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RESUMO

Objetivo: Caracterizacdo da patologia osteo-articular do joelho em pacientes
portadores de Anemia Falciforme.

Métodos: Foram selecionados no ambulatério de Hematologia HUPES/UFBA 5
individuos de ambos os sexos, com idade superior a doze anos, portadores de
anemia falciforme, que apresentavam dor no joelho. Esses pacientes foram
submetidos a um questionario, ao exame fisico, aos exames laboratoriais e a
avaliacao por radiografia simples e ressonancia nuclear magnética do joelho.
Resultados: Foi observado que as lesdes por osteonecrose no joelho secundarias
a Anemia Falciforme sdo mais graves que as lesdes por osteonecrose idiopatica,
pois apresentam um tamanho maior, € podem também aparecer em diferentes
estagios evolutivos na mesma articulacao. Outro ponto importante foi a percepcao
de locais préoximos aos sitios de osteonecrose que sofreram reconversdo de
medula Ossea amarela em medula vermelha podendo promover mais
hematopoiese reabsorcdo éssea e mais osteonecrose.

Conclusao: Com base nesse estudo concluimos que a distribuicdo das lesées por
osteonecrose no joelho dos falcémicos estavam assim divididas: 25% condilo
medial, 20% condilo lateral, 15% platé tibial medial, 15% patela e 10% na cabeca
da fibula.

Fica evidente a necessidade de se instituir uma nova abordagem terapéutica para
0os pacientes em estudo considerando-se as limitagdes da artroplastia para
pacientes jovens, o alto custo do procedimento, a necessidade de uma cirurgia de

revisdo em poucos anos e as freqlientes complicacdes cirurgicas.

Palavras-chaves: Osteonecrose, Anemia Falciforme, Joelho, Medula Ossea.



ABSTRACT

Scope: Characterization of the bone joint pathology of the knee in patients afflicted
by the Sickle Cell Disease.

Methods: Five patients were selected at the ambulatory of Hematology, HUPES,
UFBA, of both sexes, over the age of twelve years, with Sickle Cell Disease and
chronic pain in the knee. They were submitted to a query, physical and laboratory
examinations, and bone injuries were monitored by radiography and nuclear
magnetic resonance of the knee.

Results: Osteonecrosis consequent to the Sickle Cell Disease was found to be
more severe than the knee injuries of the idiopathic osteonecrosis, being larger
and disclosing different stages of evolution in he same articulation. We have noted
osteonecrosis areas adjacent to regions that have suffered conversion of the
yellow bone marrow the hematopoietic one, causing potentially decrease of bone
density and increase of osteonecrosis.

Conclusions: With base in that study concluded that the distribution of the lesions
for osteonecrosis in the knee of the Sickle Cell Disease was like this divided: 25%
medial condyle , 20% lateral condyle, 15% tibial plateau medial, 15% patella and
10% in the head of the fibula.

It is evident the need to institute a new therapeutic for the patients in study being
considered the limitations of the arthroplasty for young patients, the high cost of the
procedure, the need of a revision surgery in few years and the frequent surgical

complications.

Keywords: Osteonecrosis, Sickle Cell Disease, Knee, Bone marrow.
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CARACTERIZACAO DA PATOLOGIA OSTEO- ARTICULAR
DO JOELHO EM PACIENTES PORTADORES DE
ANEMIA FALCIFORME

1. INTRODUGAO

1.1 Anemia Falciforme

A Falcemia constitui a patologia genética hereditaria monogénica mais
comum do Brasil. E o termo genérico para o grupo das hemoglobinopatias
caracterizada pela presenca da hemoglobina S (HbS). O fator causal desta
patologia é a mutacdo génica que substitui o Acido Glutamico pela Valina na
posicao 6 da cadeia beta da hemoglobina (Stuart, 2004; Nuzzo, 2004; Silva, 2006;
Ministério da Saude, 2007).

Desde 1910, quando o médico James B. Herrick pela primeira vez
identificou um caso de anemia falciforme em um jovem negro de origem
caribenha, a doenca recebeu o status de patologia racial. Ap6s este primeiro
diagnoéstico, os relatos médicos, tanto na literatura norte-americana quanto na
brasileira, evidenciaram as estreitas relacoes entre raga e doenca (Tapper, 1999).
Outros pesquisadores também contribuiram com descobertas importantes: Linus
Pauling (1949) demonstrou mobilidade anormal na eletroforese de hemoglobina

em um individuo acometido; Vernon Ingram (1957) descobriu a modificagdo de um
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aminoacido na molécula de hemoglobina; Max Perutz (1960) decifrou a estrutura
da hemoglobina elucidando a base e fungao da molécula (Stuart, 2004).

A modificagdo genética da molécula de hemoglobina parece ter ocorrido
como resisténcia a endemia africana de plasmodium falciparum, causador da
malaria, protegendo os individuos heterozigotos (HbA - HbS). Os individuos
normais tém como caracteristica a presenga de hemoglobina normal (HbA - HbA);
os individuos homozigéticos (HbS - HbS) geralmente apresentam maior
morbidade, em relacdo a falcemia. Esta modificacdo permitiu a diminuicdo nos
indices de morte pela malaria na Africa. Entretanto, a imigracdo forcada pelo
trafico de escravos, assim como 0s movimentos populacionais, espalhou esta
mutacao pelo mundo. Particularmente no Brasil, pelo fato de ter recebido grande
populacdo de escravos e apresentar alto grau de miscigenacao racial, existem
grande numero de portadores da anemia falciforme, principalmente os afro-
descendentes (Stuart, 2004; Ministério da Saude, 2007).

No Brasil, em torno de 0,1 a 0,3% da populacdo negra é afetada pela
doenca de forma homozigética, com tendéncia de aumento devido a
miscigenacdo. Estudos tém comprovado a presenca de hemoglobina S em
caucasoides (Loureiro, 2005), tornando a anemia falciforme um problema de
salide publica, em virtude de suas caracteristicas epidemiolégicas. E necessario
acompanhamento pré-natal que permita deteccdo precoce desta afeccdo em
recém-nascidos, permitindo orientacao familiar e seu tratamento.

Entre os afro-descendentes do novo mundo, o genétipo heterozigoto atinge

cerca de 10% nos EUA, 6% no Sul e Sudeste do Brasil, e aproximadamente
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15,7% no Estado da Bahia (Adorno, 2005; Loureiro, 2005). Dados atuais
demonstram que na Bahia a cada 650 criancas que nascem uma hasce com
doenca falciforme e a cada 17 criancas que nascem uma nasce com trago
falciforme (Ministério da Saude, 2007).

A substituicdo do nucleotideo (GAG — GTG) no gene da globina da
hemoglobina origina uma hemoglobina anormal S (HbS). Quando isto ocorre,
resulta numa interacdo hidrofébica com outras moléculas de hemoglobina,
desencadeando sua agregagdo em grandes polimeros, quando ha baixa
oxigenacao.

A polimerizacdo da hemoglobina S desoxigenada é o evento primario na
patogénese molecular da doenca falciforme, resultando em distorcdo na forma da
hemacia e diminuicdo acentuada de sua capacidade de deformacdo. Essa
alteracao faz parte do mecanismo fisiopatolégico da anemia falciforme (Stuart,
2004).

Uma diversidade de fatores pode resultar em manifestacées clinicas
severas em pacientes falcémicos. Os mais importantes sdo: baixos niveis de
hemoglobina fetal (HbF), coexisténcia de outras hemoglobinopatias hereditarias
(Talassemias) e diferentes haplétipos para a HbS. Os haplo6tipos expressam niveis
diferentes de HbF, que normalmente corresponde a menos de 1% da hemoglobina
total apdés um ano de vida; esta ndo participa do processo de polimerizagdo que
ocorre com a hemoglobina S, proporcionando menor gravidade desta patologia.

A freqiiéncia do gene S na Africa esta distribuida entre trés regides

geograficas principais, sendo possivel estabelecer correlagao entre as freqiiéncias
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dos haplétipos de acordo com a regiao de origem (Fleury, 2007). Quanto as
formas genéticas temos: anemia falciforme (HbS - HbS), que possui individuos
homozigoéticos; traco falciforme (HbA - HbS) com producdo de ambas as
hemoglobinas (A e S) - seus eritrécitos falcilizam sob condicées especificas;
eritrofalcemia associada a beta-talassemia; eritrofalcemia associada a
hemoglobina C, produzindo dois genes de cadeia beta alterado (S e C) gerando
doenca cronica devastadora e associando uma forma grave de anemia a doenca
vaso-oclusiva sistémica, com progressiva degeneracdo de vasos sanguineos
(Stuart, 2004; Ministério da Saude, 2007).

As alteracdes nas hemacias levam a obstrucao da microcirculagédo, devido
a perda da capacidade de deformagdo da hemécia durante o transito capilar,
resultando em crise vaso-oclusivo, com quadro algico importante, desencadeado
por hipo6xia, infeccdo, febre, acidose, desidratacdo, ansiedade, depressao e
exaustao fisica. Na maioria dos casos é dificil identificar o evento precipitante
(Stuart, 2004; Almeida, 2005; Loureiro, 2005).

Dentre as manifestagdes clinicas encontradas no falcémicos, temos: crises
algicas associadas a vaso-oclusdo, infecgbes, sindrome toracica aguda que
possui um quadro clinico de dor, dispnéia, hipoxemia, febre e prostracdo. O
aparelho cardiovascular sofre devido ao quadro anémico e as alteracées da
hemoglobina S. Manifestacées neurolégicas também sdo observadas, mais
comumente a isquemia cerebral. Pode ocorrer comprometimento renal, hepatico,
esplénico, ocular e cutdneo geralmente causado pela obstrucdo do fluxo

sanguineo na microcirculacao (Stuart, 2004; Jesus, 2007). O aparelho locomotor
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também é acometido, com crises algicas articulares, osteomielite e osteonecrose,
limitando a qualidade de vida destes individuos (Assouline-Dayan, 2002; Almeida,
2005; Loureiro, 2005).

O diagnostico de anemia falciforme deve ser considerado, principalmente
em pacientes de cor negra que se apresentem com anemia hemolitica.
Inicialmente, pode-se langar mao de um exame inespecifico como o hemograma,
que normalmente revela anemia na maioria das vezes normocrémica e
normocitica (podendo ser hipocrdmica e eventualmente macrocitica), além de
sinais indiretos de hemdlise caracterizados por hiperbilirrubinemia indireta e
reticulocitose. Leucocitose com neutrofiia moderada nao necessariamente
relacionada a infeccdo e trombocitose completam o quadro hematolégico,
notadamente durante as crises vaso-oclusivas. Plaquetopenia pode ocorrer em
quadros de sequiestro esplénico. O esfregaco de sangue periférico também é
bastante Util, podendo apresentar anisopoiquilocitose e policromasia. E a
eletroforese de hemoglobina que estabelece o diagnéstico. Pacientes com anemia
falciforme (homozigotos) apresentam cerca de 2 a 20% de Hb F e 2 a 4% de Hb

A2. O restante é Hb S. A Hb A néo é detectada a menos que o paciente tenha sido

transfundido nos ultimos quatro meses.
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1.2 FISIOPATOLOGIA:

1.2.1- Fenbmeno de Afoicamento

Quando a hemoglobina S é desoxigenada, a substituicdo do &cido
glutdmico pela valina na posicao seis da cadeia beta resulta numa interacdo
hidrofébica com outras moléculas de hemoglobina, desencadeando uma
agregacdo em grandes polimeros. A polimerizacdo da hemoglobina S
desoxigenada é o evento primario na patogénese molecular da doenca
falciforme, resultando na distorcdo da forma da hemacia e diminuicdo acentuada
da sua capacidade de se deformar. Este fendbmeno é ao inicio reversivel,
desaparecendo ao longo da reoxigenizacao dos glébulos vermelhos. Apds muitos
ciclos de polimerizacdo as lesdbes membranares conduzem de maneira
irreversivel a formacdo de um globulo vermelho falciforme. Ele se torna
mecanicamente fragil, e € destruido pelo sistema reticulo endotelial causando

anemia.

Esses eritrocitos falciformes irreversiveis provavelmente resultam da perda
ou do enrijecimento de por¢cdes da membrana a medida que o citoesqueleto da
membrana eritrocitaria € danificado. Afoicamento repetidos podem também levar
a formacdo de inclusbes com caracteristicas morfolégicas de pequenos
corpusculos de Heinz. Essas inclusdes se ligam a membrana e sdo parcialmente

responsaveis pela destruicdo prematura dessas hemacias.
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O fenbmeno de afoicamento dos eritrécitos é responsavel por todo o quadro

fisiopatolégico apresentado pélos pacientes com anemia falciforme.

1.2.2- A Vaso-Oclusao:

Ela é ligada as modificagdes das hemacias, fenébmeno de afoicamento, e as

interagbes entre elas, o endotélio e outros constituintes vasculares e plasmaticos.

A Hemoglobina S desoxigenada sofre polimerizacao que € responsavel por
deformacao do glébulo vermelho e por diminuicdo da capacidade de modificar o
seu formato. A rapidez e a intensidade de formacédo dos polimeros dependem
dela mesmo e de trés fatores independentes: o grau de anoxia celular, a
concentracao intracelular de hemoglobina e a presenca ou ndo de hemoglobina
fetal. Por outro lado, o tempo de trénsito dentro da microcirculagéo tem um papel
importante na polimerizacdo. A vaso-oclusdo se concretiza quando o tempo
necessario ao glébulo vermelho para atravessar o capilar é mais longo do que o
tempo necessario para desoxigenar a hemoglobina S e as taxas provocam a
polimerizacdo. Um aumento da adesdo dos drepranocitos ao endotélio aumenta

o tempo de transito dos glébulos vermelhos e este é um fator de vaso-oclusao.

Num grande numero de pacientes falcémicos as complicacbes vaso-
oclusivas da doenca sao muito mais significativas sob o ponto de vista clinico do
que a anemia, que em geral é bem tolerada. Os principais tecidos e 6rgaos
comprometidos pelas complicagbes vaso oclusivas da AF sdo os pulmdes,

sistema musculo esquelético, pele, sistema nervoso central, baco, rins e figado.
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No sistema Osteo-aticular, as conseqliéncias da vaso-oclusdo podem ser
diversas em funcado da sua localizacao (Figura 01): infarto epifisario ligado a
trombose das artérias terminais, hemartrose relacionada as tromboses
intravasculares da sinovia e a necrose epifisaria. As lesdes infecciosas estao
diretamente ligadas a vaso-oclusdo: o enxerto bacteriano dentro de um 0sso
hipo-vascularizado parece ser a causa principal da osteomelite falcémica,

(Catonné et al, 2004).

Figura-01

Mécanisme des complications ostéo-articulaires de la drépanocytose

Pode-se finalmente estabelecer uma graduacao entre os diferentes estados
de lesdes secundarias da vaso-oclusdo: a crise vaso-oclusiva passageira, uma
manifestagao clinica sem traducao radiolégica. Infarto 6sseo, manifestacdo aguda

com sinais clinicos e radiologicos, mais ainda reversiveis como testemunho da
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cicatrizacdo de certas lesbes Ossea diafisarias. Enfim a osteonecrose,
correspondente a morte celular de diferentes compostos 6sseos, cuja evolugcéao

espontanea é irreversivel.

1.2.3- Hiperatividade Medular e Osteogénica:

A sequiestracdo aumentada dos eritrocitos no baco causada pela diminuicao
da sua plasticidade e a isquemia decorrente da vaso-oclusdo se acompanham de
uma hiperatividade medular eritroblastica, traduzindo uma perturbacdo de
hematopoese e um aumento da atividade osteogénica ligada ao mecanismo de

reparagao do esqueleto.

A hiperplasia medular eritroblastica traduz um importante aumento da
atividade medular visando compensar a destruicao das hemacias por hemdlise. O
estudo por RNM da reparacdo da gordura ao seio da medula 6ssea na cintura
pélvica mostra uma nitida diminuicdo do conteudo de gordura da medula éssea

nos falcémicos, (Catonné et al,2004).

Por outro lado, o fendmeno de reconstrugdo éssea traduz uma osteogénese
intensificada: isto explica certos aspectos radiolégicos de osteoesclerose

encontrados no osso falcémico de ossificacdo endosteal ou periosteal.

1.2.4- As Infeccoes Osteo-Articulares:

A freqUéncia das infec¢des dsseas nos falcémicos se explica em parte pela

presenca de certas afeccdes, em particular o hiperesplenismo desses pacientes
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associados a neutropenia. A hipovascularizagao éssea nos episddios vaso-
oclusivos torna o tecido particularmente receptivo a infeccdo. Os germes sao
veiculados pela via sanguinea e mais freqlientemente sdao de origem digestiva
(colecistite ou gastroenterite) 0 que explica a presenga de salmonela entre os

germes responsaveis.

As mas condicoes sanitarias parecem predispor as complicacdes
infecciosas agudas que sao mais freqiientes na Africa e nos paises de imigracéo
africana: EUA, Regiao do Caribe. Ebong (1986) encontrou 78 casos, entre 207
pacientes falcémicos hospitalizados na Nigéria durante o periodo de cinco anos,
ou seja, 37%, enquanto na Martinica eles representam 6% das causas de

hospitalizagdo nos falcémicos.

A lesao dos infartos inicialmente asséptica constituem-se, entdo, em uma
zona privilegiada para implantacdo e desenvolvimento de germes: salmonelas,
mas também estafilococos aureos e outras bactérias: enterobacter, klebsiella,

escherichia coli, estreptococos e pneumococos.

1.2.5- O Infarto Osseo:

O infarto dos ossos longos e a osteomelite tém no inicio um mecanismo
comum ligado a falta de vascularizacédo diafisaria. Esta € assegurada pela artéria
nutridora e pelas artérias periosteais. A medula 6ssea, em razdo de sua atividade

hematopoética, possui uma importante tendéncia de utilizar o oxigénio e de sofrer
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a isquemia ligada ao afoicamento do glébulo vermelho. A oclusdo das arteriolas
diafisarias provoca um infarto diafisario cujo mecanismo é duplo: a falta de

irrigacao arteriolar e a insuficiéncia de drenagem venosa ligada ao edema.

Descrito por Graham em 1924, o infarto dos ossos longos foi em seguida
estudado por Bohrer (1971), Keeley (1982) e Mukisi Mukasa (2000) nos
pacientes africanos. Keeley (1982) realizou medidas de pressao intra-6ssea
associadas as flebografias em segmentos 6sseos, que mostraram a existéncia
um aumento da pressao intramedular durante a crise falcémica. O infarto agudo
estaria 50 vezes mais freqliente que a osteomelite nos EUA. A freqiiéncia relativa
do infarto e da osteomielite varia muito em funcdo do lugar de origem das

condicOes sanitarias.

Os infartos 6sseos em pacientes falcémicos podem ocorrer em qualquer
localizagdo, mas apresenta uma maior prevaléncia nas regides das cabecas do
fémur e do umero. No fémur a incidéncia varia de 10 a mais de 30% e em muitos
pacientes o comprometimento é bilateral. A condicao cursa com episédios algicos
importantes e evolui quase que inevitavelmente para um quadro de osteoartrite.
Nas lesbes localizadas em articulagcbes submetidas a carga, como a articulacédo
do quadril, em geral a artroplastia constitui a Unica forma de tratamento.

O infarto dos ossos longos é freqlente nas criangcas de menos de 10 anos,
porém ele pode acontecer em qualquer idade. Os ossos mais freqientemente

atingidos s&o: o fémur, a tibia, o umero e a fibula. Os sitios mais frequentes de
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infarto sdo o fémur distal e a tibia proximal. A zona metafisaria adjacente da

cartilagem de conjugacao é relativamente poupada na falcemia.

A “sindrome mao-pé” é uma forma particular de infarto 6sseo que acontece
com uma freqiiéncia particular nos Africanos com hemoglobina SS, antes dos
dois anos. Esta associada a febre, dor e edema das duas maos e as vezes dos
dois pés. Radiologicamente, as imagens inicialmente encontradas sao de
diferentes tipos: imagens liticas reacao periéstal podendo criar uma bainha
peridstea, esclerose resultante de ossificacdo medular e as vezes nodulacoes
multiplas. Na evolugao dos achados radiolégicos podemos encontrar sequiestro
0sseo de um segmento da diafise. O fendmeno parece poder acontecer mesmo

na auséncia de infecgao.

1.2.6- A Osteonecrose Epifisaria:

Ela se caracteriza pelo mesmo mecanismo do infarto 6sseo. A vaso-
oclusao, provocando uma trombose distal dos vasos que regam a epifise,
representa a causa principal da osteonecrose. Outros mecanismos também estéao
ligados, em particular a trombose dos vasos sinoviais, que podem causar uma
sinovite ou uma hemartrose, dando origem a uma hiperpressao intra-articular,

favorecendo a osteonecrose.
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Os sitios de necroses sao variaveis: em primeiro lugar a cabecga femoral,
em segundo a cabeca umeral, mais raramente os condilos femorais. A freqiéncia
da localizacdo da necrose da cabeca do fémur pode ser explicada por uma
reducao do calibre desses vasos e por um déficit de circulacao colateral (Catonné

et al,2004).

Hernigou e colaboradores (1989) mostraram que a prevaléncia da necrose
da cabeca femoral era de 40% em falcémicos homozigotos, e que em 78% dos
individuos a necrose comecava durante a infancia. Estes estudos mostraram que
o acometimento 6sseo era mais freqiente do que habitualmente descrito nas
publicagbes anteriores onde havia uma freqiéncia de 10 a 20%. Com esta
freqiéncia de 40% aplicada ao conjunto dos pacientes que apresentam a
sindrome falcémica maior, cujo numero pode ser estimado pode-se
aproximadamente calcular o numero de necroses: assim, no Zaire, com uma
incidéncia de 1,6% de SS, mais de 150.000 habitantes apresentariam uma

necrose da cabeca femoral.

Para Hernigou e colaboradores (1989), os fatores determinantes da

sobrevida de uma necrose sao:
- O tipo da hemoglobinopatia: SS (32%), SC (20%) ou S beta talassémica (66%);

- A existéncia de uma isquemia diagnosticada por angiografia retiniana;
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- A presenca de uma osteonecrose nos membros homozigotos da mesma familia.
Parecendo entdo existir uma predisposicdo genética a necrose, ou uma

associagao com o perfil sécio-econdmico.

1.2.6.1 - A Osteonecrose do Quadrill:

A necrose da cabeca femoral é uma complicacdo freqliente da

depranocitose SS ou SC na idade adulta.

Varias vezes as necroses depranocitarias sdo vistas pela primeira vez ja no
estado evoluido: trata-se mais frequentemente de necroses macigas evoluindo
rapidamente através de um achatamento do segmento superior-externo da cabeca

e o0 desaparecimento da interlinha articular.

O estagio | de Ficat (radiografia normal, diagnosticado por cintilografia ou por
ressonancia) € muitas vezes encontrado sobre o quadril contra-lateral de um
paciente tratado por necrose de quadril. Se fosse feita uma RNM sistematica ela
apresentaria lesbes estruturais sem deformacgédo da cabeca, em quase as metades

dos casos(Hernigou et al,1989).

O estagio Il é marcado pela presenca de anomalias radiologicas

(condensacao ou nodulacédo) sem perda da esfericidade da cabeca.
O estagio Il é caracterizado pela perda da esfericidade da cabeca femoral.

A evolugdo nos quadris que apresentam afundamento superior-externo é

rapidamente desfavoravel e trata-se do estagio IV com o aparecimento de
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pincamento articular. Uma intervengao cirirgica é entdo muitas vezes necessaria

tratando-se frequentemente de protese total de quadril.

A evolugdo natural das necroses depranocitarias do adulto resultou em

poucos trabalhos.

Hernigou estudou a evolucdo natural de 45 necroses no estagio | ou Il de
Ficat: no conjunto dos casos (100%) evoluiu em 5 anos para o estagio lll: 15 no

primeiro ano, 30 depois de 2 anos, 39 antes dos 3 anos.

A perfuracado pode ser associada a puncao ou reinjecao de medula, proposta
por Hernigou. Esta é extraida pela crista iliaca por puncao-aspiragao, e entao
reinjetada através da cabeca femoral pela via pertrocantérica. Esta técnica
associa entdo as vantagens da perfuracdo aquelas do enxerto medular: ela se
propde a melhorar a reabilitacdo da osteonecrose por transplantacdo dos
precursores da osteogénese contida na medula 6ssea vermelha (Hernigou et al,

1997).

Dentro da necrose drepranocitaria de quadril no estagio | e Il a técnica deu

bons resultados aos autores (Catonné et al, 2004).

A osteotomia intertrocanteriana poderia estar indicada no estagio Il na
intencéo de retirar a zona de necrose da zona de apoio do acetabulo: ela € de fato

pouco utilizada no adulto depranocitario e seus resultados séo insignificantes.

Em caso de afundamento importante da cabeca, estagio IV, uma prétese total

do quadril é indicada, se a perda funcional justificar.
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As proéteses totais do quadril possuem muitas vezes resultados imediatos
espetaculares nos pacientes que apresentam um escore funcional muito baixo
com dificuldades maiores: entretanto as taxas de complicacées sao elevadas nos
casos das necroses drepranocitarias. Os resultados publicados fazem crer uma
taxa elevada de recorréncia por complicacdes sépticas ou mecanicas (fratura pré
ou pés-operatéria, soltura femoral ou do acetabulo). Certos autores insistem sobre
o fato que a taxa de soltura seria mais importante para o acetabulo cimentado que

para aqueles nao cimentados.

Entretanto, os diferentes autores notam uma melhora muito importante na
média dos escores funcionais no pos-operatoério, 0 escore pré-operatério é
frequentemente muito baixo ao inicio. Eles recomendam, entretanto, esta

intervengao nos casos onde a dificuldade funcional € maior.

Nos casos onde as causas do aparecimento de complicacdes estao ligadas
ao local ou ao estado do tecido 6sseo: a frequéncia de infeccbes ao curso da
doenca drepranocitaria (ulceras de perna, infeccoes dsseas ou outras) explica a

possibilidade de uma invasao bacteriana secundaria.

A esclerose medular, o afinamento importante das corticais, a presenca de
0sso0 necrosado ao nivel do acetabulo ou mesmo do fémur, pode explicar a
freqiiéncia de descolamento e de fraturas. E necessério, por outro lado, lembrar
que essas proteses estdo presentes em uma populacdo bem jovem (idade média
entre 27 e 37 anos) onde se sabe que a taxa de recorréncia de complicacbes é

mais elevada.
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1.2.6.2- A Osteonecrose do Ombro:

Ela aparece mais frequentemente durante a infancia. Hernigou estima sua
prevaléncia em 46% no sujeito homozigoto. As anomalias radiolégicas mais
frequentemente encontradas sdo a ndo esfericidade da cabeca, a caput magna,
ou a simples condensacdao anormal sobre uma cabeca de forma normal. O
comprometimento da glenoide é muito mais raro. As lesdes morfolégicas da
cabeca sao ligadas como no caso do quadril a uma alteracdo da cartilagem de

crescimento da extremidade superior do Umero (Catonné et al,2004).

Estas osteonecroses sao frequentemente bem toleradas: as dores sao

inconstantes e podem n&o aparecer exceto que se sobrevenha uma artrose.

O tratamento cirargico é raramente indicado nas necroses da cabega umeral.
Nao existe publicacdo de resultados de préteses totais nestas etiologias. Nossa
atitude atual é de se praticar nas formas avancadas uma protese na extremidade
superior do umero, o risco de descolamento nos parece maior ao nivel da glenoide

que, entretanto, apresentariam raramente lesées necroticas(Catonné et al,2004).

1.2.6.3- A Osteonecrose em Outros Locais:

O acometimento do tornozelo é mais raro e atinge mais frequentemente a

epifase tibial inferior, as vezes, responsavel por uma epifisiodese parcial.
No talus ou no calcanio é encontra ainda mais raramente.

O acometimento da coluna € freqlente, e trata-se mais frequentemente de

um sinal radiolégico do que de uma complicacéo real. As lesdes necroticas séo
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encontradas as vezes no platé superior e inferior da vértebra dando um aspecto
caracteristico da vértebra em H ou em degrau de escada. Eles séo, sobretudo,

encontrados na coluna dorsal e lombar (Catonné et al,2004).

1.2.6.4 - A Osteonecrose do Joelho:

O acometimento do joelho, frequentemente bilateral, predomina ao nivel dos
cbndilos femorais. Sua freqiiéncia seria avaliada em 10 a 15%. Um acometimento
da cartilagem de crescimento no esqueleto imaturo pode provocar um desvio axial

que pode necessitar de uma osteotomia de reorientacdo (Catonné et al,2004).

Por definicdo, osteonecrose significa segmento de 0sso “morto” na area de
carga do condilo femoral, associada com fratura subcondral e colapso (Aglietti et
al,1983). O aspecto macroscépico varia desde alteracdo na cor da cartilagem,
com pequena area de colapso subcondral, até o desprendimento parcial da
cartlagem e a formacdo de defeito preenchido por tecido necrético e
fibrocartilagem (Lotke & Ecker, 1988). Microscopicamente, nos estagios mais
avancados, a cartilagem apresenta alteracao na disposicao dos condrécitos; no
0sso subcondral, observa-se lise celular, destruicao das células adiposas, dos
vasos sanguineos e do estroma. Os nucleos dos ostedcitos sofrem picnose e na

periferia da lesdo existe intensa reacao reparativa (Insall et al,1968).

O infarto do osso e particularmente em nosso estudo no joelho é
caracterizado por: infartos subcondrais nos quais um seguimento triangular ou
cuneiforme de tecido, que tem a placa 6ssea subcondral como base e o centro da

epifise como apice sofre necrose. A cartilagem sobrejacente permanece viavel por
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que sua nutricdo é por conta do liquido sinovial. O osso morto, reconhecido por
suas lacunas vazias, é circundado por adipécitos necroticos, que freqlientemente
se rompem liberando seus acidos graxos. Estes se ligam ao calcio e formam
sabodes de calcio insollveis que podem persistir pelo resto da vida. Na resposta de
resolucdo, os osteoclastos reabsorvem as trabéculas necréticas; contudo, as
trabéculas remanescentes atuam como arcabouco para o depédsito do 0sso vivo
em um processo conhecido como substituigcdo arrastada. Nos infartos subcondrais
o ritmo dessa substituicdo é lento demais para ser eficaz; logo ha um colapso
subseqiiente do 0sso esponjoso necrético e distorcao da cartilagem articular

(Robbins et al, 2001).

O quadro clinico € muito semelhante ao das ON ndo falcémicas. O
principal sintoma é a dor, que pode variar de intensidade, desde moderada até
grave, chegando alguns pacientes a referir o momento exato do inicio da mesma.
Nas fases iniciais, ocorre piora da mesma durante a noite e, depois de seis a oito
semanas, diminui gradativamente (Lotke & Ecker, 1988). No exame fisico,
constata-se hipotrofia do muasculo quadriceps e dor a palpacdao do cdndilo
femoral, podendo ser observados derrame articular e, em alguns casos,
espessamento sinovial (Rozing et al, 1980). Nas fases iniciais, 0 arco de
movimento pode estar normal ou levemente diminuido. O processo pode
progredir para a dor constante, diminuigio do movimento, crepitacdo,
deformidade e aumento de volume na fase final, caracterizando a artrose

(Muheim & Bohne ,1970).
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O diagnéstico precoce pode ser evidenciado pela cintilografia éssea,
mostrando area de hipercaptacao do radiofarmaco (Al-Rowaih at al, 1990; Bauer,
1978; Rudberg et al, 1993) ou por RNM (Catonné et al, 2004); apds o periodo de
trés a oito semanas, podem aparecer as primeiras alteragdes radiologicas
(Ahlback et al, 1968). Na etapa inicial, achatamento do céndilo femoral pode ser a
Unica alteragao visivel. Mais tardiamente, ha o aparecimento de area de radio
transparéncia, rodeada de reacdo esclerética, que finalmente adquire o aspecto
radiologico de osteoartrose. Alguns autores descrevem a presenca de reacao
periostal na regidao metafisaria medial do fémur (Williams et al,1973). Quando
disponivel, a RNM & excelente método diagnostico. As alteracbes sao
demonstradas mais precocemente do que na radiografia simples e o tamanho da
lesdo pode ser melhor avaliado, assim como a qualidade da cartilagem articular
(Weissman & Hussain,1991). Em relagdo a indicagao de ressonancia magnética
em casos de osteonecrose ha ainda certa controvérsia entre os autores, pois
alguns afirmam que pode haver resultados falsos - negativos em lesdes recentes,
mesmo com cintilografia positiva (Lotke et al, 2000; Marti et al ,2000; Pollack et al,

1987; Lecouvet et al, 1988).

A classificacao mais utilizada € a de Koshino (Koshino et al.,1982)(Tabela
01) na qual a Osteonecrose é classificada em cinco tipos, de acordo com as
caracteristicas radiograficas e cintilograficas encontradas que também podem ser

identificadas por Ressonancia Nuclear Magnética (Catonné et al,2004). Séo eles:

Tipo 1: radiografias normais e cintilografia positiva.
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Tipo 2: radiografias demonstram aplanamento do planalto tibial e do condilo

femoral e cintilografia positiva.

Tipo 3: radiografias mostram areas de radioluscéncia, halo esclerética no

foco de ON e areas de esclerose distal a este; cintilografia positiva.

Tipo 4: radiografias mostram areas de radioluscéncia, presenca de sequestro,
halo esclerético no foco de ON e &reas de esclerose distal a este; cintilografia

positiva.

Tipo 5: radiografias mostram reducdo do espaco articular marcadamente,

presenca de ostedfitos e areas de esclerose subcondral; cintilografia positiva.

A importancia do diagnédstico correto e da classificacao esta na possibilidade

de prever a evolugao da doenca.

O estudo da fisiopatologia demonstra que, apés as fases iniciais (Il e Ill) da
doenca, ha penetracdo de vasos na cartilagem articular de revestimento, com
formacao de microfraturas, por onde penetra o liquido sinovial que infiltra o tecido
0sseo. Ha na radiografia o aparecimento de uma zona mista de osso rarefeito e
esclerético. A cartilagem articular fraturada comunica definitivamente o 0sso
subcondral e o0 0sso esponjoso com a articulagcdo; ha necrose dssea e
cartilaginosa e a formacao do defeito. Na fase de reparagédo o tecido necrotico é
absorvido, podendo aparecer fragmentos necréticos de osso ou cartilagem no

defeito 6sseo (Amatuzzi, 2004).
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Nas fases iniciais de reparacao ha neovascularizacao, aposicao de tecido
6sseo neoformado e remodelacao da fibrocartilagem articular. Nesta fase pode ser
formada uma zona osteocondral avascularizada, que sera absorvida ou nao,
resultando na reparacao da lesdo ou no desprendimento do fragmento avascular
na articulacdo, formando um corpo livre. Esse processo € autolimitado,
completando-se em cerca de 18 meses. Assim, o resultado final podera ser a
reintegracado do fragmento avascular ou a permanéncia do defeito articular, passo
inicial de um processo degenerativo (osteoartrite) que levara a destruicao articular,

particularmente quando a lesdo ocorre na zona de apoio (Amatuzzi, 2004).

Quando ja aparecem os sinais da doenca nas radiografias, ha duas
maneiras simples de avaliar a magnitude da necrose. A primeira é a medida da
area da lesdao, que pode ser obtida pela multiplicagdo do maior eixo na
radiografia de frente e na de perfil do joelho. A segunda é a razao entre a largura
da lesdo e a do condilo femoral na incidéncia antero-posterior. Esta ultima tem a
vantagem tedrica de correlacionar o tamanho da lesdo ao tamanho do joelho e
nao esta sujeita a erros advindos da ampliacao da imagem radiografica. Segundo
Muheim e Bohne (1970) as les6es com area inferior a 3,5 cm quadrados tém bom
prognostico, ao passo que as maiores de 5 cm quadrados tém mal prognaéstico.

As lesdes maiores de 50% estdo relacionadas a mau prognaostco.

Deve ser feito diagnostico diferencial com outras entidades, tais como:

bursite da pata de ganso, osteocondrite dissecante, infeccdo, fratura,
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osteoartrose, tumor, articulagdo neuropatica e lesdo meniscal (Ahlback et al,

1968; Bauer, 1978; Bradley & Dandy, 1989).

1.4 Propostas terapéuticas

1.4.1 Tratamento conservador

Ainda n&o existe um consenso sobre o tratamento da osteonecrose do
joelho nos pacientes portadores de AF. Em linhas gerais o tratamento conservador
da ON do joelho é indicado na fase pré-colapso (Koshino | e Il). Inclui orientacoes
sobre descarga de peso no membro afetado, uso de muletas, tratamento
farmacoldgico, fisioterapia e eletro-estimulacdo. Tem como objetivo a melhora do
quadro doloroso, a melhora na funcéo articular e a prevencao do colapso.

Numa metanalise, foram observadas diversas publicacbes que relatam
melhora dos sintomas dos pacientes com tratamento conservador. Vale ressaltar,
entretanto, que a maioria dos casos de ON progride em cinco anos (Hernigou,
2003, 2006), e o tempo médio de seguimento dos pacientes, nestas publicagdes, é
inferior a este intervalo de tempo (Lai, 2005; Wang, 2005; Tang, 2006; Neumayr,
20086).

O tratamento farmacol6gico tem recebido bastante atencéo recentemente.
Dentre os medicamentos utilizados temos: anticoagulantes, vasodilatadores,
bifosfonatos e estatinas. Devem ser indicados quando o paciente possui risco
fisiolégico de desenvolver a ON, com o objetivo de inibir o mecanismo de

desenvolvimento da doenca, como por exemplo: embolia gordurosa, hipertrofia
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adiposa, trombose venosa, disturbio de coagulacdo, aumento da pressao intra-
Ossea e reabsorcao 6ssea (Mont, 2006).
1.4.2 Tratamento cirdrgico

O recurso de um tratamento cirdrgico é raramente necessario, mas este
seria indicado em caso de artrose secundaria avancada (Catonné et al,2004).
Muheim e Bohne recomendam tratamento conservador nos estagios 1 e 2, quando
a lesdo pode estabilizar-se e o paciente tornar-se assintomatico, ressaltando a
necessidade de osteotomia nos joelhos em que haja desvio angular (Muheim &
Bohne, 1970). A curetagem e desbridamento das lesbées e também as
meniscectomias estdo contra-indicadas porque estes procedimentos favorecem o
aparecimento da osteoartrite (Koshino, 1982; Lotke, 1982). As artroplastias totais
ou parciais estdo recomendadas em fases tardias, principalmente nos casos em
que o didmetro na lesdo radiolégica € maior que 50% do tamanho do coéndilo.
Koshino e Lotke et al afirmam ainda que o prognéstico da enfermidade depende
do tamanho da lesdo inicial e que tanto o desbridamento artroscopico como a
meniscectomia sdo contra-indicados, pois podem até mesmo desencadear as ON

(Koshino, 1982; Lotke et al, 1982).

A indicacéao de iniciar o tratamento pelo conservador, quando a cartilagem
de revestimento estiver integra, encontra respaldo em diversos trabalhos, que
referem também que o mau resultado, que reflete o desapontamento de médicos e
pacientes, pode estar relacionado a falta de capacidade do médico em assumir o

controle sintomatico da dor ou da rebeldia dos pacientes em restringir 0 apoio nos



37

seis meses iniciais da doenca (Amatuzzi at al, 2003; Houpt at al, 1983; Lotke et al,
1977; Pollack & Dalinda, 1987). A osteotomia é indicada quando ha desvio de eixo
do membro inferior e a artroplastia, quando se desenvolvem lesées degenerativas

numa area maior que 50% (Lotke et al, 2000).

2. JUSTIFICATIVA

Considerando-se que a falcemia atinge criancas e jovens, as complicacoes
musculo-esqueléticas a curto e em médio prazo geram um alto custo social por
exigirem acompanhamento médico permanente e por impedirem que o0s
pacientes tenham uma vida produtiva normal. No Brasil a AF atinge cerca de 6%
da populacao de afro-descendente da regido sudoeste e 15% da mesma amostra
populacional do estado da Bahia.

A dimensado do problema no estado da Bahia pode ser comprovada pela
presenca de mais de 1.000 pacientes, provenientes apenas da regiao
metropolitana de Salvador inscrita no programa do HEMOBA-Universidade
Federal da Bahia. Como uma grande parte destes pacientes sé tem acesso ao
tratamento ortopédico quando a dor e o grau de incapacidade fisica sao
extremos, a artroplastia constitui a unica forma de opcao terapéutica. Se forem
consideradas as limitacdes da artroplastia para o paciente jovem, o alto custo do
procedimento (cerca de R$ 20.000,00 para o SUS e R$ 40.000,00 para o sistema
privado), a necessidade de uma cirurgia de revisdo apds poucos anos e as

freqlientes complicacdes cirlrgicas, fica evidente a necessidade de se instituir
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outras formas de abordagem terapéutica para as complicacdes ortopédicas neste

grupo de pacientes.
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3. OBJETIVOS
Geral
Caracterizacao da patologia osteo-articular do joelho em pacientes portadores de
Anemia Falciforme.
Especificos
- Caracterizar a incidéncia de patologia osteoarticular no joelho em pacientes
portadores de doenca falciforme;
- Caracterizar clinicamente o tipo de lesdo que acomete o joelho e a presenca de
bilateralidade da leséo;
- Caracterizar os tipos de lesdo por imagens (Radiografia e RNM);
- Presenca de lesdes associadas (Espessamento sinovial, sinovite, edema, e
fibroses em torno dos ligamentos cruzado anterior e posterior);
- Correlacionar o numero de lesdes no joelho e o escore funcional do paciente;
- Correlacionar numero de lesdes no joelho (ao RX e a RNM) e Escore Funcional;
- Correlacionar numero de acidentes vaso-oclusivo clinicamente sintomaticos e o
aparecimento de osteonecrose no joelho;
- Avaliar o gendtipo;

- Avaliar os niveis de Hemoglobina Fetal nos pacientes;
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4. METODOLOGIA

4.1- Selecao dos pacientes:

Foram examinados a partir da demanda do ambulatério de Hematologia
HUPES/UFBA, no periodo de 01 de margo a 30 de junho de 2006, 50 pacientes de
ambos 0s sexos, com idade superior a doze anos e portadores de anemia
falciforme. Sendo que, 05 destes apresentavam dor no joelho, sendo este dado o

principal critério de inclusao neste estudo.

Os critérios da exclusdo nesse estudo serao:
Exame fisico negativo;
Injecao de corticosterdide intra-articular ha menos de seis meses;
Historia de trauma;
Fratura ou deformidade envolvendo o joelho;
Céancer em atividade;
Artrites inflamatérias;

Infecgéo no joelho ou terapia imunossupressiva.

4.2- Obtencao de dados:
A partir de questionario preenchido pelo medico, constando de:
Identificacdo do paciente historia clinica incluindo o numero de acidentes vaso

oclusivos e o aparecimento de dor no joelho, local de acometimento, se membro



41

dominante ou nado, e o uso de hidroxiureia concomitante (Questionario em anexo

N°03).

Os pacientes foram avaliados quanto a:
Categoria da lesao, se unilateral ou bilateral;
Presenca de dor nos joelhos;

Amplitude de movimento;

Estabilidade;

Contratura em flexao;

Limitacdo da extenséo;

Alinhamento;

Marcha e auxilio a marcha.

4.3- Avaliacdo Funcional:

A escala funcional seguira as recomendacgdes da “Score da Knee Society”:

1) Escore funcional do joelho (Sistema de Graduacdo Clinica da Knee
Society)(Anexo- n°02) - graduado em 50 pontos para dor, 25 pontos para
amplitude de movimento e 25 pontos para estabilidade. Pontos sao subtraidos
por contratura em flexao, limitacdo da extensao e desalinhamento.

2) Escore funcional do paciente (Sistema de Graduacgao Clinica da Knee Society)
(Anexo- n°02) - atribui 50 pontos para subir escadas e 50 pontos por distancia de

marcha, com subtracdes por uso de muletas ou bengalas.
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4.4- Avaliacao Laboratorial:
- Analise qualitativa e quantitativa das hemoglobinas, através de eletroforese do
sangue periférico em acetato.
-PCR para deteccao de Talassemia alfa 2 ( deteccao de 3,7Kb e delecéo de 4,2
Kb).

- Niveis de Hemoglobina Fetal

4.5- Avaliacao por Exame de Imagem:
Apbs os exames laboratoriais os pacientes foram encaminhados para avaliacao
radiologica que foi realizada na incidéncia antero-posterior do joelho com apoio
monopodalico, no perfil com flexdo de 20° e com carga e axial das patelas a 30°.
Apés a realizacdo do estudo radiolégico os pacientes foram submetidos a exame
de Ressonéancia Nuclear Magnética.
Apoés a realizagdo dos exames de imagem foi utilizada a classificacdo de
Koshino (Koshino et al., 1982) (Tabela 01) para definir o estagio da lesao e propor

o tratamento mais adequado.
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5. RESULTADOQOS:

Paciente n°1, 26 anos, sexo masculino, apresenta lesdo no joelho direito

(Destreza), com diagnostico de osteonecrose no condilo femoral medial por RNM
(Figura 03 e 05)(Localizagao no joelho), o numero total de lesées no joelho era
igual a um.

As caracteristicas morfolégicas da lesdo: na radiografia simples ndao foram
observadas alteragdes radiologicas (Figura 02).

Ao exame de RNM (Realizado com técnica Fast Spin-Eco, efetuando-se
cortes multiplanares com efeito T1, T2 e densidade de prétons, sem e com
supressado de gordura) do joelho, observou-se alteracdes difusas de sinal da
medula éssea (Figura 04), sugerindo reconversao da medula éssea amarela em
medula vermelha e também foi identificado discreta area de esclerose subcondral
no céndilo femoral medial compativel com osteonecrose (Koshino ). A
reconversdao de MO pode ser observada nos cortes coronais de RNM do joelho
com efeito T1 ao nivel da epifise distal do fémur, esta se traduz na RNM por um
hiposinal em T1, ligado a auséncia de gordura.

O numero de acidentes vaso oclusivos sintomaticos e o aparecimento de dor
no joelho foi trinta (30). Nao houve tratamento concomitante com Hidroxiureia e o
Escore da “Knee Society” quanto a categoria do paciente foi oitenta e trés (83) e
quanto a funcao foi de oitenta (80).

A analise quantitativa do perfil de hemoglobinas demonstrou a presenca das
hemoglobinas: S em 93,7%, A2 em 1,55% e Fetal em 5,38% para os seguintes

valores de referéncia: hemoglobina A1 de 95 a 98%, hemoglobina A2 de 1,5 a
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3,5% e hemoglobina Fetal de até 2%. O exame para detec¢do da Talassemia alfa

2 apresentou resultado negativo semelhante ao valor de referéncia.

Figura 02-Radiografias em AP e Perfil do joelho

Figura 03-Corte axial de
RNM do joelho
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Figura 05-Cortes Coronal e Sagital de RNM do joelho

Paciente n°2, 54 anos, sexo feminino, com acometimento do joelho

esquerdo e com diagnostico de osteonecrose no coéndilo femoral lateral por

ressonancia magnética (Figura 07), sendo também identificada na radiografia
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seqlielas de ON nos cbndilos medial e lateral, patela e planaltos tibiais medial e
lateral.

Na radiografia simples observaram-se dareas osteocondensantes
entremeadas por focos de rarefacdo éssea em regiao metadiafisaria dos joelhos
(infarto 6sseo?), além de redugcdo do compartimento medial da fenda articular
femorotibial esquerda, com depressdo do planalto tibial medial e presenca de
osteofitos nos céndilos femorais e planaltos tibiais do joelho (Figura 06). Ao
exame de RNM (Técnica “Turbo Spin-Eco” e “Iversion Recovery”, obtendo-se
cortes sagitais, coronais e axiais com técnica “STIR”. Foram obtidas ainda
imagens coronais e sagitais ponderadas em T1 apds a infusdo endovenosa de
contraste paramagnético DT-DTPA) foi identificado extenso infarto &sseo
acometendo a tibia, alem de extensas alteracbes degenerativas em
compartimento medial do joelho, notando-se area de esclerose subcondral no
condilo femoral lateral com aspecto sugestivo de osteonecrose (Koshino I). O
infarto 6sseo na RNM se caracteriza por ser intramedular, apresentar contornos
irregulares com formatos serpiginosos produzindo um sinal heterogéneo.

O numero de acidentes vaso oclusivos e o aparecimento de dor foi quarenta
e cinco (45), ndo houve tratamento com hidroxiureia e o Escore por categoria do
paciente foi trinta e quatro (34) e por funcéao foi cinqienta (50).

A analise quantitativa do perfil de hemoglobinas demonstrou a presenca
das hemoglobinas: S em 91,43%, A2 em 3,36% e Fetal em 5,21%%.0 exame

para deteccdo da Talassemia alfa 2 apresentou resultado negativo.
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Figura 06-Radiografias em AP e Perfil do joelho

Figura 07-Cortes coronal e sagital de RNM do joelho

Paciente N°3, 22 anos, sexo masculino, o joelho acometido foi o esquerdo,

sendo identificadas duas lesdes por osteonecrose na Radiografia simples e na

RNM localizadas nos condilos femorais medial e lateral do joelho esquerdo.
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Na radiografia simples foi observada esclerose éssea ao nivel da epifise
distal do fémur com zona de radiolucéncia cistica rodeada de reacao esclerética
nos condilos femorais medial e lateral (Figura 08).

A RNM (Pela técnica: SAG DP/T2 TSE. COR DP TSE com supressao de
gordura. AX T1 SE. AX DP TSE com supressao de gordura, evidencia: SAG e
COR T1 com FAT pos-contraste) do joelho esquerdo apresentava infartos ésseos
na medula Ossea da tibia proximal e do fémur distal, verificando-se
adelgacamento e focos de sinal elevado na seqiiéncia com TR longo na
cartilagem hialina de revestimento dos cdndilos femorais, coexistindo com
irregularidades do osso subcondral e com areas de sinal heterogénio nestes
condilos compativeis com osteonecrose (Koshino lll) (Figura 09 e 10).

O numero de acidentes vaso oclusivos e o aparecimento de dor no joelho
foi vinte (20) e ndo houve tratamento com hidroxiureia. O Escore do joelho por
categoria do paciente foi oitenta e cinco (85) e por fungao foi cem (100).

A analise quantitativa do perfil de hemoglobinas demonstrou a presenca
das hemoglobinas: S em 91,49%, A2 em 3,75% e Fetal em 4,76%. O exame para

deteccdo da Talassemia alfa 2 apresentou resultado negativo.



Figura 08-Radiografias em AP e Perfil do joelho

Figura 09-Cortes sagitais de RNM do joelho demonstrando areas de ON nos
condilos medial e lateral do joelho
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Figura 10-Cortes Sagital e Coronal de RNM do joelho
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Paciente n°4, 49 anos, sexo feminino, o joelho acometido foi o esquerdo,
nao foram identificadas lesdes por osteonecrose no joelho esquerdo e sim
infartos 6sseos distribuidos nos condilos femorais, planaltos tibiais e na patela.

Na radiografia simples verificou-se osteopenia dos elementos focalizados,
areas osteocondensantes entremeadas por focos de rarefacdo 6ssea em regiao
metadiafisaria do fémur, da tibia e da patela (Infartos 6sseos); foi visualizado
ainda osteofitos marginais aos coéndilos femorais, planaltos tibiais e angulos
patelares, alem de reducao dos espacos articulares (Koshino V) (Figura 11 e 12).

Na RNM (Técnica “Turbo Spin-Eco” e “lversion Recovery”, obtendo-se
cortes sagitais e coronais ponderados em DP, cortes sagitais, coronais e axiais
com técnica “STIR”) existem zonas de heterogeneidade difusa da medular éssea
da regiao metadiafisaria do fémur e da tibia, caracterizando areas de hipersinal
em “STIR” com area central de menor sinal, representando alteracoes
relacionadas a infartos ésseos (Figura 13).

O numero de acidentes vaso oclusivos e o aparecimento de dor no joelho
foi vinte (20). N&o houve tratamento com hidroxiureia e o Escore por categoria foi
trinta e seis (36) e por fungao foi noventa e cinco (95).

A analise quantitativa do perfil de hemoglobinas demonstrou a presenca
das hemoglobinas: S em 90,94%, A2 em 2,22% e Fetal em 6,84%. O exame para
deteccdo da Talassemia alfa 2 apresentou resultado Heterozigoto ou seja esse

paciente tem um traco para Talassemia alfa 2.



£
Figura 11-Radiografia em AP e Perfil do joelho

Figura 12-Radiografia Axial da patela a
30°

Figura 13-Cortes Coronal e Sagital de RNM do joelho
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Paciente n°5, 15 anos, sexo feminino, 0 membro acometido foi o direito e
foram encontradas lesGes degenerativas secundarias a ON (Koshino V) e areas
de infartos ésseos distribuidas na cabeca da fibula, patela, condilos medial e
lateral, platé tibial medial e lateral diagnosticadas através de radiografia simples e
RNM.

Ao exame radiogréfico identificaram-se dareas de esclerose 60ssea na
epifise distal do fémur e proximal da tibia, na cabeca da fibula, nos planaltos
tibiais e na patela (Figura 14).

A RNM (Técnica “Turbo Spin-Eco” e “Iversion Recovery”, obtendo-se cortes
sagitais, coronais e axiais com técnica “STIR”. Foram obtidas ainda imagens
coronais e sagitais ponderadas em T1 ap6s a infusdo endovenosa de contraste
paramagnético DT-DTPA) verifica-se discreta depressao dos platds tibiais além
de alterag@o do contorno dos mesmos bem como dos condilos femorais (Koshino
V), notando-se areas de hiperintensidade de sinal ponderadas em DP e STIR
diafisaria e metafiso - epifisarias intercondilar femoral, assim como no platé tibial
lateral e no terco inferior da patela, limitando areas com apresentacao geogréfica,
sem realce significativo pelo agente paramagnético, representando alteracoes
relacionadas a infartos 6sseos (Figura15). O numero de acidentes vaso oclusivos
e o aparecimento de dor no joelho foi trinta (30). Nao houve tratamento com

hidroxiureia e o Escore por categoria foi quarenta (40) e por funcao foi zero (0).
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A analise quantitativa do perfil de hemoglobinas demonstrou a presenca
das hemoglobinas: S em 92,86%, A2 em 3,49% e Fetal em 3,65%. O exame para

deteccao da Talassemia alfa 2 apresentou resultado negativo.

Figura 15-Cortes Sagital e Coronal de RNM do joelho
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Analise comparativa dos pacientes estudados

Neste estudo a idade dos pacientes variou de 15 a 54 anos com uma media
de 33 anos; com relacdo ao sexo 40% dos individuos eram do sexo masculino e
60% eram do sexo feminino. Todos os pacientes tinham o membro inferior direito
como membro dominante e 40% dos pacientes apresentavam lesdo no membro
direito e 60% no membro esquerdo, ndo houve queixa de dor em ambos o0s
joelhos em um mesmo paciente (Tabela 02).
As localizacbes das lesdes no joelho estavam distribuidas em: 25%
condilo medial, 20% condilo lateral, 15% platé tibial medial, 15% patela e 10% na

cabeca da fibula (Grafico 01).

Grafico 01

Distribuicao das lesdes por osteonecrose no joelho dos
pacientes falcémicos

10%

O Condilo Medial

m Condilo Lateral

O Platd Tibial Medial
0O Platé Tibial Lateral
B Patela

O Cabeca da Fibula

15%

15%

15%
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O numero de lesdes encontradas nos joelhos estudados variou de 1 a 6
com uma media de 4, sendo que 4, dos 20 tipos de lesdes encontrados, eram até

o estagio Il de Koshino e 16 eram do estagio V (Tabela 02).

O numero de acidentes vaso-oclusivo e o aparecimento de dor no joelho variou
de 20 a 45 com uma media de 30 acidentes para o surgimento de dores no joelho

(Tabela 02).

O escore funcional dos joelhos variou de 34 a 83 pontos com uma media de 55,6
e escore funcional dos pacientes foi de zero a 100 com media de 65 pontos
(Tabela 01). Nos pacientes numero 2, 4 e 5 que apresentavam um numero de
lesdes maior do que cinco o escore funcional do joelho foi menor do que nos
pacientes 1 e 3 que apresentavam um numero menor de lesdées. Entretanto o
escore funcional dos pacientes ndo aumentou inversamente proporcional ao

numero de lesbes (Gréfico 02).



Grafico 02
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6.2. - Tratamento Proposto —

O paciente n° 01 apresenta uma lesao por osteonecrose no céndilo medial do

fémur direito classificada como tipo | de Koshino. Para esse paciente o tratamento
proposto foi basicamente diminuir a atividade fisica e a carga sobre o joelho
afetado. Ele foi orientado a eliminar as atividades fisicas em posicao ortostatica,
deambular com muletas e fazer carga parcial limitando sua atividade ao maximo.

Como perspectiva para o tratamento da ON do joelho do paciente n°01
pode citar o tratamento com células progenitoras que deve ser indicado em
pacientes estagio | e || de Koshino.

Estudos clinicos prospectivos recentes do tratamento da osteonecrose
femoral pelo implante autélogo de células mononucleares da medula éssea
(CMMO) e descompressao percutanea mostraram resultados eficazes e seguros
(Gangji, 2004; Hernigou, 2002). A extensao desta terapia para a osteonecrose de
joelho seria uma proposta interessante.

Atualmente, com o melhor conhecimento da biologia e dos processos de
reparo, a operacao de implantacao de células progenitoras tem despertado grande
interesse entre os pesquisadores, em primeiro lugar por constituir procedimento
pouco invasivo, e, em segundo lugar, pela possibilidade destas células se
diferenciarem em um sitio com baixa capacidade de cicatrizacéo.

O nivel de atividade e o numero de células mesenquimais da medula 6ssea,
aléem da capacidade osteoblastica encontram-se diminuidos em pacientes com
ON, sugerindo que esta € uma doenca do 0sso e/ou das células mesenquimais.

(Hernigou, 1999).
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O tratamento com células progenitoras é utilizado com o objetivo de
reorganizar a arquitetura 6ssea, pois os tratamentos cirirgicos, de maneira geral,
modificam a biomecanica articular e o sucesso obtido com esta modalidade de
tratamento tem curta duragao.

A medula 6ssea aspirada da crista iliaca contém células progenitoras
mesenquimais, com potencial osteogénico e condrogénico, além de células
progenitoras endoteliais, capazes de contribuir com neo-angiogénese e
angiogénese com maturacao plena de vasos, providenciando o reparo vascular.
Estes atributos foram explorados por varios grupos que desenvolveram estudos
experimentais e clinicos empregando o implante autélogo de células
mononucleares da medula 6ssea (CMMO) na cicatrizacdo, recuperagdo da
citoarquitetura oOssea e regeneracdo do fluxo sanguineo local de tecidos
lesionados e isquémicos. (Hernigou, 2003; Gangji, 2004; Srivasta, 2006).

O paciente n°02 apesar de apresentar uma lesao por osteonecrose tipo | de

Koshino ja tem sinais de doenca degenerativa do joelho (Gonartrose), portanto é
classificado como um tipo V de Koshino assim como os pacientes n°04 e n°05; o
estagio V nesse caso nao € propriamente um estagio da patologia, mas sim um
estagio de sequela no qual surgem os sinais tipicos da osteoartrose, a diminuicao
do espaco articular, esclerose subcondral e osteofitos (Amatuzzi,2004). A artrose
do joelho pode ser classificada, por razdes didaticas, segundo o compartimento
anatdmico acometido: 1. Artrose do compartimento medial; 2. Artrose do
compartimento lateral; 3. Artrose femoropatelar; 4. Artrose bicompartimental e 5.

Artrose tricompartimental. A indicacao terapéutica baseia-se no quadro clinico, no
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grau de deformidade e no grau de comprometimento articular. No quadro clinico a
dor é o sintoma mais importante, definindo o tratamento (Camanho, 1996). Para
este grupo, apesar dos pacientes apresentarem artrose tricompartimental nos
joelhos estudados, fato que justificaria o tratamento cirtrgico (Artroplastia Total do
Joelho) se os mesmos tivessem idade acima de sessenta (60) anos, foi proposto o
tratamento conservador, com medidas para reducdo do peso, exercicios de
alongamentos, antiinflamatorios e crioterapia para propiciar alivio dos sintomas.

O paciente n°03 apresentou duas lesdes distribuidas nos céndilos medial e

lateral do fémur sao classificadas como tipo Ill de Koshino. Foi instituida uma
conduta expectante para esse paciente com restricdo das atividades fisicas e da
carga sobre o joelho afetado. A intencdo € observar a evolucao da ON para se
tomar uma conduta definitiva.

Nenhuma das hipbteses correntes para a génese da osteonecrose ficou
confiantemente estabelecida. Sabemos que nos casos de ON por AF uma
hip6tese possivel é a da obliteracdo intraluminal dos vasos sanguineos que
podem promover a diminui¢do intra-6ssea do fluxo sanguineo levando a uma
isquemia éssea. E quando ocorre esse tipo de alteracado 6ssea, ela pode evoluir
de duas formas: sendo reversivel, quando apresenta anatomia vascular e
proporcdo medular (vermelha/ amarela) favoravel no local da lesdo. E
irreversivel, quando a anatomia vascular é vulneravel, a medula € rica em
gordura e o local de ocorréncia é na epifise ou metafises dos ossos longos
produzindo isquemia critica e necrose 0ssea. A necrose, citando como exemplo o

quadril, pode evoluir para bons resultados quando o tamanho da lesdo é
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pequeno, sendo menor que 1/3 da area de carga desta articulacdo e os piores
resultados se dariam quando a lesao fosse mais extensa e acometesse mais que

1/3 da area de carga do quadril (Lafforgue, 20086).

Na nossa avaliagdo o paciente n° 1 apresentou ao exame de RNM uma
alteracdo de sinal difusa da medula éssea, sugerindo reconversdo da medula
O0ssea amarela em medula vermelha, e também foi identificada uma éarea de
esclerose subcondral no condilo medial do fémur compativel com osteonecrose
do condilo medial. Devido a ocorréncia de doencga falciforme e ao aparecimento
de anemia podem surgir focos de hematopoese nas regides descritas acima. A
medula d6ssea €& hiperplasica devido a expansdo compensatoria dos
normoblastos, e a expansdo da medula éssea pode resultar em reabsorcéao
Ossea (osteonecrose) com neoformacdo d6ssea secundaria. Pela alta atividade
metabdlica da medula O6ssea, as regides adjacentes podem sofrer uma
diminuicdo da disponibilidade de oxigénio, gerando condicées favoraveis a
falcemizacdo das hemécias, formacdo de microtrombos e as consequéncias
lesivas para a arvore vascular. A correlagdo entre a reativacdo da medula
hematopoética e necrose de ossos adjacentes deve ser estudada mais

detalhadamente na AF.
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6 - DISCUSSAO:

Na analise laboratorial todos os cinco pacientes estudados (100%), portadores de
AF, eram homozigotos para o HbS (Tabela 02) e se compararmos com a
literatura veremos que o percentual encontrado de individuos homozigoticos
dentre os portadores de AF é de apenas 1,14% (Adorno et al, 2005) sendo o
percentual encontrado bem diferente deste. Talvez por esse motivo esses
pacientes apresentem alteracbes articulares mais graves. Foi também
encontrado 1 paciente heterozigoto para talassémia alfa 2 (Tabela 04), o que é
condizente com a frequéncia de pacientes heterozigotos para talassémia alfa 2
entre os individuos afro-descendentes, que é de 20 a 25% (Adorno, 2005).

O percentual da hemoglobina fetal variou de 3,65% a 6,84%, com uma
média de 5,16%. Comparado com a literatura, este percentual pode variar de 2 a
20% para os pacientes portadores de anemia falciforme homozigotos para
Hbs (Goncalves & Peressoni, 2004). Os pacientes descritos se localizam-se na
faixa inferior da taxa de hemoglobina fetal, o que é também condizente com a
gravidade do quadro clinico.

Os locais mais freqlientes para a distribuicdo da ON sdo em primeiro lugar a
cabeca do fémur, seguido do Umero proximal, condilos femorais do joelho e
pequenos 0ssos da mao e do pé (Jean-Baptist & De Ceulaer, 2000; Lonergan et
al, 2001).

Talvez a distribuicdo da osteonecrose seja maior no quadril € no ombro

devido a anatomia vascular destes locais, pois ambos sdao quase inteiramente
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cobertos por cartilagem articular e, portanto, desprovidos de suprimento
sanguineo, o0 que resulta em maior incidéncia de necrose para ambos em

comparacgéo com o joelho.

! 1] 2 LB i Figura 16 — a, al e a2)
P : 5 : Artéria epifisaria lateral; b)
2 C)

Y/ R : . Artéria epifisaria medial;
&2 s . Artéria metafisaria superior;
B G d) artéria metafisaria inferior.
S }/ 7t 4 (Truenta, J.; Harrison, M.H.M. The
- y 'y : "< normal vascular anatomy of the
T SR Y femoral head in Adult Man.
e T ; Jornal of bone and joint surgery:
» S P S N > VOL. 35 B, N. 3. August 1953.
: d 445p., il.)

O estudo comparativo entre as fraturas do colo anatémico intracapsulares do
umero com as fraturas intracapsulares do colo do fémur resultou em uma alta
incidéncia de necrose para ambos, devido a anatomia vascular desfavoravel

dessas regioes (Schatzker & Tile, 2002).
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A irrigacao sanguinea para a cabeca femoral é provida pela artéria epifisaria
lateral, ramo da artéria circunflexa medial, que penetra na porcao pdstero-superior
da cabeca femoral, indo até o cértex (Figura 16). Esta artéria se dirige medial e
anteriormente, chegando ao quadrante antero-superior da placa de crescimento,
suprindo 80% do fluxo para a epifise femoral, usualmente em nimero de duas a
seis arteriolas. (Trueta, 1953).

Em torno do joelho as artérias geniculares superiores e inferiores se
anastomosam entre si e ainda com o ramo descendente da artéria circunflexa
lateral do fémur, a descendente do joelho da femoral e a artéria recorrente tibial
anterior para formar uma rica circulagcdo colateral em torno da articulacdo do
joelho, a rede periarticular do joelho (Figura 17). E fazendo parte da rede arterial
periarticular temos ainda a artéria genicular media que atravessa o ligamento

obliquo do joelho e irriga a articulagdo (Dangelo & Fattini,2000)

Figura 17

1)Ramo descendente da artéria
circunflexa lateral do fémur
2)Descendente do Joelho
3)Artéria recorrente tibial anterior

4)Artérias geniculares
( Stoller et al ,Interactive Knee Radiology)
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A principal fonte de suprimento sanguineo da cabeca do umero é a artéria
circunflexa umeral anterior. A artéria aciforme, que se origina na circunflexa
anterior, irriga a cabega umeral através de uma pequena area no seu aspecto
inferior (Figura 18). Outro suprimento sanguineo entra no manguito rotador ou nos
ramos da artéria circunflexa umeral posterior; porem nenhum deles pode,

normalmente, manter a viabilidade da cabe¢a umeral (Schatzker & Tile, 2002).

s
i tf\ll Figura 18
| &y ]\ 1)Artéria circunflexa umeral anterior
| / 2) Artéria circunflexa umeral
) ]f , posterior

( 3)Artéria aciforme
I 4)Artéria axilar
' (Schatzker & Tile, 2002).

Embora a area de carga do quadril sofra uma pressao maior (P = F/A) que a
do joelho, e a ocorréncia da ON seja maior no quadril que no joelho, nao
podemos afirmar que o peso influencia no surgimento da osteonecrose, pois 0
ombro, que é o segundo local de acometimento da osteonecrose no esqueleto é
desprovido totalmente de carga.

A fisiopatologia da osteonecrose na doenga falciforme parece ser diferente

da osteonecrose por outras etiologias. Quando usamos a ressonancia nuclear
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magnética para quantificar as lesdes osteonecréticas do joelho nos pacientes
portadores de Anemia Falciforme, vemos que as lesées sdo bem maiores do que
as lesdes por osteonecrose causadas por outras etiologias, similarmente ao
estudo realizado em quadris (Malizos et al, 2001). Enquanto que na osteonecrose
por outras etiologias, a localizacdo e o tamanho da lesdo sao diretamente
proporcionais ao mecanismo de estresse da cabeca femoral; o maior tamanho e
a ampla distribuicdo da lesdo na osteonecrose por Anemia Falciforme, apontam
para o fato de uma maior variedade de fatores independentes que promovem a
ocluséo vascular, na osteonecrose de pacientes com Anemia Falciforme (Almeida
e Roberts, 2005).

Outro fato observado durante o nosso estudo através da RNM,
especificamente com o paciente n®02, foi a ocorréncia da ON em mais de um
estagio no mesmo joelho. Um estudo histolégico de 606 casos ON da cabeca
femoral removidos durante a cirurgia mostrou apenas 2 casos com lesdes em
diferentes estagios (Yamamoto et al,1999). Entretanto, 3 casos cada um com
evidéncia de duas lesdes por ON em diferentes estagios foi encontrado por Kim et

al. (2003).



66

7 PERSPECTIVAS

Nos esperamos que num futuro préximo estaremos realizando ensaios
para a utilizacao da terapia celular nas lesées por ON grau | e Il de Koshino nos
joelhos; similarmente aos estudos realizados por outros autores para o tratamento

da ON do quadril secundaria a AF.
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8- CONCLUSAO:

Com base nesse estudo concluimos que a distribuicdo das lesbes por
osteonecrose no joelho dos falcémicos estavam assim divididas: 25% condilo
medial, 20% condilo lateral, 15% platé tibial medial, 15% patela e 10% na
cabeca da fibula.

Fica evidente a necessidade de se instituir uma nova abordagem terapéutica
para os pacientes em estudo considerando-se as limitacbes da artroplastia
para pacientes jovens, o alto custo do procedimento, a necessidade de uma

cirurgia de revisdao em poucos anos e as freqlentes complicacdes cirurgicas.



Tabela 1. Classificacdo de Koshino (1982).

Dor Radiologia Ressonancia magnética
ou Cintilografia
Estagio | + Normal (-) +
Estagio Il + Aplanamento do planalto | +
tibial e do coéndilo
femoral
Estagio lll + Areas de | +
radiolucéncia,halo
esclerotico no foco de
ON e é&reas de esclerose
distal a este
Estagio IV + Areas de | +
radiolucéncia,presenca
de sequestro, halo
esclerotico no foco de
ON e é&reas de esclerose
distal a este
Estagio V + Redugdo do espaco | +

articular
marcadamente,presenca
de osteofitos e areas de

esclerose subcondral




Tabela 2. Historico dos pacientes estudados.
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Paciente | Diagnostico | idade | Sexo | Des- | Numero | Numero | Estadio Tratamen
treza | de lesbes de ON do to com
acidentes | joelho- hidroxi
vaso- Koshino | ureia
oclusivos
e dor
1 SS 26 M D 1 30 I N
2 SS 54 F E 5 45 V N
3 SS 22 M E 2 25 1] N
4 SS 49 F E 6 20 Vv N
5 SS 15 F D 6 30 V N




Tabela 3. Pontuacgao obtida no questionario Knee Society.

Paciente

Escore

funcional do

Escore

funcional do

joelho paciente
83 80
34 50
85 100
36 95
40 00
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Tabela 4. Proporcdo de Hemoglobina Fetal e coexisténcia de
Talassemia Alfa 2 entre os individuos afro descendentes portadores

de ON do Joelho.

Paciente | Propor¢dao de | Talassemia
hemoglobina Alfa 2
fetal
1 5,38% N
2 5,21% N
3 4,76% N
4 6,84% Heterozigoto
5 3,65% N
MEDIA 5,16% 20%




ANEXO 01. Escore da Knee Society

Categoria do Paciente

A. Unilateral ou bilateral (joelho oposto substituido
com sucesso)

B. Unilateral, outro joelho sintomatico

C. Artrose multipla ou enfermidade clinica

Dor Pontos
Nenhuma 50
Leve ou ocasional 45
Somente escadas 40
Marcha e escadas 30
Moderada
Ocasional 20
Continua 10
Grave 0
Amplitude de Movimento
(52 = 1 Ponto) 25
Estabilidade (movimento maximo em qualquer posicao)
Antero- Posterior
<5mm 10
5-10 mm 5
10 mm 0
Mediolateral
< 5° 15
62 - 9° 10
102 - 14° 5
15° 0
Subtotal
Subtracées (menos)
Contratura em flexao
52-10° 2
102 - 15° 5
162 - 20° 10
>20 15
Limitacao da Extensao
< 10¢° 5
102 - 20° 10
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> 202 15
Alinhamento

5¢ - 10° 0
09 - 4° 3 pontos cada grau
112-15¢ 3 pontos cada grau
Outro 20

Subtracdes Totais

Escore de Joelho

(Se o total for um nimero negativo, o escore é 0)

Funcao

Marcha
llimitada 50
> 10 quarteirdes 40
5-10 quarteirbes 30
< 5 quarteirdes 20
Limitado a casa 10
Incapaz 0

Escadas
Normal subida e descida 50
Normal subida; descida com corriméao 40
Subida e descida com corriméao 30
Subida com corrim&o; descida incapaz 15
Incapaz 0

Subtotal

Subtracdes (menos)

Bengala 5
Duas Bengalas 10
Muletas ou andador 20

Subtracgdes totais

Escore funcional

De Install JN, Dorr LD, Scott RD, Scott WN: Clin Orthop 248:13, 1989.
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ANEXO 02.Grade Metodologica

Pacientes portadores de osteonecrose de joelho secundaria a anemia falciforme
e que tenham historia de dor no joelho.

b\

(+) (- ) Excluir

Injecdo de corticosterdide infra articular ha menos de seis meses, historia de
trauma, fratura ou deformidade envolvendo o joelho . Cancer em atividade,
artrites inflamatérias, infeccéo no joelho ou terapia imunosupressiva.

LN

(-) ( + ) Excluir

Avaliagao clinica, radiolégica e através de ressonancia nuclear magnética.

l

Relagao das variaveis clinicas, radiol6gicas e de ressonancia nuclear magnética
com a osteonecrose do joelho secundaria a anemia falciforme.

ldade

Sexo

Destreza

Localizag&o no joelho

Numero de lesdes joelho

Caracteristicas morfolégicas da lesdo (ao RX e a RNM)

Numero de acidentes vaso-oclusivos clinicamente sintomaticos e o
aparecimento de dor no joelho.

Tipo de mutacao (HbS,HbC,HbD e HbSC)

Proporcéo de hemoglobina F

Tratamento concomitante com hidroxiureia

Escore Funcional do Joelho (Knee Society)



ANEXO 03. QUESTIONARIO:

Nome do Paciente:

RG(pront.)
Sexo: (M) (F) Data Nascimento: Profisséao:
Endereco:
Bairro: Cidade: Estado:
CEP: Telefone:

AVALIAGAO CLINICA E LABORATORIAL B
DESTREZA: MEMBRO DOMINANTE SIM( ) NAO( ) B
TRATAMENTO CONCOMITANTE COM HIDROXIUREIA SIM( ) NAO( )
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NUMERO DE ACIDENTES VASO OCLUSIVOS CLINICAMENTE SINTOMATICOS E APARECIMENTO DA

OSTEONECROSE ]
TIPOS DE MUTACAO HbSS( ) HbSC( ) HbSD( ) HbSSC ( )

AVALIAGCAO RADIOLOGICA(P/ PACIENTES COM DOR NO JOELHO)

LOCALIZAGAO NO JOELHO : CONDILO D( ) CONDILO E ( ) PATELA () CABEGA DA FIBULA(
PLANALTO TIBIAL: MEDIAL( ) LATERAL( )

NUMERO DE LESOES i

CARACTERISTICASMORFOLOGICASDA LESAO

)

AVALIACAO POR R.N. M. (P/ PACIENTES COM DOR NO JOELHO)

LOCALIZAGAO NO JOELHO: CONDILO D( ) CONDILO E ( ) PATELA () CABEGA DA FIBULA(
PLANALTO TIBIAL: MEDIAL( ) LATERAL( )

NUMERO DE LESOES i

CARACTERISTICASMORFOLOGICASDA LESAO

ESCORE DE JOELHO DA KNEE SOCIETY

1-CATEGORIA DO PACIENTE = (A) Unilateral ou bilateral ( joelho oposto substituido com sucesso)

(B)Unilateral, outro joelho sintomatico

(C)Artrose multipla, ou enfermidade clinica
2-DOR=(Nenhuma) (Leve ou ocasional) ( Somente escadas) (Marcha e escada) (Moderada Ocasional) (Moderada
Continua)(Grave)

3*-AMPLITUDE DO MOVIMENTO=JD___x_ JE__x  TOTALADM JD=___ JE=
4*-ESTABILIDADE
ANTERO-POSTERIOR(movimento maximo em qualquer posi¢do)=___ mm
MEDIO LATERAL (movimento maximo em qualquer posigdo)=_ °
5-CONTRATURA EM FLEXAO=___ °
6-LIMITACAO DA EXTENSAO=___ °

7-ALINHAMENTO= °  (varo) ( valgo)
8-MARCHA-= (llimitada) (__ quarterées) (Limitado a casa) (Incapaz)

9-ESCADA= ( Normal subida e decida) ( Normal subida; decida com corrimao)
(Subida e decida com corrimao) ( Subida com corriméo decida incapaz) ( incapaz)
10-AUXILIO A MARCHA= (Bengala) (Duas bengalas) (Muletas ou andador)
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