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Artrite Idiopatica Juvenil - Forma sistémica
um caso clinico particular

ISABEL ROSMANINHO, PAULA GUERRA , ANTONIO GUERRA E IVA BRITO

Servigco de Pediatria do Hospital de S. Jodo

Resumo

Os autores apresentam um caso clinico de Artrite Idiopitica
Juvenil (A.LJ) - forma sistémica (Doenga de Still), em crianga do
sexo feminino de 9 meses de idade, a propésito do qual fazem algu-
mas consideragdes acerca do diagnéstico, evolugdo clinica e terapéu-
tica desta doenca.
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Summary
Juvenile rheumatoid arthritis; Still disease

The authors present a Still disease case in a 9-months female
child, and undertook some considerations about diagnosis, clinical
course and therapy of this disease
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Intoducio

A Artrite Idiopatica Juvenil (A.LJ) é a doenga reuméti-
ca mais frequente na infancia. Caracteriza-se por artrite de
uma ou mais articulagdes que persiste por mais de seis
semanas e se inicia antes dos 16 anos de idade. Na propos-
ta mais actual de classifica¢do da A.1.J.,varias formas clini-
cas sdo reconhecidas: inicio sistémico, poliarticular,
mono/oligoarticular, oligoarticular extensa, artrite em
relacdo com entesite e artrite psoridsica 23,
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A forma sistémica - Doenga de Still, é responsavel por
cerca de 15% de todos os casos de A.LJ. Pode ocorrer em
qualquer idade, embora com um pico de incidéncia entre o
primeiro e o terceiro anos de vida. A frequéncia é igual em
ambos 0s sexos, excepto no primeiro ano de vida, no qual,
na literatura s6 ha casos descritos no sexo feminino®. E
um dos diagnésticos diferenciais do sindrome febril pro-
longado. O seu diagndstico faz-se por exclusdo e € na
maior parte das vezes tardio, apGs pesquisa exaustiva de
patologia infecciosa, neopldsica ou sistémica. ¢47,

Uma prova terapéutica com antinflamatérios nio
ester6ides (AINE’s), nomeadamente o dcido acetilsalicili-
co (AAS), pode apoiar o diagndstico. Este firmaco é usado
em doses elevadas 100-200 mg/kg/dia, geralmente prescrito
em seis tomas didrias. Em caso de intolerancia, ineficdcia
ou de aparecimento de pericardite, a instituicdo de um glu-
cocorticdide estd indicada na dose de 1-2mg/kg/dia ®*.

Caso Clinico

ILA.F.O., sexo feminino, 9 meses, caucasiana, natural e
residente em Gondomar. Saudavel até uma semana antes
do internamento, altura em que inicia febre (39°C) de pre-
dominio vespertino, associada a exantema eritematoso e
ndo pruriginoso no tronco e membros, mais exuberante
durante os picos febris. Trés dias apGs o inicio da sintoma-
tologia € medicada com amoxicilina por provavel
Escarlatina. Durante este periodo, apesar da medicagdo
instituida, a crianga manteve-se irritada e febril, nio mani-
festando qualquer sintomatologia do foro respiratério, gas-
trointestinal ou outra. Dada a manutenc@o do quadro clini-
co e aparecimento de edema doloroso dos punhos e peque-
nas articulagdes das mdos e pés, recorre ao S.U. de
Pediatria do H.S.Jodo, ficando internada em 5 de Janeiro
de 1998 no Departamento de Pediatria, a fazer terapéutica
endovenosa com ceftriaxone. Durante o internamento
manteve sindrome febril, com picos febris vespertinos de
38-39°C, exantema evanescente (méculas <lcm, réseas
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com halo central mais claro) coincidente sobretudo com os
picos febris, edema das maos e pés com discreto rubor,
sem calor, e com mobilidade dolorosa e limitada. E de
referir auséncia de organomegalias ou adenomegalias
palpaveis.
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Fig. 1 - Evolugdo da temperatura durante o internamento

Dos exames complementares de diagnéstico salienta-se
anemia com ligeira microcitose e normocromia (Hg=9,7g/dL),
leucocitose (15.1000/mm3) com neutrofilia (56%) e tromboc-
itose (1077.000/mm3); elevagdo de reagentes de fase aguda,
proteina C reactiva (PCR=14,8mg/dL) e velocidade de sedi-
mentagiio (VS=80mm/h); funco hepitica, renal, LDH, CPK e
proteinograma - normais; prova de mantoux - negativa. As
hemoculturas seriadas (aerdbios, anaerébios, fungos), a
Serologia para (TORCH, EBV, Widal, Wright, Borrelia
burgdorferi) e os marcadores viricos (HBV, HCV, HIV1 e
HIV?2) - foram negativos afastando a hipétese de doenga infec-
ciosa. O estudo imunolégico (IgG e subclasses, IgA, IgM, C3,
C4, Factor reumatéide, ANA, Ac anticentromero, Ac anti-
dsDNA, ANCA-p e ANCA~) - ndo revelou alteragdes. Os
exames imagiolégicos (radiografia do térax, das mdos e pés,
ecografia abdominal, ecocardiograma) eram normais. O esfre-
gaco de sangue nfio revelou alteragSes morfolégicas das célu-
las sanguineas e o doseamento do VMA/creat e HVA/creat
também foi normal excluindo doenga linfoproliferativa.

Nesta altura, face a presenca de febre prolongada de
origem desconhecida, com evolugdo de trés semanas,
exantema evanescente e artrite das pequenas articulacdes
das mios e pés e exclusdo de quadro infeccioso ou neo-
plésico, foi colocada a hipétese de A.LJ (forma sistémica).
Desta forma, ao 15° dia de internamento, foi instituida te-
rapéutica com AAS na dose de 80 mg/Kg/dia repartida por
6 tomas didrias. Ap6s oito dias de terapéutica com AAS, a
crianca encontrava-se clinicamente bem - sem irritabili-
dade, febre (grificol), ou exantema e sem sinais infla-
matérios articulares. Teve alta, medicada com AAS e re-
ferenciada & consulta de Reumatologia Pediétrica do H.S.
Jodo. Em trés anos de vigilancia ndo houve reaparecimen-

to das queixas, encontrando-se em remissdo completa do
quadro clinico.

Discussao

A A.LJ. é uma doenca rara de etiopatogenia desco-
nhecida. Trata-se contudo da doenga reumdtica mais fre-
quente durante a infancia ®®. Das vérias formas clinicas
que esta afeccdo pode assumir, a forma sistémica €
provavelmente aquela que mais obriga a um diagnéstico
diferencial exaustivo. O caso clinico apresentado € bem
demonstrativo de como um sindrome febril prolongado
com ou sem atingimento articular obriga a um estudo cri-
terioso. Trata-se de uma lactente de nove meses de idade
na qual outras etiologias sdo mais frequentes, nomeada-
mente a infecciosa, sendo a forma sistémica da A.I.J., uma
eventualidade rara . E também de realgar a idade de
aparecimento da doenga, o que confere uma certa particu-
laridade a este caso clinico “.

A Doenga de Still apresenta-se habitualmente segundo
a triada cldssica de febre alta intermitente de predominio
vespertino, muito evocadora da doenga, quando persiste
por mais que duas a trés semanas, exantema cutdneo,
salmonado, evanescente e recorrente, em 90% dos casos
coincidente com os picos febris; e ainda envolvimento
articular varidvel. Nos critérios actuais de defini¢do da
doenga é condi¢do necessdria e obrigatéria a constatacao
de uma artrite para o diagnéstico “?. No entanto, na préti-
ca clinica verifica-se que as manifestacdes articulares
podem ndo ser concomitantes com o aparecimento do
quadro clinico. De facto em 1/3 dos doentes surgem ape-
nas artralgias e o aparecimento de uma artrite s6 se verifi-
ca ap6s um periodo de tempo varidvel. Nos primeiros 6
meses de evolugdo da doenga, cerca de 25% dos doentes
apresentam envolvimento articular de pior progndstico,
particularmente, se as articulagdes coxo/femurais
estiverem precocemente atingidas. A hepatoesplenome-
galia e as adenomegalias estdo presentes em 2/3 dos casos.
A pleurite e a pericardite ocorrem em 50% dos casos e
embora estas manifestacdes sejam geralmente assintomati-
cas, podem traduzir-se por dor toricica e dispneia “*7.

Os achados laboratoriais sdo inespecificos. E frequente
o aparecimento de uma leucocitose (por vezes superior a
30.000/mm3) com neutrofilia e trombocitose marcada. A
PCR e a VS estio aumentadas, esta iltima, muitas vezes
superior a 100mm na 1*hora. Geralmente estd presente
anemia normocitica normocromica. A presenga de factor
reumatéide ndo é habitual, contudo a sua presenga nao tem
significado diagnéstico e/ou prognéstico. Os ANA rara-
mente sdo detectdveis, 0 complemento estd normal ou ele-
vado e ndo sdo conhecidos, para esta forma de doenga
qualquer relagdo com marcadores genéticos 7.

A terapéutica da A.LJ., permanece um desafio. A
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auséncia de estudos prospectivos com protocolos multi-
céntricos, sobretudo para o tratamento das formas sistémi-
cas dificulta a apreciacdo da eficdcia e tolerdncia da maio-
ria dos firmacos. Os AINE's e os corticides mantém-se a
terapéutica de primeira linha. O AAS € usado em doses de
100-200 mg/Kg/dia em seis tomas didrias. Estudos
recentes mostraram que o metotrexato e a sulfasalazina sdo
relativamente seguros e eficazes na A.LJ, particularmente
nas formas sistémicas ""'?. Os pulsos de metilprednisolona
por via endovenosa (20 a 30 mg/Kg/dia) parecem ser bené-
ficos como o demonstraram alguns estudos de curta
duragdo, embora a sua aplicabilidade ndo seja consensual e
se reservem para situagdes particulares. As injecgdes intra-
articulares de corticéide, sobretudo os de longa duragio
como o hexacetonido de triancinolona, parecem ser parti-
cularmente eficazes nas formas oligoarticulares e também
nas poliarticulares permitindo melhorar drasticamente as
articulagdes mais envolvidas e reduzindo geralmente a te-
rapéutica sistémica . Recentemente, a institui¢iio da te-
rapéutica anticitoquina e anti TNF parece ser promissora
na abordagem terapéutica e no prognéstico das formas
mais graves da doenca “. Finalmente o transplante da
medula déssea, para as criangas em que a doenca é refrac-
tdria & terapéutica convencional parece oferecer novas
esperangas . Nesta doente, o uso de 4cido acetilsalicilico
na dose de 80 mg/kg/dia, teve efeito espectacular, com
desaparecimento rdpido e sustentado de toda a sintoma-
tologia articular e extra-articular e melhoria do estado
geral.

A evolucdo da forma sistémica da A.LJ é varidvel.
Pode assistir-se a um episédio tnico da doenga que evolui
favoravelmente sem deixar sequelas; a persisténcia dos
sinais sistémicos; a uma evolugdo poliarticular, por vezes
extremamente destrutiva e mutilante e a forma recorrente
na infincia e na idade adulta. A idade de inicio, 0 sexo e a
sintomatologia extra-articular nao tém significado
prognéstico. Por sua vez, um atingimento articular grave
nos primeiros seis meses da doenca, é preditivo de
progndéstico mais desfavoravel. O atraso de crescimento
pode ocorrer nio sé devido a doenga mas também como
complicagdo da corticoterapia “*. As infec¢des e a insufi-
ciéncia renal, sobretudo secundérias a amiloidose sdo as
complicagdes mais graves e por vezes fatais que atingem
em particular os doentes com a forma sistémica da A.LJ. A
sindrome de activa¢do macrofégica é também uma eventua-
lidade possivel e constitui uma urgéncia major “%'",Estas
criancas apresentam risco acrescido de outras doencas
autoimunes incluindo imunodeficiéncias, precisando de
ser vigiadas durante toda a vida %.

No caso clinico apresentado, a doenca teve comporta-
mento monociclico com evolugdo favordvel. Actualmente
a crianga € seguida na consulta externa de Reumatologia
Pediitrica, ndo efectuando qualquer terapéutica.
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