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Jaccoud's arthropathy: how to recognize a rare arthropathy
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Resumo: A Artropatia de Jaccoud é uma manifestacdo rara que ocorre em diversas doencas, principalmente nas
reumatologicas, com destaque para lUpus eritematoso sistémico. Apesar de ser inicialmente descrita associada a
febre reumética, esta condicéo é caracterizada por deformidades redutiveis ao movimento passivo em pés e maos,
causando principalmente dedos em pescoco de cisne e desvio ulnar. Esta artropatia envolve a sinovial e a regiao
periarticular: compromete tendes préximos, além de ser crdnico e ndo erosivo. Dessa forma, a artropatia de
Jaccoud pode ter manifestacdo similar a véarias comorbidades reumatoldgicas. Sua identificacdo e seu
reconhecimento de carater redutivel e ndo erosivo ajudam a suspeita clinica para elucidagéo diagnéstica. Embora
os relatos iniciais da comorbidade datam ha um século, seu tratamento € baseado em controle da doenca de base,
além de evitar a perda de mobilidade e funcdo das articulagbes acometidas. O tratamento cirdrgico, apesar de
descrito, ainda ndo oferece bom prognostico aos pacientes.

Palavras-chaves: Artropatia de Jaccoud, lUpus, artrite reumatdéide, febre reumatica, Jaccoud, artrite.

Abstract: Jaccoud's Arthropathy is a rare manifestation that occurs in several diseases, mainly in rheumatological
diseases, with emphasis on systemic lupus erythematosus. Despite being initially described in association with
rheumatic fever, this condition is characterized by deformities reducible to passive movement in the feet and hands,
causing mainly fingers in the swan neck and ulnar deviation. This arthropathy involves the synovial and the
periarticular region: it compromises nearby tendons, in addition to being chronic and non-erosive. Thus, Jaccoud's
arthropathy may have a manifestation similar to several rheumatic comorbidities. Its identification and recognition of
a reducible and non-erosive character help the clinical suspicion for diagnostic clarification. Although the initial
reports of comorbidity date back a century, its treatment is based on controlling the underlying disease, in addition to
preventing the loss of mobility and function of the affected joints. Surgical treatment, although described, still does
not offer a good prognosis for patients.

Keywords: Jaccoudarthropathy, lupus, rheumatoidarthritis, rheumaticfever, Jaccoud, arthritis.

Contextualizacdo e Analise expliqguem sua fisiopatologia, tal artropatia deve ser

A Artropatia de Jaccoud (AJ) € uma conhecida pela classe médica para evitar
deformidade redutivel de articulagcdes, que esta  diagnésticos errbneos, haja vista que Jaccoud é
envolvida na inflamacéo de ligamentos e tenddes uma manifestacdo aparentemente similar as de
periarticulares e ndo articulares propriamente dito.  outras comorbidades, mas com achados clinicos
Anteriormente, tal manifestacdo rara foi descrita  minuciosos e Unicos. Sua presenca é notada em
associada a febre reumatica, mas hoje existem  varias comorbidades, as op¢des terapéuticas ainda
relatos de que essa € mais frequente no Lipus sdo poucas, de forma que o tratamento da
Eritematoso Sistémico (LES), além da artrite  artropatia ainda se limita ao uso de anti-
reumatdide e outras doencas (tabela 1), uma vez inflamatérios néo esteroidais, corticoides,
qgue a febre reuméatica est4 cada vez mais rara no  metotrexate, antimaldricos e imunossupressores,
nosso meio pela ampla opcdo antibidtica com  além da possibilidade cirargica, a qual ainda
cobertura para as infeccBes estreptocdcicas. demonstra-se pouco resolutiva na maioria dos
Apesar de ndo haver ainda estudos suficientes que  casos.
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As deformidades articulares da rara
artropatia em questdo (de cunho reumatolégico ou
nao) é caracterizada clinicamente por deformidades
articulares redutiveis, ndo erosivas, de -carater
cronico, lento e gradual. Acredita-se que a
fisiopatologia esta ligada a fibrose sinovial,
comprometimento de tenddes periarticulares, e
deposicao de corplsculos de hematoxilina e fibrina.
As alteragBes articulares envolvem principalmente
as maos, com destaque para metacarpofalangianas
e interfalangianas, mas podem estar presentes
também em pés. As deformidades mais comuns na
AJ sao dedos em botoeiras, polegar em Z, e
principalmente a deformidade em pescoco de cisne
e desvio ulnar dos dedos, mimetizando uma mao da
artrite reumatoide.

Como exemplo, relatamos um caso em que
paciente do sexo feminino, 26 anos, diagnosticada
com lapus eritematoso sistémico desde os 15 anos,
gue procurou reumatologista apds 2 anos de
abandono do tratamento. Ao exame fisico,
observou-se poliartrite simétrica aditiva de maos,
punhos, joelhos, tornozelos e  cotovelos.
Apresentava discreto rash malar em asa de

borboleta e aftas orais, caracteristicos de LES.
Além disso, possuia deformidade redutiveis nas
maos, e fendmeno de Raynaud. As maos
compativeis com AJ (Figura 1). Os exames
laboratoriais  evidenciavam  fator reumatdide
negativo, anti-CCP negativo, FAN positivo nuclear
homogéneo em altos titulos e leucopenia. Exames
de imagem, na radiografia simples das m&os néo
haviam erosGes Osseas nas articulagbes, sendo
caracteristico de Jaccoud.

Muitas vezes a manifestacdo cutinea néo
erosiva fora descrita como em formato de “gancho”

na parte radial palmar das articulagcdes
metacarpofalangianicas acometidas, o que se
distingue das erosGes marginais da artrite

reumatdide. Sua caracteristica redutivel se justifica
na medida em que as articulac6es viram integras
conforme os pacientes fazem movimentos passivos.
Apesar da redutibilidade, a amplitude do movimento
dos membros relacionados as articulagbes
comprometidas torna-se limitados por conta da
doenca, sendo uma das principais queixas dos
portadores dessa enfermidade.

Figura 1: Em A h4 dedos em flexdo sem deformidade das méos, e em B tem-se dedos em extensdo com
deformidade em pescoco de cisne melhor vista em 4 dedo da mé&o esquerda

Ja\

o

™

o)
=]

-

—

Quadro 1. Diagnésticos diferenciais de Artropatia de Jaccoud

LUpus eritematoso sistémico

Doenca por deposicdo de pirofosfato

Artrite reumatoide

Esclerodermia

Febre reumatica

Doenca mista do tecido conjuntivo

Sindrome de hipermobilidade

Dermatomiosite/ polimiosite

Artrite psoriasica

Infecg¢éo pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV)

Vasculites

Borreliose e infec¢des fungicas sistémicas

Espondilite anquilosante

Linfoma angioimunobléstico e outras neoplasias

Sarcoidose

Doenca de Caroli

No ldpus, a AJ aparece em até 5% dos

casos, mais prevalente em pacientes do sexo
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masculino. Um método para diferenciacdo entre
esses comprometimentos articulares é que Jaccoud
ndo apresenta lesdes erosivas, enquanto que a

artrite reumatdide causa erosdes Osseas,
evidenciadas por raio-X, ultrassonografia ou
ressonancia magnética das articulacdes

acometidas. No lGpus ha um processo inflamatério
de tecidos e ligamentos periarticulares,
desenvolvendo na maioria das vezes sinovites e
tenossinovites, envolvendo altos niveis séricos de
CXCL13 e de Interleucina6(lL-6) que estédo
relacionados com a atividade articular no LES. Ha
alguns estudos em andamento na tentativa rastrear
0 curso do acometimento dermatolégico e tentar
evitar a evolucdo para deformidades.

Quando ocorre associado a artrite
reumatdide, a diferenciagcdo entre as deformidades
induzidas pelas erosbes 6sseas e pela sinovite
cronica é de dificil separagdo. O diagnoéstico de
artrite reumatdide se da muitas vezes com seus
anticorpos de maior especificidade (anti-CCP, Fator
Reumatdide) associados a quadro de poliartrite
simétrica de grandes e pequenas articulagdes. As
provas de atividade inflamatéria costumam estar
elevadas pelo quadro de inflamacgéo sistémica, e a
doenga mais agressiva, ou de longa data, costuma
cursar com espessamento e proliferagdo da sindvia
(pannus), além das erosbes Osseas vistas em
estagios mais tardios por radiografia de méos, ou
em estagios mais precoces por ressonancia
magnética. Paciente com poliartriteartrite e
anticorpos  anti-CCP  positivos ou  fatores

reumatdides positivos que apresentam erosdes
brandas, ou ainda que ndo apresentem erosdes ao
raio-X, podem ajudar na diferenciacdo do quadro.
Como ja citado anteriormente, o grande trunfo para
separar a condicdo é a deformidade redutivel ao
exame fisico.

Apresentamos outro caso em que se
observou artropatia de Jaccoud associada a uma
condicdo reumatologica (Figura 2A; 2B): paciente
feminino, 59 anos, portadora de artrite reumatoide
ha mais de 20 anos, associada a sindrome de
Sjogren secundaria, conforme relata olhos, boca
secos e anti-RO positivo.

Apresenta discretas erosfes 0sseas, tipicas
de artrite reumatoide; possui Fator Reumatoide
muito elevado (FR >4000); além de anti-
CCPpositivo em altos titulos. Fazia uso de
metotrexate (15 mg por dia), ibuprofeno sob
demanda e hidroxicloroquina, além de corticoide (10
mg por dia) nos ultimos 3 anos, apesar de estar
sem acompanhamento regular. Ao exame fisico,
apresentou deformidades reumatoides ulnares,
dedo em pescoco de cisne e botoeira, mas com
deformidades redutiveis, configurando artropatia de
Jaccoud,em  contrapartida com as maos
reumatdides erosivas e deformantes (Figura 2C;
2D). O tratamento realizado foi a regressdo de
corticoide e anti-inflamatério ndo esteroidal
associado a aumento de metotrexate para 25 mg/
semanais. Apesar da remisséo clinica da doenga, a
paciente manteve-se com as deformidades.

Figura 2: Em A e em B tem-se artrite reumatoide com deformidades redutiveis (dedos em pescoco de cisne); e em C e
em D tem-se artrite reumatoide classica com deformidades nédo redutiveis, em flexdo maxima dos dedos de ambas as

maos

Apesar de ser reconhecida primeiramente
associada a febre reumatica, hoje sabe-se que a
artropatia de Jaccoud é uma apresentacdo rara
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criancas. A incidéncia atual da febre reumatica gira
em torno de 2 pacientes a cada 100000 criancas. A
manifestacdo articular acontece entre 35-60% dos
pacientes, sendo a poliartrite migratéria o padrao de
acometimento mais encontrado. O quadro articular
procede infeccdo orofaringea em aproximadamente
3 semanas, podendo ser grave. Apos mdltiplos
episodios de exacerbacdo da doenca e da
poliartrite, uma pequena porcentagem dos
pacientes pode evoluir com a AJ. Esta deformidade
ndo estd associada ao quadro de inflamacao
articular ativo.

Descrevemos um caso em que 0 paciente
do sexo masculino, 14 anos, que ja tinha sido
diagnosticado com febre reumatica aos 7 anos,
apresentando manifestacdo articular compativel
com Jaccoud (Figura 3). Tem histérico prévio de
amigdalites de repeticdo durante a infancia, assim
como seu irmdo gémeo, apresenta cardiopatia
discreta, historico de artrite apenas em fase aguda
da doenca. Ao exame fisico, as deformidades das
articulacbes das maos mostraram-se redutiveis,
compativeis com AJ. O irm&o, com doencga cardiaca
moderada em valva mitral e aodrtica, ndo tinha
acometimento articular. Ambos estavam em uso de
benzetacil, prevenindo recidiva de febre reumatica
desde os 10 anos de idade.

Nestes casos, o diagnéstico de artropatia
de Jaccoud é guiado pelos achados clinicos, como
a deformidades redutiveis das méos; laboratoriais,
como a velocidade de hemossedimentacdo (VHS);
de imagem, através de ressonancia magnética,
ultrassonografia e radiografia; bem como histéria
prévia de episddio de febre reumatica.

O tratamento da artropatia de Jaccoud &
baseado no controle da inflamacdo articular e
prevenir a perda da mobilidade da mesma, bem
como sua fungdo, através do uso de anti-

inflamatérios ndo esteroidais, baixas doses de
corticoides, metotrexate, antimalaricos, alguns
imunossupressores e oOrteses. Alguns casos com
procedimentos cirlrgicos na tentativa de reverter a
flexibilidade das deformacbées de forma mais
rapida,mas ainda ndo ha consenso na escolha de
perfis de pacientes para a cirurgia eletiva, nem a
respeito do estagio da doenga para encaminhar a
cirurgia. O curso de tratamento da comorbidade
ainda ndo se mostra bem definido. O controle
adequado da doenca de base, que leva a AJ pode
evitar maiores deformidades estéticas e funcionais
para o paciente.

Apesar da investigacdo extensa para as
possiveis comorbidades que antecederam e
provocaram artropatia de Jaccoud, muitas vezes
nao se acha um diagnéstico causal. O Ultimo caso
descrito (Figura 4), uma paciente de 69 anos, com
gueixas ha 20 anos de deformidades progressivas
redutiveis em maos que comecaram a incapacita-la
para a realizacdo de atividades didrias manuais,
como croché, procurou reumatologista em busca de
tratamento para ndo agravar seu quadro clinico.
Embora a extensa investigagdo de histérico de
doencgas infecciosas, autoimunes e neoplasicas, em
uma pequena porcentagem dos pacientes nao se
acha causa base, permanecendo sem diagnéstico
especifico e comprometendo o tratamento. Esses
pacientes devem ser monitorizados para novas
gqueixas e o seu tratamento deve ser feito baseado
no reforco musculoesquelético pela fisioterapia, na
terapia ocupacional para viabilizar praticas
funcionais diarias, e no uso de oérteses e cirurgias
para casos extremos de incapacidade e
deformidade

Figura 3: Méo direita (A) mao esquerda (B) ambas com deformidades em pescoco de cisne, classicas de AJ
e ' =

—
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Figura 4: Deformidades em pescoco de cisne e dedo em martelo (A) deformidades redutiveis (B). Flexdo em
contratura de quinto dedo da méao direita de forma ndo redutivel secundario a atrofia musculo esquelética por

desuso. Raio-Xde maos nao evidencl

Consideragdes finais
A Artropatia
manifestacdo

de
reumatoldgica
diversas doencgas, com maior apresenta¢cdo atual no

Jaccoud é uma
rara associada a

Lapus Eritematoso Sistémico. Apesar de as
deformidades causadas por Jaccoud serem
semelhantes & artrite  reumatdide, deve-se

diferenciar em seu caréter redutivel e ndo erosivo,
possibilitando seu diagnéstico diferencial para uma
melhor abordagem e tratamento. Por fim, o
tratamento, além do bom controle da doenca de
base, é multidisciplinar: entendimento do paciente,
fisioterapia, terapia ocupacional, sendo ainda a
cirurgia pouco resolutiva e reservada aos casos
mais graves e incapacitantes, a despeito do
tratamento clinico.
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