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RESUMO

A Acrtrite Idiopatica Juvenil (AlJ) é uma artrite de etiologia desconhecida que persiste por pelo menos
seis semanas e inicia em pacientes de até dezesseis anos. A AlJ do tipo sistémica (AlJS) representa dez
por cento das artrites que se iniciam na infancia. A febre de origem indeterminada é uma de suas
principais manifestacdes e o quadro comumente confunde-se a um quadro infeccioso, 0 que acaba
impedindo o inicio precoce de uma terapia anti-inflamatoria.

O presente trabalho é um estudo descritivo do tipo Relato de Caso, utilizando-se de informacGes obtidas
através da analise do prontuario médico da paciente e o decorrer da histdria clinica que contribuiram
para o diagndstico desta doenca.

Palavras-chave: Artrite idiopatica juvenil, artrite juvenil, doenca de Still.

ABSTRACT

The Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA) is an arthritis of unknown etiology that persists for at least six
weeks and begins in patients up to sixteen years old. The systemic type represents ten percent of
childhood-onset arthritis. Fever of undetermined origin is one of its main manifestations, and the
condition is often confused with an infectious condition, which ultimately prevents the early initiation
of anti-inflammatory therapy.

The present work is a descriptive case report study, using information obtained through the analysis of
the patient's medical record and the course of the clinical history that contributed to the diagnosis of
this disease.

Key-words: Juvenile idiopathic arthritis, juvenile arthritis, Still's disease

1 INTRODUCAO

A Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ) é definida como uma artrite de etiologia desconhecida que
persiste por pelo menos seis semanas e inicia em pacientes de até dezesseis anos™ Trata-se de um
problema crdnico com variadas formas de apresentacao, que pode ter uma remissdo espontanea ou até
mesmo ser refrataria ao tratamento®

O termo AlJ refere-se a um grupo de doencas com diferentes sinais e sintomas, cuja causa
acredita-se ser genética associada a fatores ambientais, o que contribui para a apresentacao heterogénea
de tais patologias® A Liga Internacional de Associac@es para a Reumatologia (ILAR)* dispde de uma
classificacdo aceita mundialmente, segundo a qual a AlJ se apresenta em sete diferentes categorias, de
acordo com os sintomas clinicos articulares e extra-articulares, historia clinica e alteracdes

laboratoriais, considerando principalmente os seis primeiros meses da doenca®.
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As principais manifestacbes extra-articulares incluem febre persistente, rash cutaneo,
linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, uveite, serosite, psoriase, pericardite, comprometimento
nutricional, retardo do crescimento e puberdade tardia, dentre outras. Tais achados aumentam as
possibilidades de diagnostico diferencial®.

A AlJ do tipo sistémica (AIJS) representa dez por cento das artrites que se iniciam na infancia”
A febre de origem indeterminada, um dos grandes desafios para os pediatras, € uma das principais
manifestacdes na AlJ e geralmente apresenta-se em picos que ultrapassam os 39° C, uma ou duas vezes
ao dia, em horarios similares® O quadro comumente confunde-se a um quadro infeccioso, cursando
com febre, leucocitose e aumento das provas inflamatorias, ndo sendo possivel diferenciar a AlJ das
infeccOes sistémicas através da clinica e dos exames laboratoriais, 0 que acaba impedindo o inicio
precoce de uma terapia anti-inflamatoria®.

Por meio dos exames laboratoriais, geralmente constata-se anemia, leucocitose e elevada taxa
de sedimentacéo, sendo estes achados pouco especificos’. Além disso, associa¢des com outras doencas
autoimunes sio muito comuns?. Sua patogénese é ainda desconhecida, porém percebe-se um aumento
da interleucina 6 em pacientes com tal comorbidade’.

A Sindrome da Ativagcdo Macrofagica (SAM) tem sido relacionada ao surgimento da doenca®*
e ocorre em pelo menos 7 a 13% dos doentes, podendo ser subclinica ou apresentar-se de forma leve
em 30 a 40% dos casos??, tendo sua fisiopatologia relacionada a excessiva ativacdo de macrofagos e
linfocitos T2, Evidéncias sugerem que a etiopatogenia da SAM estd relacionada a um defeito
hereditario da imunorregulacdo, predispondo a uma resposta exacerbada a agentes desencadeantes
especificos, como os virus, doengas auto-imunes, imunodeficiéncias e drogas**. Esta sindrome, quando
coexistente com a AlJ, presenta-se como uma complicagéo grave desta, muitas vezes, oferecendo risco
de vida ao paciente!?.

As manifestacdes cutdneas em portadores de AlJ tipo sistémico apresentam-se como rash
cutaneo fixo em diversas partes do corpo. Erupcdes eritematosas, maculares ou urticaria cor de salméo-
rosadas sdo comuns, podendo ou ndo apresentar prurido. Perduram por cerca de duas semanas e podem
ser seguidas de artrite®

Uma das principais manifestacdes das AlJ é a uveite, que pode apresentar-se de forma cronica,
aguda, recorrente ou assintomatica, sendo mais comum a forma croénica, apesar de ndo ser frequente
no subtipo sistémica.’®

De acordo com um estudo de Cohort'®, sio fatores preditivos de pior prognostico o

aparecimento dos sintomas antes dos 5 anos de idade, a presenca de doenca sistémica ativa por mais
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de 6 meses, 0 aparecimento precoce de sintomas sistémicos, o diagnostico tardio, a necessidade
frequente de corticosteroides e a presenca de trombocitose. Tais fatores foram fortemente
correlacionados com um mau resultado funcional nesses pacientes. De um modo geral, a AlJ representa
uma piora significativa na qualidade de vida dos pacientes, com consequéncias ndo somente fisicas,
mas também psicolégicas™®.

Como o diagnostico € feito por exclusdo, uma vez que ndo existem testes especificos, 0s
pacientes acabam passando por extenuantes metodos diagnosticos, bem como por hospitalizacbes
frequentes’. Nesse sentido, o médico assistente precisa descartar diversas possibilidades como outras
doencas autoimunes ou linfoproliferativas, febre reumatica e demais comorbidades que cursam com
febre periddica, urticaria, reacdes de hipersensibilidade e doencas granulomatosas.’

Por apresentar diversas manifestacGes extra-articulares, a artrite idiopatica sistémica, objeto de
estudo deste trabalho, pode representar um desafio aos profissionais da sadde. O atraso no diagnéstico
pode cursar com a evolucéo da doenca, podendo inclusive levar a sequelas permanentes ou a obito™

O estudo da Artrite Idiopéatica Juvenil mostra-se relevante por se tratar de uma doenca com
manifestacGes extra-articulares que pode acometer diversas partes do corpo, em especial no subtipo
sistémica. Dada a complexidade do organismo humano, bem como o amplo nimero de patologias que
podem o acometer, 0 estudo das doencas de manifestagOes sistémicas torna-se relevante, por
apresentarem maior dificuldade de identificacdo, se comparadas as comorbidades que apresentam
sinais e sintomas localizados.

Uma das principais manifestacdes da Atrite Idiopatica Juvenil é a febre, ela pode ser o primeiro
sinal e por isso, a AlJ entra no diagnostico diferencial de febre de origem indeterminada. O nédo
conhecimento dessa patologia pode atrasar mais ainda o diagnostico e o tratamento. Comumente, 0
paciente é tratado como portador de diversas outras patologias, 0o que cursa com um atraso no
tratamento adequado, podendo contribuir para a progressdo da doenca, bem como para possiveis danos
provocados por ela.

Nesse sentido, a disponibilidade de informacgdes sobre a AlJ corrobora para um diagnéstico
mais rapido e preciso, favorecendo uma melhora na qualidade de vida do paciente, além de maiores
chances de sucesso em sua terapia.

E importante lembrar que o diagnostico desta doenca faz-se por exclusio, devendo o médico

confirmar todas as possibilidades e sé depois fechar o parecer sobre o caso.
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2. RELATO DE CASO

Paciente J.A.R, sexo feminino, 15 anos, parda, escolar, natural e procedente de Sao Jo&o del
Rei-MG, compareceu a primeira consulta com reumatologista encaminhada pelo oncologista, em junho
de 2016. Iniciara ha cerca de cinco meses com quadro de eritema em membros superiores, abdome e
regido dorsal, com poliartralgia em joelhos, tornozelos e méos associadas a edema e rigidez matinal
articular prolongada. Concomitante, apresentou episddios de febre (39°) e edema em maos. Negou
fendmeno de Raynaud. Referiu emagrecimento de 6 quilos, aumento de linfonodos na regido cervical
esquerda, tendo sido afastada a hipdtese de neoplasia pela biopsia de linfonodo. Negou historia familiar

para reumatismo. Fazia uso de anti-inflamatorios ndo-esteroidais, dipirona e omeprazol.

Figuras 1 e 2: eritema em membro superior
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Ao exame fisico estava em regular estado geral, hipocorada, anictérica, com pressao arterial de
120 x 80 mmHg, forca muscular preservada, artrite de punhos, de algumas interfalangeanas proximais
e de cotovelos. Linfonodo palpavel em regido cervical esquerda, levemente doloroso, mdvel,
fibroelastico e com hiperemia em colo e face. Foi solicitada internacdo para propedéutica e conduta.

Durante a internacdo recebeu prednisona na dose de 40 mg por dia. Submetida a
ecocardiograma transtoracico, ultrassonografia de abdome total e tomografia computadorizada de
torax, obtendo resultados dentro da normalidade. Aos exames laboratoriais apresentava alteracdes em
VHS: 101. PCR: 48, Hb: 10. Foi dado alta com prednisona 30 mg por dia e sulfato ferroso.

Em julho de 2016, ap6s 1 més de uso de corticoide, a paciente ndo apresentou novos episédios
de febre e obteve melhora parcial das artrites. A radiografia evidenciava méaos e punhos normais. Aos
exames laboratoriais solicitados, notou-se ferritina elevada de 568, eletroforese de proteinas e aumento
de gamaglobulinas policlonal. Foi entdo associado metotrexato 10 mg por semana e reduzido
prednisona para 20 mg ao dia, associada ao calcio.

Retornando apds um ano ao servico reumatoldgico, a paciente apresentava hiperemia em face,
sem prurido, lesbes avermelhadas sem dor em 3 articulagdes nas maos, artrites em punho leve, dor leve
a extensao de cotovelo e pressao arterial de 120 x 60 mmHg. Em uso de metotrexito 10 cp 1 semana
e prednisona 5 mg. Foi associado reuquinol 400 mg. Em novembro evoluiu com piora das lesées em
membros superiores e costas e prurido, sob suspeita de reacdo alérgica ao reuquinol, que foi

imediatamente suspenso.
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Em janeiro de 2018 foi internada devido a piora das lesdes de pele e dores articulares e picos
febris associado a dor de garganta e fraqueza muscular. Foi realizada uma tomografia de térax que
evidenciou nédulos sugestivos de granulomas calcificados, iniciando isoniazida 300 mg. Em marc¢o do
mesmo ano apresentava descamacdo em maos e pés e lesdes de pele intermitentes. Relatava também
dor nos joelhos, maos, pés e punhos, porém sem artrite. Solicitado Etarnecept e paciente foi
referenciada para hospital universitario para avaliagdo de reumatologista pediatrico. Paciente referiu
que recebeu pulsoterapia por 3 meses com metilprednisolona e que o metotrexito foi substituido por

ciclosporina.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A febre foi o principal sinal apresentado pela paciente, com temperaturas aferidas em torno dos
39°C. Além disso, apresentou eritema em membros superiores, abdome e regido dorsal, acompanhado
de prurido leve, condizente com o que foi relatado na literatura.

A paciente apresentou também linfadenomegalia cervical dolorosa, cujo resultado da bidpsia
indicou hiperplasia linfoide folicular reacional inespecifica, descartando o diagnostico diferencial de
doencas linfoproliferativas.

Uma anemia ferropriva de leve a moderada foi observada durante o acompanhamento da
adolescente, tendo respondido ao tratamento com sulfato ferroso. Porém com o passar do tempo houve
novamente queda nos valores da hemoglobina e da ferritina, com valores novamente abaixo da
normalidade.

Pacientes com AlJS comumente apresentam provas inflamatdrias elevadas, em especial as taxas
de hemossedimentagdo. A jovem do presente relato, no momento mais agudo de sua enfermidade,
apresentou o VHS de 101, tendo decrescido gradativamente no decorrer do tratamento. Quanto ao PCR,
apresentou-se em 48 no momento da internacdo, porém obteve-se valores de 12 e zero nas demais
consultas.

Sabe-se que uma das causas da Sindrome da Ativacdo Macrofagica, comum em pacientes com
AIJS e também posteriormente apresentada pela paciente, pode estar relacionada com infecgdes virais.
Nesse sentido, observa-se a infec¢do concomitante de dois subtipos do herpes virus na paciente deste
relato de caso, sendo eles o citomegalovirus e o0 epstein bars.

Essa sindrome caracteriza-se pela ativacao excessiva dos macréfagos e linfocitos T. No caso do

presente relato, no decorrer do tratamento ndao foram observados valores extremos no leucograma que
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fossem dignos de alarde, tendo sido constatadas contagens de leucdcitos de 8.000 a 11.060 no decorrer
do tratamento, estando os linfocitos dentro dos valores de referéncia.

A dosagem do Fator Antinuclear (FAN) desta paciente apresentou valores negativos. Ja a
eletroforese de proteinas apresentou aumento de gamaglobulinas policlonal. No que se refere a
dosagem de proteinas do sistema complemento, obteve-se valores de 265 para C3 e 48 para C4,
respectivamente. A IL6 ndo foi dosada. Diante desses resultados, foi possivel descartar diversas
possibilidades como outras doencas autoimunes, febre reumatica e demais comorbidades que cursam
com febre periddica, urticaria, reactes de hipersensibilidade e doencas granulomatosas.

Segundo relatos da literatura, um dos fatores de pior prognostico é a presenca de doenca
sistémica ativa por mais de 6 meses. No caso apresentado, a paciente apresentou um tratamento
prolongado, tendo sido acompanhada na cidade de Sdo Jodo del Rei - MG por mais de dois anos, sendo
referenciada para o servico de reumatologia infantil de Juiz de Fora — MG, onde continuou o
tratamento.

Outro fator de piora do progndstico relatado foi a necessidade frequente de corticosteroides. A
jovem apresentava boas respostas a esses medicamentos, em especial a prednisona, porém com
frequentes recidivas diante da cessacdo do uso. Apresentava principalmente retorno ou piora das leses

de pele, da febre e das dores articulares.

4 CONCLUSAO

Considerando os principais sinais e sintomas da AlJ, pode-se dizer que a paciente apresentou
um quadro classico da doenca, com um padrdo febril e lesGes cutdneas correspondentes com a
literatura. O padrdo laboratorial também mostrou-se condizente, com provas inflamatorias e sistema
complemento aumentados, tendo sido descartadas pelos demais exames as principais patologias que
fazem diagndstico diferencial com a AlJ, como a febre reumatica.

Nesse sentido, mais uma vez destaca-se a importancia do conhecimento sobre essa patologia,
bem como suas manifestacdes sistémicas. Um diagnostico diferencial mais rapido e preciso pode
oferecer melhor qualidade de vida ao paciente, com maior chance de cura e com menores possiblidades

de sequelas.
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