes com diminuigdo generalizada do crescimento foram trata-
dos com corticosteroides durante periodos relativamente longos. E de hd muito conhecida
a interacgdo da corticoterapia com o crescimento '®, sendo sabido que doses de predni-
sona da ordem dos 5 mg/dia podem causar diminuicdo acentuada e irrecuperavel do
crescimento '“. Quando a utilizagdo dos corticosteroides é indispensédvel, o seu uso em
dias alternados '® ou a utilizagcdo de ACTH '®, permitem um crescimento praticamente
normal.

Sabemos contudo que ndo sdoc sé os corticosteroides os responsédveis por esta com-
plicagdo. A prépria actividade da doenga e sua duragdo '* podem, sé por si, provocar
diminuicdo ou mesmo paragem de crescimento. Um dado adicional a favor do efeito da
prépria doenca sobre o crescimento foi a verificacdo de que o crescimento é significati-
vamente mais lento nas criangas com artrite crénica juvenil do que nas com lupus erite-
matoso disseminado do mesmo grupo etirio e tratadas com doses idénticas de corti-
costeroides '®.

A braquidactilia, observada em 1 doente, bem como o hipodesenvolvimento dos
membros inferiores, observado noutro doente, tém sido descritas '®, ' e devem-se a
ossificacdo precoce das cartilagens de conjugacédo.

O crescimento acelerado das epifises adjacentes as articulagdes atingidas é mais
frequente na forma de inicio oligoarticular*?,'®, '™, "% tal como aconteceu nos nossos 5
doentes (todos com inicio oligoarticular), sendo considerado responsavel o aumento da
vascularizagdo da cartilagem de conjugacdo, tal como acontece em outras situagdes "
em que had aumento localizado do crescimento 6sseo.

Exames laboratoriais {Quadros IV a Xl)

Nos doentes com forma de inicio pcliarticular seronegativa verificou-se a existén-
cia de anemia ligeira a moderada em 38% dos casos, contagem de leucécitos habitual-
mente normal (em 86% dos casos), ocasionalmente com ligeira leucocitose (14% dos
casos). As plaquetas, por via de regra, estiveram dentro dos limites do normal, a VS
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foi inferior a 50 mm na 1.2 hora em 81% dos casos (Quadro IV), e os anticorpos anti-
-nucleares foram geralmente negativos (92% dos casos). Os imunocomplexos circulantes
foram negativos na maioria dos casos (71%) e o complemento sérico foi normal. Na
electroforese de proteinas verificdmos a existéncia de aumento das globulinas 2, e/ou
v em 78% dos casos, tendo apenas 22% dos doentes electroforeses normais.

Nos doentes com forma de inicio poliarticular seropositiva (além dos factores reu-
matoides IgM positivos em todos os doentes, por definigdo) verificimos a existéncia
de anemia ligeira a moderada em 33% dos casos, contagem de leucécitos habitual-
mente normal (apenas 1 doente com leucocitose significativa mas de curta duracao),
trombocitose em 22% dos casos. VS superior a 50 mm na 1.° hora em 33% dos casos
{Quadro 1V}, electroforese de proteinas séricas anormal, com elevacdo das globulinas
4 efou y em 89% dos doentes (Quadro V), anticorpos anti-nucleares em 50% dos
doentes, imunocomplexos circulantes em 2/3, e complemento por via de regra nor-
mal (Quadro VIi).

Fig. 18 — Radiograma do joelho, de perfil, de APG,
doente do sexo feminino, de 16 anos de idade, com
artrite crénica juvenil iniciada de forma poliarticular
seronegativa aos 5 anos de idade, e que tem agora
anquilose do joelho direito.

Nos doentes com forma de inicio sistémica verificAmos a existéncia de anemia
moderada a grave em 69% dos doentes (8/13), leucocitose superior a 15 000/mm’
em 69% dos doentes {2/13; em 6/13 = 46% foi mesmo superior a 20 000/mm®} com
neutrofilia entre 75 e 92%, trombocitose em 46% dos doentes (6/13), VS superior a
50 mm na 1.2 hora em 54% dos doentes (7/13), electroforese de proteinas séricas
anorma! em todos os doentes (Quadros IV e V), anticorpos anti-nucleares positivos em
15% dos doentes (2/13), C, aumentado em 40% dos doentes (4/10), C4 em 20%
(2/10) e CHsx em 14% dos doentes (1/7) {Quadro VII).

Nos doentes com forma de inicio oligoarticular verificAmos a existéncia de ane-
mia ligeira a moderada em 14% dos doentes (6/42), contagens de leucécitos habi-
tualmente normais (4 doentes/42 = 10% com leucocitose inferior a 15 000/mm?),
plaquetas normais em 93% dos doentes (39/42; 3/42 = 7% tiveram trombocitose tran-
sitéria sempre inferior a 500 000 plaquetas/mm?’), VS superior a 50 mm na 1.7 hora
em 24% dos doentes (10/42) (Quadro 1V), electroforese de proteinas séricas com ele-
vacdo das globulinas = e/ou y em 66% dos doentes (25/38) e normal nos restantes
(13/38 = 34%) (Quadro V). Os anticorpos anti-nucleares foram positivos em 38% dos
doentes (12/33), e os imunocomplexos circulantes em 46% dos doentes (6/13); a
fraccdo C; do complemento estava aumentada em 16% dos doentes (3/19), C. elevado
em 5% dos doentes (1/19), e CHs elevado em 21% dos doentes (3/14) (Quadro VH).

Resultados semelhantes t&m ido referidos por outros Autores ', ', ¥, '21% em rela-
¢do aos mesmos pardmetros, nas vérias formas de inicio da doenga.

Julgamos importante realcar dois factos. Por um lado. a baixa frequéncia da posi-
tividade mantida dos factores reumatoides IgM (9/85 = 11%), quando comparada com
a da artrite reumatoide do adulto (60 a 80%); fora da forma poliarticular seropositiva
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os factores reumatoides IgM apenas foram positivos, embora de forma transitéria e com
titulos baixos, em 2 doentes com inicio oligoarticular.

Por outro lado, as caracteristicas laboratoriais impares da forma de inicio sistémica,
nomeadamente as elevadas frequéncias de anemia grave, leucocitose importante, trom-
bocitose, VS acima de 50 mm na 1.2 hora, anomalias na electroforese de proteinas
séricas, positividade de imunocomplexos circulantes e elevacdo das fracgbes do
complemento.

O titulo de anti-estreptolisina O, que surgiu elevado em cerca de 50% dos doen-
tes, independentemente da forma de inicio considerada, facto j4 verificado por outros
Autores ¥, merece uma mengio especial. Efectivamente, ndo é raro serem-nos enviadas
criangcas com o diagnéstico errado de febre reumética baseado, apenas, numa elevacao
do titulo de anti-estreptolisina O, tornando-se a confusdo muito maior quando h§ poli
ou oligoartrite associada, como acontece nos doentes com artrite crénica juvenil. Con-
tudo, o diagndstico diferencial é habitualmente facil se atendermos por um lado, aos
critérios de Jones modificados para o diagndstico de febre reumatica ', principalmente
no que diz respeito & necessidade de comprovacdo de infec¢do estreptocécica prévia,
&, por outro lado, se nos lembrarmos que sdao dados a favor do diagnéstico de artrite
cronica juvenil: a persisténcia de artrite numa mesma articulagdo por periodo superior
a 2 meses; o inicio antes dos 4 anos de idade; o envolvimento da coluna cervical e/ou
das articulagbes temporo-mandibulares; a existéncia de febre intermitente; a existéncia
de hepato e/ou esplenomegalia.

Sao a favor do diagnéstico de febre reumdtica: o caracter migratério da artrite;
e a presenga de eritema marginado, coreia, ou de endo e/ou miocardite *, ¢,

A pesquiza dos antigénios de histocompatibilidade HLA, cuja importdncia para a
classificacdo da artrite cronica juvenil tem vindo a aumentar, foi efectuada num nGmero
de doentes ainda insuficiente para se poderem tirar conclusbes em relacdo a cada forma
de inicio considerada. Apesar desta limitagdo h& alguns aspectos que merecem um
comentario.

Assim, dos varios antigénios estudados, verificdmos que apenas 5 apresentam
diferengas significativas na sua prevaléncia em relagdo ao grupo tetemunha {Quadros
Vill e lX) A;, B, 827, DR{ e DR..

Tal como aconteceu na nossa série, o aumento da prevaléncia do antigénio A
ja foi detectado por outros Autores '?, ', quer na artrite crénica juvenil em geral %,
com uma prevaléncia mais elevada no sexo feminino nas formas de inicio poliarticular
e oligoarticular, quer apenas na forma de inicio poliarticular seronegativa ', Actual-
mente ndo se lhe atribui nenhum significado prognéstico.

A diminuicdo da prevaléncia do antigénio B;, verificada na nossa série, embora
com um baixo nivel de significAncia (P < 0,05), n@o foi referida em nenhum dos tra-
balhhos que revimos '¥' '¥, Este facto pode ser devido, quer ao pequeno numero de
casos estudados, quer as diferencas imunogenéticas existentes entre as populagdes es-
tudadas por outros Autores e a nossa.

A prevaléncia do antigénio B, foi mais elevada nos doentes com artrite crénica
juvenil {23%) do que na populagdo testemunha (6%), sendo a diferenca verificada muito
significativa (x? = 6,877; P < 0,01). Diferengas idénticas tém sido referidas por ou-
tros Autores ' '5,

Contudo, se analisarmos mais detalhadamente o grupo de 10 doentes com HLA By,
verificamos que 7 estdo actualmente diagnosticados de espondilite anquilosante. Uma
vez excluidos estes 7 casos, deixa de haver diferenca estatisticamente significativa na
prevaléncia do By entre os grupos testemunha e artrite crénica juvenil. O mesmo facto
foi verificado por outros Autores '2'* '%# sendo actualmente os doentes com espondilite
anquilosante de inicio juvenil considerados como os Gnicos responsdveis pelo aumento
de prevaléncia do antigénio B, no grupo de doentes com artrite crénica juvenil ‘2, '®,
1% Dos 9 doentes com espondilite anquilosante juvenil tipados, 7 (78%) tinham o
antigénio HLA B, prevaléncia esta idéntica a classicamente descrita na espondilite an-
quilosante do adulto '®, *' e juvenil noutras séries ™, ¥, *, %,

O antigénio DR, foi mais frequente nos doentes com artrite crénica juvenil do que
na populagdo testemunhha (x* = 9,991; P < 0,01). O aumento de prevaléncia do anti-
génio DR, bem caracterizado na artrite reumatoide do adulto '*, ', ', correlaciona-se

fortemente nesta doenga com a presenca de factores reumatoides IgM no soro '¥, '®,
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facto que foi verificado também por alguns Autores ' ' '* na artrite crénica juvenil.
Esta associacdo entre factores reumatoides IgM e HLA DR, levou um de nés'® a con-
sidera-la significativa de que o gene DR,, ou outro estreitamente ligado, pode ser o
equivalente humano dos genes de resposta imune do ratinho, regulando as respostas
auto-imunes contra a IgG. O reduzido nimero de doentes a quem foi feita a tipagem
DR nao nos permite contudo verificar a existéncia de significado estatistico em relacao
aos doentes seropositivos.

O antigénio DR, teve também maior prevaléncia nos doentes com artrite crénica
juvenil {x* = 4,899; P < 0,05), facto que também ndo se encontra referido na litera-
tura revista '’ ', O baixo numero de doentes tipados leva a que ndo se possam tirar
muitas ilagdes &acerca das prevaléncias dos antigénios do locus DR nos 16 doentes
estudados.

Nio verificAmos a associacdo, descrita por outros Autores '™, '*, entre HLA DR,
uveite crénica e anticorpos anti-nucleares positivos.

Radiologia

Observamos alteragbes radiolégicas da coluna cervical em 16 doentes (16/85 =
= 19%): anquilose das articulagbes inter-apofisarias posteriores em 12 doentes {12/85 =
= 14%) @& sub-luxacdo atloido-odontoideia em 5 doentes {5/85 =6%) (em 1 dos doen-
tes havia associacdo de 2 alteragoes -— Fig. 14b).

O envolvimento precoce e frequente da coluna cervical é de ha muito conhe
cido®, 10, %, 3, 3 37 39 41 43 4 412 gendo a anquilose das articulagbes inter-apofiséarias
posteriores da coluna cervical considerado um dos aspectos mais caracteristicos da
artrite crénica juvenil. As alteragoes radiolégicas da coluna cervical surgem em cerca de
20% dos doentes *, " {19% na nossa série), sendo mais frequentes nas formas de ini-
cio poliarticular e sistémica®, *,*, *, %, tal como aconteceu nos nossos doentes.

Os 3 doentes com fusdo das articulagdes inter-apofisarias cervicais e inicio oli-
goarticular estdo actualmente classificados como espondiloartropatias seronegativas (2
com espondilite anquilosante e 1 com doenga de Crohn com sacro-ileite associada),
podendo assim a associagdo da anquilose das articulagdes inter-apofisarias posteriores
da coluna cervical com a forma de inicio oligoarticular servir como marcador da evo-
lugdo para espondilite anquilosante ou doenga associada.

A favor da hip6tese por nés enunciada estd o facto das alteracdes anatomo-pato-
l6gicas ao nivel das articulagbes inter-apofisarias posteriores da coluna cervical serem
idénticas na artrite crénica juvenil e na espondilite anquilosante .

As alteragbes radiolégicas mais frequentes nos estadios iniciais da doenca, em
todas as formas de inicio, s&@o a opacificacdo das partes moles e a orteoporose juxta-

Fig. 13 — Radiograma da bacia de AAL, do sexo
masculino, 20 anos de idade, com doenga ini-
ciada aos 15 anos de forma oligoarticuar (pelas
coxo-femurais) e que evoluiu para espondilite
anquilosante.

E nitida a sacro-ileite bilateral de grau IV e a
coxite bilateral, mais grave & direita.
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Fig. 20 — Radiograma da bacia de JPS, sexo
masculino, 23 anos, com doenga iniciada aos 15
anos, em que veio a ser feito o diagnéstico de
doenca de Crohn do colon.

E evidente a sacro-ileite radiolégica bilateal de
grau 1H.
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-articular, adjacentes 3s articulacbes afectadas ¥, estando o osso articular das criangas
protegido das erosbes pela espessa camada de cartilagem hialina que o reveste ”’. Estas
foram as alteragdes que verificdimos nos nossos doentes, e que continuaram a ser a regra
na forma de inicio oligoarticular, em que as erosbes Osseas e/ou as lesbes da cartila-
gem sd@o muito tardias ou inexistentes ©, '* ',

Tal como se verificou nos nossos doentes, as erosées §sseas sdo mais frequentes
nas formas poliarticulares %, '**, particularmente nos doentes com factores reumatoides
IgM pOSiﬁVOS 08

A anquilose 6ssea, que observdmos em articulagbes periféricas de 6 doentes, ndo
é rara na artrite crénica juvenii ¥, *’, sendo mais frequente que na artrite reumatoide do
adulto '*.

Dos 16 doentes em que detectdmos sacro-ileite radiolégica bilateral, 15 foram
classificados no grupo das espondiloartropatias seronegativas (14 com espondilite an-
quilosante € 1 com doenca de Crohn associada a sacroileite e espondilite cervical).
Apenas uma doente {CCP — ver Figs. 13, 14a, 21) com sacro-ileite bilateral e poliar-
trite seronegativa, predominantemente periférica, ndo preencheu os critérios ' para ser
classificada como espondilite anquilosante.

Ecocardiografia

No estudo ecocardiografico efectuado em 19 doentes, detectamos derrame peri-
cardico assintomatico em 2 dos 5 doentes com forma de inicio sistémico estudados.
Nos restantes 14 doentes ndc se detectaram alteragdes significativas.

Estes resultados sdo idénticos ao de estudos ecocardiograficos de outros Auto-
res ¥, 2 que consideram a pericardite uma situagdo rara na artrite crénica juvenil, geral-
mente assintomdtica, e atingindo na maioria das vezes os doentes com forma de ini-
cio sistémica.

Ao contrario dos nossso resultados, outros Autores ®, ® afirmam ser a pericardite
um achado; ecocardiografico frequente na artrite crénica juvenil.

Anatomia patolégica da membrana sinovial

A biépsia da membrana sinovial foi efectuada na maior parte dos casos em doentes
com forma de inicio oligoarticular (10/13 biépsias), metade dos quais (5 doentes) ti-
nham apenas uma articulagdo afectada. E neste grupo de doentes que a bidpsia da
membrana sinovial tem a sua maxima indicacdo, pois embora as alteracbées histopato-
légicas encontradas ndo fornegam indicacdes seguras sobre a evolugdo futura ''°, 'V,
4w podem permitir o diagndstico ou a exclusdo de uma artrite infecciosa, sempre de
temer, particularmente nos casos de inicio monoarticular ', ¥, "%,

Os aspectos histopatolégicos considerados mais caracteristicos '’ sdo a hipertrofia
e a hiperplasia das células sinoviais superficiais, o infiltrado linfo-plasmocitario, por
vezes esbogando a formagao de folicuios linfoides, e os depésitos de fibrina.

Estes aspectos sd@o geralmente pouco acentuados e ndo estdao sempre todos pre-
sentes nos doentes com oligoartrite ''°, '¥, ', como aconteceu nos NOSsos casos, em que
se observou principalmente hiperplasia ligeira das células sinoviais superficiais e infil-
trado linfoplasmocitdrio de densidade variada (Fig. 22), ocasionalmente com aiguns
depésitos de fibrina.

E também sabido que a gravidade da sinovite, avaliada com base em critérios his-
tolégicos, ndao tem qualquer relacdo com a evolugdo ulterior da artrite ''°, /7, '8, ™,

Na nossa experiéncia, a biépsia por puncdo da membrana sinovial revelou-se uma
arma paticularmente importante na exclusdo de uma causa infecciosa para as mono
ou oligoartrites.

Prognoéstico

A andlise da evolugdo das véirias formas de inicio no nosso grupo de doentes reve-
la-nos que as formas de inicio poliarticular sédo as gque t8m pior prognéstico articular,
traduzido pelo maior nimero de articulagées envolvidas, pela gravidade das alteragdes
radiolégicas detectadas, e pelo pior estadio funcional articular.

Nos 9 doentes com inicio de forma poliarticular seropositiva a doenga seguiu um
curso clinico idéntico em todos, no que se refere ao padrdao de envolvimento articular,
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ao nimero de articulacdes atingidas, e & actividade da doenga (estando apenas 2 em
remissdo, induzida pela crisoterapia), facto verificado por outros Autores *, e que o0s
levou a propér ', * a designagcdo de artrite reumatoide juvenil exclusivamente para
este sub-grupo de doentes, que tém uma semelhanga estreita com a doenga do adulto,
tratando-se muito provavelmente da mesma doenca mas iniciada num grupo etdrio
mais jovem.

Os doentes com forma de inicio poliarticular seronegativa tiveram envolvimento
articular menos extenso, embora suficientemente grave para serem classificados nos
estadios funcionais articulares |[lII/IV, em percentagem idéntica & dos doentes se-
ropositivos.

Em 1 doente foi feito o diagnéstico de espondilite anquilosante, e noutro o de
doenca de Crohn. Um tergo dos doentes (7/21) estd em fase de remisséo.

O Gnico caso de amiloidose que até agora detectdmos surgiu num doente com
inicio poliarticular seronegativo, que faleceu aos 19 anos de idade por insuficiéncia
renal crénica.

A amiloidose tem sido identificada com uma das principais causas de morte na
artrite crénica juvenil *°, 7, ', '*, sendo a sua prevaléncia de cerca de 4% nos doentes
europeus 'Y, '*. As formas de inicio mais frequentemente atingidas sdo a sistémica e as
poliarticulares ®, 7, ', 5, ', ndo surgindo somente nos casos de monoartrite persis-
tente ',

Os aspectos considerados mais importantes no diagndstico de amiloidose sdo o
aparecimento de proteindria, que surge em 100% dos casos de artrite crénica juvenil
com amiloidose secundaria, e de velocidade de sedimentagdo persistentemente superior
a 60 mm na 1.2 hora, que surge em 85% dos casos . Estes dois factos verificaram-se
no nosso doente.

A amiloidose secundédria parece ser muito menos frequente nos doentes com artrite
crénica juvenil da América do Norte do que nos Europeus ', '*'s', tendo alguns Auto-
res “? sugerido que tal facto poderia ser devido & maior frequéncia de infeccdes urina-
rias assintomaticas, observada nas crian¢as europeias com artrite crénica juvenil, quando
comparadas com as Norte Americanas '**. Este é um assunto que parmenece por escla-
recer. Uma outra explicacdo possivel é a de a duragdo da doenca nas séries europeias
publicadas ser geralmente superior & das séries Norte Americanas, o que, aliado a uma
incidéncia anual de 5 novos casos de amiloidose por 1 000 doentes com artrite crénica
juvenil ', pode em parte explicar a diferenga verificada.

Embora a amiloidose seja significativa de progndstico grave, ndc é invariavelmente
fatal, estando descritos casos de sobrevivéncia superior a 20 anos '®, e mesmo de
regressao ¥, '*%.

A terapéutica com clorambucil parece poder influenciar favoravelmente a duragéo
da sobrevivéncia destes doentes com amiloidose ',

Na lista . de causas de morte, e por ordem decrescente de frequéncia, & amiloidose
seguem-se as infecgbes, a cardiopatia (principalmente a miocardite) e os trau-
matismos ', ',

Na forma de inicio sistémica, embora 5 doentes tenham desenvolvido poliartrite
extensa, e 1 tenha falecido, de causa que desconhecemos apesar do exame necrépsico
efectuado, apenas 1 doente (1/13 = 8%) se encontrava nos estadios funcionais arti-
culares III/IV. E possivel que este prognéstico articular, aparentemente bastante favora-
vel, seja parcialmente influenciado pela duragdo da doenca nesta forma de inicio (mé-
dia = 5,6 anos) a mais baixa de todas as formas de inicio consideradas. Embora o prog-
néstico articular na forma de infcio sistémica seja bom nos primeiros 5 anos de doen-
¢a ®, ', piora consideravelmente apés os 10 anos de duragao da doenga **, , ',

Quatro doentes (31%) estavam em fase de remissdo, sem quaisquer sequelas arti-
culares, percentagem idéntica a verificada por outros autores *, ',

A forma de inicio oligoarticular é de todas a mais heterogénea, sendo integrada de
véarias doengas, cuja manifestagdo clinica comum é uma artrite de pequeno numero de
articulagdes.

Identificdmos, na evolugdo clinica deste grupo de 42 doentes, 14 com espond.lite
anquilosante, 1 com doenga de Crohn e 1 com colite ulcerosa.

O antigénio HLA B, foi um bom marcador de risco de desenvolver espondilite an-
quilosante (dos 9 doentes com inicio oligoarticular e B,; positivo, 7 vieram a desenvolver
espondilite anquilosante). Um outro marcador de risco da evolugdo das formas oligoar-
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ticulares para espondilite anquilosante parece ser o envolvimento das coxo-femurais no
primeiro més de doenca (dos 8 doentes com inicio oligoarticular e envolvimento das
coxo-femurais no primeiro més de doenga, 7 vieram a ser diagnosticados de espondilite
anquilosante). Outras trés caracteristicas clinicas deste grupo de doentes sdo o predo-
minio do sexo masculino (nos 16:12M/AF), o inicio da doenga geralmente apés os 10
anos de idade {média = 13,7 anos) e a associa¢do de uveite anterior aguda. Estas ca-
racteristicas do grupo de doentes que evoluem para espondilite anquilosante ou doencas
associadas tdm sido referidas por outros Autores ¥, %, 5!, 53 5t

Entre os restantes 26 doentes, 10 dos quais (10/26 = 38%) se encontram em re-
missdo, é possivel identificar um outro sub-grupo, o dos doentes com uveite crénica
associada (7/26 = 27%), sub-grupo este que, como j4 referimos oportunamente, parece
ndo ter doenc¢a equivalente no adulto '®

O principal marcador de risco para o desenvolvimento de uveite crénica é, como ja
realcdmos oportunamente, a positividade dos anticorpos anti-nucleares, facto este ja
verificado por véarios autores .10, 1o,

Nestes doentes o progndstico articular é geralmente bom, sendo a iridociclite cré-
nica, cujas complicagbes podem levar & perda completa da visdo ™, a principal condi-
cionante do progndstico ¥, 7, %%, 5 5" Efectivamente, verificdmos ser esta a forma
de inicio com maior percentagem de doentes com bom estddio funcional articular (es-
tadios |/1l: 38/42 = 90%)} e, embora seja este o maior sub-grupo de doentes estudados,
nado registdmos nenhum 6bito.

Dum ponto de vista giobal, verificdmos que 81% dos nossos doentes (69/85) ti-
nhanf um bom estddio funcional articular, e que, com uma duracdo da doenga de 9,3
anos (média), hou.2 2 6bitos {2,3%), experiéncia sobreponivel & de grandes centros de
reumatologia juvenil ', ', ¢, 1% 5 que ndo podemos considerar melhor por a duragio
da doeng¢a ser inferior na nossa série.

Terapéutica

Conseguir que as criangas com artrite crénica juvenil tenham um crescimento fisico,
intelectual e psicolégico normal, mantenham uma funcdo articular tdo normal quanto
possivel, aliviar a dor e prevenir as deformacodes articulares, sdo os objectivos médicos
do tratamento, enunciados por Eric Bywaters ', com o0s quais concordamos inteira-
mente, embora infelizmente saibamos ue nem sempre todos podem ser alcangados.

De acordo com outros Autores %, ', '*°, considerdmos sempre o repouso (em pe-

Fig. 21 — Radiograma da bacia de CCP (mesma
doente das Figs. 13A e 14a). Neste radiogra-
ma é visivel a sacro-ileite radiolégica de grau
V (anquilose éssea das sacro-iliacas, com au-
séncia de esclerose dssea adjacente).

Fig. 22 — Microfotografia de biépsia da sinovial
do joelho de MLC, sexo feminino, 23 anos, com
doenga iniciada aos 7 anos de forma poliarticu-
lar seronegativa. Sdo visiveis a hiperplasia das
células sinoviais superficiais, que nalguns pon-
tos formam vérias camadas e esbogam disposi-
¢do em paligada, bem como o infiltredo linfo-
plasmocitdrio adjacente. (Microfotografia amavel-
mente cedida pela Ex.ma Sr» Dr.» Odete Almei-
da, Assistente de Anatomia Patolégica do Hos-
pital de Santa Maria). (Hematoxilina/eosine;
x 63 na pelicula original).
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riodos de inflamagdo articular aguda), a manutengdo de boas posturas articulares (como -
prevencdo das deformacgées), e a fisioterapia (a fim de manter uma mobilidade articular,
tanto quanto possivel, normal e prevenir as atrofias musculares) como os trés pilares
fundamentais em que deve assentar a estratégia terapéutica da artrite crénica juvenil.

Para tal, é indispensavel ensinar ao doente e/ou aos seus pais um plano diario de
exercicios a efectuar no domicilio, bem como explicar a importdncia que tem, na pre-
vengdo de deformacgdes articulares, a adopcdo de boas posturas articulares durante os
periodos de maior actividade da doenca.

O uso de talas de repouso e/ou de trabalho é também considerado muito impor-
tante na prevencdo das deformacdes articulares "™ *°, e permite um nivel razodvel de
actividade fisica sem agravamento das deformacgdes articulares, ou mesmo prevenindo-as.
Utilizdmos nos nossos doentes talas plasticas leves, de repouso (para as méaos, os joe-
lhos e as tibio-tarsicas), e talas de trabalho (para os punhos) bem como colares cer-
vicais (Fig. 24) para prevenir a fixagdo da coluna cervical em posi¢gdes incorrectas,
que podem originar prejuizo funcional importante, em doentes com envolvimento cervical
comprovado radiologicamente.

Um programa de fisioterapia activa é também indispensdvel para o tratamento *,
18 159 @ faz sempre parte da nossa abordagem terapéutica destes doentes.

O exame oftaimologico periédico que, como ja referimos oportunamente, foi efec-
tuado trimestralmente nos doentes com inicio oligoarticular e/ou anticorpos anti-nu-
cleares positivos, e semestralmente nos restantes, € também uma medida muito impor-
tante pois permite a detec¢do e tratamento precoces da uveite crénica, antes de surgirem
as suas complicagoes.

No tratamento medicamentoso o acido acetilsalicilico continua a ser um farmaco
de utilizacdo frequente ¥, %, ¢, ", . Na dose de 90 a 120 mg/Kg de peso corporal/dia

Poli- Fig. 283 — Andlise das idades de inicio das 4 formas

Poli+ de inicio consideradas: Poli — = Poliarticular sero-

154 negativa, Poli + = Poliarticular seropositiva, Sisté-
i I sistemica mica, e Oligo = oligoarticular. Encontram-se assina-
EA;

Namero de
doentes

7 ouge lados os casos que evoluiram para espondilite an-
quilosante (EA): doenga de Crohn (DC) e colite ul-

E
Fa

- cerosa (CUj. De realgar que em 8 dos 13 doentes
= "“‘ﬁ com a forma de inicio sistémica a doenga comecou
2 antes dos 5 anos de idade, por outro lado em apé-
3 nas um dos nove casos da forma de inicio poliarti-
cular seropositiva a doenga comegou antes dos 10
AV . anos. Em 12 dos 15 doentes com espondilite anqui-
T ARHE AV losante a doenga iniciou-se apés os 13 anos. Apenas

T ! ) 05+
o L e R S s e tmtcio uma crianga adoeceu antes do fim do primeiro ano
{em ‘ancs) de vide,

o acido acetilsalicilico mostra-se eficaz no tratamento das artrites e da febre associada
a artrite crénica juvenil (Fig. 6-A). Contudo, em doses superiores a 100 mg/Kg/dia o
risco de salicilismo comega a ser considerdvel, e embora o aparecimento de polipneia,
vomitos e sonoléncia possam alertar para este diagndstico *, é muito arriscado o uso
de doses superiores a 100 mg/Kg/dia num Pais como o nosso, em que é impossivel o
doseamento da salicilémia. Além do risco de hemorragias digestivas (que observdmos
em 2 doentes), nas criangcas o acido acetilsalicilico revelou-se também hepatotdxico '*°
(facto que se manifestou numa doente nossa por elevagdo transitéria das transamina-
ses séricas).

O fraccionamento indispensdvel da dose de acido acetilsalicilico ao longo das 24
horas é por vezes pouco cémodo, particularmente para criancas em idade escolar, facto
que nos levou a utilizar frequentemente como alternativa o naproxen, anti-inflamatério
nao-esteroide, derivado do acido propiénico que se tem revelado tdo eficaz como o acido
acetilsalicilico no tratamento das manifestagbes articulares da doenca, quando utilizado
em doses da ordem dos 10 a 15 mg/Kg de peso/dia, em duas administracoes
diérias '*' ',

A indometacina tem a sua indicagcdo principal ¥ no tratamento da febre da forma
sistémica, quando esta é resistente a terapéutica com acido acetilsalicilico, sendo tam-
bém (Gtil no tratamento das manifesagbes articulares dos doenes com espondilite anqui-
losante juvenil ®. Apesar do receio inicial suscitado pelo relato de 2 casos de morte em
criangas tomando doses elevadas de indometacina '**, este fdrmaco tem-se mostrado efi-
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caz e em poucos efeitos secundéarios (sendo os mais frequentes nas criangas o vomi-
tos e a anorexia) quando utilizado em doses de 2,6 mg/Kg de peso/dia *, '*°.

Outras alternativas Gteis, que temos utilizado em alguns casos pontuais, $do a tol-
metina '** (na dose de 15-30 mg/Kg/dia), o ibuprofen '’ {na dose de 20-60 mg/Kg/dia),
e o benorilato  (na dose maxima de 200 mg/Kg/dia).

As indicagcbes para a corticoterapia sistémica sdo, de acordo com alguns Auto-
res *, '*%, ', a existéncia de doenca sistémica ou articular graves e ndo controldveis com
o tratamento conservador enunciado previamente, além das iridociclites crénicas graves
que nao respondem favoravelmente a terapéutica com corticosterdides tépicos.

Foi exclusivamente nestas indicagbes gque utilizdmos os corticosterbides, e julgamos
muito importante ndo sujeitar as criangas aos efeitos secundérics graves da .corticote-
rapia, principalmente se levarmos em consideracdo a relativo bom prognédstico da doenga
e as consequéncias irreversiveis {nomeadamente sobre o crescimento corporal '* ') que
uma corticoterapia intempestiva pode provocar.

Os sais de ouro ¥, '™ e a D-penicilamina '’ tém utilidade comprovada no tratamento
dos doentes com poliartrite extensa e grave, tendo sido por nés utilizados nessas condi-
cdes, com resultados satisfatérios (induzida a remissdo em 6 dos 14 doentes submeti-
dos a este tipo de terapéutica).

Os imunossupressores {que apenas utilizamos durante cerca de 2 semanas no doen-
te com amiloidose, por este ter tido alta hospitalar por imposicao familiar) tdm apenas
uma indicacédo indiscutivel: a amiloidose ', ', em que o fdrmaco mais eficaz parece ser
o Clorambucil ¢, ', '*%,

Dois dos nossos doentes foram submetidos a cirurgia ortopédica para correcgdo de
deformacgdes adquiridas dos membros inferiores, o que num deles permitiu a passagem
do estddio funcional articular IV {permanentemente acamado) para o |l (deambula agora
facilmente com o apoio de canadianas).

Fig. 24 — JAE, doente do sexo masculino, 4 anos
de idade, com artrite crénica juvenil iniciada de
forma sistémica aos 12 meses de idade, em que
houve compromisso precoce das articulagbées in-
ter-apofisdrias cervicais (ver ig. 14b), associado a
sub-luxagdo atloido-odontoideia.

Utilizamos um colar cervical para manter a coluna
em posi¢cdo funcional.

A cirurgia ortopédica estd actualmente apta a dar um contributo fundamental para
a melhoria da qualidade de vida dos doentes, através da correccdo das deformagoes
adquiridas ''°, ' ou da artroplastia dos joelhos e/ou das coxo-femurais'”?, ', articula-
¢oes estas que influenciam de forma decisiva o prognéstico funcional articular , *, .

CONCLUSOES

1.} A Artrite Crénica Juvenil, complexo sindromético que engloba varias doencas
cujo denominador comum & a existdncia de artrite crénica iniciada antes dos 16 anos
de idade, conhece hoje vérias sub-divisdes que, num futuro préximo, servirdo provavel-
mente de base & classificagdo nosoldgica das varias doengas que a constituem.
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A sua classificacdo quanto a forma de inicio permite uma primeira abordagem deste
problema. Outros aspectos importantes sdo, além de uma melhor caracterizagdo das
manifestacoes articulares e extra-articulares, a presenca no soro da factores réumatéides
IgM e de anticorpos anti-nucleares, bem como a tipagem HLA,

22} A forma de inicio Poliarticular Seropositiva iniciou--se habituaimente depois
dos 10 anos, caracterizou-se por um envolvimento articular extenso idéntico ao da artrite
reumatdide do adulto, e apresentou poucas manifestagbes extra-articulares. Do ponto
de vista laboratorial, e para além da presenca dos factores reumatdides IgM em todos
os doentes, &€ de referir o aparecimento de anticorpos anti-nucleares em 50% dos casos.

O aparecimento frequente de erosdes Osseas, bem como a boa resposta & terapéu-
tica com imunomodeladores {sais de ouro e D-penicilamina) sdo outros argumentos que
permitem considerar esta forma clinica da doenca como idéntica ; artrite reumatéide do
adulto, justificando-se assim a designa¢do de artrite reumatéide juvenil para este sub-
-grupo de doentes.

3.2) A forma de inicio Poliarticular Seronegativa, embora com aspectos idénticos 2
anterior, iniciou-se, por via de regra, mais cedo, comprometeu habituaimente menor
nimero de articulagGes, e afectou a coluna cervical e as articulagdes temporo-mandibu-
lares mais frequentemente do que a forma seropositiva.

Laboratorialmente os anticorpos anti-nucleares foram geralmente negativos, e do
ponto de vista radioldgico as erosGes foram mais raras e a anquilose das articulagSes
inter-apofisarias cervicais muito mais frequente que na forma seropositiva.

E possivel que alguns destes doentes sejam o correspondente no seu grupo etério
a artrite reumatdide seronegativa do adulto.

4.°) A forma de inicio Sistémica caracterizou-se sobretudo pela presenca frequente
de manifestagdes extra-articulares: febre alta em todos os casos; exantema em 69%;
adenopatias generalizadas em 77%; hepatomegalia em 62%; esplenomegalia em 62%; e
pericardite em 15%.

As manifestacdes articulares, no inicio da doenca, foram ligeiras ¢ em alguns casos
estiveram mesmo ausentes. Posteriormente quase todos os doentes desenvoiveram po-
liartrite, sendo de destacar o envolvimento frequente da coluna cervical (46%) e das
articulagdes temporo-mandibulares {(31%).

Do ponto de vista laboratorial a anemia foi moderada a grave em 69% dos casos,
a leucocitose surgiu em 62%, a trombocitose em 46%, e os imunocomplexos circulantes
em 65% dos doentes. O envolvimento radiolégico da coluna cervical surgiu em 38%
dos casos.

5.2} A forma de inicio Oligoarticular pode, em nosso entender, ser sub-dividida
em 3 grupos:

-— 0 1.2 constituido predominantemente por jovens do sexo masculino, com idade
superior a 10 anos na maior parte dos casos (93%), com envolvimento precoce das
coxo-femurais (50%) e da coluna lombar (29%), com prevaléncia aumentada do anti-
génio de histocompatibilidade HLA B., (78%), a que se associou em 13% dos casos
uveite anterior aguda. Estes doentes estdo actua!mente diagnosticados como espondilite
anquilosante de inicio juvenil.

-— Q 2.2 grupo é constituido por criancas com inicio mais precoce da doenga,
anticorpos anti-nucleares . positivos frequentemente (cerca de 80% dos casos) cuja
unica manifestag@o extra-articular foi a uveite crénica, sendo por isso indispensdvel um
controlo oftalmolégico periédico, mesmo que a artrite se encontre em remisséo.

-— QO 3.2 grupo é caracterizado fundamentalmente pela sua benignidade clinica,
estando ausentes as manifestagdes articulares e/ou sistémicas graves.

RESUME

L’arthrite chronique juvénile se caractérise comme étant un complex syndromatique
dont le dénominateur comum est |'éxistence de l|'arthrite chronique, débuté avant l'dge

de 16 ans.
L'étude de 85 malades (durée moyenne de la maladie 9,3 ans) observés en con-
sultation externe de Rhumatologie a |'Hépital de Santa Maria a permis une classification
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de la maladie en plusieurs groupes, en prennant comme base de la classification la for-
me de début.

La forme polyarticulaire séropositive (9/85 = 11%; 8Q/1g) a un début tardif
(moyenne = 11,9 ans), facteurs rhumatoides IgM positifs, et a eu une évolution clinique
identique a celle de l'arthrite rhumatoide de I’adulte.

La forme polyarticulaire séronegative (21/85 = 25%; 149/75) a un &ge moyen
de début de 8,7 anr. L'évolution a été semblable, avec cependant une plus grande fré-
quence de ['atteinte des articulations temporo-mandybulaires et inter-apophysaires cér-
vicales, et facteurs rhumatoides IgM toujours négatifs. A remarquer dans cette forme un
decés suite d'amylose.

La forme systémique (13/85 = 15%; 105 /3 Q) a I'4ge de début la plus précoce
(moyenne = 4.7 ans) et la symptomatologie a été dominée par des manifestations extra-
articulaires (fidvre, éxantheme, polyadenopathies, hepatosplenomegalie). Parmi les ma-
lades atteints, 4 non pas eut d‘arthrites le premier mois d’évolution. Souvent une anémie
grave, une leucocytose ou une trombocytose ce sont vennu ajouter.

La forme olygoarticulaire (42/85 = 49%; 245 /18Q) a un 3ge moyen de début
de 9,9 ans. Dans cette forme on a remarqué |’'existence de 3 sub-groupes differents: 1 —
malades avec une spondilite ankylosante juvénile (14/85 = 16%; 105 /4 Q) caracté-
risés par un début tardif (moyenne = 13,7 ans), atteinte précoce de la anche (50%) et
du rachis lombaire (29%), association a uveite aigue (13%), et présence de l‘antigen
HLA By (78%). 2—Sub-groupe avec facteurs anti-nucléaires positifs et/ou uveite chronique
associée, avec le début plus précoce (moyenne = 6,0 ans), FAN fréquenment positifs
(86%) et uveite chronique associée dans 55% des cas. 3 — Sub-groupe de malades avec
une bonne fonction articulaire et absence des manifestations extraarticulares.

L'ARTHRITE CHRONIQUE JUVENILE. UNE ETUDE DE 85 MALADES. Acta Reuma.
Port., IX (2): 65-108, 1984).

SUMMARY

A group of diseases that share in common the presence of chronic arthritis, beg-
gining before the 16th birthday, is now classified as Juvenile Chronic Arthritis.

On a clinical, laboratoryal and roentgenological study of 85 patients (mean dura-
tion = 9,3 years) several sub-grups were noticed.

The group with seropositive polyarticular onset (9/85 = 11%; 89Q/1g), has a
late onset of disease (mean = 11.9 years) and its evolution has been similar to that
of adult rheumatoid arthritis.

The group with seronegative polyarticular onset (21/85 = 25%; 14Q/74) has an
earlier onset (mean = 8.7 years) and the involvement of the temporomandibular and
cervical apophyseal joints has been much more frequent than in seropositive patients.
One patient died with amyloidosis.

The group with systemic onset (13/85 = 16%; 105 /3 Q) has the earliest onset
(mean 4.7 years) and extraarticular manifestations predominate (high fever, rash, polya-
denopathy, hepatosplenomegaly and pericarditis). Four patients had none artycular com-
plaints during the first month of disease. Anemia, leucocytosis, trombocytosis and high
ESR were frequently found. One patient died.

On the group with oligoarticular onset (42/85 = 49%; 245 /189Q), 3 different
sub-groups were identified: 1 — Juvenile ankylosing spondylitis (14/85 = 16%) cha-
racterized by male predominance {10 /4 Q). late onset (mean 13.7 years), early invol-
vement of hips (60%) and lumbar spine (29%), and association with acute uveitis (13%)
and HLA B, (78%). 2 — Sub-group with positive ANF and/or chronic uveitis associated
(11/85 = 13%) characterized by early onset {mean 6.0 years), ANF positive (in 86%)
and chronic uveitis (in 55%), generaly with mild arthritis. 3 — Sub-group with miid
arthritis, ANF negatives and lack of extraarticular manifestations.

(JUVENILE CHRONIC ARTHRITIS. A STUDY OF 85 PATIENTS. Acta Reuma. Port.,
1X (2): 65-108, 1984).
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CONTRIBUTO DA CIRURGIA NAS AFECCOES
REUMATICAS (*)

VIRIATO GARRETT (*)

RESUMO — O desenvolvimento da biologia moflecular da
cartilagem, da biofisica e da bioquimica permitiram desenvolver
as bases cientificas da actual orientacéo terapéutica em Reuma-
tologia e, sobretudo, augurar auspicioso desenvolvimento futuro.
Entretanto a simultinea contribuicgo da anatomia funcional no
desenvolvimento da biomecénica do sistema locomotor estabe-
lecendo o principio da adaptacéo funcional nas possibilidades
terapéuticas em Reumatologia completou o conceito pluridisci-
plinar — meédico e cirGrgico — neste campo. Indicam-se as dis-
ponibilidades cirirgicas em Reumatologia definindo as interven-
¢Oes para tal fim usadas.

- PALAVRAS CHAVES: Cirurgia das doengas reuméticas /
Bioquimica e Biodinamica / Tipos de Cirurgia das afec¢bes reu-
maticas / Ortopedista-Reumatologista e o tratamento mais cor-
recto do doente reumatico.

Nesta breve exposigdo ndo é intencdo nossa fazermos uma descricdao profunda de
técnicas cirirgicas o que seria fugir do tema sugerido — CONTRIBUTO DA CIRURGIA
NAS AFECCOES REUMATICAS — a apresentar, em matéria de Reumatologia, nestas
Jornadas Médicas.

(*) Comunicagdo apresentada nas X Mesas Redondas Médicas dos Acores e Madeira.
(') Fellow British Orthopaedic Association, Fellow Royal Society of Medicine (London) e chefe de clinica
de Cirurgia Ortopédica e Traumatologia do Hospital de Angra do Heroismo (Agores).
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Propbe-se fazer, em primeiro lugar, uma breve retrospectiva de curta histéria da
Cirurgia em Reumatologia e, seguidamente uma aprecia¢do sumaria das investigacoes
bases do estado actual e evolugado futura dos meios cirtrgicos que dispomos neste campo
essencialmente médico.

Fazendo uma andlise a literatura das altimas 3 décadas, referente a cirurgia das
afecgdes reumaticas, surpreende-nos: 1) a raridade de artigos publicados até, hd muito
poucos anos e, também 2} a forma limitada como alguns principios foram aplicados na
cirurgia dos reumatismos.

Como exemplo recordamos que Sterling Bunnell na edicdo de 1947 do livro «Cirurgia
da Mao» dedica & cirurgia do reumatismo apenas 2 paginasl... Por outro lado, nem o
conhecimento das alteragdes da sinovial nas grandes hemartroses foi incitante no desper-
tar a atengdo para a sinovite hipertréfica da artrite reumatdide, como também a sino-
vectomia, praticada por Volkmann em 1885 na tuberculose articular, seguida por Mignon
em 1900 para outras indicagbes, somente nos ultimos 16 anos foi intervencdo de actua-
¢d0 na artrite reumatéide. E pergunta-se: Preocupacéo dos cirurgides com outros proble-
mas tais como a tuberculose, a osteomielite, a poliomielite ou, inactividade em face aos
resultados duvidosos, ainda que em doentes para além duma incapacidade limitada e
susceptivel da cirurgia profilactica?

Seja qual for a desculpa mais ou menos vilida dos cirurgioes a verdade é que o
progresso da cirurgia nos reumatismos deve muito ao campo duma visdo mais vasta em
Reumatologia. A organizacdo de Centros de Investigacdo em Reumatologia, recordamos
por exemplo o de Kauko Vainio em Heinola-Finldndia, e a colaboracdo com biologistas,
quimicos, fisicos e engenheiros mecanicos permitiram compreender melhor a Bioquimica
e Biodinamica osteoarticular e assim o que acontece na articulagdo reumatica.

Presentemente, cirurgides ortopedistas, sdo activos participantes em unidades de
«bio-mecdnica» e com a contribuicdo dada pela investigacdo, passou a haver mais contem-
placdo nas causas dos processos reumdticos e a preocupacdo do que, com efeito, se passa
na articulagdo normal ou alterada pelo reumatismo.

Do que se passa na articulagdo, os recentes progressos em Bioclogia Molecular da
cartilagem — apresentando a forma da molécula como chave da sua func¢ao; apresentando
as estruturas das cadeias moleculares e suas interaccbes como adaptagdo a fungido; apre-
sentando o colagéneo e mucopolisacarideos no campo de interacgbes electrostiticas e
participando na organizagdo dos componentes macrocelulares da matriz extracelular; apre-
sentando a interferéncia das macromoléculas do acido hialurdnico e a importdncia quer do
tamanho da molécula quer da sua quantidade na lubrificacdo da articulacdo e suas reper-
cussdes na lesdo da cartilagem, etc., etc. — Bem admitimos a complexidade destas inves-
tigagdes nos modernos laboratérias da Biofisica Molecular e Biofisica Médica no inte-
resse de se procurar essa visdo mais profunda no campo das doencgas da cartilagem. Simul-
taneamente, nos «institutos da Engenharia Mecéanica» a «Biomecanica Ortopédica» estu-
dando a estédtica, a dindmica, a energia e funcao, a viscoelasticidade aplicadas ao sistema
muscuio-esquelético sdo outro valioso pilar da actual cirurgia ortopédica com larga expan-
sdo no tratamento das afecgdes reumaticas.

E pode afirmar-se: A simbiose Reumatologia-Cirurgia Ortopédica é, sem duvida, a
idénea possibilidade de fevar a cabo os tratamentos adequados até ao limite das possibi-
lidades humanas no tratamento dos doentes reumaéticos graves. Neste conceito, segue-se,
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em vérios paises e, nomeadamente em Barcelona, no «Centro Nacional de Lucha Contra
las Enfermedades Reumaticas» — a actividade na estreita colaboragdo de 2 servicos: Reu-
matologia Médica e Cirurgia Ortopédica e a pritica mostrou, este trabalho combinado,
oferecer um leque de maiores possibilidades no complexo reumatolégico evidenciando-se
a Cirurgia Ortopédica, como parcela importante na: Eliminacdo da dor — Conservacéo da
mobilidade — Estabilizacdo das articulacdes e, inegével contributo, na primordial fungdo
do homem = a mobilidade articular = a deambulagéo!

Foi desta mais activa participagcdo dos cirurgides no campo da investigagdo que se
permitiu, com uma melhor consciéncia, de o que é cirurgicamente significativo para a
reumatologia, reunir os conceitos que esquematicamente passarei a apresentar.

A) — Acalmar a dor

B) — Evitar a anquilose
FINS DA CIRURGIA EM | C) — Restaurar a mobilidade
REUMATOLOGIA D) — Permitir a reabilitacdo

E) — Praticar compensacdes
F) — Evitar assinergias e incongruéncias articulares

A) — Aqueles em que falhem os tratamentos médicos e fisio-
terapéuticos e tenham indicagio cirlrgica
B) — Aqueles que evolucionem desfavoravelmente a curto
DOENTES TRIBUTARIOS prazo com processos melhordveis com a cirurgia

DA CIRURGIA C) — Aqueles com deformidades recuperdveis com a cirurgia
D) — Aqueles com roturas tendinosas eminentes
E) — Aqueles com, compressbes vasculares ou nervosas
A — PREVENTIVA | Sinovectomia precoce
RESSECCOES — Exp. —— Operacdo de Darrach —,
ressecgdo das cabegas dos meta-
tarsicos
B — REPARADORA DE RESSECCAO
TIPOS Exp. Operacdo de Keller
DE DE IMPLANTES
CIRURGIA ARTROPLASTIAS |~ " \1otal — Metal
— Metal — Polietilene
—_— Flex(vej.s
C — COMBINADA — (PREVENTIVA + REPARADORA)
Exp. — Sinovectomia + Resseccédo
D — REABILITADORA — Exp. — «Dorsal wrist stabilization» de Straub

Em bases de bioquimica | Sinovectomia

INTERVENCOES Osteotomias

CIRURGICAS Artroplastias

MAIS USUAIS Artrodeses
Ressecc¢oes

Em bases de biomecénica Epifisiodeses

Transposi¢goes tendinosas
Descompressdo de bainhas tendinosas e
canais anatémicos
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SINOVECTOMIA NA AR.
— BACKGROUND

SINOVECTOMIA — INDICACOES

- 1.2 Admite-se a A.R. como doenca sistémica do colagéneo
e tecido conjuntivo envolvendo as articulagdes e iniciada
com evidentes alteragdes inflamatérias da sinovial.

- 2.2 O principal substrato da alteragdo articular consiste
na granulagcdo hipertréfica sinovial seguida de destruicdo
cartilaginosa e ¢ssea.

— 3.° Na patogénese da A.R. evidenciou-se — o «factor reu-
matdide» é sintetisado nos tecidos da membrana sinovial
e drenado pelos seus linfaticos. O «latex test» tem niveis
mais elevados na sindvia do que no sangue.

— 4.° Entre outros, Laine, Vainio, Jakubowski, confirmaram:
A exerese sinovial na A.R. beneficiava ndo sé a articula-
¢do operada mas também outras articulagbes afectadas e
inclusivamente melhorava as reac¢des gerais do doente.

- 5.2 Billings, Mason, Brooks referem, em relagdo a roturas
tendinosas, a sinovectomia profildctica das bainhas dos
tendoes.

—- Na A.R. gquando a continuagcdo da inflamagdo
ameaca destruicdo articular (Swett, Jones, Speed,
Allison e outros).

— Na prevencéao das roturas de tenddes ou de defor-
magdes da mao (Vaughan-Jackson) — sinovecto-
mia das bainhas.

— Na sinovite crénica sem resposta favordvel a siste-
matico tratamento conservador.

-— Na presenca de progressivo espessamento sinovial
submetido a medidas conservadoras.

- A «ideal» sinovectomia ser4d a praticada antes das
erosbes cartilaginosas e Osseas ou das destrui-
¢Oes tendinosas (Jakubowski).

— A sinovectomia no estadio inicial da A.R. é espe-
ranga na interrupgdo da evolugao progressiva para
a deformidade (Vaughan-Jackson do «London Hos-
pital»).

—— Finalmente, nos casos de sintomatologia local per-
sistente (dor, tumefacgado) e que, com prognéstico
favordvel, se encontrem pessoalmente bem —
Bason/Brooks/Binns {London).
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Embora a gota articular se associe clas-
sicamente com 0 dedo grande do pé,
uma avaliagdo feita em 604 doentes go-
tosos da clinica geral', indicou que 44%
das crises gotosas envolvem o joelho,
cotovelo, tornozelo e dedos.

Por este motivo o diagnoéstico diferen-
cial de qualquer inflamagdo articular
devera incluir a artrite gotosa.

1. Currie, W.J.C. (1978), Rheum. Rehab., 17/4, 205
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— 1.2 A oportunidade e técnica deste tratamento
cirdrgico apresenta muitas incertezas.

— 2.° Faltam testes progndsticos adequados o que
dificulta a escolha do momento certo da inter-
vengao.

— 3.2 Antes de encetar o tratamento cirlrgico seria
util dispormos de um «indicador» que nos permi-
tisse determinar a «estrutura do tecido» com
vista & operacéo.

— 4.2 Nao estd defenido se a sinovectomia nao
causa prejuizo aos elementos anatémicos da
articulacdo e se a regeneracdo da sinovial é
completa em termos de qualidade e quantidade
(Sumita, Key, Walcott) ou, pelo contrario, se
causa sérios rompimentos na vascularizacdo e
alteracdo permanente na angioestrutura da sino-
vial bem como um processo distréfico na carti-
lagem (Suleimanow).

-~ 5.2 Trabalhos de Jakubowski evidenciaram o te-
cido sinovial poder regenerar-se post-sinovecto-
mia e novamente tornar-se reumatdide.

— 6.2 Finalmente, parece verificar-se que os resul-
tados da sinovectomia dependem e acompanham
a evolucdo da doenga — Mason/Brooks/Binns
(London).

— «O osso e a cartilagem t&m surpreendentemente
capacidade de recuperacédo quando, eliminadas
adversas forcas biomecénicas, se criam as con-
digbes anatomofisiolégicas favoraveis»
Pawuels —

- Regeneracdo angiogena

— Histomorfolégicos — Trueta

— Corrigir deformidades

— Modificar a resultante das
pressdes nas incongruéncias
articulares.

— Desligamento das superficies
6sseas.

-— Biomecéanicos

linear
cuneiforme
arciforme

de rotagédo

de deslizamento
valgisante
varizante

— Osteotomia
— Osteotomia
—— QOsteotomia
-— Osteotomia
- Osteotomia
— Osteotomia

— Osteotomia
etc.

— Designagées

Seccdo do 0sso com ou sem exerese dum fragmento.
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— Restaurar 0 movimento da articulacdo e a funcéo

— Objectivos musculo-ligamentar que a controla.

- Resseccdo
-— Processo — Proéteses articulares
— Resseccdo com implantes flexiveis.

ARTROPLASTIAS

— Inconvenientes | — Os inerentes 3 cirurgia de implantagdes.

— Curar a doenga
— Tirar a dor
- Estabilizar a articulagio

~—— Objectivo

ARTRODESE
— Processo | — Fixagdo 6ssea, estdvel, da articulagédo

— Inconvenientes | — Perda total do movimento articular

Objectivo | Melhorar a funcéo
Processo | Excisdo cirirgica parcial

Luxacdo da cabe¢a dos metatéarsicos

— Operagdo de Fowler — Ressec¢do da cabe¢a dos meta-
tarsicos

I(ré?(ica)cées Rigidez dolorosa do cotovelo
p: — Excisédo da tacicula do réddio

Rigidez dolorosa do carpo
-— Operacao de Darrach

RESSECGAO

Objectivos | — Corrigir desigualdades de crescimento

EPIFISIODESIS R -
Processo | — Frenar o crescimento epifisario

— Objectivos | — Restaurar a fungéo

CIRURGIA — Preventivos da rotura

DOS — Sinovectomia das bainhas, etc.
TENDOES — Correccdo dos factores mecanicos que interfiram
no normal equilibrio da fun¢do dos tenddes
— Processos
— Na presenca da rotura
— Sutura
— Enxertos
— Transferéncias

— Objectivos | — Melhorar a fungio
DESCOMPRESSOES — Processo | -— Sec¢do de bainhas e ligamentos

BAINHAS — Sindroma de Quervain — curto extensor

TENDINOSES E
CANAIS ANATOMICOS | — Indicagdes do polegar e longo abdut.or do polegar.
— Sindroma do canal cérpico

etc.

— Enfermidades cardiovasculares graves

CONTRA-INDICACOES ABSOLUTAS -~ Enfermidades respiratérias graves
DA CIRURGIA — Fase aguda da enfermidade reumética
— Falta de cooperacdo fisica e psiquica
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E PARA TERMINAR

A cirurgia ortopédica e reparadora é Gtil: Em casos seleccionados, com técnicas cirdr-
gicas seleccionadas e fisiatrica.

Tendo em mente que a imobilizagéo, frequente complemento da ortopedia, pode levar
a monstruosidades PODEMOS DIZER: A fraternidade dos ortopedistas tem uma divida de
gratiddo para com a fraternidade dos reumatologistas e para que assim se consigam solu-
cOes mais préximas e Gteis no conceito pluridisciplinar da actuacao.

CONTRIBUTION OF SURGERY ON RHEUMATIC DISEASES

V. GARRETT (*)

ABSTRACT — The development of molecular biology of
cartilage, of biochemistry permited to increase the scientific ba-
ses of actual therapeutic orientation in rheumatology and, chi-
fly, to except a happy further development.

In the meantime, simultaneous contribution of functional
musculoskeletal anatomy establishing the principle of functional
adaptation in the surgical possibilities in rheumatology completed
the multidisciplinary concept — medical an surgical — in this
field.

Surgical disponibilities are followed in rheumatology indi-
cating the interactions used for that aim.

KEY WORDS: Surgery of the rheumatic Diseases / Bioche-
mistry und biodinamics / Types of Surgery of the rheumatic
Diseases / Orthopaedist-rheumatologist in the treatment of rheu-
matic patient.

Its not my intention to make a deep description of surgical tecnics on this short
exposition what wouldn’t be the object of the purposed theme — Contribution of Surgery
in the Rheumatic Diseases — that | have to realate on Rheumatologic aspects in this me-
dical meeting.

First I'll relate a short retrospective of the brief history of the Rheumatologie and
then a short interpretation of the basic investigation of actual position and future evolution
of the Surgical means we have at our disposition in this medicine fieid.

Passing on review the literature of the last 30 years refering to the Surgery of Rheu-
matic diseases we are surprised by:

1 — The so few references published until the last few years and also:

2 — The limited form as some basic principles were applied in the Rheumatic
Surgery.

As an example, we can mention S. Bunnel on his book — Hand Surgery — (ed.
1974) — has just 2 pages dedicated to Surgery of Rheumatisml...

On the other hand, not only the knowledge of synovial alterations in the hemarthro-
sis was sufficient to call attention to the hippertrophic arthrites, as also the synovectomy
pratised by Volkman in 1885 in joints Tuberculosis, followed by Mignom in 1900 for

(*) Fellow Britishh Onthopaedic Association
Fellow Royal Society of Medicine — London
Chief of Orthopaedic Surgery.
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further indications, and only in the last 16 years it w3s an operation to be practised in
the Rheumatoid arthritis. And why? Were the Surgeons worried about many other pro-
blems such as tuberculosis, osteomyelitis, poliomyelitis or were the results so doubtfull
to put aside all the interest even in patients with some limited incapacity but able to a
profilatic surgery?

Anyway, the excuse more or less acceptable of surgeons, indeed the progress is due
to the wide insights in Rheumatology. The organization of research centers for Rheuma-
tologie as, for example, that on Kauko Vanio in Heniola — Fineland, and also the coope-
ration with biophysicists, biochemistricists and institutions of mechanical engineers, hel-
ped us to get a better understanding for the Biochemistry and Biodinamic of the joint
and then what’s going on in the Rheumatic joint.

Today orthopaedic surgeons are being very active workers in Biomechanical Units
and with the contribution given by the investigation, started a better attention on
the causes of the rheumatic processes and a deep preocupation what is happening in the
normal joint or on that one altered by Rheumatism.

Concerning to the joint, recents progress in molecular biology of cartilage showing
the molecule’s shape as the key to its function; showing also the struturs of molecular
cells as the adaptation to function; showing too the colagene and mucopolysacharides in
the electrostatic interactions (Mathews) and sharing in he organization of macrocelar
components of extracellular matrices; and finnally showing macroceliular interference of
the hyaluronic acid and the importance either the molecula size or its number in the
lubrification of the joint and its effects in the cartilage alteration, etc, etc, we can really
admite the complexity of his invesigations in the modern laboratories of the molecular
biology and medical biophysic, in the graet interest of looking for that deeper vision in
the field of cartilage desease.

Meantime, in the Institut of Mechanical Engineers, the orthopaedic biomechanic is
being studing the static, dynamic, energy, function and viscoelasticity applied to the mus-
culoskeletal system, there are another valuable source of future progress in orthopaedic
surgery with wide expantion in the treatment of Rheumatic diseases.

And so we may say: — Symbiosis — Rheumatology and Orthopaedic Surgery is
undoubtledly the right possibility of carring on the adequated treatment as for as the
limit of human possibilities in the treatment of serious Rheumatic patients. According to
this thought, several countries, as for example — Barcelona — in the «Centro Nacional
de Lucha contra las Enfermidades Reumaticas» is followed the activity of a close coope-
ration of 2 services — Medical Rheumatology / Orthopaedic Surgery and the experience
demonstrated that this combined work offered a spectrum of a large possibilities in the
Rheumatic complex with evidence to the Orthopaedic Surgery as important part in the:

— Arrest of pain
— Preserving of mobility

— Stabilization of the joints contributing to the primordial funcion of man, motion
and gait.

It was with this more active cooperation of the surgeons in the investigation field that
was possible, with a better knowledge, resume what is surgically expressive for the rheu-
matology as follows:

A) — Relieve the pain

B) — Prevent stiffness or ankylosis of joints
AIMS OF SURGERY IN | C) — Recovery of motion
RHEUMATOLOGY D} — Promoting recuperation

E) — Correcting unbalanced joints

F) — Avoid incongruous joints
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A} — Those ones whose medical and physioterapic’s treat-
ment have failled and with surgical indication
B) — Those in which surgery can shorten adverse evolution
PATIENTS TO WICH of the inflamation

SURGERY IS ADVISABLE | C) — Those with imminent tendons rupture
D) — Those with vascular or nervous compression within the

osseous — lingamentous tunnel or thickness of fibrous
sheaths,
A — PREVENTIVE Early synovectomy

Early tenolysis

RESECTION — e.g. — Darrach operation (resection
of distal ulna)
Resection of metatarsal heads

B — REPARATRICE of resection — e.g. Hallux
Valgus Keller procedure.

with implants:

PROCEDU- — metal-metal — e.g. Mec-
RES OF Ferrar T.H.R.
SURGERY ARTHROPLASTY — metal-polyethylene — e.g.

— Low friction arthroplas-
ty — Charnley — Muller
— Buchholz — etc.

— Silastic — e.g. Swason
joint implants.

C — COMBINED — (PREVENTIVE AND REPARATRICE)
e.g. Synovectomy and resection at one time
D — REHABILITATION — e.g. «Straub’s dorsal wrist stabilization».

Biochemical basis | e.g.— Synovectomy
THE MORE USUAL Osteotomy
SURGICAL Arthroplasty
Arthrodesis

PROCEDURES Resection

Epiphysiodesis

Tendon's transfer -

Release of adherent tendons
Tenolysis for constritive tenosynovitis
Release of lingamentous tunnel
Fasciotomy

Biomechanical basis

— 1.2 R.A. is considered as a systemic disease of coilagen
and connective tissue involving the joints and starting
with evident synovial inflammatory alterations.

~- 2.2 The main substratum of joint alteration consists on
«rheumatoid granulation growing from the synovial mem-
brane» followed by destrution of cartilage and bone.

-— 3.2 In R.A. is shown — the «Rheumatoid factor» is syn-
thetised in the tissues of the synovial membrane and drai-
ned by lymphatics vessels. The «latex test» has shown
higher levels in synovia then in blood.

~— 4.2 Among others, Laine, Vainio, Jakubowski, confirmed
«renoval of rheumatoid synovium from one joint has a
beneficial effect not only on the joint which was operated
upon but also on general reactions of the patient and
other affected jointss.

-— 5.2 Billing, Mason, Brooks advise the early prophylatic
synovectomy of tendons sheat concerning to tendous
rupture.

SYNOVECTOMY IN
THE R.A.
- BACKGROUND

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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INDICATIONS FOR
SYNOVECTOMY

SYNOVECTOMY —
DIFFICULTIES AND AMBIGUITIES

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA

.

— 1. In R.A. when inflamation continues, the joints
undergo destruction (Swett, Jones, Speed, Aliison
and others).

— 2. Prevention of tendons rupture and deformation
of the hand (Vaughan - Jackson).

— 3. In chronic synovitis without significant impro-
ving under systematic medical treatment.

— 4. Whenever an increasing thickness of synovial
under watchful medical care.

— 5. The «IDEAL» synovectomy should be performed
either before the formation of erosions in the ar-
ticular cartilage or before destruction of the ten-
dons {Jakubowski).

— 6. The synovectomy just in beginning of R.A. is
a hope in the interruption of progressive evolu-
tion toward deformity (Vaughan — Jackson).

—— 7. Finally in the symptomatic persistency of acute
signs (pain, swelling, etc.) in patients feeling the-
mselves well and favorable prognosis.

-— 1.2 The opportunity and surgical procedure pre-
sents many doubts.

— 2.2 The lack of appropriate laboratory tests is a
difficult to appoint the right moment of surgical
intervention.

— 3.2 Before starting the surgical treatment it would
be very useful to have at hand something to
hint the «tissue structure» concerning the surgi-
cal intervention.

— 4.2 [t is not well expressed if synovectomy
doesn’t cause damage to the anatomical elemen-
ts of joints and if regeneration of synovial con-
cerning quality and quantity is complete or, on
the contrary, if it cause serious troubles in the
vascularization with permanent alteration in an-
giostructure of synovial as well as a dystrophic
way in the cartilage (Suleimanow).

- 5.2 Jakubowski investigations showed that the
synovial tissue could be regenerated post-syno-
vectomy and then become rheumatoid again.

— 6.2 Finally it seems that the results of synovec-
tomy depend on and are together in the evolu-
tion of disease (Mason, Brooks, Binns).




OSTEOTOMIA

ARTROPLASTY

ARTHRODESIS
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— «The bone and cartilage have an unexpected
capacity for recovery if we remove damaging
biomechanical forces and creat new more fa-
vourable ones» — Pawuels

—— Point of view

-— Angiogenic  regenera-

Histomorphologic tion — Trueta

—- Correctig deformities

- Charging the ¢resultant for-
ces in joint incongruities

— Sliding of bone surfaces.

— Biomechanic

— Liner osteotomy

~— Cuneiform osteotomy
— Arciform osteotomy

— Designations | — Rotational osteotomy
— Displacement osteotomy
— Valgus osteotomy

— etc.

Objective

Procedure | Bone section with or without excison of bone fragment

— To restore the joint mouvement and the muscles

— Purpose l ligamentous function.
— Resection
— Procedure | — Joint Prosthesis

— Resection and «silasticy implants,

-— Those concerning to the surgery of replan-

— Inconveniences
cements

— To heal the disease
-— To stop the pain
- To stable the joints

— Aim

— To perform stable fixation of the joint
— Inconveniences
— Total loss of joint mouvement

Purpose | Improving the function

— Procedure

Procedure | Partial surgical excision
e.g. — removal of metatarsus heads (Hoffmann-Fowler) in

EXCISION patients with dislocation of metatarso-phalangeal joints
— with prominence of metatarsal heads in sole and under-
Indications lying callosities.
- Radiohead excision (elbow painful stifness)
— Darrach operation (carpus painful stifness) etc.
Aim — To correct either inequality in the length or abnor-
EPIPHYSIODESIS mal discrepancy of limbs in growing children
Procedure | — Arrest of epiphyseal growth
— Purpose | — Restore the function
— To avoid rupture
— Synovectomy
TENDONS exp. | — Descompression of sheats .
RY . " | — Correcting of mechanic courses that may in-
SURGE Procedures terfer in normal balance of tendous function
— Stitching
— with rupture confirmed — Grafts
-— tendons transfer

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA
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DESCOMPRESSION OF

— Release of tendons retinaculum

TENDONS WITHIN THE e.g.— Quervain’s tenovaginitis
GROOVES, THICKENED | ~ Procedure — Carpal tunnel syndrome
TENDONS SHEATH OR TP y
ANATOMIC TUNNELS et
JUDICIOUS PREOPERATIVE ASSE- — Severe cardiovascular disease
SEMENT OF PATIENT AND ABSO- : [

- Acute phase of rheumatic disease
LUTE CONTRAINDICATIONS FOR — No physical or psychical collaboration
SURGERY IF CONFIRMED phy psy

— The reparative orthopaedic surgery is useful to:
— Selected cases
— Selected surgical tecnics followed by appropriate physio-
therapy
. — Keep in mind that the imobilization by use of splints or sti-
TO CONCLUDE: fened bandages, as usual complement of surgery, may resul-
ting monstrosities, and as final remark we may say:
-— The fraternity of orthopaedists owes gratitude to the fraternity
of rheumatologists for closer insights and many useful sugges-
tions.

RESUME

Le développement de la biologie moleculaire du cartilage, de la biophisique et de la
bioquimique permettrent développer les bases scientifiques de la actuelle orientation thé-
rapeutique en rhumatologie et surtout permettre un futur developpement.

Cependant la contribution de l’anatomie fonctionnel, dans le développement de la
biomechanique du systéme locomoteur, etablissant le principe de |'adaptation fonction
dans les possibilités thérapeutiques en rhumatologie a realisé le concepte pluridiscipli-
naire — medical et chirurgique — en ce domaine.

On fait connaitre les interventions usées pour ce but.

MOTS CLES: Chirurgie des maladies rhumatismales / Biochimique et Biodynami-
que / Les types de Chirurgie des affections rhumatismales / Orthopédiste-rhumatologue
et le traitement plus correct du rhumatisant.

LA CONTRIBUTION DE LA CHIRURGIE DANS LES AFFECTIONS RHUMATISMA-
LES, Acta Reum. Port., IX (2): 105-116, 1984.
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In Memoriam

Dr. Pedro Barcelé (1910-1984)

Morreu Barcelé !

Na minha mente perpassa tudo o que, ao longo de
muitos anos, todos ndés — os reumatologistas do mundo
inteiro — ficamos a dever a4 obra e & acgdo desse insigne
précere da Reumatologia. -

A Reumatologia perde um dos mais notdveis clini-
cos e investigadores, que a foram construindo e presti-
giando, com o seu saber e o seu dinamismo.

Para mim desaparece um. notavel Mestre espiritual
e um grande Amigo, a recordar.

Estou a revé-lo nessa manha de 3 de Abril de 1974,
sorridente, com o seu insepardvel charuto, no Aeroporto
de Lisboa, &4 chegada do avido da Ibéria, aonde minha
mulher e eu os foramos esperar, a ele e ao seu disci-
pulo e colaborador J. Marqués Cotoli. Seu forte amplexo
de amizade franca. Esse almogo inolviddvel no «paredor»
das Marés, onde seu espirito cintilante de meridional
tipico nos encantou a todos ao desfiar o que ele cha-

i/ a mava as «pequenas histérias da Histéria da Reumatolo-

gian. A viagem para Coimbra, por Caldas da Rainha,
Obidos — que ele ndo esqueceria mais — Peniche e o mar certleo a recordar-lhe o da
sua amada Catalunha, Alcobaca e a cidade do Mondego, onde, no dia seguinte, abriria
as sessbes cientificas do | Congresso Portugués de Reumatologia com a magnifica
conferéncia «Etiopatogenia de la gota» (').

Barcelé tinha todas as qualidades e defeitos de um latino: sonhador, persistente
até 3 teimosia, brilhante na ideia e na palavra, arrebatado, devotado s causas e ami-
gos que elegia, dotado de humor e graca peculir aos homens do sul. Quando the cen-
surdvamos, amigavelmente, o fumar demasiado, respondia, sorrindo «Vocés ja& viram que
tudo o que nos da prazer na vida ou é pecado, ou engorda ou d4d doenca»!

Nascido a 19 de Janeiro de 1910, em Palafrugeel, na Catalunha, fez seu Curso Mé-
dico na Faculdade de Medicina da Universidade de Barceiona, na qual ja4 em 1934 —
com 24 anos — e até 1970, dirige o Departamento de Reumatologia da Clinica Médica
A (Servico do Prof. A. Pedro-Pons).

Pode-se dizer que Barceld nos aparece sempre nos «caminhos» da Reumatologia,
dentro e fora da Espanha, ora como pioneiro, ora como dinamizador.

A ele se deve a fundacdo do «Centro de la Lucha contra las Enfermedades Reuma-
ticas», em Barcelona, que foi o primeiro centro-piloto de Reumatologia de Espanha e que
viria a tornar-se um dos mais reputados Servicos de Reumatologia do Mundo (?). Ai e
sob a sua direccdo se formaram os primeiros reumatologistas espanhéis e por ele passa-
ram muitos estrangeiros. Famosas as suas «Reunides Clinicas» semanais, seus Cur-
sos e Symposia. A data da sua morte era ainda — homenagem dos seus discipulos e
colaboradores — Director honorério.

Por sua iniciativa congrega um grupo que, em 1948, funda a Sociedad Espafiola
de Reumatologia de que foi, durante muitos anos, Presidente.

A «Revista Espanola de Reumatismo y Enfermedades Osteo Articulares» que durante
muitos anos veiculou pelo mundo os trabalhos cientificos dos reumatologistas de lingua
espanhola, a ele se ficou a dever.

E também um dos fundadores, em 1973, da Liga Reumatolégica Espafola (LIRE),
de que foi Presidente de Honra.

No campo internacional a sua acgdo relevante em prol da Reumatologia guinda-o a
Presidente da Liga Europeia (1953-1955) e a Vice-Presidente e depois a Presidente, por
duas vezes, da Liga Internacional (1968-1969 e 1973-1977). Sob a sua direcgdo directa
se organizaram o |l Congresso Europeu de Reumatologia (Barcelona, 1951) e o XIV Con-
gresso Internacional de Reumatologia (San Francisco, 1977).

Um dos grandes defensores da Reumatologia Latina, da criagdo de uma «Associa-
cdo de Reumatologistas de Lingua e Cultura Latina» e da realizagdo periédica de Con-
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gressos Latinos de Reumatologia, vimo-io dar todo o seu entusiastico apoio, como Pre-
sidente da Liga Internacional contra o Reumatismo, aos trabalhos da Comissdoc Organi-
zadora do | Congresso lLatino de Reumatologia, realizado de 26 de Outubro a 1 de No-
vembro de 1974, em cruzeiro no Mediterrdneo — o mare nostrum dos latinos — a bordo
do Massalia {*) e a sua participagao constante nos seguintes: |I (Bucareste, 1976 e onde
presidiu & Comissdo dos Paises Latinos), lil {Lisboa, 1978 e simultaneamente com o Il
Congresso Portuguds de Reumatologia) e {V (Liége, 1980). S6 grave doenca j& lhe ndo
permitiu estar presente no V (Florenga, 1982).

Deixa-nos muitas centenas de trabalhos cientificos, como autor ou co-autor, abran-
gendo toda a Reumatologia. Em Espanha, é de destacar «Enfermedades del Aparato Lo-
comotor» (%), de colaboragdo com José Mczria Vilaseca Sabater e a monografia «La Poliar-
tritis Reumatoide» de co-autoria com os seus Colaboradores do «Centro». No Estrangeiro,
foi Redactor-Delegado para a Espanha da «Revue du Rhumatisme» e dirigiu a publicacao
da série de 9 tomos monograficos «Cadernos para o reumatico», de grande valor médico-
.social, editada pela Editorial Aesopus, da Sui¢a, e para a qual escreveu o tomo 9,
«La Gotan.

Dedicou-se, particularmente, & gota, em que foi um «experty mundial e sdo notaveis
os seus trabalhos, de colaboracdo com Mogrobejo e Galvdo de Figueiredo, sob a forma-
cao intracelular de microcristais de 4cido urico, nos polinucleares do sangue periférico,
nos hiperuricémicos gotosos e que the permitiu defender a importante doutrina etiopato-
génica de que «...solo se formam cristales intracelularmente en los hiperuricémicos
gotosos...» {')

Na sua magnifica Biblioteca, considerada uma das maiores e mais completas no
que & Reumatologia se refere, podiam ver-se também outras obras, algumas de raro
valor bibliografico, como era de esperar num espirito tdo culto.

Foi um dos grandes amigos de Portugal e dos reumatologistas portugueses, aqui
tendo estado muitas vezes e onde proferiu notédveis licdes: v. g., nos Cursos e Conferén-
cias do Instituto Portugués de Reumatologia, no V! Congresso Europeu de Reéumatolo-
gia (*), no I (') e no Il {*) Congressos Portugueses de Reumatologia. Ficou-se a dever-lhe
os esforgos feitos para um maior e melhor intercdmbio na Reumatologia dos Paises Pe-
ninsulares e assim, além de com ele ter trabalhado M. Assuncédo Teixeira, anos depois,
por meu intermédio {’), J. Galvdo de Figueiredo e M. Viana Queiroz foram recebidos com
toda a estima no seu «Centro» e ai completaram a sua formacdo reumatoldgica; varios
reumatologistas portugueses foram seus convidados em Congressos Nacionais de Reu-
matologia, em Espanha, como em Sevilha e em S. Tiago de Compostela {’); um dos seus
sonhos: a publicagdo de uma Revista de Reumatologia Luso-Hispano-Brasileira, bilingue,
comum a todos os Servicos e reumatologistas de lingua espanhola e portuguesa, da
Europa e da América ('} e estdgios de jovens reumatologistas portugueses em Servigos
de Espanha e de espanhdis em Portugal (7).

Foi membro de Honra da Sociedade Portuguesa de Reumatologia, desde a fundacédo
desta; colaborou na «Acta Reumatoldgica Portuguesa» (°) e o «Boletim» da Sociedade
prestou-the a sua justa homenagem (°).

Era membro titular ou de Honra de vérias Sociedades Médicas de Espanha e do
Estrangeiro. Membro de Honra de Organizagdes Internacionais e de Sociedades Nacio-
nais de Reumatologia de muitos Paises, v. g., Alemanha Federal, Argentina, Brasil, Dina-
marca, Espanha, Finlandia, Franca, Itdlia e U.S.A..

A sua Familia, em particular a seu filho, o nosso amigo e colega, Pedro Barcel6é Jr.;
a todos os seus Discipulos e Colaboradores do «Centro» e as Instituicoes espanholas e
internacionais de Reumatologia, em meu nome e no da Sociedade Portuguesa de Reu-
matologia — e convencido de exprimir o pensamento de todos os reumatologistas de
Portugal — o mais sincero voto de pezar, pela perda de um d’Aqueles que, como diz o
nosso Poeta, «se vao da lei da morte libertandoy...
———— Robert Pereira Martins

)} 1 Congresso Portugués de Reumatologia. Acta Reuma. Port., vol. If (2), 4-5-6: 15-34, 1974.
Serv.cos e Centros de Reumatologia. Bol. Inf. S.P.R., vol. VI (4), 36: 158-159, 1983,

) | Congresso ‘Latino de Reumatologia. Bol/. Inf. S.P.R., 10: 8.9, 1974.

) Tratado «Patologia y Clinica Médica»n, A. Pedro Pons, tomo /1.

} VI Congressc Europeu de Reumatologia, vol. «Relatérios» e vol. «Resumos», 1967.

) Il Congressus Latinus et Portucalensis Rheumatologiae, Acta Reuma., Port., vol. VI {1-2-3).
19-20-21, 1978.

(’) CTartas de Barcel6 a Pereira Martins (inédito).

(8) Editorial. Acta Reuma. Port., vol. 1l (1), 3: 5-14, 1974.

(*) Reumatologistas Nacionais e Estrangeiros, Bol. Inf. S.P.R., vol. Ill, Tomo VI, 1977.
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PRIMER ON THE RHEUMATIC DISEASES — Ed. Geraid P.
Rodnan, H. Ralph Schumacher and Nathan J. Zvaifler. 8th

ed. (n.® 3250),

1 vol., 238 pgs., ill., edit. The Arthritis

Foundation, Atlanta, Georgia, U.S.A., 1983.

Com o patrocinio de MSD the Arthritis
Foundation publicou a 8.° edigdo do «Pri-
mer on the Rheumatic Diseasesy (n.? 3250
do seu catdlogo).

Embora nos Estados Unidos, onde a
Reumatologia atingiu um elevado nivel, este
livro se destine ao clinico geral e ao in-
ternista, consideramo-lo de alto valor, como
livro de consuita, para os especialistas que
tratam doentes com afec¢bes reumaticas.

Com efeito, ao longo das suas 96 sec-
¢oes e dos seus 10 apéndices, elaborados
por mais de uma centena de especialistas,
americanos e estrangeiros, num estilo su-
cinto, ja caracteristico da literatura anglo-
-sax6nica da especialidade, pode-se «apreen-
der» e até «recordar» todas a Reumatolo-
gia, nos seus mais recentes aspectos.

A seguir as 3 secgdes introdutérias de
caracter histérico, vem 8 em que os as-
pectos gerais das doencas reumaéticas (ana-
tomoftisiologia, biologia articular, a infla-
macdo, o sistema do complemento, os me-
canismos imunoldgicos e imunogenéticos,
a epidemiologia e a classificagdo), sédo abor-
dados & luz dos mais recentes conceitos.

Ao longo de 73 secgdes sdo estudadas

ABREGE DE RHUMATOLOGIE — L. Simon,

cada uma das diferentes afeccbes reuma-
ticas (etiologia, patogenia, formas e ma-
nifestagdes clinicas, laboratério, radiologia,
anatomia patolégica, evolugdo, prognésti-
co, tratamentos e elementos de diagnéstico,
terminando com curtas referéncias biblio-
gréficas).

Nas 12 restantes secgdes sdo-nos descri-
tas técnicas {de observacdo; diagnéstico e
diagnéstico diferencial; tratamento médico,
cirdrgico e reabilitador; andlise psico-so-
cial).

Nos Apéndices, de forma actualizada, os
critérios de diagnéstico das principais
afeccdes reumaticas e as férmulas medi-
camentosas mais usadas.

Termina com um indice remissivo, mui-
to util.

Bem haja a MSD de Portugal por ter
distribuido a reumatologistas um compén-
dio do maior valor prético, sobretudo para
os mais jovens. Seria uma forma de «in-
vestiry nas Ciéncias Médicas, a seguir por
outras Empresas, como, alids, acontece na
nossa vizinha Espanha, por exemplo.

R. PEREIRA MARTINS

F. Blotman et J.

Claustre 4.2 ed., 1 vol., 5692 pgs., ill., Masson et Cie Edi-

teurs, Paris, 1984.

Esta nova edicdo, a 4.2, vem confirmar
o alto valor didactico de um livro de texto
que destinando-se a estudantes de Medi-
cina e a generalistas, é de muito interesse
pratico para todo o médico que se dedique
as afeccdes meédicas osteo-articulares.

Embora mantendo o esquema da 1.% edi-
cdo, o Prof. Simon e os seus Colaborado-
res tem-no refundido, de edicdo para edi-
¢do, enriquecendo-o com 0s mais recentes

conceitos sobre fisiopatologia, técnicas au-
xiliares de exploragdo e terapéuticas, usan-
do esguemas e quadros de grande valor
didactico.

Edicdo sébria e de facil manejo, néo
deve deixar de figurar entre os livros de
consulta dos reumatologistas mais jovens.

R. PEREIRA MARTINS
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ENFERMEDAD DE LESCH-NYHAN. ESTUDIO DE GENOTIPOS

HLA — Marian ' Gantes,

T. Gonzalez, L. Herndndez-Nieto,

G. Cubillo y S. Bustabad (La Laguna). Rev. Esp. Reumatol.,

11 (1): 6-8, 1984.

Os Autores, da Unidade de Histocom-
patibilidad do Servicio de Reumatologia
do Hospital General y Clinico de Tenerife,
fizeram um estudo genealégico de um
doente com doenca de Lesch-Nyhan para
estabelecer uma relacdo entre os genes da
regiao HLA correspondentes ao haplotipo
materno.

Sabe-se que o enzima HGPRT se codi-
fica, de forma recessiva, no cromossoma
X e o APRT, num locus autosémico. Estas
alteracbes enzimdticas — a faita do 1.2 e
o excesso do 2.° — caracterizariam a doen-
¢a de Lesch-Nyhan.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA

Os genotipos HLA foram estudados num
doente e nos seus familiares da 1.2 e 2.?
geracdo. No doente, o genotipo HLA foi
A, Bw35/A;, e B, enquanto o haplotipo
materno era A,;, Bw 35, também encontra-
dos em 1 irmé (e 1 filha e 1 filho desta) e
1 irmdo do doente, que nao apresentavam
quaisquer sinais clinicos da doenca e eram
normouricémicos.

Os Autores concluem que os genes da
regido HLA ndo devem estar relacionados
com a doenga.

R. PEREIRA MARTINS



10.

11.

12.

REGLES DE PUBLICATION

La Rédaction regoit des travaux cliniques ou
de recherche de cette specialité ou d’autres
qui en soient liées. Elle se réserve le droit
d’accepter seulement des articles encore ine-
dits.

Les articles publiés et les textes des commu-
nications présentées aux scéances scientifi-
ques de la Société, ou organisées sous son
patronage, demeure propriété de I«Actay.
La Rédaction se réserve le droit d'autorizer
son insertion, total ou partielle, dans d’autres
publications. :

Les opinions émises dans les articles signés
n'engagent que la responsabilité de leurs
auteurs.

Les articles doivent étre rédigés en portugais:
il peuvent encore é&tre rédigés en francais,
anglais ou espagnol, en trois exemplaires,
dactylographiés double interligne, sur une
seule face du papier, avec des marges larges.
Les titres seront presentés en portugais, fran-
cais et anglais (ou espagnol, ou allemand);
le(s) nom(s) de l'auteur (ou des auteurs)
et leur(s) titre(s) académique(s) et professio-
nel(s): I'organisme d'ol le travail est issu
ou celui auquel I'auteur appartient et le nom
de son directeur; localité et pays.

Le texte doit &tre précédé d'un résumé, bref
mais précis en portugais, francais et anglais
{ou espagnol, ou allemand).

Chaque article donne droit. & cing figures au
maximum; au deld ce nombre fa Rédaction se
réserve le droit de les faires payer par son
prix. Les photographies doivent &tre si net
pour permettre la réproduction; les graphiques
et les dessins, exécutés avec de I‘encre noire
sur du papier blanc, sur des feuilles séparées,
notés 3 l'envers, la légende dactylographiée
et |'ordre numérique,

Les références bibliographiques, selon I'index

medicus: surnom (en maiuscules), nom et
prénom de ['auteur (ou des auteurs); titre;
nom de la publication ou de [‘auteur; loca-

lité; volume; numero; page; année. On doit
respecter 1'ordre aiphabétique du dernier nom
de {'‘auteur {ou du premier auteur).

Chaque auteur a le droit de 25 tirés 3 part
gratuits. Au deld ce nombre, elles seront
débitées par son prix, si en sont demandées
en avance.

La Rédaction se charge de la correction des
épreuves.

Pour la citation bibliographique: Acts Reuma.
Port., volume, tome, page et année.

On demande !'echange. Exchange solicited.
Se solicite el cambio. Man bitted um
Austausch.

10.

11.

NORMS OF PUBLICATION

The Editing Committee accepts scientific
articles on clinical aspects or on research of
this speciality or allied ones. It reserves the
right to sccept only inedit works.

Published articles and texts of the papers
presented during the scientific sessions of the
Society or in those it organizes, are a pro-
perty of the «Acte». The Editing Committee
reserves the right of authorising their inser-

tion, either partial ou total in other publi-
cations.
The doctrine explained in published articles
is of the exclusive resp ibility of their
authors.

The articles should be written in Portuguese;
they may be written, however, in French,
English or Spanish, Typewriter in three
copies with double spacing, on one side of
the paper and with wide margins.

They should be refered with the title in Por-
tuguese, French and English (or Spanish, or
German); the author(s) name(s) and his
(their) academic and professional titles; the
institution where the work had been done or
where the author works and of the director's
name; place and country.

Each article confers a right to five pictures,
maximum; the further pictures will be paid by
the author. Photographs must be neat enough
to permit reproduction. Graphs and drawings
shoulo be neade with black ink, on white
paper; sach picture on a separate sheet,
marked on the back its clear typewriter
legend and numbered,

Bibliographic reference, according the index
medicus; name capital letters, author’'s(s)
noun and pronoun; titie; name of publication
or editor; place; volume; number; page; kear.
Alphabetic order of author's list name (or
that of the firts author) shouid be observed.
25 copies will be provided free to the author

of each paper. Additional copies will be
charged at cost price, if required soon
enough.

The Editing Committee is responsible for cor-
recting prools.

For a bibliographic reference: Acta Reuma.
Port., volume, number, page and year.
Exchange solicited. On demande I'échange.
Se solicite. el cambio. Man bitted um
Austausch.



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

A Sociedade Portuguesa de Reumatologia tem o prazer de vos enviar as suas
publicagées: «tACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA» (revista de documentagdo mé-
dica reumatoldgica) e «BOLETIM INFORMATIVO» (noticidrio de informagdo reumato-
16gica, do Pais e do Estrangeiro).

Séo ambas publicadas trimestralmente (Margo, Junho, Setembro e Dezembro)
e distribuidas aos Membros da Sociedade e, tanto quanto possivel, a Instituigbes mé-
dicas e cientificas, nacionais e estrangeiras {lLigas e Centros de Reumatologia e afins;
Faculdades de Medicina; Universidades e Centros de Investigagdo; Sociedades Médicas
e Cientificas; Hospitais e Servigos Clinicos; Revistas e Jornais Médicos), com permuta
de publicagées e de planos de investigacdo e de actividade cientifica, clinica e social,

A Sociedade agradece os nomes e enderecos de Institui¢ées deste tipo existentes
no Pais.

Cénscia de que os problemas criados pelas doengas reumatismais transcendem
o dmbito médico e devem interessar toda a comunidade, a Sociedade distribui o seu
«Boletim Informativoy também a Entidades oficiais e particulares, a Meios de Informagéo
{Imprensa, TV e Ré4dio) e a Laboratérios de produtos quimicos-tarmacéuticos, em Portugal.

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

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

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

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

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

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

Dear Colleague(s) | Sir(s)

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

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

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

Thanking you for your cooperation, with kind regards.

D
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