Artropatia de Jaccoud Associada a Sindrome de Hipermobilidade

Articular Benigna: Relato de Caso

Resumo: Artropatia de Jaccoud (AJ) constitui uma artropatia deformante, n&o-
erosiva, descrita inicialmente como uma complicacdo rara da febre reuméatica
recorrente. Tem sido descrita em inUmeras outras condigcbes reumatoldgicas
principalmente no Lupus Eritematoso Sistémico. A sindrome de
hipermobilidade articular benigna (SHAB) se caracteriza por hipermobilidade
articular, na auséncia de doencas reumatolégicas. Relatamos um caso de uma
paciente feminina, 34 anos, que apresenta o diagnostico de AJ associada a
SHAB segundo os critérios de Santiago (2013) e Brighton (1998)
respectivamente. Destacamos a raridade do caso e dificuldade em diagnosticar
AJ em paciente sem doenga sistémica.

Abstract: Arthropathy of Jaccoud (AJ) is a non-erosive, deforming arthropathy
initially described as a rare complication of recurrent rheumatic fever. Has been
described in many other rheumatological conditions mainly in Systemic Lupus
Erythematosus. The benign Joint Hypermobility syndrome (BJHS) is
characterized by joint hypermobility, in the absence of rheumatic diseases. We
report a case of a female patient, 34, who presents the diagnosis of AJ
associated with SHAB according to the criteria of Santiago (2013) and Brighton
(1998) respectively. We emphasize the rarity of the case and difficulty
diagnosing AJ a patient without systemic disease.

Introducao

A artropatia de Jaccoud (AJ), embora descrita inicialmente na febre
reumatica, tem sido descrita em inUmeras outras condicbes reumatoldgicas,
tais com Sindrome de Sjogren, esclerodermia, dermatomiosite, artrite
psoriasica, vasculites, espondilite anquilosante, doenca mista do tecido
conjuntivo, doenca por deposicdo de pirofosfato e, principalmente, lapus
eritematoso sistémico (LES). [1] Trata-se de uma artropatia deformante, porém
“reversivel” que pode ocorrer em até 5% dos pacientes com LES, podendo
levar a um impacto fisico e social na qualidade de vida desses pacientes. [2]

A Sindrome de hipermobilidade articular benigna (SHAB) € uma doenca
hereditaria do tecido conectivo. [3] E caracterizada por uma amplitude dos
movimentos das articulacbes do corpo, aumento da distensibilidade das
articulagbes em movimentos passivos e hipermobilidade em movimento ativo,
na auséncia de doenca reumatica sistémica. [4] Sua prevaléncia varia de 2% a

35% em homens e de 5 a 57% em mulheres. [3]



Neste relato os autores descrevem um caso de AJ associada a SHAB e
atentam para a associacdo pouco referida na literatura quando ndo estao
presentes concomitantemente outras doencgas sistémicas. Os autores chamam
atencdo ainda para o fato de que a AJ pode ser confundida frequentemente

com a artrite reumatoide (AR).

Relato de Caso

Paciente feminina, 34 anos, branca natural e procedente de Jodo
Pessoa/PB. Em novembro de 2013, foi encaminhada ao ambulatério de
reumatologia do Hospital Universitario Lauro Wanderley (HULW) com quadro
de artralgia em maos e punhos. Nos antecedentes pessoais, referia histérico de
dores articulares e subluxacfes, porém sem diagnéstico definido. Ao exame,
dor a palpacao de interfalangeanas proximais e metacarpofalangeanas, além
de deformidades do tipo “pescoco de cisne” nos 2° 3° e 5° dedos
bilateralmente, corrigiveis em posicdo passiva (figura 1). Prosseguiu-se
investigacdo diagnostica para AJ. Exames laboratoriais mostraram
hemograma, exames de funcdo renal e hepatica e complemento normais.
Provas de atividade inflamatéria, sorologias virais, fator reumatoide e anticorpo
antinuclear negativos. Anticorpos anti-citoplasma de neutrdéfilos, anticorpos
antipeptideos citrulinados ciclicos (Anti-CCP), Anti-RO, Anti-Sm, Anti-DNAds €
HLA-B27 também negativos.

-

Figural — deformidades digitais reversiveis em méo direita.

A radiografia de maos e punhos ndo mostrou qualquer alteragcéo, a
ressonancia nuclear magnética (RNM) das maos mostrou tenossinovite em
tenddes flexores dos 2°, 3° e 5° metacarpos, sem erosdes nem alteracao da

integridade O0ssea ou dos espacos articulares (figura 2). Em funcdo da néo



melhora com anti-inflamatérios ndo hormonais, foi iniciado prednisona
(5mg/dia) e sulfato de hidroxicloroquina (400mg/dia). Com o acompanhamento,
observou-se ao exame fisico sinais de hipermobilidade em maos, punhos,

cotovelos e joelhos (figuras 3 e 4)

Figura 2 — Ténues areas de hipersinal (setas brancas) nas imagens ponderadas em
T2 adjacentes aos tend@es flexores do 2° e 3° metacarpos, achados que podem estar

relacionados a areas de processo inflamatério (tenossinovite).

Figura 3 — Hiperextensédo dos cotovelos maior

que 10 graus. 2 pontos no escore de

Beighton.

Figura 4 — Hiperextensdo dos
joelhos maior que 10 graus. 2

pontos no escore de Beighton.



Discussao

Ao longo dos anos observou-se um aumento da incidéncia de AJ como
complicacdo de alguma doenca sistémica, sendo esta reumatolégica ou nao.
Partiu deste ponto a necessidade de melhor caracteriza-la criando critérios
diagnosticos. Os mais atuais sao os critérios de Santiago 2013 (tabela 1) [5], os
quais foram utilizados para o diagnéstico da nossa paciente. A mesma
apresentou deformidades do tipo “pescoco de cisne,” corrigiveis em posi¢cao
passiva, tenossinovite e auséncia de erosées a RNM, porém com radiografia
de mé&os e punhos sem erosdes, auséncia de historia familiar positiva de

deformidades semelhantes.

Tabela 1 — Critérios de Santiago (2013) para Artropatia de Jaccoud

1. Presenca de deformidades articulares tipicas, corrigiveis em uma
posicdo passiva.

2. Presenca ou historia de inflamacéo articular nas articulagbes
deformadas independentemente de sua intensidade ou etiologia.

3. Auséncia de deformidades semelhantes em outros membros saudaveis
da mesma familia.

4. Auséncia de erosdes em radiografias simples, independentemente da
constatacdo de erosdes na ressonancia magnética ou exame de ultra-
som de alta performance.

O Diagnéstico de SHAB é feito clinicamente através dos critérios de
Brighton 1998 (tabela 2). [6] O primeiro passo é calcular o escore de Beighton
(1969). [7] Sao realizadas cinco manobras, sendo quatro bilaterais. Cada
manobra vale um ponto, logo a pontuacdo maxima € de nove pontos. As
manobras sdo: flexdo dorsal do quinto dedo até noventa graus, encostar o
polegar em seu antebraco, hiperestender o joelho a mais de 10 graus,
hiperestender o cotovelo a mais de 10 graus e encostar as maos no chao sem

dobrar o joelho. [6]

De acordo com os critérios de Brighton (1998) a paciente foi
diagnosticada com SHAB: apresentou 8 pontos no escore de Beighton e
artralgia por mais de 3 meses em mais de 4 articulagcbes. Dois critérios

maiores.



Tabela 2 - Critérios revisados (Brighton, 1998) para o diagndstico da Sindrome de
Hipermobilidade Articular Benigna (SHAB)

Critérios maiores Critérios menores

(1) Pontuacdo de 4/9 ou maior (1) Pontuagdo na escala de Beighton de 1,2 ou 3/9 (0, 1, 2 ou
na escala de Beighton (atual 3 se tiver mais de 50 anos)

ou historicamente)
(2) Artralgia em uma a trés articulagées ou dores nas costas

(2) Artralgia por mais de trés ou espondilose, espondildlise/espondilolistese

meses em quatro ou mais

articulagBes (3) Deslocamento em mais de uma articulagdo, ou em uma

articulacdo em mais de uma ocasiao.

(4) Trés ou mais lesGes em tecidos moles (p. ex., epicondilite,
tenossinovite, bursite).

(5) Habito marfanoide (alto, esbelto, envergadura do
brago:altura > 1,03; segmento superior:seguimento inferior <
0,89, aracnodactilia, palato com arco alto).

(6) Pele estriada, hiperextensibilidade, pele fina ou com
cicatrizagdo anormal.

(7) Sinais oculares: palpebras caidas ou miopia ou inclinagdo
antimongoloide.

(8) Varizes ou hérnias ou prolapso uterino/retal.

A SHAB é diagnosticada na presenca de dois critérios maiores ou um critério maior e dois
menores, ou ha presenca de quatro critérios menores. Dois

critérios menores serao suficientes quando houver um parente de primeiro grau
inequivocamente afetado. Exclui-se o diagndstico de SHAB na presenca

das sindromes de Marfan ou de Ehlers-Danlos .

Outro ponto a ser destacado neste caso € auséncia de doenca sistémica
como base para AJ, esta paciente foi amplamente investigada para doencas
reumatoldgicas como LES, espondiloartropatias, Sindrome de
Sjogren,vasculites e doenca inflamatoria intestinal, sendo todos os auto-
anticorpos negativos. A literatura mostra que AJ tem sido frequentemente

associada a alguma doenca sistémica[1], diferentemente deste caso.



Procuramos também excluir a AR, principal diagndéstico diferencial com
AJ. Utlizamos para isso a clinica, auto-anticorpos e exames de imagem. As
deformidades articulares mais frequentemente encontradas na AJ s&o desvio
ulnar dos dedos, dedos em pescoco de cisne, polegar em Z, boutonniere, e
halux valgo, todos similares aos observados na AR, com excecdo de sua
caracteristica reversivel. [8] A paciente apresentou dedos deformidades em
pescoco de cisne de 2°, 3° e 5° quirodéctilos bilateralmente, porém reversiveis

a posicao passiva.

A pesquisa do fator reumatoide e Anti-CCP foram negativas. Sabe-se
gue a sensibilidade do fator reumatoide - teste do latex na AR gira em torno de
75%, e especificidade é proxima a 90%. [9] Em Silva et al. [10] o Anti-CCP
apresentou sensibilidade de 68% e especificidade de 97,7%. Mais um dado

que fortalece a exclusao do diagndstico de AR.

A radiografia de maos e punhos ndo mostrou erosdes, diminuicdo do
espaco articular ou qualquer outra alteracdo. A RNM de mé&os e punhos
mostrou tenossinovite em tenddes flexores dos 2° 3° e 5° metacarpos, sem

erosdes nem alteracao da integridade 6éssea ou dos espacos articulares.

A radiografia das maos demonstra as classicas deformidades vistas na
AR, mas sem as erosdes Osseas. Uma alteracdo radiologica descrita
classicamente na literatura seria uma erosao focal na face radial da cabeca dos
metacarpais ou metatarsais (erosdo em gancho). A RNM permite mostrar com
mais precisao o comprometimento sinovial e tendineo préprio da AJ. Apesar de
normalmente haver espessamento sinovial e realce poOs-contraste, ndo se
caracteriza aquele exuberante pannusda AR, sendo, em geral, um
comprometimento mais discreto, mesmo nas formas mais deformantes de

doenca. [11]

Merece destaque também a idade de apresentacdo da SHAB na
paciente, 34 anos, pois essa costuma ser bastante frequente na infancia, com
tendéncia a diminuir a medida que a crianca cresce, persistindo ainda em

alguns adolescentes. [12]



Motivo de controvérsia é a afirmacédo de que a AJ estaria associada a
presenca de hipermobilidade articular como sugerido por um recente estudo de
Caznoch et al. [13] Contrariamente a essa posicdo, Klemp et al.[14], estudando
90 pacientes com LES do sexo feminino, ndo observaram diferenca
estatisticamente significante no nimero de casos com hipermobilidade articular

entre 0s casos e controles normais.
Conclusao

Os autores destacam a raridade do caso e as dificuldades em
diagnosticar a associacdo AJ e SHAB em paciente sem doenc¢a ou condig&o
associada. O artigo também procura alertar os leitores para realizacdo do
diagnéstico diferencial com AR, feito através da clinica, auto-anticorpos e
exames de imagem. Com relacéo a associacdo AJ e SHAB ha divergéncias na
literatura, necessitando de maiores estudos que confirmem ou refutem esta

teoria.
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