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Artrite idiopatica juvenil: relato de caso
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Introducao « A artrite idiopética juvenil é a doenca reumatica inflamatdria cronica mais frequente em idade pediétrica e representa um grupo
heterogéneo de artrites inflamatorias que ocorrem antes dos 16 anos e persistem por, pelo menos, seis semanas. No Brasil ndo ha dados epide-
mioldgicos fidedignos, uma vez que a doenga ndo é de notificagdo compulséria e ndo hé a obrigatoriedade do registro de casos. Descri¢ao
do caso « Paciente do género masculino, 4 anos, portador de artrite idiopéatica juvenil — subtipo artrite relacionada a entesite —, com inicio apés
um quadro crénico de gastroenterite. HLAB27 positivo, sem outras alteracdes. Melhora progressiva do estado geral apds o inicio do tratamento
com metotrexato. Episédio de piora apés a vacina oral poliomielite (VOP). Evolui sem dor articular, porém permaneceu claudicante. Discussao
« O subtipo artrite relacionada a entesite é caracterizado por artrite axial, entesite, uveite sintomatica e positividade para HLA-B27. AVOP é uma
vacina oral atenuada, portanto contraindicada para portadores de artrites. Ambos os achados colaboram para o diagnéstico de artrite idiopa-
tica juvenil — subtipo artrite relacionada a entesite. De acordo com a literatura internacional, em mais de 50% dos casos, acomete meninas em
nUmero menor ou igual a quatro articulagdes. Em 35 a 40%, ocorre também em meninas, no entanto, em nuimero maior ou igual a cinco articu-
lacdes. Em 10 a 15%, ha acometimento sistémico e incidéncia igualmente em ambos 0s géneros. Ou seja, trata-se de um caso cujos dados clini-
cos diferem dos encontrados usualmente na epidemiologia da enfermidade ao redor do mundo e cujo pais de origem possui poucos dados a
respeito da doenca. Conclusao « Dessa forma, o relato de casos de criangas portadoras de artrite idiopética juvenil - subtipo artrite relaciona-
da a entesite — na literatura, bem como as condutas terapéuticas adotadas e os resultados obtidos podem descrever aspectos epidemiolégicos
e potenciais abordagens terapéuticas a luz do levantamento do progndéstico da enfermidade no Brasil e fora do pais.
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Relato de caso clinico: coreia de Sydenham e diagnodstico de febre
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Introducao « A coreia de Sydenham é a principal manifestagao neuroldgica da febre reumética, doenca inflamatdéria multissistémica que cos-
tuma afetar criangas de 5 a 15 anos. Ela constitui um critério maior para o diagndstico, podendo se manifestar isoladamente ou concomitante-
mente com outros critérios. Relatamos o caso de um escolar de 9 anos, atendido na emergéncia de hospital pediatrico universitario do Rio de
Janeiro, apresentando a coreia como queixa principal. Descricao do caso « Paciente do sexo masculino, 9 anos, dé entrada na emergéncia de
hospital pediatrico com quadro de movimentos corporais incoordenados e involuntarios associados a artrite simétrica em punhos, cotovelos,
joelhos e tornozelos. Negava histéria prévia de faringite, porém apresentava lesdes de pele cicatriciais disseminadas, possivelmente compati-
veis com passado de impetigo. Ao exame cardiovascular, apresentava sopro sistélico importante em foco mitral, com ictus propulsivo e frémi-
to a palpacdo. Optou-se pela internacdo do paciente para investigacdo com exames laboratoriais e de imagem, além do tratamento medica-
mentoso da febre reumdtica e suas manifestagdes clinicas. Discussao « A coreia de Sydenham é uma manifestagdo benigna e autolimitada,
com espectro de duragao vasto de seis meses até dois anos. O diagndstico da febre reumética é feito na presenca de dois critérios maiores ou
um critério maior e dois menores (critérios de Jones). Entretanto, em alguns casos, a coreia pode ser a Unica manifestacao, aparecendo no ini-
cio do surto ou ocorrendo como manifestacédo tardia (até sete meses apos a infeccao estreptocdcica). Neste relato de caso, o paciente manifes-
tou a coreia como queixa principal, porém também apresentava cardite e artrite ao exame, fechando o diagnéstico clinico de febre reumética.
Conclusao « A coreia de Sydenham constitui, no Brasil, a principal causa de coreia adquirida na infancia. O prognéstico é bom devido ao seu
cardter autolimitado, com remissdo completa dos sintomas por volta de seis meses. Ela é um critério diagndstico importante e eventualmente
tardio para a febre reumética, doenca que ainda merece grande atencao no meio pediatrico, pois pode evoluir com complicacdes graves ape-
sar de ser facilmente prevenida.
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Sindrome de ativacao macrofagica secundaria a artrite idiopatica
juvenil subtipo sistémico
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Introducao « A sindrome hemofagocitica linfo-histiocitica (HLH) € uma desordem hiperinflamatéria grave, causada por uma resposta imune
desregulada e pode ser secundaria a infec¢do principalmente por virus Epstein-Baar (EBV). Quando associada as doencas autoimunes, é denomi-
nada sindrome de ativacdo macrofégica (SAM), tendo como principal associa¢do a artrite idiopéatica juvenil subtipo sistémico (ALJS). Descri¢ao
do caso « Escolar de 9 anos, sexo feminino, com febre alta e persistente ha seis semanas, irritabilidade, adenopatia generalizada, perda ponderal,
poliartrite e exantema. Exames laboratoriais atuais com anemia, leucocitose, trombocitose e provas de atividade inflamatéria aumentadas. Ha
cerca de um ano, apresentou quadro semelhante de febre, artralgias, citopenias, hiperferritinemia, figuras de hematofagocitose no mielograma
e sorologia positiva para EBV. Recebeu o diagnéstico prévio de HLH secundéria a infecgédo por EBV, e tratamento quimioterdpico com resolugao
do quadro. Iniciado tratamento para AlJ sistémica com boa resposta terapéutica. Discussao e conclusao « Na AlJS, a SAM pode ocorrer em
10-50 dos pacientes, podendo se manifestar de forma aguda e grave, porém quando nas suas formas subclinicas, causa grande dificuldade na
diferenciacéo entre atividade de doenca e SAM. Apesar das diversas causas e fatores desencadeantes de SAM, o quadro clinico desencadeado
pelo estado hiperinflamatério é, de certa forma, semelhante. A febre ndo remitente é o sinal mais comum, e a hiperferritinemia é um biomar-
cador relevante para o diagnostico. O tratamento iminente com terapia imunossupressora ou imunomoduladora é necessario nesses casos.
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Lapus eritematoso sistémico com pericardite severa e tamponamento
cardiaco em paciente com incontinentia pigmenti
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Introducao « A incontinentia pigmenti (IP) ¢ uma doenca genética rara que afeta predominantemente mulheres. Apresenta transmissao autos-
sdmica ligada ao X. Entre os afetados, ocorre comprometimento varidvel da pele e seus anexos, do sistema nervoso central, visual e imunoldgi-
co. Os achados dermatoldgicos séo os primeiros a serem observados. Crises epilépticas e deficiéncia mental sdo frequentes, alteragdes visuais,
hipoacusia, alteracdes ésseas e dentdrias sdo descritas. Descrigao do caso « Menina, 10 anos com diagndstico de IP desde o nascimento sem
uso de medicamentos. Oito semanas antes da internagdo teve odinofagia e dor pré-cordial foi avaliada em UBS (duas oportunidades), alta com
sintomaticos. Quatro semanas apds apresentou dispneia, encaminhada imediatamente a UTI da cidade de origem. Detectado quadro de insu-
ficiéncia cardiaca congestiva secundaria a derrame pericardico, realizada puncéao de 250 ml (liquido serossanguinolento), iniciado antibidticos,
transferida para UTI pediétrica do Hospital Universitario de Maringd, permaneceu internada por 22 dias e 21 na enfermaria. No segundo dia de
UTI (HUM) foi drenado 780 ml do pericardio. Verificada hemiparesia esquerda completa e crises focais com generalizacdo secundéria, iniciado
topiramato. Tomografia de cranio e ressonancia magnética acusaram acidente vascular isquémico a direita e sinais de comprometimento de
zonas limitrofes de vascularizagdo. Angiotomografia cardiaca/toracica sugeriu pericardite recidivante idiopatica, ndo detectou sinais de vascu-
lite. Biopsia de pele confirmou IP. Realizou videotoracostomia com drenagem pleuropericardica, bidpsia de pleura/pericardio com laudo ana-
tomopatoldgico inconclusivo. Sem crescimento bacteriano nas culturas. Além dos antibidticos foi optado por metilprednisolona 15 mg/kg/dia
por trés dias. O dreno toracopleural foi mantido até a introdugao de colchicina junto a prednisona 1 mg/kg/dia. Trés meses apos alta apresentou
anti-DNA positivo (na internacdo sua pesquisa foi duas vezes negativa), na coleta ambulatorial estava com prednisona, colchicina, amitriptili-
na, topiramato. Discussao/conclusao « A IP estd relacionada a alteragdes do gene IKBKG, ou NEMO, que atua na sinalizagdo intracelular. Seu
mau funcionamento esté associado a predisposicao de cancer, resposta inflamatéria exacerbada e imunodeficiéncia. A maioria das alteracdes
imunoldgicas foram observadas em animais. Esta paciente apresenta IP e aos 10 anos abriu IUpus eritematoso sistémico com manifestagdes se-
veras. Alertamos para possibilidade desta associacdo e a importancia de terapia imunossupressora.
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