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Artrite Cronica Juvenil.
Um Caso que se Manifestou por Poliadenopatias
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Resumo

Os autores fazem uma breve revisio tedrica sobre o tema descrevendo em seguida o caso clfnico de uma crianca com Artrite crénica
juvenil na sua forma sistémica (Doenga de Still). A particularidade deste caso reside no facto de este se ter apresentado no inicio apenas
por poliadenopatias e hepatoesplenomegalia o que colocou problemas de diagndstico diferencial dada a inespecificidade dos exames
complementares nesta situagdo. Também a evolugdo do caso com resisténcia 2 terapéutica com anti-inflamatérios em doses altas merece
destaque tendo sido necessdrio introduzir um citostatico (metrotrexato) para que se conseguisse uma regressio importante da sintomatologia.
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Summary

After a brief theorical revision we report a case of a six years old boy with Juvenil Chronic Arthritis in its sistemic form (Still
Disease). The presentation form with poliadenopaties and the absence of specific diagnostic tests at the beginning, brought us some
differencial diagnosis problems which are discussed. The evolution of this case with resistence to the common anti-inflammatory agents

and response only to Methotrexate is also put in relief.
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Introducao

A artrite crénica juvenil (ACJ) é a doenca do tecido
conjuntivo mais frequente na idade pedidtrica com uma
incidéncia que ronda os 0,01% de novos casos/ano em
criangas até aos 15 anos de idade V. A sua etiologia
embora ainda nio completamente esclarecida parece ser
multifactorial, podendo factores imunolégicos, infeccio-
sos, traumdticos e genéticos estar na sua origem & ©),
Estdo habitualmente descritas quanto a sua apresentacio,
as formas poliarticular, oligoarticular e sistémica, esta
ultima habitualmente designada por Doenca de Still (DS).
A DS ¢ responsdvel por cerca de 20% dos casos de ACJ
e ¢ a forma associada a um pior progndstico.

O diagndstico da doenca é essencialmente clinico (cri-
térios de diagndstico — quadro I) pois os exames comple-
mentares sdo em geral inespecificos ©.
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QUADRO 1
Critérios de diagndstico de AR]J.
(Brewer EJ et al: Bull Rheum Dis 1972; 23: 712)

* Idade de inicio inferior a 16 anos
* Artrite em uma ou mais articulacdes
* Duragdo minima da doenga de 6 semanas
* Tipo de inicio da doenga nos primeiros 4-6 meses
— Poliartrite: 5 ou mais articulagdes
— Oligoartrite: 4 ou menos articulagdes
— D. sistémica: associacdo de artrite, febre, eritema e doenga visceral
» Exclusdo de outras doengas reumdticas

Niao existe actualmente uma terapéutica especifica
para esta entidade continuando os anti-inflamatérios (este-
réides e ndo esteréides) a ser a base do tratamento coad-
juvados com o repou-so e a fisioterapia. A recente intro-
ducdo de outros grupos de farmacos como os citostaticos
em baixas doses estd reservada aos casos graves e obriga
a uma utilizagdo cuidada pelos efeitos secunddrios que
podem originar . Encontra-se em estudo o uso de drogas
como o interferdo, a sulfasalazina ou a gama-globulina para
o tratamento desta situagdo nfo havendo ainda dados con-
clusivos quanto a verdadeira eficdcia das mesmas 7% %10,
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O prognéstico da DS € habitualmente bom nos pri-
meiros 5 anos de evolucdo da doenga com cerca de 50%
de remissoes. Nos casos em que ndo houve remissdo e
ap6s um periodo inicial favordvel a doenga evolui habi-
tualmente por surtos acabando por se desenvolver uma
artrite grave com limitagdo funcional em cerca de 20%
dos casos .

A mortalidade atribuida a ACJ é baixa (1 a 2%) po-
dendo ser devida quer a complicagdes da doenga (mio-
cardite ou amiloidose) quer a complicagdes da terapéu-
tica (infec¢des oportunistas relacionadas com a imunos-
SUpI‘CSSﬁO) (H @ an,

Caso Clinico

J.M.P,, de 6 anos de idade, raca branca, natural e
residente em V. F. de Xira. E o primeiro filho de pais
jovens ndo consanguineos e sauddveis. Nos seus antece-
dentes ¢é de referir que teve rubéola aos 2 anos de idade.

Recorreu ao Servico de Urgéncia do Hospital Reynaldo
dos Santos a 14/1/93, por febre com trés dias de evolugio
e exantema macular generalizado com inicio nesse dia.
Ao exame objectivo detectaram-se também poliadenopatias
cervicais, axilares e inguinais. Foram pedidos exames
complementares de diagndstico que revelaram anemia
microcitica moderada.

Iniciou terapéutica com ibuprofen (20 mg/kg/d) e foi
encaminhado para a consulta de Pediatria para vigilancia
e investigac@o clinica.

Foi observado na consulta a 2/2/93 referindo apirexia
desde 18/01/93 e astenia marcada desde o inicio do qua-
dro. A observacio mantinha adenopatias sub-maxilares,
cervicais posteriores, axilares e inguinais com cerca de 2
a 3 cm de didmetro, moveis, indolores e ndo aderentes aos
planos profundos e apresentava hepato-esplenomegalia.
Foram requisitados exames complementares de diagnds-
tico que revelaram anemia microcitica moderada (Hg 8.9
gr/l com VGM de 72 u3), leucdcitos e plaque-tas normais,
PCR 96 ug/ml, VS 120, Proteinas totais 8,2gr/l com uma
hipergamaglobulinémia (27%). A reac¢do de Mantoux,
Widal, Hudlesson, TASO, Monotest, Ag Hbs e HIV T e Il
foram negativos assim como o RA Test, os ANA a pesqui-
sa de Células LE e o C3 e C4. As provas de funcio
hepdtica eram normais tendo a ecogratia abdominal confir-
mado a existéncia de hepatoesplenomegilia homogénea.

As radiografias das mdos e tibio-tdrsicas revelaram
sinais moderados de osteoporose peri-articular sendo as
do torax e coluna cervical normais.

Manteve a terapéutica com ibuprofen tendo sido
reobservado a 16/2/93 queixando-se pela primeira vez de
artralgias ao nivel dos punhos, joelhos e tibio-tdrsicas
simultdnea e simetricamente. Estas articulacdes apresen-

tavam sinais inflamatérios condicionando alteracbes da
marcha.

Perante a existéncia de um quadro de artralgias, hepa-
toesplenomegdlia precedido de febre e rash cutdneo asso-
ciado a pardmetros laboratoriais inflamatdrios elevados
foi colocada a hipdtese diagndstica de ACJ tendo sido
observado a 2/3/93 na consulta de reumatologia do Hos-
pital de Sta. Maria. Foi entdo aconselhada a realizagio de
bidpsia ganglionar e mielograma para excluir eventual
doenca hematoldgica tendo iniciado acetilsalicilato de lisina
(80 mg/kg/dia) e talas de repouso.

A 30/03/93 houve agravamento progressivo das
artralgias com limitag@o funcional importante ao nivel das
articulagdes do punho, inter-faldngicas proximais, joelho
e tibio-tdrsica bilateralmente embora tivesse havido re-
gressdo da hepatoesplenomegdlia e das adenopatias.
Laboratorialmente mantinha anemia (Hg 9,1 gi/l) e VS
elevada (110). O mielograma ndo revelou alteracdes e a
bidpsia ganglionar foi compativel com linfadenite inespe-
cifica. Realizou também exame oftalmoldgico que foi
normal. Nesta data confirmou-se o diagnédstico de ACJ,
ap6s verificagdo dos respectivos critérios clinicos (quadro
I) e iniciou naproxen (10 mg/kg/d) associado cerca de trés
semanas depois ao deflazacort na dose inicial de 0,3 mg/
/kg/dia tendo sido aumentado progressivamente até 1,5
/mg/kg/dia.

A 17/08/93 embora tivesse havido uma regressdo par-
cial dos sintomas com a associac@o terapéutica referida,
mantinha uma limitacio funcional importante e as altera-
¢des laboratoriais ja mencionadas pelo que iniciou nessa
data metrotrexato na dose de 10 mg/m*semana em asso-
ciacdo com o naproxen e deflazacort (cuja dose se foi
progressivamente diminuindo).

A partir desta altura assistiu-se a uma melhoria lenta
mas progressiva do quadro clinico e laboratorial permi-
tindo a crianga realizar a maioria das actividades didrias.
Em Janeiro de 1994, ainda sob terapéutica com metro-
trexato, houve uma reactivacio com agravamento das
queixas articulares e subida da VS tendo regredido lenta-
mente com a reintroducdo do deflazacort.

Actualmente mantém terapéutica de base com o
metrotrexato 10 mg/m*/semana, usa talas de repouso nas
articulagdes afectadas e faz naproxen 10-15 mg/kg/dia
quando surgem queixas articulares. Passa largos periodos
assintomaticos e mantém uma actividade praticamente
normal para a idade.

Comentario

A forma de apresentacdo deste caso levantou proble-
mas de diagnéstico diferencial ndo se podendo excluir no
infcio a existéncia de patologia infecciosa ou neopldsica
para além das doengas do tecido conjuntivo.
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O facto dos exames complementares de diagndstico
serem inespecificos na ACJ faz com que o seu diagnéstico
seja essencialmente clinico uma vez verificados os crité-
rios atrds referidos e excluidas outras patologias . Nesta
crianca o envolvimento sistémico caracterizado pelas
poliadenopatias, hepatoesplenomegalia, rash e febre pre-
sentes no inficio da doenca permitem classificd-la como
uma forma de inicio sistémico, habitualmente chamada
de DS. Estas formas estdo normalmente associadas a um
pior progndstico sendo nestes casos mais frequentes as
recidivas e pior a resposta aos anti-inflamatérios esterdides
ou nao .

Na DS mesmo exames laboratoriais como o RA test
ou os ANA sio habitualmente negativos, ao contririo por
exemplo das formas poliarticulares em que os ANA sio
positivos em 75% dos casos ' ¥, Nesta crian¢a ndo foi
realizada a tipagem HLA dado que esta apenas estd rela-
cionada com as outros tipos de apresentacdo “*. Alguns
dos exames radioldgicos realizados revelaram alteracdes
compativeis com a doenca como por exemplo a osteopo-
rose peri-articular mas em nenhum deles se observaram
opacificacdes das partes moles, outra alteracio por vezes
encontrada ¥,

Embora ndo existam achados histologicos tipicos da
doenca, a bidpsia ganglionar foi 1til para excluir outro
tipo de patologia nomeadamente a neopldsica.

No caso presente apenas a jun¢iio de uma droga agres-
siva como 0 metrotrexato provocou uma regressiao signi-
ficativa do quadro clinico e laboratorial. O uso deste tipo
de medicamentos exige porém um cuidadoso acompanha-
mento dada a sua elevada toxicidade sobretudo a nivel
hepdtico (fibrose hepdtica/hepatite tdxica).
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