Haemochromatosis Arthropathy

Tratamento da Artropatia da Hemocromatose

Recomendac¢des da Haemochromatosis Arthropathy Research
Initiative (HARI) para os pacientes

Research Initiative

A hemocromatose hereditaria (HH) est4 associada a dois tipos de manifestacdes musculo
esqueléticas: a doenca da articulagéo (artropatia) e a osteoporose. Este artigo refere-se

apenas ao tratamento da artropatia.

A artropatia da hemocromatose consiste num desgaste progressivo da articulagéo com perda
de cartilagem, hemorragias, destruigéo e crescimento 6sseo de novo (formacao de osteofitos)
ao redor do bordo da articulagdo. As alteracdes genéticas ligadas ao HFE ou outros genes,
as alteracdes do metabolismo do ferro e a artropatia sdo processos que ainda ndo sao
completamente compreendidos. Supde-se que a sobrecarga de ferro continua seja a principal
causa de leséo articular, no entanto, esta pode ndo ser a Unica explicagdo. A maioria dos
pacientes refere que a remocéo do excesso de ferro tem pouca influéncia na rigidez articular,
na dor ou na progressdao da lesdo articular a longo prazo. De momento, ndo existem
tratamentos cientificamente comprovados que impecam que as articulagbes saudaveis se
tornem afetadas ou que 0s processos que causam a lesdo possam ser interrompidos. Sao
necessarios mais estudos para melhor compreender 0 que causa a artrite nos doentes com

HH. A osteoporose também € uma manifestagdo associada & hemocromatose.

Atualmente, o "tratamento" da artropatia da hemocromatose é apenas sintomatico, e tem
como objetivo reduzir a dor, o edema e a rigidez, melhorando assim a fungcdo. Mas ainda ha
muito que pode ser feito para proteger as articulagées e reduzir os sintomas, mesmo nao
havendo tratamento que previna ou retarde a evolugdo da doenca. Nos estadios iniciais, a
dor articular e a rigidez podem ser efetivamente reduzidas com intervencbes nao
farmacologicas e farmacoldgicas (medicamentos) e nos estadios mais avangados, quando o

dano articular ja ocorreu, a cirurgia pode ser um meio muito eficaz para controlar a dor.

Intervengdes ndo farmacologicas

1. Exercicios para melhorar o tonus e a forga muscular
Os exercicios sao muito importantes para melhorar a aptidao cardiovascular, a forca
e o ténus muscular. A forca muscular proporciona mais estabilidade a articulagéo e,

como tal, maior protecdo contra lesdes relacionadas com o seu uso diario. Como a



artrite ndo tem cura, € importante adotar uma rotina de exercicios regulares ao longo
da vida.

Sao recomendados exercicios de baixo impacto e sem pesos. Estes sao faceis de
executar e ndo causam lesdo articular. Exemplos destes exercicios sdo a natagao, o
ciclismo, a passadeira, as caminhadas com sapatos/sapatilhas almofadados e os
exercicios de resisténcia leve com equipamentos de ginastica. O aconselhamento
com um personal trainer, fisioterapeuta ou outro profissional de salde com

experiéncia é recomendado para adequar 0s exercicios ao paciente.

Exercicios de equilibrio e mobilidade

O Pilates e Tai Chi sao disciplinas excelentes para manter o tonus muscular, a
estabilidade e o equilibrio corporal, ajudando assim a proteger as articulacbes
afetadas de lesGes inesperadas decorrentes das atividades da vida diaria. Uma bola
suica também pode ser Util para treinar o equilibrio e para executar alguns exercicios

de tonificagéo.

O Yoga pode nao ser benéfico, uma vez que o excesso de esforgo numa articulagédo

afetada pode ser prejudicial. Deve ser evitado ou realizado com supervisao.

Terapia da mao

A dor e arigidez nas articulagbes da méao podem ser atenuadas com exercicios como
a ergoterapia, melhorando a mobilidade e a forga de preenséo, e reduzindo a tenséo
nas articulagfes. Uma variedade de dispositivos, incluindo talas, também podem ser

benéficos.

Marcha e sapatos

Recomendamos que se alguma articulagdo dos membros inferiores estiver afetada
(anca/quadris, joelho, tornozelo ou pé), deve ser dada uma atengéo especial a forma
como o paciente anda. O desalinhamento do peso nas pernas pode sobrecarregar as
articulacbes e acelerar a lesdo. Recomendamos que seja realizada uma avaliagcédo
biomecanica do comprimento da perna e da marcha (estilo de caminhada),
geralmente por um pedologista e, se necessario, usar uma palmilha ortopédica que
se adapte a todos os sapatos. Isto garante que as forgcas mecanicas nos tornozelos e

nos pés estejam equilibradas e neutras enquanto o paciente esta em pé ou a andar.



Esta € uma forma importante de proteger tanto as articulacdes dos pés como das

ancas (quadris) e dos joelhos.

A escolha do calcado também é importante. Recomendamos sapatos com solas e
calcanhares almofadados com suporte de tornozelo (em vez de calcado raso) ja que
estes, juntamente com uma palmilha ortopédica colocada no sapato, proporcionarao

maior protecdo. Os ténis sdo um exemplo de sapatos de apoio adequados.

Intervencgdes farmacolégicas

Nos ultimos anos tem havido um grande avan¢o no tratamento da dor. Existem 3
categorias de medicamentos para o controle da dor, todos potencialmente Uteis, quer
isoladamente quer em combinacgéo, dependendo dos seus sintomas. A escolha do

medicamento deve ser feita pelo seu médico.

1. Anti-inflamatérios
Este grupo inclui anti-inflamatérios ndo esteroides, esteroides e colquicina

(colchicina).

Anti-inflamatdérios néo esteroides (AINES)

Ex: Celecoxibe, Diclofenaco, Etoricoxibe, Ibuprofeno, Meloxicam, Naproxeno
Estes medicamentos sdo muito eficazes na diminuicdo da dor e da rigidez
provocadas pela inflamagao dentro da articulagéo. S&o administrados sob a forma
de comprimidos ou em gel ou pomada de aplicacdo local. Uns sdo de curta
duracdo (toma de 2 a 4 vezes por dia) enquanto outros sdo de longa duracéo
(toma uma vez por dia) e podem ser usados em dosagens muito variadas. Os
principais efeitos colaterais a curto prazo sao indigestdo ou sensacdo de azia e
eventualmente Ulcera no estdbmago ou duodeno. Isto significa que estes
medicamentos podem ser prescritos juntamente com um medicamento anti-4cido,
tal como um inibidor da bomba de prot6es (por exemplo, Omeprazol, Lansoprazol).
Estes "anti-4cidos" tém uma vantagem adicional para o0s pacientes com
hemocromatose que € a reducdo da absorcao de ferro no intestino. Dentro do
grupo dos AINEs, os medicamentos ‘coxibes' (por exemplo, Celecoxibe,
Etoricoxibe, Meloxicam) sdo menos propensos a causar problemas de acidez,
como azia ou indigestdo. Os efeitos colaterais a longo prazo de todos os AINEs

incluem aumento da pressao arterial e lesdo renal, por isso devem ser evitados



em doentes com hipertensdo, doenca renal, idosos ou em qualquer doente se
forem usados por periodo longos. Idealmente s6 deveriam ser usados por
periodos curtos de tempo, como por exemplo, no agravamento da dor articular. Se
for absolutamente necesséria a sua utilizagéo a longo prazo, o Naproxeno é o que
tem menor probabilidade de causar problemas cardiovasculares.

O tratamento com AINES tépicos (por exemplo, pomada de Diclofenaco a 2%) tem
varias vantagens. Se o0s sintomas sdo especificos de algumas articulac@es, o
tratamento pode ser direcionado apenas para essas articulagcdes. A pomada é
administrada com moderacdo em torno da articulacdo duas ou trés vezes por dia.

Apenas uma pequena fragéo é absorvida, reduzindo assim os efeitos colaterais.

Anti-inflamatérios esteroides, ex: prednisolona, metilprednisolona

Na artropatia da hemocromatose, 0s esteroides podem ser administrados
diretamente na articulacdo (injetavel) ou por via oral (comprimidos). S&o muito
eficazes na reducdo da rigidez e da dor decorrentes da inflamacgdo dentro da
articulagdo. No caso de apenas uma ou duas articula¢gdes serem muito dolorosas,
é preferivel usar a via injetavel. As injecdes podem ser administradas quer nas
pequenas quer nas grandes articulagcdes, guiadas ecograficamente ou ndo, de
forma a administrar de forma precisa o corticoide na articulagdo. Pode-se injetar
qgualquer nimero de articulagbes, mas em termos praticos, ndo se costuma
administrar mais de 2 ou 3 tratamentos ao mesmo tempo. A diminuicdo da dor
pode durar varios meses e as inje¢cdes podem ser repetidas de forma segura em
cada 3 a 4 meses. Se a injecdo provocar um bom alivio da dor por este periodo,
entdo este sera o tratamento que recomendamos em primeira linha. Os efeitos
colaterais dos corticoides injetaveis sao raros, mas podem incluir uma depressao
no sitio da injecéo, devida a reabsorcao de gordura, ou descoloracao da pele.

O uso prolongado de esteroides por via oral ndo é aconselhavel, pois os efeitos
colaterais ultrapassam os beneficios, incluindo aumento de peso, aumento do
risco de infe¢cdes, aumento da pressdo arterial, diabetes e aceleracdo da
osteoporose. Portanto, se for usado cronicamente, recomenda-se usar apenas em

doses baixas.

Colquicina (Colchicina)

Este medicamento é usado para tratar a gota e a pseudo-gota, situacdes que

causam um inchago muito doloroso de inicio rapido numa ou varias articulagcdes
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ao mesmo tempo, e que podem ocorrer em pacientes com hemocromatose. A
colquicina por vezes é usada em pacientes com artropatia da hemocromatose
mesmo sem diagnostico de gota. E administrada sob a forma de comprimidos até
trés vezes ao dia. O principal efeito colateral é a diarreia.

2. Analgésicos , ex: paracetamol e opioides

Este grupo de analgésicos inclui o paracetamol (acetominofeno), analgésicos a
base de codeina (por exemplo, Co-Codamol, Co-Dydramol) e o Tramadol. Podem
ser benéficos no caso de uma dor mecéanica, como a que acontece numa
articulagéo lesada. Quando a dor € diaria, € mais provavel que os analgésicos
sejam eficazes se forem tomados regularmente. Mas se a dor for pouco frequente
ou intermitente, podem ser utilizados apenas quando sentir necessidade. Os
principais efeitos colaterais séo obstipagdo, nausea e sonoléncia, especialmente
se usados regularmente. O paracetamol é o mais utilizado e o que tem menos
efeitos colaterais. Deve ser evitado em pacientes com lesé@o hepatica e, em todos
0s casos, a dose maxima € de 4g por dia (menor se houver lesdo hepatica).

A buprenorfina, a fentanila e a morfina séo opioides fortes e devem ser utilizados
com precaucado e apenas no caso de dor intensa. A sonoléncia, a obstipacao e a
nausea sao efeitos colaterais comuns e também apresentam risco de adi¢do. A
buprenorfina e a fentanila podem ser administrados de forma transdérmica, ou
seja, por meio de um penso/adesivo colocado em qualquer parte do corpo, a partir
do qual a medicacdo é absorvida através da pele. Estes pensos/adesivos séao

trocados em cada 3 ou 7 dias, dependendo da medicacao utilizada.

3. Analgésicos neuropaticos, p. Ex. Amitriptilina, Pregabalina e Gabapentina

Este grupo de analgésicos funciona alterando a forma como o cérebro responde
a sensacgles provenientes do corpo, incluindo muasculos e articulagcdes. A dor
cronica geralmente leva a uma condigdo chamada "sensibilizacdo", na qual os
sentidos corporais, tais como o movimento de uma articulacdo ou a pressao, sédo
mal interpretados pelo cérebro como sendo mais dolorosos do que realmente séo.
Os analgésicos neuropaticos funcionam alterando a forma como o cérebro
responde a esses sentidos, reajustando a resposta. Todos estes agentes foram
licenciados para diferentes indicacdes, como epilepsia e depressdo. Enquanto a
pregabalina e a gabapentina também estéo licenciadas para a dor neuropatica, a

amitriptilina ndo, embora seja eficaz. Estes analgésicos séo inicialmente tomados
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em doses baixas e vai-se aumentando a dose, se necessario. Eles ndo séo usados
como analgésico de primeira linha, mas podem ser Uteis em doentes com dor
cronica que ndo responde a outros analgeésicos.

A amitriptilina € administrada 2 horas antes da hora de dormir com uma dose inicial
de 10mg, e em muitos casos é suficiente para proporcionar uma boa noite de sono,
reduzir a sensacao de ardéncia, formigueiro/formigamento e dor nos musculos e
articulacdes, incluindo o pescoc¢o e as costas. O principal efeito secundario € a
sonoléncia e a boca seca, mas se for tolerada, a dose pode ser aumentada para
20 mg, 50 mg ou mais.

A pregabalina é administrada duas vezes ao dia, na dose inicial de 25 mg e vai-se
aumentando conforme necessario para 50 mg, 100 mg ou 150 mg duas vezes ao
dia. Pode ser muito atil na dor crénica e na sensagdo de tenséo,
formigueiro/formigamento ou ardéncia. Os efeitos colaterais também incluem

sonoléncia ou dificuldade de concentracdo. A Gabapentina € semelhante a

Pregabalina e também possui uma ampla gama de doses.

Recomendamos que seja permitido ao paciente ser ele a testar os analgésicos de cada um
destes trés grupos (analgésicos, anti-inflamatérios e neuropaticos), sozinhos ou em
combinagédo, de acordo com as indicacdes licenciadas e a pratica utilizada no seu pais. A
escolha dos medicamentos e a ordem pela qual sédo utilizados devem ser supervisionados
por um médico, seja um reumatologista ou um médico de medicina geral e familiar. As
injecOes de corticosteroides serdo muitas vezes a primeira escolha se estiverem envolvidas
apenas algumas articulagdes, enquanto os anti-inflamatérios ou o paracetamol sao
geralmente mais utilizados quando existem varias articulacbes afetadas. O objetivo é
alcancar uma resposta 6tima, combinando as caracteristicas do paciente e a natureza da dor

com os beneficios e efeitos colaterais dos diferentes analgésicos disponiveis.

Intervencdes cirargicas

As cirurgias que sdo benéficas na artropatia da hemocromatose séo a fusado articular ou a

colocacao de proteses articulares, dependendo do estado de cada articulagéo.

A fusdo articular é mais utilizada no pulso, no tornozelo e no pé para evitar a dor provocada
por movimento. Esta é uma cirurgia eficaz no alivio da dor mas, uma vez que a regido fundida
se torna completamente rigida, a sua fungéo é afetada com diminuicdo da destreza da mao
e flexibilidade do pé, especialmente quando estd4 parado ou a caminhar em superficies

irregulares ou inclinadas.



A cirurgia de substituicao articular € mais frequentemente realizada para a anca (quadris),
joelhos e ombros e menos para cotovelo e tornozelo. Em geral, estas cirurgias sdo moderada
ou altamente eficazes para reduzir a dor e restaurar a funcéo, e nos casos da anca (quadris)

e do joelho os bons resultados séo relatados por mais de 10 anos.

Existe uma variedade de cirurgias para a mao, incluindo a fusdo do pulso, a remocao do 0sso
na base do polegar (trapeziectomia) e as substituicdes das articulagbes metacarpo-

falangicas.

A cirurgia ndo deve ser adiada em pacientes ainda jovens, se 0 dano nas articulagdes for tdo
grave que a dor interfira significativamente com a sua vida cotidiana. E recomendavel a
discussédo das opc¢des cirtrgicas com um ortopedista para compreender os beneficios, os
riscos e o tempo de recuperacgdo, principalmente se o paciente mantém dor com a utilizagao
das intervencdes ndo farmacoldgicas e farmacoldgicas descritas, e se a sua qualidade de
vida estiver significativamente diminuida. Normalmente a cirurgia implica algum tempo de
recuperacao, e o beneficio maximo requer compromisso com exercicios e tratamento guiados
por um fisioterapeuta. Para obter melhores resultados a longo prazo, devem ser mantidos os
exercicios de manutencgéo da forga muscular e os movimentos articulares, conforme descrito

na secao sobre intervenc¢des nao farmacoldgicas.

Conclusodes

A artropatia da hemocromatose tem potencial para causar dor e dificuldades funcionais na

vida cotidiana. Esperamos que esta informagé&o o ajude a gerir essas dificuldades.

O grupo HARI estd empenhado em melhorar o atendimento de pacientes com artropatia da
hemocromatose. Pretendemos fazé-lo através da educacéo do paciente e do médico,
promocao da investigagdo dos mecanismos da doenca, disponibilizagdo de documentagéo
clinica e sua traducédo de forma a proporcionar uma melhor compreensao de todos estes

esforgos para um melhor cuidado de saude.
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