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A neuroartropatia de Charcot do ombro é uma doenca degenerativa cronica causada pela perda da

Recebido em: sensibilidade articular por diferentes etiologias. Quando ocorre secundariamente a siringomielia,
28/01/2020 encontramos poucos casos descritos na literatura cientifica. O diagnéstico precoce é de grande
Aceito em: valor, uma vez que o quadro clinico se apresenta de forma inespecifica e pode levar a destruicéo
08/03/2020 irreversivel da articulagdo. Com o objetivo de demonstrar a excepcionalidade da doenca,

Palavras-chave:
Articulacdo de
Charcot; artropatia
neuropética;
siringomielia; ombro

Keywords:
Charcot joint;
neuropathic
arthropathy;
syringomyelia;
shoulder

alertando a comunidade médica sobre a raridade da enfermidade e o diagnéstico diferencial dentre
as demais artropatias degenerativas, descrevemos o caso de um paciente do sexo masculino de 56
anos com neuroartropatia isolada no ombro esquerdo secundaria a siringomielia, concluindo que o
diagnéstico diferencial é crucial para correta conduta terapéutica.

Charcot neuroartopathy secondary to siringomielia with isolated shoulder involvement:
case report

ABSTRACT

Charcot's neuroarthropathy of the shoulder is a chronic degenerative disease caused by loss of
joint sensitivity by different etiologies. When secondary to syringomyelia occurs, we find few
cases described in the scientific literature. Early diagnosis is of great value, since the clinical is
nonspecific and can lead to irreversible destruction of the joint. In order to demonstrate the
exceptionality of the illness, alerting the medical community about the rarity of the disease and
the differential diagnosis among the other degenerative arthropathies, we describe the case of a
56-year-old male patient with isolated neuroarthropathy in the left shoulder secondary to
syringomyelia, concluding that the differential diagnosis is crucial for correct therapeutic conduct.

1. Introducéo

A neuroartropatia de Charcot, também chamada de artropatia neuropatica (NA), é uma
doenca degenerativa crbénica causada pela perda da sensibilidade articular (1). Foi
descrita pela primeira vez por Mitchel em 1813 e depois foi nomeada por Jean-Martin
Charcot em 1868 (2).

A NA possui diferentes etiologias com predilecdo por articulagbes diferentes. O
envolvimento de pés/tornozelos é mais comum em diabéticos; o joelho € mais comum
na sifilis; e o0 ombro/cotovelo em pacientes com siringomielia (3). Ainda assim, existem
causas mais raras de artropatia de Charcot, entre elas: a lepra, a meningomielocele, o
alcoolismo e a insensibilidade congénita a dor (2).

A NA do ombro é um desafio diagnostico, visto que é confundida com infeccdes,
ruptura tendinosa do manguito rotador, fraturas ou condi¢Oes patoldgicas de melhor
prognostico. A causa mais comum de NA no ombro € a siringomielia, uma desordem da
medula espinhal com formacéo e alargamento de uma cavidade central ou siringe. As
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causas mais frequentes de siringomielia sdo: malformacdo de Arnold-Chiari tipo I,
hidrocefalia comunicante, traumas, tumores medulares, medula presa e sua forma
idiopatica (4).

Do total de casos de NA, 5-6% séo representados pelo comprometimento do ombro (5,
6). J& entre os pacientes com siringomielia 25% desenvolvem NA (7). Com isso, 0
objetivo desse relato ¢ alertar a comunidade médica sobre a raridade da enfermidade e a
importancia do diagndstico diferencial da neuroartropatia em relacdo as demais
artropatias degenerativas, visto que o tratamento artroplastico tem altas taxas de falha
nestes casos. Além disso, preencher as lacunas da literatura cientifica buscando
estimular maiores investigacdes da doenca e consequentemente tratamentos mais
eficazes.

2. Caso clinico

Paciente do sexo masculino, 56 anos, residente e natural de S&o José do Norte, Rio
Grande do Sul, pescador ha mais de 40 anos, foi encaminhado ao ortopedista devido a
queixa de dor progressiva no ombro esquerdo (OE) ha 6 meses. Nega trauma recente,
dor e inchago em outras articulagdes. Apresenta apenas hipertensdo arterial sistémica
controlada, nega diabetes, tabagismo e etilismo. No exame fisico, aumento de volume
ao nivel do deltéide (anterior, lateral e posterior) com exacerbacdo da deformidade a
movimentacao e sinal de rotura da cabeca longa do musculo biceps braquial (Figura. 1).
Amplitude de movimento com: 100° de elevacdo anterior ativa (EAA), 45° de rotacédo
externa com o braco junto ao corpo (RE1), 90° de rotacdo externa com o brago em
aducdo de 90° (RE2) e rotacdo interna (RI) mao — nadegas. Testes lIrritativos: Neer,
Yokum, Hawkins-Kennedy negativos. Manobras para 0 manguito rotador com Jobe 3+ e
Patte 3+. Lift off ndo foi possivel de ser realizado por rotacdo interna insuficiente. Bear
Hug e Press Belly test positivos. Ja os testes para cabeca longa do musculo biceps
braquial ndo foram realizados por apresentar sinal de rotura do mesmo. Em relacéo as
manobras deficitarias, constatou-se Drop arm-, Lag sign + e Hornblower +.

Figura 1 — A. Imagem anteroposterior do paciente demonstrando assimetria do ombro
esquerdo em relagdo ao direito. B. Imagem em perfil evidenciando aumento de volume
no ombro esquerdo, especialmente em sua porgao posterior.
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A radiografia do ombro esquerdo revelou alteragbes morfoestruturais por sequela
traumatica na cabeca umeral, acrdmio com sinais de osteoartrose secundaria e inimeros
corpos livres osteocondrais periarticulares (Figura 2).

Figura 2 — Radiografia anteroposterior (A) e perfil (B) escapular do ombro esquerdo
com sinais de osteoartrose e inimeros corpos livres osteocondrais periarticulares.

A ressonancia magnética (RM) do ombro esquerdo revelou artrose acromioclavicular,
osteofitos na cabeca umeral e na glendide, ruptura completa dos tendbes do
supraespinal, infraespinal e da maior parte de extensdo do subescapular, atrofia dos
musculos do manguito rotador e volumoso derrame articular glenoumeral heterogéneo
com infiltracdo de partes moles adjacentes (Figura 3).

O presente relato de caso foi aprovado pelo Comité de Etica da Associacio de
Caridade Santa Casa de Rio Grande (CCAE 26093719.8.0000.5303, parecer n°
3.811.793).
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Figura 3 — RM do ombro esquerdo demonstrando grande derrame com intensa
destruicdo da articulacdo e dos componentes do manguito rotador. (A) Corte Sagital
Obliquo em T2 com Fat Saturation; (B) Corte Axial em T2 com Fat Saturation.

Foi solicitado uma RM da coluna cervical que evidenciou areas focais de siringomielia
nos segmentos cervicais da medula espinhal e espondilodiscoartrose cervical difusa
avancada (Figura 4).

[ — .
Figura 4 — RM da coluna cervical. (A) Fino traco de hipersinal no centro da medula
espinhal no corte sagital em T2 com Fat Saturation a nivel cervical. (B) Corte axial
constatando dilatacdo do canal central da medula espinhal.
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O paciente foi submetido ao tratamento conservador com o uso de antiinflamatérios
ndo-esteroidais, Ortese e repouso do membro. Atualmente, relata diminui¢do do derrame
articular, manutencdo da limitacdo articular e importante diminuicdo das queixas
algicas.

3. Discussao

A patogénese da NA ainda ndo esta completamente esclarecida, contudo existem duas
teorias mais conhecidas: a neurovascular e a neurotraumética (8, 9). A teoria
neurovascular indica que as alteracGes articulares resultam da reabsor¢do Ossea ativa
exercida pelos osteoclastos, secundaria a disfuncdo simpatica que promove angiogénese
e hiperemia local persistente (10). Ja a teoria neurotraumatica propde que a artropatia é
causada por microtraumas de repeticdo em uma articulacdo com sensibilidade reduzida.
Esta injdria excede a taxa de regeneracdo tecidual, resultando em lesGes macroscépicas
como fraturas e luxacbes que provocam uma deformidade mecanica da articulagdo.
Acredita-se que a teoria neurovascular exerca o papel inicial na etiopatogenia, seguida
da teoria neurotraumatica que resulta em luxacéo, fratura e instabilidade (9,10). Dessa
forma, é provavel que uma combinagdo destes dois processos seja responsavel pelo
desenvolvimento da doenga (11).

A artropatia neuropatica deve ser considerada em casos de inchago articular
inexplicavel, desproporcional a dor, com uma amplitude limitada de movimentos ativos
e passivos da articulacdo afetada (9). Em uma analise sistematica de 32 relatos de casos
publicados entre 1924 e 2016, a idade média do paciente foi de 49 (+ 11 anos). Houve
uma prevaléncia maior em homens (63%) em comparacdo com mulheres (37%). Os
sintomas presentes incluiram amplitude de movimento reduzida (90%), parestesia ou
hipoestesia (76%), inchaco (75%), fraqueza (68%), dor (53 %) e reducédo dos reflexos
tendinosos profundos (37%), semelhante ao caso apresentado (12).

Em sintese, as manifestacbes sdo reunidas na mneménica dos "6Ds": distensdo
articular, aumento da densidade, presenca de “debris”, destrui¢ao da superficie articular,
deslocamento e desorganizacdo da articulacdo (8). Caso o ombro seja a articulagcdo
afetada, a hipotese de siringomielia precisa ser considerada, visto que a cada quatro
pacientes com siringomielia, um ird apresentar NA envolvendo o ombro.

Considerada um distarbio degenerativo progressivo da medula espinhal, a
siringomielia acomete a sensibilidade dolorosa e térmica, mantendo a fungdo motora e a
propriocepcdo. Tais caracteristicas foram percebidas em nosso paciente. Ela é
comumente associada a malformacéo tipo | de Arnold-Chiari em 75-85% dos casos.
Essa malformacdo é causada pela migracdo do tentorio do cerebelo inferiormente ao
forame magno, aumentando assim o quarto ventriculo. (13). A patogénese da
malformacéo de Chiari associada a siringomielia ainda é um assunto de muito debate na
literatura (14). No caso apresentado, ndo houve associacdo com a malformacéo tipo | de
Arnold-Chiari.

Dessa forma, estima-se que um terco dos casos de NA ocorra sem diagnéstico de uma
etiologia primaria (8). Diferenciar a artropatia neuropatica de outras artropatias comuns,
mesmo que seja um desafio, permanece uma etapa essencial para prevenir a progressao
da destruigdo articular, uma vez que o tratamento se baseia no diagnostico precoce e no
manejo da doenca neuroldgica priméria. Em nosso paciente, podemos perceber o
diagndstico tardio, com completa destruicdo articular que culminou na sua inatividade
laboral. A evolugdo da doenca pode ser insidiosa com o paciente por anos assintomatico
Ou com poucos sintomas. Entretanto, o padrdo de progressao pode mudar rapidamente e
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gerar uma importante destruigéo articular, como no caso relatado (11). A RM da coluna
vertebral é o padrdo ouro para a identificacdo da siringe e, consequentemente, para o
diagndstico de siringomielia (8).

O tratamento para uma articulacdo neuropética € inicialmente sintomatico. Devem ser
feitos encaminhamentos apropriados para abordar qualquer processo patolégico
identificado como causa da artropatia. A terapia tem o objetivo de retardar a progressao
do processo de doenca subjacente e preservar ao maximo a funcionalidade da
articulacéo. Por esse motivo, a imobilizacdo e a protecéo articular séo terapias cruciais
para o tratamento das articulagdes de Charcot (12). Medicamentos antiinflamatorios
ndo-esterdides (AINEs) podem ajudar atenuando a inflamagdo sinovial e o0s
bifosfonados e a calcitonina podem colaborar inibindo a atividade osteoclastica. A
fisioterapia, exercicios de alongamento passivo e Ortese funcional ainda sdo as terapias
utilizadas no manejo dessa doencga (8, 12, 15), sendo esse o tratamento de escolha para o
caso descrito.

Contudo, nesse estudo retrospectivo, o tratamento foi classificado como tratamento
exclusivamente nado-cirargico (24%), tratamento operatorio (22%), terapia combinada
(34%) e nenhum tratamento listado (17%). A artroplastia foi considerada uma opcao
viavel no controle da dor e melhora do movimento para pacientes com artropatia
neuropatica apé6s falha do tratamento conservador. No entanto, € um estudo sem
acompanhamento a longo prazo, logo ndo ha informacao sobre falhas dos componentes
e complicacgdes protéticas. (12).

As opcdes de tratamento cirargico para a artropatia de Charcot avangada consistem em
desbridamento, artrodese e artroplastias. Embora o alivio da dor a curto prazo seja
obtido pelo desbridamento, os efeitos a longo prazo sdo obscuros. A artrodese limita a
funcdo do ombro e tem uma taxa elevada de pseudoartrose, tendo em vista a ma
qualidade dssea e a idade avancada dos pacientes quando feito o diagnostico e
submetidos ao procedimento (15). A artroplastia é por vezes contraindicada devido aos
altos riscos de luxacdo, afrouxamento, falha do implante e infeccdo, pois a fraqueza
muscular e os disturbios neurologicos incapacitam o seu funcionamento adequado (15).
Por isso, artroplastia ou artrodese é contraindicada na maioria dos casos pelas altas taxas
de insucesso. (13,16,17,18). Neste caso, adotamos o tratamento conservador conforme a
literatura sugere, porém, por tratar-se de um Gnico caso, afirmar ser a melhor opc¢éo é
temeroso.

4. Conclusao

O neuroartropatia de Charcot no ombro é incomum e a sua associacdo com
siringomielia a torna ainda mais rara, principalmente quando esta ndo esta acompanhada
da Sindrome de Arnold-Chiari tipo I. A dificuldade de reconhecer a doenca e realizar o
diagnostico diferencial, dado as inumeras patologias que cursam com sintomas
semelhantes, eleva o nimero de casos de NA sem definicdo etioldgica. Por isso, 0
cirurgido ortopedista deve estar atento a esses sinais clinicos e radiologicos a fim de
evitar falhas diagnosticas e ndo indicar procedimentos artroplasticos, cada vez mais
frequentes em nosso meio, para pacientes onde estes estdo contraindicados por suas
elevadas taxas de complicacdes, pelo menos até o momento. Contudo, é importante
mencionar a limitagdo do estudo, visto que ndo se pode generalizar para todos os casos
de NA por se tratar de um caso Unico amparado a uma literatura escassa ja publicada.
Conclui-se que sdo necessarios novos estudos, fundamentados em casos com melhores
descri¢cbes e acompanhamentos a longo prazo para elucidar o melhor tratamento para
essa rara enfermidade.
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