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Reumatologia Pedidtrica

»+ Mais de 170 condicoes/doencas
inflamatorias e ndo inflamatorias

» 3 em cada 1000 criangas tem algum
problema reumatico



Recomendagoes para
encaminhamento ao reumatologista

Situagdes inespecificas
Febre prolongada

* Perda de fungdo no aparelho dsteo-articular
Dor ou edema articular sem causa aparente

Alteragdo de testes laboratoriais reumatoldgicos
(FAN; FR) com ou sem causa aparente

Suspeita de doenga autoimune

Adaptacao de texto do Colégio Americano de Reumatologia
www.rheumatology.org/publications/position



http://www.rheumatology.org/publications/position/pediatric

Criancas com suspeita ou diagnostico de.

Artrite Idiopdtica Juvenil
Espondiloartropatias
Lupus eritematoso Sistémico
Dermatomiosite
Vasculites

- Doenca mista

+ Esclerodermia

» Sindrome do Anticorpo Antifosfolipide

Adaptacao de texto do Colégio Americano de Reumatologia
www.rheumatology.org/publications/position



http://www.rheumatology.org/publications/position/pediatric

Confirmacao diagndstica e auxilio no
acompanhamento de pacientes com:

+ Suspeita ou diagnostico definitivo de Febre
Reumatica

» Pdrpura de Henoch-Schonlein

- Artrites reativas

» Sindromes de amplificagdo de dor
- Fibromialgia

* Dor de crescimento

» Sindrome de Hipermobilidade
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6076 criancas e adolescentes
atendidos em servigcos de Reumatologia

Pediatrica
+ Febre Reumatica: 1454 (23,9%)
+ Artrite Idiopdtica Juvenil: 1262 (20,7%)
+ Dor de crescimento: 952 (15,7%)
+ Vasculites: 868 (14,3%)
+ Ldpus eritematoso sistémico: 428 (7,0%)
+ Sindrome de hipermobilidade: 238 (3,9%)
- Dermatomiosite: 201 (3,3%)
+ Esclerodermia: 161 (2,6%)
- Fibromialgia: 127 (2,1%)

+ Tendinite/bursite: 66 (1,1%)



VASCULITES

e PUrpura de Henoch-Schonlein: 324
o Kawasaki: 57

e Poliarterite nodosa : 27
e Idiopaticas: 30

e Wegener: 4




Caracteristicas das Doencas
Reumaticas

Participagdo do sistema imune na patogénese
Quadro clinico muito varidvel

Processo inflamatdrio cronico ou recorrente em
diferentes drgdos/sistemas

Exacerbagdes agudas; situagdes de emergéncia

Reconhecimento baseado principalmente em
caracteristicas clinicas

- Grande ndmero de exames laboratoriais disponiveis
« Contribuicéo limitada
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Apresentagoes clinicas

Manifestagdes mulsculo-esqueléticas:
- Artrites e artralgias
- Dores musculo-esqueléticas
- Fraqueza muscular

Manifestagoes gerais:
- Febre, anorexia, perda de peso,
astenia

- Padlidez, adenomegalia, hepato-
esplenomegalia



Definicdo de Termos

+ ARTRITE X ARTRALGIA

I

EDEMA
ou pelo menos 2:
Dor a movimentacéao
Dor palpacéao
Calor
Limitacao do movimento
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Artrites classificacdo

+ Aguda: até 6 semanas
- Cronica: > 6 semanas

» Oligoarticular (1-4 articulagdes)
» Poliarticular (5 ou mais articulacdes)
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Apresentagoes clinicas

Manifestagdes muco-cutdaneas:
- Exantemas, urticadria, livedo
- Vasculites
- Lesdes purplricas, equimoses

- Lesdes hipercromicas, hipocromicas,
lesoes bolhosas

- Ulceras
- Nddulos subcutaneos




Pdrpura Henoch-Schanlein










Caso Clinico



CAL - 13 anos

Ha 6 semanas

2 semanas

Poliartrite
migratoria

Febre 38° C



Diagnostico?
Exames?

Exame fisico:

Artrite joelho direito e
tornozelos

SS +++ rude em FM com
Irradiacao para axila

Nodulos subcutaneos "‘

Duros, indolores

Localizados sobre superficies de
articulagoes ou proeminéncias
osseas e couro cabeludo



ECG = normal

RX torax Ecocardiograma

Insuficiéncia mitral
moderada

Espessamento de valvula
mitral

Exames laboratorialis
VHS=40mm/1* hora (N <10mm)
ASLO= 532 U (N <300U)



CAL - 13 anos

Febre Reumatica

Poliartrite
migratoria

—




DIAGNOSTICO

Critérios de Jones modificados - 2007
( “American Heart Association™)

SINAIS MAIORES SINAIS MENORES

* _Artralgia
| Artrite .| Febre
| Cardite -| Aumento de provas
* Coreia atividade inflamatoria
»_Eritema marginado (VHS, proteina C)
Nodulos subcutaneos - —Aumento do intervalo

PR (ECG)




Eritema marginado




Diagnéstico de FR - 1° surto

| maior e
2 menores

2 critérios
maiores

Evidencia de infeccdd
prévia por EBHGA



Evidéncia da Infecgdo prévia
pelo EBHGA
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Anticorpos contra

estreptococos
» Antiestreptolisina O (ASLO)

» Anti-hialuronidase (AH)
» Anti-estreptoquinase (ASK)
+ Antidesoxirribonucleases (DNAse)



Anticorpos contra
estreptococos

% pacientes com titulos > 200
U 100-
80 - 90 95
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CASO CLINICO

Menino de 6 anos € admitido na enfermaria com dor de garganta e inchago nos

joelhos e tornozelos ha 4 dias. Ha 1 dia apresenta dor epigastrica e sangue nas
fezes. Os tornozelos e pés estdo moderadamente inchados e dolorosos. Apresenta
ainda lesdes purpuricas nas nadegas, ao redor dos tornozelos e nas pernas. PA
normal. Os principais achados laboratoriais incluem anemia moderada,

leucocitose, hematuria e um ASLO elevado. O principal diagnéstico e tratamento
Inicial sao:

A Pur ura de Henoch- Schonlem e AAS

C) Febre Reumatica e AAS
D) Febre Reumatica e corticoterapia
E) Febre Reumatica e penicilina benzatina



Pdrpura Henoch-Schanlein
Agentes associados

+ IVAS precedem manifestagoes em 30-50 %
dos casos

- Infecgoes pelo S. pyogenes 30-49%

- Outros: Adenovirus, varicela-zoster, Mycoplasma
pneumoniae, CMV, HBV: parvovirus B19

- Salmonela, yersinia
» Imunizagoes (sarampo, febre amarela)

* Drogas (AAS, penicilinas, cefalosporinas)
Alimentos (chocolate, leite, ovo, peixe, feijdo)

- Picadas de inseto

Exposigdo ao frio



Pdrpura Henoch-Schdonlein

- Incidéncia:
- Estados Unidos: 13,5/100.000
- Turquia: 20.4/100.000

+ Idade: 75% antes dos 8 anos (3 a 15
anos)

- Sexo0: 15512
» Doenga benigna; auto-limitada

» Pacientes devem ser acompanhados apds
a fase aguda (morbidade renal)



Pdrpura Henoch-Schénlein

Pdrpura palpavel
Artrite
Dor abdominal

Hemograma: plaquetas normais
ou aumentadas

Urina rotina: normal
hematdria; proteindria

Vasculite leucocitoclastica
de pequenos vasos;
depdsitos de IgA




Critérios de classificacao para Purpura de Henoch-
Schonlein

» Pdrpura palpdvel (critério obrigatério)
mais 1 de 4 critérios

- Dor abdominal difusa
- Artrite ou artralgia

- Comprometimento renal (hematiria e/ou
proteindria)
- Bidpsia com depdsitos de IgA

Ozen et al. Ann Rheum Dis. 2006 65:936



Pdrpura Henoch-Schénlein: Quadro
clinico

Pele (100%)

Articular (50-80%)

TGI (50-75%0)

Rim (20 a 25%):

Outras:

= Orquite

= Vasculite SNC

= Hemorragia sub-conjuntival




Manifestacoes cutdneas

Lesoes aparecem em surtos,
em intervalos de 1 semana

Duragdo total do quadro: 1-2
meses

Recorréncias em 40%
(primeiras 6 semanas)




‘§’ -&\tlt - \~-‘
t “‘—k*“




(o 0]
™




5° dia de doenca

13° dia de doenca
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Pdrpura Henoch-Schanlein

+ Manifestacoes renais: 10-50% dos casos
(91% nas primeiras 6 semanas e 97% nos

primeiros 6 meses)

- Hipertensdo arterial

- Hematuria

- Proteindria

- Insuficiéncia renal: 1a 5%

- Seguimento

- Sem manifestacgdes renais: 5-10 anos (ReumPed);
12 meses (nefrologistas)

- Manifestacdes renais: vida toda (risco de IR em
situacdes como gravidez e cirurgia)
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Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schanlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-C1q Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis

Polyarteritis Nodosa ’ Anti-GBM Disease ‘
Kawasaki Disease

|

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis

| | Granulomatosis with Polyangiitis
' (Wegener’s)
Large Vessel Vasculitis Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
Takayasu Arteritis (Churg-Strauss)

Giant Cell Arteritis

JENNET'TE E1" Al



CASO CLINICO
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Aumento de volume joelho D ha 6 semanas

AAN/FAN +

Hemograma
VHS e PCR
normais

Artrite
Idiopatica
Juvenil
Oligoarticular

30 a 60% dos
casos de AlJ

RX: aumento de
partes moles

US: espessamento
sinovial e derrame
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Qual o exame ideal para identificar os
casos de Artrite Idiopdtica Juvenil?

A. Fator Reumatoide (FR)

B. Anticorpos antipeptideo citrulinado
(anti-CCP)

C. AAN/FAN
D. VHS/ PCR

E. Nenhum desses

46



Como identificar as criancas com
Artrite Idiopdtica Juvenil (ALJ)?

47



Abordagem do paciente com Artrite

* Queixa principal em criangas com AILJ:
- Limitacdo do movimento
- Aumento do volume articular

* Dor (nem sempre presente)
- Irritabilidade; Mudanga de comportamento

- Recusa/perda do interesse pelas atividades
corriqueiras

- Regressdo do desenvolvimento nheuro-motor
- Claudicacdo
- Rigidez matinal

48



Abordagem do paciente com Artrite

- Exame fisico
- Inspecdo
- Palpagdo
- Movimentacdo das articulacoes
- Marcha

49



Aspecto das articulagoes

50



Aspecto das articulagoes

o1



ATJ poliarticular FR negativo
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Edema de articulacOes interfalangeanas proximais




Cistos sinovi

IS
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Edema de punho

55



Avaliagdo da amplitude de
movimentos

Limitacdo de movimentos

Alteracdo da marcha

Dificuldade de realizar atividades
corriqueiras

56



Edema e
limitacdo da
*! flexao da IFP 2°
" dedo da méo
| direita



AlJ Poliarticular Fator
Reumatoide negativo

Edema das articulagcoes IFP e MCF do 2° e 4°
dedos da méo direita

Limitacdo da flexao da IFP 4° dedo m&o direita
Edema e limitacdo de tornozelo esquerdo



Limitacdo dos movimentos




Toda crianca com ALJ deve ser
encaminhada para ....

1. Ortopedista

2. Oftalmologista

3. Ambos
4. Nenhum deles
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Exame de lampada de fenda: Diagnostico de Uveite




Seqliela de uveite anterior: ceratopatia marginal

L\

AlJ oligoarticular
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Dores nas pernas ha um ano
Dificuldade para enxergar AlJ oligoarticular +uveite

Sequela de uveite anterior:catarata




Artrite Idiopatica Juvenil Oligoarticular

30 a 60% dos
casos de AlJ

Tratamento
AINH
Injecdo intra-
articular CE

1 a 4 articulacOes AAN/FAN positivo
comprometidas Maior risco de Uveite 64










AlJ oligoarticular




i\




AIJ Poliarticular Fator Reumatoide

5-10% de positivo
todos 0s casos
de AlJ
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Fator Reumatdide e Artrite Idiopdtica
Juvenil

* FR: Anticorpo da classe IgM contra porgdo Fc da
molécula de IgG

+ Presente em 5-10% das criancas com Artrite
Idiopatica Juvenil (forma poliarticular FR+)

- Presente em outras doencas inflamatdrias
(Sindrome Sjogren) e infecciosas

+ Sem utilidade para a identificagdo dos casos de
ATLJ

» Utilidade na ALJ: classificagdo (poli fator
reumatdide positivo); progndstico articular
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Artrite Idiopatica Juvenil

Artrite de etiologia desconhecida que
comeca antes dos 16 anos de idade e

persiste por, no minimo, 6 semanas
consecutivas.

Diagnostico de excluséao

Infiltrado de mondcitos,
linfocitos T e B, macrofagos,
células dendriticas e
plasmocitos
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NOOA WS

Artrite Idiopatica Juvenil (ALJ)
Classificagdo

Sistémica

Oligoarticular (até 4 articulagoes)

Poliarticular Fator Reumatdide (FR) negativo

Poliarticular FR positivo

Artrite associada a entesite

Artrite psoridsica

Artrites indiferenciadas

Petty et al, 1998 e 2004
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Artrite Idiopatica Juvenil (ALJ)
manifestagoes clinicas

Artrite cronica (duracdo de 6 semanas)

Manifestacoes extra-articulares:
- Uveites
- Febre
- Alferagoes de pele
-  Alteragoes ungueais
- Adenomegalia
-  Hepato-esplenomegalia
-  Serosites
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Artrite Idiopatica Juvenil Sistémica

10 a 20% dos
casos de AlJ

2a 9m; febre ha 8 meses (39°C)

3 dias apos febre: manchas no corpo

1m apos inicio da febre: artrite em punhos, cotovelos,
joelhos e tornozelos
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Hb= 8,7
GB=16 900/mm3 (80%

neutrofilos)
Plaquetas: 740 000/mm3

VHS=65 mm
PCR=6,3
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Rash cutaneo AlJ de inicio sistémico

I



Artrite Idiopatica Juvenil (ALJ)
sistemica

- Febre

- Artrite

- Rash cutaneo evanescente

- Adenomegalia

- Hepato-esplenomegalia

- Serosites
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Artrite sistémica: padrdo de
febre

Temp

am pm am pm am pm am pm
41 -

39

37 -

35

( 2 3 4
Dias



Artrite Idiopdtica Juvenil Sistémica é
também conhecida como Doenca de Still

(Dr Still foi o reumatologista que descreveu o
primeiro caso de Artrite Idiopatica Juvenil,
que era da forma sistémica)
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Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ)

Artrite cronica em
uma ou varias
articulacoes

Com ou sem
manifestacoes extra-
articulares

Inicio: do primeiro
ano de vida até os
16 anos
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AlJ oligoarticular

Depois do tratamento

¥

gy

Antes do tratamento




Identificacdo dos casos de AIJ
no Estado de Sdo Paulo

» 111 pacientes atendidos em 8
servicos de referéncia de
Reumatologia Pedidtrica do Estado de
SP

- 92% de areas urbanas

Len et al. Revista Paul Pediatria 2002; 280:2 83



AIJ: atraso no diagndstico

- NUmero de médicos consultados: 1-20

(média =3,6)
- Pediatra: 73% dos casos
- Ortopedista: 16%

» Diagnéstico inicial
- Trauma em 20% dos casos
- Febre reumatica em 15%

* Intervalo de tempo: dias a 10 anos

- 29% dos pacientes: consulta com o
reumatologista pedidtrico ocorreu apés 12
meses do inicio dos sinfomas

Len et al. Revista Paul Pediatria 2002; 280:2

84



Epidemiologia da Artrite
Idiopdtica Juvenil
- Ea doenca reumatica cronica mais
freqliente em criangas
- Incidéncia: 1 a 22 casos/100.000
- Prevaléncia:16-150/100.000

- *Estudo baseado em comunidade da Austrdlia:
400/100.000

» Prevaléncia em geral é sub-estimada

* Faixa etaria de maior prevaléncia
- 1a 3 anos
- 8-10 anos

Mannners. Pediatrics 1996:98:84s5



Diagndstico precoce das Artrites
Idiopaticas Juvenis

+ Conhecimento sobre a doenca
» Avaliacdo clinica cuidadosa

» Exclusdo de outros diagnésticos
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Diagndstico diferencial

» Artrites transitorias
» Infeccoes

* Neoplasias

- Traumas

* Problemas ortopédicos
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Dificuldades para identificagdo dos
casos de ALJ

+ Desconhecimento da doenca
» Auséncia de sinais/sintomas patognomonicos
+ Exames laboratoriais inespecificos

+  Quadro clinico semelhante a outras doencas:
ortopédicas, infecciosas, neopldsicas

* Quadros “atipicos”: monoartrites; febre de
etiologia desconhecida

« Prevaléncia relativamente baixa
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Avancos no tratamento das
Doencas Reumaticas na Infancia

Centros de Referéncia de Reumatologia Pediatrica

Escolha do melhor tratamento
Trabalho equipes multiprofissionais
Acompanhamento cuidadoso

Melhor Prognéstico
Melhor qualidade de Vida

Crescimento e desenvolvimento
normais; prevencao de sequelas

ACess0o
precoce
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CASO CLINICO
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Menino, 14 anos; Entregador de materiais

Dificuldade de deambulacéo ha
7/ meses

Dores nos bragos, que progrediram para 0s
membros inferiores, média intensidade,
diarias, com piora importante aos esforgos.
Evoluiu com dificuldade para deambular e
para carregar materiais; dificuldade para
andar de bicicleta

Juntamente com o quadro, houve
aparecimento de lesoes eritematosas, sem
prurido ou descamacao em face, maos,
cotovelos e joelhos, além de fraqueza




1 més depois:

* Notou piora importante dos sinfomas
acima descritos, com parada completa
da deambulagdo, dispnéia aos grandes
esforgos, palpitagoes e disfagia

Exame fisico: diminuicao da forca muscular

. - s " B N
proximal e simetrica /
Cintura escapular e cintura peélvica




Qual é o diagnostico?




A. Distrofia de Duchenne

B. Miosite pds-viral + dermatite de
contacto

C. Dermatomiosite

D. Lupus Eritematosos Sistémico
E. Outro
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Se vocé pudesse pedir apenas um
exame. Qual seria?

A. Desidrogenase Lactica (DHL) ou CPK

B. Hemograma
C. VHS e PCR

D. Anticorpos Anti-nucleares
(AAN/FAN)

E. Urina rotina
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Edema e diminui¢ao progressiva da forca Dermatomiosite
muscular ha 4 semanas Juvenil

Enzimas musculares:

CPK: 1719 U/L (24-204)
LDH: 532 U/L (210-423)
Aldolase: 16,7 U/L (< 7,6)
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6 meses depois

Tratamento:
Pulsos metilprednisolona
Prednisona 0.5mg/kg/d
entre os pulsos
Metotrexate 20mg/m?/semana
IgEV - 29
Fisioterapia; Psicoterapia

For¢a muscular normal
Enzimas musculares:

CPK: 32 U/L (24-204)
LDH: 288 U/L (210-423)
Aldolase: 10,2 U/L (< 7,6)

Menor tempo para o diagnéstico

Melhor Prognostico na
Dermatomiosite Juvenil




Dermatomiosite Juvenil

* Fraqueza muscular proximal simétrica
e progressiva

* Lesoes de pele: Heliotropo e Gottron
- Disfagia

» Dispnéia

* Rouquiddo

* Artralgias/Artrites
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Heliotropo

25 84

Lesoes
eritemato-
violaceas, de
localizagdo
peri-orbital,

acompanhada
ou ndo de
edema.




Heliotropo




Rash malar e heliotropo

=

Rash em V: Rash em
xale




Papulas de Gottron




Papulas de Gottron

-
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Alteracoes
periungueais

Vasculite palmar




Calcinose
(11- 34%)
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PRINTO (Pediatric Rheumatology International Trials
Organization)

vplferri@fmrp.usp.br
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- Obrigada!




