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Os resultados revelaram uma alta prevaléncia de fatores de
risco cardiovascular modificaveis entre os pacientes com OAJ
estudados, incluindo obesidade, hipertenséo arterial, sedenta-
rismo e habitos alimentares ndo saudéveis. Esses achados cor-
roboram estudos anteriores que sugeriram uma ligagdo entre a
OA e o risco aumentado de DCV. A associacao entre OA e DCV
pode ser explicada por varios mecanismos fisiopatolégicos com-
partilhados, como a inflamag&o crénica de baixo grau, disfungdo
endotelial, resisténcia a insulina e atividade fisica reduzida. A
obesidade, por exemplo, é um fator de risco para ambas as con-
di¢oes e pode contribuir para a progressao da OA e o desenvolvi-
mento de DCV. Além disso, a hipertensao arterial sistémica e os
habitos alimentares ndo sauddveis podem desempenhar um pa-
pel importante na patogénese de ambas as doengas.

A identificagdo precoce e o manejo eficaz dos fatores de risco
cardiovascular em pacientes com OAJ s&@o fundamentais para
prevenir complicagdes cardiovasculares e melhorar os resulta-
dos clinicos. Intervengdes multifacetadas que visam reduzir o
peso corporal, melhorar a atividade fisica, controlar a pressao ar-
terial e promover uma alimentagdo saudavel podem ser benéfi-
cas para gerenciar tanto a OA quanto as DCV.

E importante ressaltar as limitagdes do estudo, como o tama-
nho da amostra relativamente pequeno e a falta de um grupo con-
trole para comparacdo. Além disso, a auséncia de avaliagdo di-
reta da aterosclerose e outras condigdes cardiovasculares sub-
clinicas pode limitar a compreensdo completa da associagao en-
tre OA e DCV nesta populagéo. Os resultados deste estudo des-
tacam a necessidade de uma abordagem integrada na avaliagao
e manejo de pacientes com OAJ, considerando ndo apenas 0s
aspectos musculoesqueléticos, mas também os fatores de risco
cardiovascular. Pesquisas futuras com amostras maiores e estu-
dos longitudinais sdo necessarias para elucidar ainda mais essa
complexa relagdo e desenvolver estratégias de prevengéo e tra-
tamento mais eficazes para essas condigoes comdrbidas.

CONCLUSAO

Pacientes com OA de joelho e dor incapacitante apresentam
alta porcentagem de fatores de risco cardiovascular modificé-
veis. A avaliagdo sistematica destes fatores de risco deve ser re-
alizada em pacientes com OA de joelho.
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INTRODUGAO

A sindrome camptodactilia-artropatia-coxa-vara-pericardite
(CACP) é uma doenga ocasionada pelas mutagdes no gene pro-
teoglicano 4 (PRG4), codificador da glicoproteina Lubricina. Esta
substéncia tem fungdo de lufricar as estruturas articulares e, as-
sim, evitar a deterioragé@o progressiva devido seu papel condo-
protetor.

As manifestagdes clinicas incluem camptodactilia congénita
ou de inicio precoce, artropatia ndo inflamatéria, deformidade
coxa vara e pericardite. E uma enfermidade rara e provavelmente
subdiagnosticada, portanto dificil estimar sua real prevaléncia,
acreditando-se ser <1/1,000,000. Faz diagndstico diferencial com
outras artropatias mais prevalentes, como a Artrite Idiopatica Ju-
venil (AlJ), o que pode levar a expor pacientes a terapias desne-
cessdrias com drogas imunomodeladoras.’?

OBJETIVO

Dar divulgagao a esta sindrome rara por meio deste trabalho,
discutindo seus principais aspectos clinicos que permitam diag-
nostica-la corretamente, e assim, priorizar a melhor conduta tera-
péutica.

METODO

Realizou-se a revisdo hibliogréfica da literatura sobre o tema.
Foi feita a busca na base de dados do PubMed, Scielo e PEDro,
utilizando as seguintes palavras: "camptodactyly-arthropathy-
coxa vara-pericarditis” e "cacp syndrome", com limite de data de
publicagbes que vao de 2000 a 2023 e nos idiomas inglés e por-
tugués.

Foram encontrados 42 artigos na plataforma PubMed. Os
mesmos termos foram pesquisados nas plataformas Scielo e
PEDro, nas quais nenhum artigo foram encontrados. Apés leitura
e analise dos resumos desses artigos, ao todo 8 nédo foram
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incluidos, por ndao descreverem a patologia.

RESULTADOS

A sindrome CACP é uma patologia autossémica recessiva, que
decorre de mutagGes no gene proteoglicano 4 (PRG4) do cromos-
somo 1, codificador da glicoproteina Lubricina, substancia con-
droprotetora que lubrifica a superficie da cartilagem do fluido si-
novial e da cartilagem articular. O acometimento do pericardio
ocorre pelo fato da proteina PRG4 também estar presente nesse
tecido. O defeito na produgdo da Lubricina desgasta e destrdi
progressivamente essas estruturas, que dard origem ao quadro.

As manifestagdes clinicas, quando ndo congénita, ocorrem
ainda na infancia, com inicio dos sintomas que costuma ocorrer
na idade dos 24 meses. E caracterizada por camptodactilia, ar-
tropatia ndo inflamatdria e sinovite hipertréfica, coxa vara e peri-
cardite estéril. A andlise feita por Maniscalco et al., que levou em
consideragdo 146 casos de pacientes relatados com a sindrome,
mostrou que a artropatia sempre esteve presente e envolveu qua-
dris (95,2%), joelhos (92,4%), punhos (87,7%), cotovelos (79,5%)
e tornozelos (57,5%), acometendo de forma simétrica e bilateral-
mente. Nenhum envolvimento da articulagdo temporomandibular
e da coluna cervical foi relatado. Camptodactilia e derrame peri-
cardico foram descritos, respectivamente, em 97,3% e 15,1% dos
pacientes, além de derrame pleural em 4,8%. Os achados radiol6-
gicos encontrados foram coxa vara presentes na maioria (95,2%),
alteragGes femorais em mais da metade (64,4%), cistos intrads-
seos aparecem ocasionalmente (14,4%) e erosdo Gssea que rara-
mente foi descrita (5%).

Esses cistos acetabulares sdo considerados patognomanicos.
Tradicionalmente, o edema articular ndo cursa com caracteristi-
cas inflamatérias e os valores de Proteina C Reativa e Velocidade
de Hemossedimentagdo mantém-se dentro dos limites da norma-
lidade (Figura 1). Esses achados associados a uma falta prolon-
gada de resposta a terapia imunossupressora devem induzir o
médico a reconsiderar um diagndstico precoce de AlJ. O teste
genético faz a confirmagéo da sindrome CACP.

Acerca do tratamento, 0 manejo é sintomatico e requer uma
abordagem multidisciplinar. Nos pacientes que foram tratados
com antiinflamatérios e drogas anti-reumaticas, como esteroides
intra-articular, metotrexato e etanercepte, ndo houve remissao ou
qualquer resposta significativa. Ha indicios que a injecdo intra-
articular de Lubricina recombinante previna o espessamento si-
novial e degeneragdo da cartilagem. Esta pode figurar uma futura
opgéo de tratamento.*®

Figura 1. Observa-se aApresen(;a de cistos acetabulares bilateral

CONCLUSAO

A sindrome CACP é uma doenga rara com origem na falha de

produgao da Lubricina, devido alteragdo no gene produtor dessa.
As caracteristicas clinicas incluem a camptodactilia e coxa vara
(quase sempre presente), o comprometimento de grandes articu-
lagbes sem sinais inflamatérios e o envolvimento pericérdico. A
auséncia de de sinais inflamatorios clinicos e bioquimicos aju-
dam no diagnostico diferencial de outras artropatias juvenis,
como a AlJ. Os grandes cistos acetabulares identificadas por
raios X podem apoiar o diagnéstico, e sua confirmagéo é pelo
teste genético. Atualmente ndo hd tratamento especifico dispo-
nivel e 0 manejo terapéutico é apenas sintomatico e requer uma
abordagem multidisciplinar.
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