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I. RESUMO

Introducdo: A maioria das doengas reumaticas autoimunes apresenta uma evolugéo
cronica, marcada por periodos de remissdo e exacerbacdo das manifestacdes clinicas. Uma
caracteristica marcante é a exposicao dos pacientes a medicacGes de alto impacto na qualidade
de vida. Na Bahia, os estudos de prevaléncias das doencgas reumaticas autoimunes sdo escassos
e inexistentes na populagdo infanto-juvenil tornando-se necessaria uma visdo geral do perfil
destas doencas no Estado. Objetivos: Descrever as caracteristicas demograficas, clinicas,
laboratoriais e terapéuticas de criancas e adolescentes com doencas reumaticas autoimunes em
ambulatorio de referéncia do SUS em Reumatologia Pediatrica de Salvador-Bahia.
Metodologia: Trata-se de um estudo retrospectivo de corte transversal, com amostra de
conveniéncia, realizado com a populacédo de criancas e adolescentes atendidos entre dezembro
de 2009 e dezembro de 2016, no ambulatério de Reumatologia Pediatrica, incluindo os
diagnosticos de artrite idiopatica juvenil, lGpus eritematoso sistémico juvenil, febre reumatica,
dermatomiosite juvenil, esclerodermia juvenil e doengas mistas do tecido conjuntivo. Os dados
foram obtidos de forma secundaria, através de revisdo de prontuarios. Resultados: Dos 169
pacientes com diagndstico confirmado de doenca reumética autoimune, 75 foram
diagnosticados com artrite idiopatica juvenil, 31 com lUpus eritematoso sistémico juvenil, 42
com febre reumatica, 11 com dermatomiosite juvenil, 06 com esclerodermia juvenil e 04
doencas mistas do tecido conjuntivo. A maioria dos pacientes eram do sexo feminino (59,2%),
e de etnia parda (58,4%) e 71% destes pacientes ndo eram procedentes de Salvador.
Hemoglobina baixa, hematocrito baixo e VHS elevados foram as principais alteragdes
laboratoriais observadas. A terapia medicamentosa mais utilizada foram imunossupressores,
principalmente o metotrexato, seguido por corticosteroides e antinflamatérios ndo hormonais.
Discussao: Os servicos de reumatologia pediatrica acompanham criancgas e adolescentes com
varias doengas e prognosticos diversos. No servi¢o de reumatologia pediatrica deste estudo,
menos da metade dos pacientes (32%) foram inseridos no estudo por limitagOes institucionais
como dificuldade de acesso aos prontuarios, falta de confirmacéo diagnéstica em tempo habil
para inser¢do dos dados ou diagnostico de outras doencas reumatologicas. Conclusédo: A
maioria dos pacientes acompanhados no Ambulatorio de Reumatologia Pediatrica credenciado
ao SUS em Salvador-BA com diagnostico de doenca reumatica autoimune possui diagnostico
de artrite idiopatica juvenil, é do sexo feminino, etnia parda e realizavam tratamento com
imunossupressores.

Palavras Chaves: Doencas Reumaticas; Crianga; Adolescente



Il. OBJETIVOS

11.1. OBJETIVO GERAL

Descrever as caracteristicas clinicas, epidemioldgicas e terapéuticas de criancas e
adolescentes com doencas reumaticas autoimunes em ambulatério de referéncia em

Reumatologia Pediatrica de Salvador-Bahia

I1.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

I- Descrever as caracteristicas demograficas das criancas e adolescentes com doengas
reumaticas autoimunes

II- Descrever as caracteristicas clinicas das criancas e adolescentes com doencas
reumaticas autoimunes

I11- Descrever as caracteristicas laboratoriais das criancas e adolescentes com doencas
reumaticas autoimunes

IV- Descrever as terapias medicamentosas utilizadas para tratamento criangas e

adolescentes com doencas reumaticas autoimunes



I11. FUNDAMENTACAO TEORICA

As doencas reumaticas autoimunes, em sua maioria, apresentam um comportamento
croénico, marcado por periodos de remisséo e exacerbacdo e tém impacto na qualidade de vida
do paciente relacionados a incapacidade fisica, desgaste emocional, desajuste social e
diminuicdo da escolaridade, além de representarem um custo para as familias, sociedade e
governo, seja a nivel federal, estadual ou municipal. A artrite idiopatica juvenil, por exemplo,
pode acarretar em seu curso clinico incapacidade fisica permanente nas criancas e adolescentes.
O ldpus eritematoso sistémico, acomete 6rgdos nobres, como olhos, rins e sistema nervoso
central, podendo evoluir com sequelas definitivas®.

A maioria dos sinais e sintomas associados com doencas autoimunes podem mimetizar
aqueles relacionados com doencas infecciosas, neoplésicas, doencas ortopédicas, doencas
metabdlicas e sindromes de dor cronica. E importante reconhecer os sinais e sintomas que
podem ser interpretados como indicativo de uma doenca autoimune especifica, excluindo-se
desordens infecciosas e malignas, uma vez que o tratamento de desordens autoimunes pode
exigir a utilizacdo de imunossupressores e imunomoduladores, que podem mascarar e/ou
modificar o curso da doenca?.

Uma boa parte das doencas reumaticas, trazem um impacto negativo no rendimento
escolar e na autoestima, com possibilidade de consequente diminuigéo da capacidade produtiva
na vida adulta e com sérios impactos na vida pessoal e socioecondmica do pais, danos
diretamente proporcionais com o atraso no diagndstico e inicio da terapéutica nestas doencas.?
Associado ao carater cronico dessas doencgas, soma-se exposi¢cdo dos pacientes a medicactes
como imunossupressores e hormonios esteroides, favorecendo infecges, efeitos colaterais e
modificacBes corporais significativas, tanto do ponto de vista estético, como na formacdo da
estrutura 6ssea final do individuo, além de um possivel impacto na capacidade reprodutiva
desses individuos®.

Dentre as diversas doencas e diagnosticos diferenciais que frequentemente exigem
consultas e acompanhamento com a especialidade de Reumatologia Pediatrica, para o presente
estudo, foram selecionadas as principais doencas reumaticas autoimunes da pratica do
Reumatologista Pediatrico, que serdo abordadas neste topico, sdo elas: artrite idiopatica juvenil
(AL)); febre reumatica (FRe); lapus eritematoso sistémico juvenil (LESJ); dermatomiosite
juvenil(DMJ); esclerodermia juvenil (ESCJ) e doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC). As

vasculites primérias ndo foram incluidas neste estudo.



I11.1. ARTRITE IDIOPATICA JUVENIL

A Artrite idiopética Juvenil (AlJ) ndo é uma Unica doenga e representa um diagndéstico
de excluséo. O termo AlJ se refere a todas as formas de artrite crénica (com duragdo maior do
gue 6 semanas) de etiologia desconhecida, que comecam antes dos 16 anos. N&o possui sinais,
sintomas ou exames laboratoriais exclusivos, sendo de diagnéstico clinico realizados com base
nos critérios propostos pela International League of Associations for Rheumatology (ILAR):
Idade inferior a 16 anos; artrite em uma ou mais articulac@es; duracdo minima da artrite numa
mesma articulagdo igual a 6 semanas®. A classificacio também é de acordo com os critérios de
ILAR e estdo descritas no Quadro 1°. Possui baixa mortalidade, sendo o subtipo sistémico
responsavel pela maioria dos 6bitos, sobretudo por miocardite, pericardite com tamponamento,

infecgOes e sindrome de ativagio macrofagica®.

QUADRO 1. Classificacdo da Artrite idiopatica juvenil, segundo a Liga Internacional de
Associacles para 0 Reumatismo (ILAR), 2001.

Artrite Sistémica: Artrite em uma ou mais articulagbes acompanhada ou precedida por febre de duracéo
minima de duas semanas, e acompanhada por pelo menos uma das seguintes manifestacfes: exantema
evanescente (ndo fixo); adenomegalia generalizada; hepato e/ou esplenomegalia; serosite.

e Exclusdes: a, b, ¢, d

Oligoartrite: Artrite em uma a quatro articulag@es durante os 6 primeiros meses de doenca. Duas subcategorias
séo reconhecidas:

— Oligoartrite persistente: compromete até quatro articulagdes durante todo o curso da doenca

— Oligoartrite estendida: compromete 5 ou mais articulages ap6s os 6 primeiros meses de doenca.

* Exclusdes: a, b, c,d, e 3

Poliartrite fator reumatoide negativo: Artrite em cinco ou mais articulages durante os 6 primeiros meses de
doenca; teste para fator reumatoide (FR) negativo
* Exclusdes: a, b, ¢, d, e

Poliartrite fator reumatoide positivo: Artrite em cinco ou mais articula¢fes durante os 6 primeiros meses de
doenca; dois ou mais testes para FR positivos, com intervalo de pelo menos 3 meses, durante os primeiros 6
meses de doenca.

e Exclusdes: a, b, c, e

Artrite psoriésica: Artrite e psoriase, ou artrite e pelo menos dois dos seguintes critérios: dactilite; sulcos ou
depressdes ungueais (“nail pitting”) ou onicdlise; ou psoriase em um parente de primeiro grau
* Exclusbes: b, ¢, d, e

Artrite relacionada a entesite: Artrite e entesite ou artrite ou entesite acompanhada de pelo menos dois dos
seguintes critérios: historia de dor na articulacdo sacro-iliaca; presenca do antigeno HLA-B27; inicio da artrite
em menino ap6s 0s seis anos de idade; uveite anterior aguda sintomatica; historia de espondilite anquilosante,
artrite relacionada a entesite, sacroileite com doenca intestinal inflamatéria, sindrome de Reiter ou uveite
anterior aguda em um parente de primeiro grau.

* Exclusdes: a, d, e.

Artrites indiferenciadas: Artrite que ndo preenche critérios para qualquer das categorias anteriores ou que
preenche critérios para duas ou mais categorias.

Critérios de exclusdo entre os subtipos de AlJ, segundo a ILAR: a. Psoriase ou histéria de psoriase no
paciente ou em parente de primeiro grau. b. Artrite em crianca do sexo masculino HLA-B27 iniciada apés os 6
anos de idade; c. Espondilite anquilosante, ARE, sacroiliite com doenga inflamatdria intestinal, sindrome de
Reiter, uveite anterior aguda ou historia de alguma dessas doengas em parentes de primeiro grau; d. Presenga
de FR IgM em, pelo menos, 2 ocasifes com, no minimo, 3 meses de intervalo; e. Presenca de artrite sistémica.




A AlJ sistémica acomete cerca de 4 a 17% das criancas com AlJ, sem predominio de
sexo ou faixa etaria. Sdo caracteristicas da doenca a presenca de febre alta (>39°C), diaria, que
persiste por um periodo minimo de 15 dias, e pode ser acompanhada de outras manifestacdes
sistémicas extra articulares. O exantema eritematoso (95% dos casos), macular ou
maculopapular (2 a 5 mm), é usualmente ndo-pruriginoso e compromete principalmente o
tronco e a raiz de membros, podendo estender-se para face, palmas e plantas. Os diagnésticos
diferenciais mais importantes para esta forma de inicio sdo os quadros infecciosos; as
neoplasias, principalmente a leucemia linfoide aguda; as vasculites e as doencas inflamatdrias
intestinais®.

O subtipo oligoarticular é a forma mais frequente de AlJ, representando de 26% a 56%
dos casos, ocorrendo preferencialmente em criangas do sexo feminino (mediana de idade de
inicio de 5,2 anos). As articulagdes mais frequentemente acometidas sdo os joelhos e o0s
tornozelos, geralmente de maneira assimétrica. O fator antinuclear (FAN) é encontrado em 40%
a 50% dos casos e constitui um fator de risco para o desenvolvimento de uveite anterior cronica.
Os fatores de risco considerados de mau prognostico, utilizados para diferenciar a evolugéo sao:
artrite em punhos ou tornozelos, artrite acometendo articulacbes das maos; artrite simétrica;
velocidade de hemossendimentacéo (VHS) persistentemente elevada e presenca de FAN®.

A poliartrite fator reumatoide positivo é a forma encontrada em 10% de todas as crianc¢as
portadoras de AlJ. E mais frequente em meninas e na maioria dos casos a doenca tem inicio
entre 0s 12 e 0s 16 anos. Sintomas sistémicos, como anorexia, perda de peso, febre baixa,
adenomegalias, hepatoesplenomegalia e serosites discretas podem estar presentes. Além disso,
algumas criangas podem apresentar outras manifestaces extra articulares, como nédulos
subcutaneos, vasculite sistémica ou restritas as polpas digitais, sindrome de Felty e sindrome
de Sjogren 8. Em geral, inicia-se pelas pequenas articulacdes das maos, com presenca de
anticorpos antinucleares e do HLA-DR4. A persisténcia da sinovite por meses ou anos é causa
de sequelas irreversiveis, como subluxacdes, fusdes ou destruicdes osteoarticulares, podendo
evoluir para uma incapacidade funcional®’.

A poliartrite fator reumatoide negativo esta presente entre 20% a 30% das criangas com
AlJ, em qualquer idade, com dois picos de incidéncia: um entre 2 e 3 anos e outro por volta dos
10 anos de idade, com predominéncia do sexo feminino. Em geral é simétrica, podendo
comprometer qualquer articulagéo; eventualmente, apresentar febre baixa, adenomegalia e
hepatoesplenomegalia discretas. Raramente se detectam anticorpos antinucleares. A iridociclite

pode ocorrer, embora menos frequente que no tipo oligoarticular®.



O comprometimento assimeétrico de grandes articulacdes (joelhos, tornozelos) e também
de pequenas articulacdes (dedos das méos e dos pés) € observado na artrite psoriasica. Alguns
pacientes podem desenvolver uveite e apresentar anticorpos antinucleares circulantes, a
exemplo do que ocorre no tipo oligoarticular. A artrite psoriasica € um diagndstico dificil, pois
as alteracdes cutaneas podem nao preceder o aparecimento da artrite®.

A artrite relacionada a entesite acomete principalmente meninos, numa propor¢ao de
9:1, geralmente com idade superior a 6 anos, com forte associacdo com a presenca de HLA-
B27 (75% dos casos) e, por vezes, com referéncia de espondiloartropatia na historia familiar.
Os locais mais frequentes de entesite (inflamacdo dolorosa nos pontos onde os tenddes e
ligamentos se inserem nos 0ssos) sdo a area de insercdo do tenddo de Aquiles no calcanhar, na
fascia plantar, na area do tarso e periarticular no joelho. A artrite geralmente é assimetrica e
aditiva, comprometendo usualmente articulagbes periféricas dos membros inferiores,
principalmente joelhos e tornozelos, e também os quadris. A uveite, quando ocorre nestes casos,
é geralmente aguda, sintomatica e autolimitada®.

Os objetivos principais do tratamento medicamentoso e ndo medicamentoso € reduzir a
dor e suprimir o processo inflamatdrio e os efeitos deste processo nas articulacdes, de tal forma
a permitir o crescimento e desenvolvimento adequados, minimizando sequelas e deformidades
irreversiveis; prevenindo diminuicdo e perda da acuidade visual, consequentes a uveite, o que
deve ser monitorizado com avalia¢Bes oftalmolégicas, que também permitird 0 monitoramento
quanto a toxicidade ocular consequente ao uso cronico de determinados medicamentos Os
principais medicamentos utilizados para controle sdo os AINES, corticosteroides sistémicos,
injecOes intra-articulares de hexacetonido de triancinolona, metotrexato, agentes

imunobiolégicos como o anti-TNF, antinterleucinas 1 e 6, dentre outros®.

I11.2. FEBRE REUMATICA

A febre reumética (FRe) decorre da resposta imune tardia, secundaria a infeccao prévia
das vias aéreas superiores, principalmente as causadas por estreptococos beta-hemoliticos do
grupo A. Esse tipo de infeccdo pode acometer todas as faixas etarias, mas € mais comum em
criancas em idade escolar, podendo a infecgéo ser assintomética em 50% dos pacientes. E uma
doenca que afeta maltiplos 6rgéo e os sintomas habitualmente se iniciam de 1 a 3 semanas, apos
uma faringite estreptocécica causada pelo beta-hemolitico do grupo A

O diagndstico da FRe é clinico, até inicio de 2015, se baseava em uma soma de critérios
clinicos e laboratoriais para o primeiro surto definidos e modificados por Jones e publicados



em 1992, posteriormente adotados pela Organizagdo Mundial de Sadde que definiu em 2004
novos critérios para o diagnostico do primeiro surto, para recorréncia e para cardiopatia
reumatica cronica.!! Esses critérios foram recentemente revisados pela American Heart
Association que passou a adotar critérios diferenciados conforme populacgdes classificadas em

de baixo, médio ou alto risco, conforme Quadro 3*2.

QUADRO 2. Comparativo entre critérios de Jones modificados e Critérios de Jones revisados
para diagnostico de Febre Reumatica, 2014.

CRITERIOS DE JONES REVISADOS
CRITERIOS DE POPULACAO DE POPULAGOES DE
JONES BAIXO RISCO RISCO MODERADO
MODIFICADOS AALTO
Cardite Cardite Cardite N
Poliartrite Poliartrite Mopo ou Rollartrlte
: o " Poliartralgia
CRITERIOS Coréia Coréia Coréia
MAIORES Nodulos subcutaneos Nodulos subcutaneos ! N
Eritema Marginado Eritema Marginado NQdUIOS subCl_Jtaneos
Eritema Marginado
Febre Febre Febre
Avrtralgia Poliartralgia Monoartralgia
CRITERIOS If’rovas d? fatividade VHS > 60 mm ou PCR>3 | VHS > 30 mm ou
MENORES inflamatoria elevadas mg\dL PCR>3 mg\dL
Aumento de PR no ECG | Aumento de PR no ECG | Aumento de PR no ECG
EVIDENCIAS DE Cultura positiva da orofaringe para estreptococo 3-hemolitico do grupo A ou
ESTREPTOCOCCIA Titulos elevados de ASLO ou outro anticorpo estreptocdcico, teste rapido para
RECENTE antigenos do estreptococo, escarlatina recente

O diagnostico serd positivo para FRe se houver a presenca de dois critérios maiores ou
de um critério maior e dois menores, se acompanhados de evidéncia de infecgdo estreptococica
anterior. Consideram-se populac6es de baixo risco aqueles com incidéncia FRe <2 por 100 000
criangas em idade escolar ou prevaléncia da doenga reumatica de <1 por 1000 habitantes por
ano. As criangas nédo claramente de uma populacdo de baixo risco estdo em risco moderado a
elevado em funcédo da sua populacdo de referéncia. O valor da PCR deve ser maior do que o
limite superior do normal para o laboratdrio. Os critérios de Jones devem ser suplementados
pela exclusdo ativa de diagnosticos diferenciais e acompanhamento vigilante, inclusive
ecocardiografico. A febre reumatica provavel e a febre reumatica possivel devem ser
reconhecidas como categorias diagnosticas, implicando em profilaxia com penicilina pelo
menos até a revisdo do acompanhamento®?.

Das manifestacdes clinicas, poliartrite migratoria e dolorosa é a forma de inicio mais

comum. Alguns pacientes podem apresentar apresentacdo articular atipica, quadro clinico



10

articular mais prolongado, podendo ter envolvimento oligo ou monoarticular, envolvimento de
sitios ndo habituais e artrite aditiva. A manifestacdo mais grave € a cardite, que pode levar a
regurgitacdo adrtica e insuficiéncias valvulares. Além dessas, a FR pode se manifestar com
coreia, nddulos subcutaneos, febre, artralgia e eritema marginado®®.

O tratamento deve se dirigir ao controle dos sintomas, supressdo do processo
inflamatorio e prevencdo de recorréncia da infeccdo. Desta forma, podem ser utilizados
antinflamatdrios ndo esteroidais para a manifestacdo de artrite, esteroides para cardite e
barbitaricos ou benzodiazepinicos para coreia, além de profilaxia secundaria antibidtica com

Penicilina benzatina a cada 21 dias ou penicilina oral em uso continuo®®.

111.3. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL

O Lupus Eritematoso Sistémico Juvenil (LESJ) caracteriza-se por uma diversidade de
genotipo e fenotipos que dificultam o diagndstico, apresentando algumas peculiaridades na
forma de inicio juvenil. E mais frequente no sexo feminino e rara em criancas abaixo de 5
anos.'® Para o diagnostico do LES, o American College of Rheumatology (ACR) elaborou uma
lista de onze critérios, modificados por Hochberg em 1997, com sensibilidade > 95%, sendo
necessaria a positividade de quatro deles, no diagnostico ou evolutivamente (eritema malar,
lupus discoide, fotossensibilidade, artrites, serosites, alteracfes renais e neurologicas,
hematolGgicas e imunoldgicas e presenca de fator antinuclear positivo)2®.

O LESJ é uma doenca multifatorial que pode acometer qualquer érgédo ou sistema sob
diversas formas de evolucgdo e progndéstico, podendo ter inicio insidioso ou abrupto. A suspeita
clinica de casos com inicio agudo deve recair em pacientes que subitamente apresentam
convulsdo, psicose, uremia, anemia intensa, hemorragia pulmonar e sepse. Os pacientes com
inicio insidioso costumam referir febre, mal-estar, artrite, exantemas®.

Sintomas inespecificos como fadiga, anorexia, emagrecimento e febre estdo presentes
de 60% a 80% dos casos juvenis. A artrite pode ser simétrica ou migratoria, acometendo
grandes ou pequenas articulacbes de forma intermitente e ndo costuma ser erosiva. A
apresentacdo cutanea ocorre de 70% a 90% dos casos, mas a lesdo tipica (eritema facial
maculopapular em asa de borboleta) so estd presente em 50% dos casos. A lesdo renal é a
principal causa de morbimortalidade e ocorre em mais da metade das criangas lupicas. A
segunda causa de morbimortalidade sdo as alteracdes do sistema nervoso central'’.

Em 2012, uma nova proposta de critérios de classificacdo de LES em adultos, mais

consistente com os avan¢os no conhecimento do LES, resultou em menor nimero de erros de
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classificacdo/diagndstico, maior sensibilidade (97% versus 83%, p<0,0001) e menor
especificidade (84% versus 96%, p< 0,0001) quando comparados com os critérios do ACR
1997. Nessa nova proposta, 0s pacientes devem preencher no minimo 4 dos 17 critérios,
incluindo: 1) pelo menos 01 critério clinico E 01 imunoldgico OU 2) nefrite IUpica como unico
critério clinico na presenca de FAN e/ou anticorpos anti-DNA. Os critérios estdo relacionado

no Quadro 38,

QUADRO 3. Critérios do Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC), 2012

Lupus cuténeo Eritema malar, Idpus bolhoso, rash fotossensivel (na auséncia de

agudo ou subagudo | dermatomiosite) ou lesdes policiclicas anulares que ndo deixam cicatrizes.

LUpus cuténeo Erupcdo discoide classica localizada ou generalizada (acima e abaixo do
crénico pescoco).

Ulceras orais e\ou | Na auséncia de outras causas, tais como: vasculite, doenca de Behget,

nasais infeccdo (herpes virus), doenca inflamatdria intestinal, artrite reativa e
alimentos acidos.
Alopecia Diluigao difusa ou fragilidade do cabelo com pelos quebrados visiveis, na
auséncia de outras causas como: alopecia areata, drogas, deficiéncia de ferro
e alopecia androgénica.
" Sinovite Caracterizada por inchago ou derrame ou sensibilidade em 2 ou mais
'e) articulagdes e pelo menos 30 minutos de rigidez matinal
1 Serosite Pleurite tipica por mais de 1 dia ou derrames pleurais; ou tipica dor
= pericardica (dor com decubito melhorado sentando-se para frente) por mais
d de 1 dia ou derrame pericardico ou friccdo pericardica ou pericardite por
%) eletrocardiografia. Na auséncia de outras causas como infec¢do e uremia.
g Renal Proporcdo de proteina / creatinina na urina (ou proteina da urina de 24
i horas) representando 500 mg de proteina / 24 horas.
= Neurolégico ConvulsGes, psicose, mononeurite multipla (na auséncia de outras causas
% conhecidas como vasculite primaria), mielite, neuropatia periférica ou
craniana (na auséncia de outras causas conhecidas como: vasculite primaria,
infeccdo e diabetes mellitus), estado confusional agudo. Na auséncia de
outras causas, incluindo téxicas / metabdlicas, uremia, drogas).
Anemia Hemolitica | Diferenciar de Anemia de Doencas Crénicas
Leucopenia ou Leucdcitos <4000/ mm3 pelo menos uma vez. Na auséncia de outras causas
Linfopenia conhecidas como: sindrome de Felty, drogas e hipertensdo portal;
Linfocitos <1000 / mm3 pelo menos uma vez. Na auséncia de outras causas
conhecidas como corticosteroides, drogas e infeccao.

Trombocitopenia | Plaguetas <100.000 / mm3 pelo menos uma vez na auséncia de outras
causas conhecidas tais como drogas, hipertensdo portal e parpura
trombocitopénica trombdtica.

FAN Nivel acima do intervalo de referéncia de laboratério

n AntiDNA Nivel de anticorpos acima da faixa de referéncia ou 2 vezes o intervalo de
w3 referéncia, se ELISA.
) o AntiSm Presenca de anticorpos para o antigeno nuclear Sm.
& Q| Antifosfolipides Teste positivo para anticoagulante ldpico; Nivel de anticorpos
= El) anticardiolipina de titulo médio ou alto (IgA, 1gG ou IgM); Resultado
x =z positivo do teste para a anti-2-glicoproteina I (IgA, 1gG ou IgM).
© 27 Consumo de C3, C4, ou CH50 baixos.

—| Complemento

Coombs direto Na auséncia de anemia hemolitica
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O tratamento medicamentoso do LESJ abrange medicamentos como antinflamatdrios
ndo hormonais, corticoides, antimalaricos, imunossupressores (ciclofosfamida, micofenolato
mofetil, azatioprina, ciclosporina e tacrolimus) e agente bioldgicos. Outras formas de terapia,
como antitrombéticos na sindrome antifosfolipide; inibidores da enzima conversora de
angiotensina, na nefrite lpica com hipertensdo ou proteindria; drogas vasodilatadoras, no
fendmeno de Raynaud; antipsicéticos, no neurolUpus; reposicao de calcio e vitamina D, podem
ser necessarias. Também sdo necessarias mudancas do habito de vida, como a diminuicdo de
ingesta de sal e bebidas alcodlicas, pratica de exercicios fisicos regularmente, evitar exposi¢do
direta e prolongada ao sol direta e fazer uso diario de protetores solares (fator ambiental
relacionado diretamente com a reativagio da doenga)™®.

Para acompanhamento da atividade do LESJ pode ser utilizado o SLEDAI (Systemic
Lupus Erythematosus Disease Activity Index), que estabelece uma pontuacdo de acordo a
manifestacdo. A versdo mais atualizada, 0 SLEDAI-2K deve ser a preferida pois reflete doenca
ativa e persistente em descritores que previamente s6 eram considerados se novos ou

recorrentes?,

I11.4. DERMATOMIOSITE JUVENIL

Trata-se de uma miopatia inflamatdria idiopatica que se inicia antes dos 18 anos. Sua
incidéncia geral é de 2-3 casos/milh&o de criangas/ano. Difere da doenca do adulto por maior
incidéncia de vasculopatias. Em geral, possui um bom prognostico, mas requer tratamentos
prolongados que podem culminar no atraso do desenvolvimento corporal das criangas e
adolescentes acometidos?.

Essa doenca possui uma etiologia ainda desconhecida. A vasculopatia é a principal
caracteristica e afeta diversos 6rgao, sendo mediada por imunidade inata, humoral e celular
adaptativa, podendo levar a necrose tecidual ou isquemia e infarto tecidual através de
mecanismos diretos ou indiretos da vasculopatia??.

Para o diagndstico, sdo utilizados os critérios de Bohan e Peter, expostos no quadro 4,
apo6s a exclusdao de outras etiologias, como infecciosas, metabdlicas, toxicas, distréficas,
endocrinoldgicas e de miopatias mitocondriais e por corpusculo de inclusdo. Pelo menos uma
das lesdes cutaneas tipicas é critério obrigatdrio, e o diagndstico é classificado em definitivo,

provavel e possivel na presenca de mais trés, dois ou um critério, respectivamente 23,
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QUADRO 4. Critérios diagnosticos de Bohan e Peter para dermatomiosite, 1975.

1. Fraqueza muscular proximal das cinturas pélvica e escapular;

2. Evidéncia de miosite a bidpsia muscular: os parametros mais utilizados para evidenciar inflamacao
muscular incluem necrose de fibras musculares do tipo | e II; fagocitose de elementos celulares;
degeneracdo e regeneracao de fibras musculares com variagdo no didmetro das fibras musculares; e
infiltrado linfomonocitario endomisial na PM e perimisial e perivascular na DM,;

3. Elevacdo de qualquer enzima muscular sérica: creatinofosfoquinase (CPK), sendo essa mais
sensivel, ou aldolase ou desidrogenase latica (DHL), ou aminotransferases [em particular, a
aspartatoaminotransferase (AST) /transaminase glutdmico-oxalacética (TGO) |;

4. Eletromiografia compativel com miopatia: potenciais de unidade motora polifésicos, de baixa
amplitude e de curta duracdo; fibrilagbes, mesmo em repouso; descargas de formato bizarro e
repetitivas;

5. LesOes cutaneas caracteristicas de DM: heliétropo; papulas de Gottron; sinal de Gottron.

A doenca pode se apresentar com sintomas gerais, a exemplo de febre, fadiga,
indisposicdo, anorexia, perda ponderal, atraso do crescimento e irritabilidade. Ha, porém,
algumas manifestagdes muito presentes na doenga, como fraqueza muscular geral, mais
evidente na cintura pélvica e escapular; artralgias leve e transitdrias; osteopenia ou osteoporose
estabelecidas. Os eritemas sdo caracteristicos em até 80% das criangas; o heliotropo é
encontrado ao redor dos olhos; e as papulas de Gottron sao lesbes eritematosas descamativas
que ocorre principalmente nas articulagdes metacarpofalangianas e interfalangianas proximais.
Cerca de 40% das criancas podem apresentar disfagia e dismotilidade esoféagica, que aumenta
0 risco de broncoaspiragio®*.

As ulceracdes cutdneas sdo patologicamente o resultado da deposicéo de complemento
com endarteropatia oclusiva dos vasos dérmicos. Calcinose em dermatomiosite juvenil esta
associada com o polimorfismo de TNFo.?® Logo, a intensidade da inflamac&o pode contribuir
para o desenvolvimento de calcinose e relaciona-se com atraso no diagnostico e longa duracéo
da doenca nédo tratada, curso de doenca crbnica e tempo inadequado terapia. Pode ocorrer
regressdo espontinea das areas de calcinose por reabsorcao ou extrusdo.?

Ha diversos parametros para acompanhamento ambulatorial dos pacientes com
dermatomiosite juvenil (DMJ), dentre eles 0 CMAS (Childhood Myositis Assessment Scale)
avalia funcionalidade, forca e capacidade de realizagdo de atividades da musculatura axial e
proximal dos membros, enquanto que 0 MMT (Teste Manual de Musculatura) inclui também
musculos distais bilaterais e grupos musculares proximais, mas sé avalia forca muscular. O

CAT (Ferramenta de Avaliagdo Cutanea) engloba o acometimento cutaneo e muscular?’.
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I11.5. ESCLERODERMIA JUVENIL

A Esclerodermia Sistémica Juvenil (ESJ) é uma doenca crbnica, multissistémica do
tecido conjuntivo, que cursa com espessamento fibroso simétrico e endurecimento da pele
(esclerodermia localizada) que pode se estender para érgdos internos como esbéfago, trato
intestinal, coracdo, pulmdes e rins (esclerodermia sistémica), com inicio antes dos 16 anos. N&o
foi determinada predilecdo racial ou idade de inicio de pico para criangas?®. A ESJ é considerada
rara antes dos 16 anos e sua etiopatogenia ainda esta sendo investigada, mas ha relacdes de
disfungdo do sistema imune com alteracfes do endotélio e fibroblastos levando a fibrose. Ha
presenca de infiltrado inflamat6rio de células mononucleares no inicio das lesdes, além de
fatores de crescimento como o TGF-beta e fator de crescimento do tecido conjuntivo?®,

A esclerodermia localizada possui subtipos como: morfeia cincunscrita (area oval
circunscrita de endurecimento); morfeia generalizada; morfeia panesclerdtica; morfeia bolhosa
(expressdo rara, relacionada a obstrucdo linfatica secundaria); esclerodermia linear, que
acomete principalmente cabeca e membros; e morfeia mista. O diagndstico é realizado por
achados clinicos e pode ser realizada bidpsia de pele e tecido subcutaneo?.

No inicio da esclerodermia sistémica, a doenca frequentemente se manifesta com
fendmeno de Raynaud, que é uma expressdo de lesdo endotelial da microcirculacao
caracterizado por isquemia digital periddica desencadeada pelo frio ou fatores emocionais.
Subsequentemente, apresenta-se endurecimento da pele, esclerodactalia, Ulceras digitais,
fibrose pulmonar, artrite, fraqueza muscular e calcificagdes subcutaneas. O principal
envolvimento é cutaneo localizado, mas a esclerodermia sistémica apresenta alteracOes
pulmonares, gastrointestinais, musculoesqueléticas e cardiacas®.

Os principais anticorpos relacionados a manifestacdo sistémica da esclerodermia, séo
anticentrdmero e antiScl70. Embora altamente relacionados com a ES, os anticorpos
anticentromero ndo sdo totalmente exclusivos dessa enfermidade, podendo ser encontrados
raramente em pacientes com cirrose biliar priméria, sindrome de Sjégren e no lGpus eritematoso
sistémico (LES).3! Anticorpos anti-Scl-70 sdo voltados contra a DNA topoisomerase |, esse
anticorpo em paciente com fendmeno de Raynaud isolado permite supor a evolugédo do quadro
para esclerodermia sistémica.?

O tratamento pode ser feito com imunossupressores, corticosteroides, agentes
bioldgicos e transplante de células tronco hematopoiéticas. Deve-se atentar para o tratamento
de complicacGes especificas como o fenémeno de Raynaud com bloqueadores dos canais de

célcio e a ciclofosfamida para o tratamento de fibrose pulmonar, por exemplo. O acometimento
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dos drgdos internos determina o prognadstico da doenca, sendo as lesdes cardiacas e pulmonares

as principais responsaveis pela mortalidade 3.
111.6. DOENCAS MISTAS DO TECIDO CONJUNTIVO JUVENIL

A doenca mista do tecido conjuntivo (DMTC) apresenta caracteristicas clinicas dos
lUpus eritematoso sistémico, da esclerodermia e da polimiosite, na auséncia de anti-Sm, anti-
SSA, anti-SSB e anti-DNA dupla hélice. Seu diagnostico € dificil e relatos na literatura sdo
limitados, pois € raro as manifestagbes clinicas ocorrerem simultaneamente, por isso sua
prevaléncia é desconhecida %. Estudos recentes confirmaram que os perfis de HLA de DMTC
sdo distintamente diferentes dos perfis HLA dos controles saudaveis etnicamente combinados
e os perfis de HLA de LES, ES e DM, esta descoberta genética confirma que a DMTC é uma
doenca distinta®*. Uma razdo que pode levar & suspeita diagnostica de DMTC € a presenca de
elevadas titulacdes de autoanticorpo antiU1 ribonucleoproteina (AntiRNP). Pacientes com esse
anticorpo raramente podem desenvolver gromerulonefrite proliferativa difusa, psicose ou
convulsdes, que sdo as principais causas de mortalidade da doenga®.

No momento, ndo ha diretrizes uniformes para avaliar pacientes com caracteristicas de
doenca sistémica e ndo ha consenso internacional sobre diagnostico de DMTC. Os critérios
diagnosticos sugeridos por Alarcon-Segdvia e Villarreal sdo os mais aceitos: anti-RNP em altos
titulos (hemaglutinagdo maior ou igual a 1:1600) associado a pelo menos 3 achados clinicos
caracteristicos (edema de maos, sinovite, miosite, fendbmeno de Raynaud e acroesclerose). Na
presenca de edema, fendmeno de Raynaud e acroesclerose, um quarto critério clinico deve estar
presente, juntamente com anti-RNP, para concluir o diagnostico de DMTC %,

A doenca possui manifestacdes inespecificas, inicialmente com astenia, fadiga, mialgia,
artralgia e febre. A manifestagdo mais frequente e mais precoce é o fenébmeno de Raynaud. A
artrite esta presente em 60% dos pacientes e o fator reumatoide positivo é encontrado em 70%
a 80% dos casos. Em torno de 20% dos pacientes com DMTC apresentam alteracfes do
eletrocardiograma, principalmente por hipertrofia ventricular esquerda e defeitos na conducao
intraventricular®’.

N&o ha tratamento especifico e o tratamento medicamentoso é feito baseado nos
medicamentos utilizados em LES, AlJ, dermatomiosite e esclerodermia sistémica. No geral o
prognostico da DMTC é bom, no entanto deve-se atentar para polarizacdes de LES e ESJ que
podem culminar em um prognastico ruim. Os pacientes necessitam de longo seguimento clinico

e avaliagGes laboratoriais regulares®.
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IV. METODOLOGIA

IV.1. DESENHO DO ESTUDO

Estudo descritivo, quantitativo e retrospectivo de corte transversal formado por um
grupo de casos (criancas e adolescentes com as referidas doencgas reumaticas autoimunes: artrite
idiopatica juvenil, lGpus eritematoso sistémico juvenil, febre reumatica, esclerodermia juvenil,

dermatomiosite juvenil e doenca mista do tecido conjuntivo).

IVV.1.1. Populacdo de estudo

Pacientes acompanhados em ambulatério de Reumatologia Pediatrica do Complexo
Hospitalar Universitario Professor Edgard Santos (CHUPES/UFBA), que constitui uma das
duas Unicas referéncias publicas e gratuitas credenciadas a rede SUS, para o atendimento de
Reumatologia Pediatrica no Estado da Bahia, com os diagnosticos de artrite idiopatica juvenil,
IUpus eritematoso sistémico juvenil, febre reumatica, dermatomiosite juvenil, esclerodermia
juvenil e doengas mistas do tecido conjuntivo.

A partir do sistema MedicWare, que registra a agenda de consultas e exames do médico
responsavel pelo servico, entre dezembro de 2009 e dezembro de 2016 foram atendidos
quinhentos e vinte e seis pacientes de Reumatologia Pediatrica, cujos prontuarios foram

solicitados ao Servico de Arquivo Médico (SAME) para verificacdo do diagnostico e revisao.

1V.1.2. Tamanho da amostra

Trata-se de amostra ndo probabilistica do tipo conveniéncia, tendo como universo todos
os pacientes atendidos no referido servico de dezembro de 2009 a dezembro de 2016, que
tenham diagnostico confirmado de uma das doencas reumaticas autoimunes do estudo durante

esse periodo.
IV.1.3. Critérios de incluséo
Pacientes com idade entre zero e 18 anos na primeira consulta, de ambos 0s sexos, com

diagnéstico confirmado de uma das doencas reumaticas autoimunes selecionadas para o estudo
até dezembro de 2016.
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1VV.1.4. Critérios de exclusao

Pacientes que ndo preencham os critérios acima; pacientes com suspeita diagndstica de
doenca reumatica autoimune ndo confirmada ou doenca reumatica de outra etiologia; pacientes

cujos prontuarios nao sejam localizados.

IV.2. COLETA DE DADOS

O periodo de coleta dos dados ocorreu entre julho e dezembro de 2016 e os prontuarios
foram revisados através da ficha de coleta de dados (Apéndice 1) pela qual foram obtidas
informagdes sobre idade (idade na primeira consulta, idade no diagnostico, idade atual),
diagnostico, género, cor, procedéncia, diagndstico prévio, queixa principal na primeira
consulta, duracdo da doenca e tempo de acompanhamento.

A duracédo da doenca ativa foi calculada através do intervalo de tempo entre inicio da
queixa principal até a analise de dados (dezembro de 2016) para pacientes que ainda estivessem
em fase de atividade da doenca, para os pacientes sem atividade da doenca esse intervalo
correspondeu ao inicio da queixa principal e consulta em que foi registrada a remissdo da
doenca. O tempo de acompanhamento foi calculado pelo intervalo entre a primeira consulta e
dezembro de 2016 para pacientes que ndo receberam alta do servico ou intervalo entre a
primeira e a Ultima consulta para os pacientes que receberam alta do servico.

Quanto as apresentacdes das doencas foram coletados principalmente, os critérios para
o diagnostico citados anteriormente, nos casos de FRe, LESJ, ESCJ, DMJ e DMTC. Nos casos
de AlJ foram destacadas a forma de diagnostico segundo a Liga Internacional de Associa¢des
para 0 Reumatismo (ILAR) e algumas caracteristicas clinicas como: articulacfes acometidas,
articulagGes com sequelas, positividade do antigeno HLAB27, fator reumatoide e presenca de
uveite. Para todas doencas pesquisou-se a presenca do FAN, para ESCJ a presenca dos
anticorpos anticentrémero e anti-ScL70 e para doenca mista do tecido conjuntivo foi pesquisado
anti-RNP, que sdo considerados caracteristicos destas doencas.

A pesquisa do tratamento, se restringiu a terapia medicamentosa das principais classes
farmacéuticas utilizadas para tratamento de doengas reumaticas autoimunes (AINES,
corticoides,  imunossupressores,  imunobioldgicos, antimalaricos, imunoglobulinas)
desconsiderando outras terapias como fisioterapia e terapias alternativas. Tambem buscou-se a
existéncia de alteragdo da terapia medicamentosa e o motivo desta alteragcdo. Os exames
laboratoriais foram: hemograma, leucograma, plaquetograma, VHS, PCR, AST, ALT, ureia e
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creatinina) registrados no comeco do acompanhamento e nas ultimas consultas que

antecederam a coleta dos dados.

IV.3. ANALISE ESTATISTICA

O processamento e andlise dos dados foram realizados com o auxilio do programa IBM
SPSS Statistics 21.0. A analise descritiva dos resultados usou porcentagem, media e desvio-
padrdo para variaveis continuas e proporcfes para variaveis categoricas. Os dados foram

apresentados através de tabelas.

IV.4. ASPECTOS ETICOS

O projeto foi submetido no sistema Plataforma Brasil para apreciacdo do Comité de
Etica em Pesquisa, por se tratar de pesquisa envolvendo seres humanos (no caso, registros em
prontuarios). Diante da impossibilidade de obtencdo do Consentimento Informado de todos os
sujeitos da pesquisa (responsaveis legais dos pacientes), o projeto se enquadra no item I1V.3.c
da Resolucdo 466/2012, sendo documentada tal impossibilidade quando da submissédo ao
Comité de Etica e garantida a ndo identificacdo dos sujeitos em nenhuma hipétese durante o
desenvolvimento do projeto.

O trabalho foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Faculdade de
Medicina da Bahia/UFBA, aprovado em 10 de abril de 2015 pelo parecer N°1.017.916 como
ampliacdo da pesquisa de titulo: “Doenga celiaca silenciosa e latente em criangas e adolescentes

com doengas reumaticas autoimunes”, conforme parecer em anexo (Anexo ).
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V. RESULTADOS

Dos 526 pacientes atendidos entre dezembro de 2009 e dezembro de 2016, 92(17,5%)
prontuarios ndo foram disponibilizados pelo SAME e 265(50,4%) pacientes foram excluidos
por ndo possuir confirmacdo diagnostica no periodo da coleta ou possuir outro diagndstico.
Foram incluidos 169(32,1%) pacientes e seus prontuarios revisados baseados em ficha de coleta
(Apéndice I).

V.1.Caracteristicas gerais

Dos 169 pacientes com diagndstico confirmado de doenca reumatica autoimune,
44,4%(n=75) foram diagnosticados com artrite idiopatica juvenil, 18,3%(n=31) com lUpus
eritematoso sistémico juvenil, 24,9%(n=42) com febre reumatica, 6,5%(n=11) com
dermatomiosite juvenil, 3,6% (n=06) com esclerodermia juvenil e 2,4%(n= 04) doenc¢a mista
do tecido conjuntivo. A maioria dos pacientes eram do sexo feminino (59,2%), e de etnia parda
(58,4% da porcentagem valida), destacando-se para a auséncia deste ultimo dado em 56
prontuarios dos pacientes. As caracteristicas demograficas de acordo com os diagndsticos
foram descritos na Tabela 1, destacando-se a maior diferenca entre 0s sexos em pacientes com
diagndstico de LESJ e esclerodermia juvenil e maior relagdo de etniabranca em pacientes com
esclerodermia. Quanto ao diagnostico, notou-se que pacientes com DMJ e DMTC foram 0s que

menos iniciaram acompanhamento no servigo com o diagnostico definido.

TABELA 1. Caracteristicas demogréaficas e presenca de diagnostico prévio de criancas e
adolescentes com doenca reumatica autoimune acompanhados no ambulatério de reumatologia
pediatrica do C-HUPES (Salvador, Bahia) conforme diagnéstico dos pacientes, 2016.

Caracteristicas FRe Al LESJ ESCJ DMJ DMTC Total

n (%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%)
Sexo
Feminino 24(57,1) 37(49,3) 25(80,6) 05(83,3) 07(63,6) 02(50,0) 100(59,2)
Masculino 18(42,9) 38(50,7) 06(8,7) 01(16,7) 04(36,4) 02(50,0) 69(40,8)
Etnia
Branco 02(4,7) 01(1,3) 03(9,7) 04(66,7) 01(9,1) 00(0,0) 11(6,5)
Pardo 13(30,9) 30(40,0) 15(48,4) 01(16,6) 05(45,4) 02(50,0) 66(39,1)
Negro 09(21,4) 16(21,3) 06(19,3) 01(16,6) 02(18,2) 02(50,0) 36(21,3)
N&o informado 18(41,9) 28(37,4) 07(22,6) 00(0,0) 03(27,3) 00(0,0) 56(33,1)
Procedéncia
Salvador 15(38,1) 21(28,0) 08(25,8) 01(9,1) 01(9,1) 02(50,0) 49(29,0)
Outra 26(61,9) 54(72,0) 23(74,2) 05(83,3) 10(90,9) 02(50,0) 120(71,0)

Diagnostico Prévio
Sim 17(40,5) 26(34,7) 13(41,9) 03(50,0) 02(18,2) 01(25,0) 62(36,7)
Néo 24(59,5) 49(65,3) 18(58,1) 03(50,0) 09(81,8) 03(75,0) 107(63,3)
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Cerca de 63% dos pacientes ndo possuiam diagnéstico prévio sendo: 59,5% dos
pacientes de FR; 65,3% dos pacientes de AlJ; 58% dos pacientes de LESJ; 50% de
esclerodermia; 81,8% de DMJ; e 75% dos pacientes com doenca mista do tecido conjuntivo,
conforme Tabela 1. Identificou-se que a maioria destes pacientes (71%) ndo eram procedentes
de Salvador, necessitando de transporte intermunicipal para o comparecimento as consultas e o
tempo de acompanhamento medio destas criancas e adolescentes no ambulatério de
Reumatologia Pediatrica, calculado a partir da data da primeira consulta até dezembro de 2016
para 0s pacientes que ndo receberam alta do servico até a coleta dos dados, corresponde a 59,3
+ 32,6 meses.

A idade média no diagnostico foi de aproximadamente 10 anos + 47,3 meses e a duracao
média da doenca foi de 85,5 + 44,3 meses. Para célculo do tempo de duracdo da doenca, 0
tempo zero foi considerado a partir da manifestacdo dos sintomas da queixa principal até
dezembro de 2016 para pacientes com a doenca em atividade. Destaca-se a diferenca entre o
tempo de acompanhamento médio e o tempo de duracdo da doenca, visto que a maioria dos
pacientes ndo possuiam diagnostico prévio, principalmente nos casos de febre reumatica, AlJ e
DMTC. Na Tabela 2 é possivel verificar os intervalos médios da idade no diagndéstico, duracéo

da doenca e tempo de acompanhamento de acordo cada doenca.

TABELA 2. Intervalos de tempo médios de idade no diagndstico, duracéo da doenga e tempo
de acompanhamento de criancas e adolescentes com doenca reumatica autoimune
acompanhados no ambulatorio de reumatologia pediatrica do C-HUPES (Salvador, Bahia)
conforme diagndstico dos pacientes, 2016.

Tntervalos de Tempo FRe All LESJ ESCJ DMJ DMTC Total

X Ieses (£5) X meses (£5) X meses(k§) X meses (i) X meses (i) X meses (£5) X meses (25)
Idade no diagnostico 1193(392) 1108=534) 1462(534) 10104623) 93(363) 1360284  1189(=473)
Duragio da doenga® 89.6(=477)  ILIATO)  657(=329)  653(2295) 675(2342)  855(364)  835(xd43)

Tempo de acompanhamento®  654(2348)  612(=336)  S15(£294)  S59(328)  487(276) ST 59.35(326)

@intervalo entre nascimento e data do diagndstico; ® intervalo de tempo entre primeiros sintomas e dezembro de 2016
para pacientes com doenga em atividade; © intervalo entre primeira consulta e ultima consulta para pacientes que
receberam alta do servico ou intervalo entre primeira consulta e dezembro de 2016 para pacientes que ndo receberam alta
do servico; x= média em meses; s= desvio padrdo

Dos pacientes sem diagnostico prévio de febre reumatica, todos pacientes possuiam
queixa principal de artrite ou artrite associada a febre, coreia ou cardite. Os pacientes de AlJ
que iniciaram acompanhamento sem diagndéstico a principal queixa foi artrite (85,7%), seguida
de artralgia (n=7) e febre (n=8). Os pacientes de LESJ sem diagndstico prévio apresentou como
queixa principal artrite e rash malar, 22% queixa de plaquetopenia, apresentando o FAN
reagente. A queixa principal dos pacientes sem diagnostico prévio de esclerodermia foi
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espessamento cutaneo e de dermatomiosite foi fraqueza muscular. Os trés pacientes sem
diagnostico prévio de DMTC iniciaram 0 acompanhamento por queixas ou quadro clinico que
levaram a suspeita inicial de LESJ.

No inicio do acompanhamento observou-se como alteracdo baixa hemoglobina em
44,4% dos pacientes e hematdcrito baixo em 42% destes pacientes. Leucocitose com neutrofilia
foi registrada em 16,6% dos pacientes, enquanto que 7% apresentaram leucopenia e 4,75%
pacientes plaquetopenia, principalmente em pacientes com LES (n=7) e apenas um paciente
com DMJ. O VHS esteve elevado em 100 pacientes e PCR em 5. Na Tabela 3 é possivel
verificar estas alteracGes laboratoriais de acordo com o diagnostico, destacando-se a presenca
de hemoglobina e hematdcrito baixos na maioria dos pacientes com diagnostico de DMJ e VHS
elevado na maioria dos pacientes independente da doenca. As transaminases hepaticas, AST e
ALT, foram encontrados elevadas principalmente em pacientes com DMJ e LESJ e ureia e
creatinina alteradas foram registradas principalmente em pacientes com LESJ e AlJ, nas

primeiras consultas.

TABELA 3. Alterac6es laboratoriais de hemograma, leucograma, VHS, PCR, AST, ALT, ureia
e creatinina no inicio do acompanhamento de criancas e adolescentes com doenca reumatica
autoimune acompanhados no ambulatorio de reumatologia pediatrica do C-HUPES (Salvador,
Bahia) conforme diagndstico dos pacientes, 2016.

Alteracoes FRe Al LESJ ESCJ DMJ DMTC Total
Laboratoriais n(%o) n(%o) n(%o6) n(%b6) n(%o) n(%o) n(%o)
Hemoglobina baixa 17(40,5) 35(46,7) 12(38,7) 02(33,3) 07(63,6) 02(50,0) 75(44,4)
Hematdcrito baixo ~ 18(42,9) 30(40,0) 12(38,7) 02(33,3) 07(63,6) 02(50,0) 71(42,0)

Leucocitose 10(23,8) 14(18,7) 03(9,7) 00(0,0)0 01(9,1) 01(25,0) 29(17,2)
Leucopenia 01(2,4) 01(1,3) 08(25,8) 00(0,00 01(9,1) 01(25,0) 12(7,1)
Desvio para 09(21,4) 13(17,3) 04(12,9) 00(0,0) 00(0,0) 02(50,0) 28(16,6)
esguerda

VHS elevada 24(57,1) 46(61,3) 16(51,6) 05(83,3) 06(54,5) 03(75,0) 100(59,2)
PCR elevado 11(26,2) 32(42,7) 05(16,1) 02(33,3) 00(0) 01(25,0) 51(30,2)
AST elevada 02(4,8) 05(6,7) 07(22,6) 01(16,6) 08(72,7) 02(50,0) 25(14,8)
ALT elevada 02(4,8) 04(5,3) 06(19,3) 00(0) 06(54,5) 02(50,00 20(11,8)

Creatininaelevada  00(0,0) 05(6,7) 06(19,3) 00(0) 00(0,0)  00(0,0) 11(6,5)
Ureia elevada 02(4,8) 04(5,3) 04(12,9) 01(16,6) 00(0,0)0 00(0,0) 11(6,5)

Foi possivel verificar que uma quantidade menor de pacientes apresentou alteragdes
laboratoriais nas Gltimas consultas, mas hemoglobina baixa, hematdcrito baixo e VHS elevados
permaneceram como principais alteragdes laboratoriais conforme descrito na Tabela 4. Os

pacientes com esclerodermia juvenil tiveram um aumento quantitativo na alteracdo de
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hemoglobina, hematocrito e transaminases hepéticas. Nao foi verificado se 0s mesmos
pacientes que apresentaram alteracdes laboratoriais no inicio do acompanhamento foram os que
permaneceram com as mesmas alteragcdes nas consultas mais atuais, sendo verificada apenas a

quantidade de pacientes.

TABELA 4. Alteracdes laboratoriais de hemograma, leucograma, VHS, PCR, AST, ALT, ureia
e creatinina registrados nas consultas mais recentes de criancas e adolescentes com doenga
reumatica autoimune acompanhados no ambulatério de reumatologia pediatrica do C-HUPES
(Salvador, Bahia) conforme diagnostico dos pacientes, 2016.
Alteracbes FRe AlJ LESJ ESCJ DMJ DMTC Total
Laboratoriais n(%o) n(%o) n(%) n(%) n(%o) n(%o) n(%o)
Hemoglobina baixa ~ 08(19,1) 22(29,3) 08(25,8) 03(50,0) 01(9,1) 00(0,0) 42(24,9)
Hematocrito baixo 09(21,4) 19(25,3) 08(25,8) 03(50,0) 01(9,1) 00(0,0) 40(23,7)

Leucocitose 00(0,0) 03(4,00 01(3,2) 00(0,0) 01(9,1) 00(0,00 06(3,5)
Leucopenia 00(0,0)0 01(1,3) 07(22,6) 01(16,6) 01(9,1) 00(0,0) 10(5,9)
Desvio para esquerda  1(2,4) 04(5,3) 02(6,4) 02(33,3) 00(0,0) 00(0,00 09(5,3)
VHS elevada 10(23,8) 17(22,7) 13(41,9) 03(50,0) 03(27,3) 01(25,0) 47(27,8)
PCR elevado 04(26,2) 10(13,3) 03(9,7) 03(50,0) 01(9,1) 00(0,00 21(12,4)
AST elevada 03(7,1) 04(6,3) 02(6,4) 02(33,3) 00(0,0) 00(0,0) 11(6,5)
ALT elevada 00(0,0) 00(0,00 03(9,7) 02(33,3) 00(0,00 00(0,00 05(2,3)

Creatinina elevada 00(0,0) 03(4,00 02(6,4) 00(0,00 00(0,00 00(0,00 05(2,3)
Ureia elevada 00(0,0) 04(53) 01(3,2) 01(16,6) 00(0,0) 00(0,0) 05(2,3)

As terapias medicamentosas mais utilizadas nos pacientes estudados foram
imunossupressoras, principalmente 0 metotrexato, seguido por corticosteroides e
antinflamatdrios ndo hormonais, como o naproxeno (n=28) e indometacina (n=08), destacando-
se que apenas 0s pacientes com diagnostico de AlJ (n=68) tiveram AINE na terapia
medicamentosa, febre reumatica (n=14) e um paciente de LESJ fez uso de AAS, em dose
antiagregante plaquetario. Somente pacientes com diagndstico de febre reumatica estavam
fazendo uso de antibidticos. Na tabela 5 é possivel verificar a terapia medicamentosa utilizada

de acordo com o diagnostico.

TABELA 5. Terapia medicamentosa de criangas e adolescentes com doenca reumatica
autoimune acompanhados no ambulatério de reumatologia pediatrica do C-HUPES (Salvador,
Bahia) conforme diagnostico dos pacientes, 2016.

FRe AlJ LESJ ESCJ  DMJ DMTC TOTAL
MEDICAMENTOS o) n@) n@®) n®%) n%)  n@)  n%)
Antibioticoprofilaxia 42(100,0) - - - - - 42(00,0)
AINES 14(333) 72(960) - : ; - 89(52,7)
Corticoides 11(262) 40(533) 29(935) 02(333) 11(100,0) -  93(55,0)

CONTINUA
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TABELA 5. [continuagéo]

FRe AlJd LESJ ESCJ DMJ DMTC TOTAL
n(%b6) n(%o) n(%b6) n(%bo) n(%b6) n(%bo) n(%o)

MEDICAMENTOS

Hidroxicloroquina - 03(4,0) 29(93,5) 03(50,00 01(9,1) 03(75,00 39(23.1)
Azatioprina - 02(2,7) 12(38,7) 03(50,0) 01(9,1) 03(75,0) 21(12,4)
Metotrexato - 67(89,9) 07(22,6) 04(66,7) 10(90,9) 03(75,0) 91(53,8)
Micofenolato Mofetil - 01(1,3) 0132 - - - 02(1,2)
Ciclofosfamida - - 06(19,4) 03(50,0) - - 09(5,3)
Sulfasalazina - 03(4,0) - - - - 03(1,8)
Etanercept - 14(18,7) - - - - 14(8,3)
Adalimumabe - 05(6,7) - - - - 05(2,9)
Influximabe - 04(5,3) - - - - 04(2,4)
Tocilizumabe - 06(8,0) - - - 01(25,0) 07(@4,1)
Injecdo intrarticular - 01(1,3) - - - - 01(0,6)
Imunoglobulina - 01(1,3) 0132 - 01(9,1) - 03(1,8)

Cento e treze pacientes (66,9%) possuiam alteracéo do tratamento em algum momento
do acompanhamento e a principal causa de alteracdo do tratamento foi por auséncia de resposta
satisfatoria (37,2%), seguida por melhora clinica (24,8%), efeitos colaterais (7,1%) e ma adeséo
terapéutica (5,3%). O motivo da alteracdo do tratamento ndo foi registrado em 25,6% dos
pacientes que tiveram alteracdo de tratamento. Dos pacientes selecionados, apenas pacientes

com diagndstico de AlJ e um paciente de DMTC fizeram tratamento com imunobiologicos.

V.2. Artrite idiopatica Juvenil

Dos 75 pacientes com diagndstico de AlJ, os trés tipos mais prevalentes foram:
oligoartite persistente (26,7%), poliartrite fator reumatoide negativo (22,7%) e artrite sistémica
(18,7%). A tabela 06 detalha os demais tipos e os relaciona com os tipos de AlJ segundo o

Sexo0.

TABELA 6. Tipo de Artrite Idiopatica Juvenil de criancas e adolescentes acompanhados no
ambulatorio de reumatologia pediatrica do C-HUPES (Salvador, Bahia) conforme sexo dos
pacientes, 2016.

SEXO
TIPODEAL MASCULINO n(%) FEMININO n(%) TOTAL
Sistémica 09(26,7) 05(13,5) 14(18,7)
Oligoarticular persistente 08(21,1) 12(32,4) 20(26,7)
Oligoarticular estendida 03(7,8) 03(8,1) 06(8,0)
Poliarticular FR negativo 09(26,7) 08(21,6) 17(22,7)
Poliarticular FR positivo 01(2,6) 06(16,2) 07(9,3)
Psoriasica 01(2,6) 01(2,7) 02(2,7)

Relacionada a entesite 07(18,4) 02(5,4) 09(12,0)
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O HLAB27 positivo foi detectado em dez pacientes: 2 com AlJ sistémica, 01 com AlJ
oligoarticular estendida e 07 com AlJ relacionada a entesite. O FAN reagente esteve presente
em 19 pacientes e o fator reumatoide em 10 pacientes. Quatro pacientes possuiam uveite cronica
e dois pacientes uveite aguda segundo resultados de avaliacdes oftalmologicas. Dos pacientes
com uveite, apenas 02 pacientes com uveite crénica apresentaram FAN reagente.

A articulagdo mais acometida no diagnostico foi o joelho (70,6%), seguida de tornozelo
(53,3%), punhos (33,3%) e cotovelos (28%); maos e articulacdes axiais estiveram presentes em
21,3% cada e as articulagbes menos acometidas foram coxofemoral (8%), quadril (6,7%) e
ombro (5,3%). Cerca de 26,7% dos pacientes com AlJ possuiam pelo menos uma articulacao
com sequela, sendo as articulagdes mais acometidas por les¢des sequelares: os joelhos (n=7),
cotovelos (n=6) e articulacOes axiais (n=5).

Na terapia medicamentosa atual, apenas 16 pacientes fizeram uso de corticoide, mas a
maioria fez uso de imunossupressor (73,3%), principalmente de metotrexato (68%), seguido de
sulfasalazina, ciclofosfamida e azatioprina. A maioria dos pacientes de AlJ (57,3%) fizeram
uso de imunobiologicos em algum momento da doenca, destes pacientes a maioria usou
etanercept (n=24), seguido de tocilizumabe (n=10), adalimumabe (n=5) e infliximabe (n=4).

A maioria dos pacientes com AlJ possuiam registros de terapia anterior, e a maioria do
motivo da alteracdo foi por melhora clinica (n=7), seguida por auséncia de resposta satisfatoria
(n=26), méa adesdo terapéutica (n=5) e efeitos colaterais (n=3) e 0 motivo ndo foi informado nos
demais pacientes. Quase todos ou pacientes com AlJ fizeram uso de AINE em algum momento
da doenca (n=68) e destes, 92% usam ou usaram metotrexato, mais da metade (53,3%) fizeram
uso de corticoide em algum momento da doenca e 13,3% fizeram uso de etanercept e tiveram
o tratamento alterado, sendo o etanercept o imunobiol6gico mais utilizado no tratamento de
pacientes com AlJ (32%). Apenas um paciente fez tratamento anterior com imunoglobulina e

01 realizou injecdo intrarticular.

V.3. Febre reumética

Dos 42 pacientes com FRe, a evidéncia de estreptococica recente mais presente foi a
alteracdo de ASLO (90,5%), apenas dois pacientes tiveram confirmac&o por cultura e dois por
teste rapido. Artrite (92,9%) e febre (61,9%) foram os critérios mais encontrados e 64,3%
pacientes apresentaram cardite (03 pancardite; 16 mitral; 05 mitral+aortico; 03 trictspide). Dos

demais critérios de Jones revisados (Quadro 3) PCR alterado foi verificado em 28,6%; eritema
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marginado em 14,3%; nddulos subcutaneos em 2,4%; e aumento do PR n&o foi registrado ou
encontrado em nenhum caso. Na Tabela 7 é possivel verificar a presenca dos critérios de Jones
modificados para populagdo de alto risco de acordo com sexo, destacando-se que todos
pacientes do sexo masculino apresentaram artrite e apenas uma paciente do sexo feminino

apresentou nodulos subcutaneos.

TABELA 7. Critérios de Jones modificados de acordo o sexo dos pacientes com diagnostico
de Febre Reumaética de criancas e adolescentes com doenca reumatica autoimune
acompanhados no ambulatério de reumatologia pediatrica do C-HUPES (Salvador, Bahia),
2016.

SEXO

CRITERIOS DE JONES MODIFICADO Masculino Feminino TOTAL

n(%) n(%) n(%0)
CRITERIOS MAIORES
Cardite 13(72,2) 14(58,3) 27(64,2)
Artrite 18(100,0) 21(87,5) 39(92,9)
Coreia 06(33,3) 07(29,2) 13(31,0)
No6dulos subcutaneos - 01(4,2) 01(2,4)
Eritema Marginado 01(5,5) 05(20,8) 06(14,3)
CRITERIOS MENORES
Febre 08(44,4) 18(75,0) 26(61,9)
Monoartralgia - - -
VHS > 30 mm ou PCR alterado 09(50,0) 06(25,0) 15(35,7)

Aumento de PR no ECG

Todos os pacientes estavam em uso atual de antibioticoprofilaxia de penicilina benzatina
a cada 21 dias e 0s pacientes que apresentavam coreia (13 pacientes) possuiam tratamento com
holoperidol atualmente ou anteriormente. Quase metade (47,6%) destes pacientes possuiram

tratamento anterior com AINES (n=14) e\ou corticoides (n=11) para controle dos sintomas.

V.4.LUpus eritematoso sistémico juvenil

A maioria dos pacientes com diagnéstico de LESJ apresentaram FAN reagente (93,6%).
Dos critérios clinicos, 16 apresentaram rash malar, 12 lesdes discoide, 13 fotossensibilidade,
21 pacientes apresentaram artrite. Dos critérios imunologicos, complemento baixo esteve
presente em 58% dos pacientes, positividade do AntiDNA em 38,7%, AntiSm em 35,5%,
antifosfolipidios em 19,4% e coombs direto em 6,5 %.

A maioria dos pacientes com diagndstico de LESJ fizeram tratamento com

hidroxicloroquina (83,9%) e uso de corticoide (67,7%). O imunossupressor mais utilizado por
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pacientes de LESJ foi a azatioprina (32,2%), seguido do metotrexato (16,1%). Nenhum paciente
com diagnostico de LESJ estava em uso de imunobioldgicos e 58,1 % ja fizeram tratamento
anterior, sendo auséncia de resposta satisfatoria (n=12) o principal motivo de alteracdo da
terapia. Cerda de um terco dos pacientes fizeram terapia anterior com corticoides e 9,7% com
hidroxicloroquina, indicando que quase totalidade dos pacientes com LESJ fez uso destes
medicamentos em algum momento da doenga e 16,1 % dos pacientes fizeram uso de

ciclofosfamida.

V.5. Dermatomiosite juvenil

Todos os pacientes com diagnostico de DMJ apresentaram fraqueza muscular e
alteracdo de enzimas musculares como critérios diagndsticos. N&o foi encontrado registros de
biopsia muscular e dos oito pacientes com registros de eletroneuromiografia, todos
apresentaram resultado compativel com miopatia. FAN reagente esteve presente em 50% dos
pacientes. A maioria dos pacientes apresentaram lesdes cutaneas caracteristicas da DMJ
(81,8%), papulas de Gottron (54,5%) e heliotropo (63,6%) e 45,4% dos pacientes apresentaram
sinal de Gottron.

Todos pacientes fizeram uso de corticoide no inicio ou em momento mais recente da
doenca e metotrexato e a maioria (72,7%) usou hidroxicloroquina. Mais da metade dos
pacientes (n=6) sofreram alteracdo de terapia medicamentosa: 03 por auséncia de resposta
satisfatoria, 01 por efeitos colaterais; 01 por ma adesdo terapéutica; e 01 por melhora clinica.
Os medicamentos de terapia anterior foram corticoide (n=5), hidroxicloroquina (n=2),

metotrexato (n=1), azatioprina (n=1), imunoglobulina (n=1).

V.6. Esclerodermia juvenil

Dos 6 pacientes acompanhados por esclerodermia juvenil, 50% apresentavam a forma
sistémica da doenca; 02 pacientes localizada linear de cabeca; e 01 localizada linear de tronco
e membros. Foi encontrado FAN reagente em 66,7% dos pacientes; FR e anti-centromero em
apenas um paciente cada. AntiScl70 esteve presente em 50% dos pacientes, dois pacientes com
a forma sistémica e um paciente com a forma localizada linear de tronco e membros. Os trés
pacientes da forma sistémica da doenga possuiam érgdos internos comprometidos: dois

pacientes com trato gastrointestinal e pulmé&o; e um paciente com pulmao.
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Apenas a paciente de ESJ localizada de tronco e membros fazia terapia atual com
corticoide oral associado ao Metotrexato, os pacientes de ESCJ localizada de face faziam uso
somente de Metotrexato e os pacientes de ESCJ Sistémica (n=3) faziam uso de azatioprina.
Todos os pacientes com o diagnostico da forma sistémica sofreram alteracdo de tratamento por
auséncia de reposta satisfatoria ao corticoide associado ao metotrexato e estes pacientes também

fizeram pulsoterapia anterior com ciclofosfamida.

V.7.Doengas mistas do tecido conjuntivo

Todos os pacientes acompanhados por DMTC apresentaram edema em maos e miosite
como sintoma e suspeita diagnostica inicial de LESJ. 75% dos pacientes apresentaram anti-
RNP positivos, mas em um prontuério esse exame ndo foi localizado. Trés pacientes possuiam
FAN reagente e Raynaud, e 50% dos pacientes apresentaram sinovite e artrite. Apenas um
paciente apresentou acroesclerose e suspeita diagndstica inicial de DMJ.

O tratamento medicamentoso para todos os pacientes com diagndstico de DMTC foi
corticoide associado a hidroxicloroquina, dois pacientes ainda usavam azatioprina como
imunossupressor e 01 paciente usava metotrexato. Apenas um paciente ndo fazia uso de
imunossupressor na terapia mais recente, mas usava um imunobiolégico, o tocilizumabe. Foi
observado que 75% dos pacientes que utilizaram terapia anterior, 02 por auséncia de resposta
satisfatdria e 01 por efeitos colaterais. Fizeram parte do tratamento anterior destes pacientes a

azatioprina e 0 metotrexato.
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VI. DISCUSSAO

Os servicos de reumatologia pediatrica acompanham criangas e adolescentes com varias
doencas e prognosticos diversos, particularmente, artrite idiopatica juvenil (AlJ), lGpus
eritematoso sistémico juvenil (LESJ), dermatomiosite juvenil (DMJ), febre reumatica,
esclerodermia juvenil, doenca mista do tecido conjuntivo e vasculites. No servico de
reumatologia pediatrica deste estudo, pouco menos da metade dos pacientes (32%) foram
inseridos neste estudo, 17,5% dos pacientes ndo puderam ser avaliados quanto a inclusao ou
exclusdo por limitagdes institucionais como a falta de acesso ao prontuério e 50,4% dos
pacientes foram excluidos por falta de confirmacdo diagndstica em tempo habil para insercao
dos dados ou por diagnostico confirmado de outras doencas.

A maior limitagdo do estudo, foi a falta de acesso aos prontudrios mesmo apoés
insisténcia e reagendamentos. Por tratar-se de um estudo retrospectivo, ficou restrito as
informagBes contidas nos prontuarios e muitas vezes houve falta de informacGes ou
preenchimento incompleto e\ou inadequado quando comparado ao esperado de uma anamnese
padrdo. Destaca-se também que possivelmente devido uma dificuldade de acesso a realizacao
de exames laboratorias através do SUS, principalmente para pacientes que residem longe dos
centros urbanos, estes dados frequentemente ndo estavam atualizados.

Segundo Alarcén et al, até 50% dos pacientes com doencga reumaticas autoimunes
aparentes nao podem ser prontamente diagnosticados com um distirbio especifico nos
primeiros 12 meses de seguimento.®® A prevaléncia das doencas pode ter sido comprometida
pela falta de acesso a totalidade da amostra, mas dos pacientes inseridos houve uma prevaléncia
de AlJ, seguida por FRe e LESJ. Em um estudo canadense*® que calculou estimativas de
prevaléncia de doencas reumaticas autoimunes na populacdo canadense menor de 18 anos
foram incluidas apenas LESJ, DMJ e DMTC das doencas estudadas, encontrando-se uma
proporc¢do de 33% para LESJ e 20% para DMJ. Neste estudo a doenca reumatica com maior
prevaléncia foi a AlJ (44,4%), seguida de FRe com 24,9%, LESJ foi 18,3% e DMJ 6,5%. As
doencas menos prevalentes foram Esclerodermia Juvenil (3,5%) e DMTC (2,4%).

Segundo diversos estudos*, as doengas reumaticas autoimunes acometem cerca de duas
vezes mais o0 sexo feminino, mas essa disparidade entres os sexos sé foi verificada nos casos de
LESJ, esclerodermia e DMJ. No Brasil, ha uma pluralidade de ragas e a caracterizacéo da etnia
é feita basicamente por auto declaracdo, ndo sendo viavel a comparacao com estudos europeus

ou norte-americanos quanto a prevaléncia das doengas reumaticas autoimunes de acordo a raga
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e também nao foram encontrados estudos brasileiros recentes que fizesse esta relagdo, neste
estudo a maioria dos pacientes em todas doencas, exceto esclerodermia, eram da etnia parda.

Apesar do diagnostico da maioria das doencas reumaticas em criangas ser baseado na
histdria clinica e exame fisico, as investigacdes laboratoriais também desempenham um papel
importante na avaliacdo e cuidados de criancas com uma doencga reumatoldgica suspeita ou
confirmada. Os testes laboratoriais sdo Uteis como instrumentos de triagem para evidenciar
atividade inflamatoria, auxiliar no diagndstico, avaliar a atividade da doenca, medir a resposta
ao tratamento e compreender melhor a patogénese da doenca?.

A avaliacao inicial de laboratorio de rotina deve consistir minimamente de hemograma
completo e a determinacio de indicadores de fase inflamatoria aguda tais como PCR e VHS.*2
No inicio do acompanhamento observou-se hemoglobina baixa em 44,4% e, destes, 94,7% dos
pacientes possuiam hematocrito baixo. Leucocitose com neutrofilia foi registrada em 16,6%,
enquanto que 7,1% apresentaram leucopenia e 4,7% dos pacientes plaquetopenia; VHS esteve
elevado na maioria dos pacientes (59,2%) e PCR em 30,2%. Em termos gerais, foi observada
uma melhora desses indices nas consultas mais recentes do acompanhamento.

Um dos testes laboratoriais mais realizados em Reumatologia é o FAN relacionado a
auto-anticorpos dirigidos contra antigenos nucleares, nucleolares ou perinucleares e sdo
sugestivos de autoimunidade quando estdo persistentemente presentes em titulos altos,
juntamente com as caracteristicas clinicas da doenca. O teste positivo de FAN est4 associado a
vérias doengas reumaticas inflamatdrias e foi incluido nos critérios de classificagdo para LESJ
e doenca mista do tecido conjuntivo.** Em uma revisao retrospectiva, Perilloux e colaboradores
mostraram que, de 245 criancas com teste de FAN positivo, apenas 55% tinham doencas
autoimunes especificas, sendo as mais comuns AlJ (37%) seguidas de LES (30%)**. Excluindo-
se 0s pacientes de FRe em que essa informacdo nao foi colhida, o FAN reagente esteve presente
em 47,2%(n=60), destes a maioria tinham diagndstico de LESJ (48,3%); 31,7% AlJ; 6,7%
ESCJ; 8,3% DMJ, sendo a maioria do sexo feminino (n=39).

Os dados publicados sobre a epidemiologia da AlJ sdo muito dispares®® 46 47:48, 49,5051
sendo dificil comparar a epidemiologia da AlJ entre os estudos, pois ha diferencas significativas
na metodologia do estudo, incluindo técnicas paciente/caso de deteccéo, localizacdo geografica
dos pacientes, e tempo dos estudos. Este estudo encontrou caracteristicas semelhantes as taxas
relatadas de uma coorte de longo prazo (53 anos) de Olmsted, Minnesota® uma prevaléncia
maior do sexo feminino e do tipo oligoartrite persistente. Houve uma diferenca entre as
articulagGes mais acometidas no diagnéstico que em Olmsted foram joelho e cotovelos e neste
estudo foram joelhos, tornozelos e punho. Enquanto a média de idade ao diagnostico deste
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estudo foi de 9,2 £4,5 anos, em Olmsted a idade ao diagnostico média foi de 8,2 = 5,3 anos,
naquele estudo o segundo tipo mais prevalente foi oligoartrite estendida e neste estudo foi
poliarticular fator reumatoide negativo.

Em AlJ é importante destacar a relacdo do gene de classe | HLA-B27 que esteve
presente em cerca de 90 a 95% dos pacientes com diagnostico de espondilite anquilosante e
apenas em 7-8% da populacdo geral, podendo estar presente em outras formas de
espondiloartropatias, incluindo artrite reativa, artrite psoridsica, doenca inflamatéria do
intestino, e uveite anterior aguda isolado®?. Neste estudo, 0 HLAB27 foi detectado em apenas
13,3% dos pacientes com AlJ, sendo que 70% destes pacientes correspondiam a 77,8% dos
pacientes com o tipo AlJ relacionada a entesite, 20% tinham diagndéstico de AlJ sistémica, 10%
com AlJ oligoarticular estendida.

Artrite Idiopatica Juvenil também demostrou uma caracteristica peculiar do tratamento,
apenas pacientes de AlJ e um paciente de DMTC com caracteristicas clinicas de AlJ deste
estudo faziam uso de imunobioldgicos. Dados da literatura>>4°>% confirmam a tolerabilidade
aceitavel a longo prazo do etanercept, imunobiolégico mais utilizado. Entretanto, a maioria dos
pacientes de AlJ fazia uso de imunossupressor (73,3%), principalmente de metotrexato (68%).
Desta forma, apesar dos avangos com imunobioldgicos e inibidores de fator de necrose tumoral,
0 metotrexato continua a ser a terapia de modificacdo da doenca de primeira linha para a maioria
das criangas com AIlJ devido a sua eficacia e seguranca comprovadas, associadas a
acessibilidade e baixo custo®’.

No LESJ, além de serem considerados critérios diagndsticos, a determinacéo dos niveis
de complemento (C3 e / ou C4) é util no acompanhamento e na glomerulonefrite
membranoproliferativa. Enquanto os anticorpos antinucleares, antigeno anti-Sm e anticorpos
anti-DNA de dupla fita sdo importantes no diagndstico de LES e marcadores prognosticos Uteis
e facilitam o acompanhamento clinico e de tratamento. Nesse estudo, 0s pacientes de LESJ
apresentaram como critérios imunoldgicos: complemento baixo (58%), Anti-DNA (38,7%) e
anti-Sm (35,5%), antifosfolipidios (19,4%) e coombs direto (6,5 %).

Num estudo realizado com criangas vietnamitas®® a idade média foi de 12,1 anos, com
prevaléncia do sexo feminino de 4:1 e os critérios mais presentes foram anti-DNA, nefrite,
hematoldgico, FAN e artrite nesta ordem, num estudo do Reino Unido® a idade média foi de
12,6 anos, com proporgdo de 5,6:1 do sexo feminino, neste estudo houve prevaléncia de
manifestacdes hematoldgicas, seguida de musculoesquelética e renais e 93% dos pacientes

faziam uso de corticoides. Neste trabalho a idade média foi de 12,1+4,5 anos e a proporcao do
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sexo feminino foi de 4, 2:1, mas as manifestacdes clinicas mais prevalentes foram artrite, rash
malar e fotossensibilidade.

Foi verificado um maior uso de hidroxicloroquina em pacientes de LESJ, quando
comparada a outras doencas reumaticas, enquanto 83,9% dos pacientes de LESJ faziam uso
deste medicamento, nas outras doencas a classe farmacéutica mais utilizada foi
imunossupressor, principalmente o metotrexato e os corticoides. Segundo orientacfes da
Sociedade Brasileira de Reumatologia, 0 uso de antimalarico como a hidroxicloroquina esta
indicado tanto para as formas mais leves quanto nas mais graves e deve ser mantido mesmo que
a doenca esteja sob controle (remissdo), pois auxiliam na manutenc¢éo do controle do LESJ.

Sobre FRe, de acordo a literatura, ja é estabelecido universalmente que as manifestacdes
mais comuns no diagnostico sdo cardite (50% -70%) e artrite (35% -66%), seguidos em
frequéncia por coreia (10% -30%), o qual tem sido demonstrado ter uma predominancia do sexo
feminino, e, em seguida, nédulos subcutaneos (0% -10%) e eritema marginado (< 6%), que
permanecem manifestagdes muito menos comuns, mas altamente especificas de FRe® 6162,

No caso dos pacientes com Febre Reumatica do servico estudado, artrite (92,9%) e
cardite (64,3%) também foram os critérios mais encontrados, mas destaca-se a prevaléncia alta
de febre (61,9%); PCR alterado foi verificado em 28,6%. Comparados aos dados universais,
eritema marginado (14,3%) foi mais encontrado que nddulos subcutaneos (2,4%). A antibidtico
profilaxia com penicilina benzatina a cada 21 dias em pacientes com FRe ja é bastante
estabelecida e ndo hé discordancias quanto a isso; por outro lado, a duracéo da profilaxia vai
depender da idade do paciente, do intervalo do Gltimo surto, da presenca de cardite no surto
inicial, do namero de recidivas, da condi¢do social e da gravidade da cardiopatia reumatica
residual.

Sabe-se que a DMJ tem uma distribuicdo de idade bimodal: um pico ocorre entre 5-14
anos de idade e um segundo maior pico ocorre entre 45-64 anos de idade. Neste trabalho, a
idade de inicio da doenga foi semelhante a outras séries da DM juvenil com idade média ao
diagndstico de 8,3 £3,0 anos. Também em DMJ, ha predominancia do sexo feminino numa
propor¢do de 2: 1 e nosso estudo também mostrou essa predominancia do sexo feminino.
Pachman et al®®, em um estudo com 166 pacientes descobriram que a erupgdo cutinea € a
primeira manifestacdo observada em 65%, em nosso estudo, a maioria dos pacientes com DMJ
mostrou erup¢des cuténeas e fraqueza muscular proximal.

Num estudo de coorte realizado na Irlanda (n=39)% entre 2011 e 2013, a idade média
de inicio foi de 9,42 £ 3,85 anos. No momento da apresentacdo, a fraqueza muscular ocorreu
em 100%; erupcdo heliotrépica em 51,2%; papulas de Gottron em 46,1%, calcinose em 12,8%
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e 87,1% tiveram pelo menos um resultado anormal de enzima muscular. A biopsia muscular foi
realizada em 15,3% e foi anormal em todos. Todos 0s pacientes receberam corticosteroides.
Esses dados foram muitos semelhantes aos presentes neste estudo, mesmo o niumero de casos
deste trabalho tendo sido muito inferior.

Quanto a terapia medicamentosa da DMJ, o metotrexato também foi avaliado quanto a
sua eficacia nas miopatias inflamatorias, numa analise retrospectiva de 113 casos®®
consecutivos demonstrou que 0 metotrexato pode ser superior ao uso de azatioprina ou
corticoides em pacientes sem resposta clinica completa ap6s tratamento inicial com prednisona.
Neste estudo além de todos pacientes com DMJ usarem corticoide na fase inicial da doenca,
em dez foi feita associacdo com metotrexato e em um com azatioprina.

A esclerodermia na infancia é tida como uma doenga pediatrica muito rara e é
basicamente dividida em dois grupos distintos: a esclerodermia localizada e a esclerodermia
sistémica, sendo o tipo sistémico tido como ainda mais raro®. Nos nossos casos de
esclerodermia, metade dos pacientes eram do grupo ESCJ sistémica, isso pode ser justificado
devido ao subtipo localizado muitas vezes serem diagnosticados e acompanhados na
especialidade de dermatologia, por se tratar de uma doenca restrita a pele.

No estudo de Zulian et al ®’foi verificada uma prevaléncia do sexo feminino em torno
de 2,7:1 em ESJ, os anticorpos anti-Scl-70 foram positivos em 64% dos casos, e em 2
casos,houve coexisténcia com centromero. No presente estudo a prevaléncia do sexo feminino
foi maior (5:1) e a presenca anti-Scl-70 nos pacientes com ESCJ sistémica foi semelhante
(66,7%). Os sistemas de orgdos mais afetados foram pulméo e gastrointestinal em ambos, o
envolvimento renal é raro geralmente associado com a sobrevivéncia pior, mas, dada a atual
raridade da crise renal, o envolvimento cardiopulmonar é agora responsavel por grande parte
da mortalidade em pacientes com ESCJ sistémica®® 6°7°,

Segundo referéncias’™">"3, o tratamento apropriado da esclerodermia tanto localizada
guanto sistémica em criangas permanece controverso. Na auséncia de estudos definitivos, nem
todos os especialistas concordam com tratamentos apropriados. Para criangas com morfeia leve,
0 tratamento topico com creme ou pomada de calcipotrieno durante a fase ativa é
frequentemente suficiente. A esclerodermia linear geralmente responde bem ao metotrexato que
também pode ser utilizada para casos de morfeia generalizada ou que estejam provocando
problemas para a crianca. Nos casos de esclerodermia deste estudo, apenas a paciente de ESJ
Localizada de Tronco e Membros fazia terapia atual com corticoide oral associado ao
Metotrexato, os pacientes de ESCJ Localizada de Face faziam uso somente de Metotrexato e
0s pacientes de ESCJ Sistémica (n=3) faziam uso de azatioprina.



33

Muitos estudos de DMTC ndo sdo realizados devido a limitagbes e razdes inter-
relacionadas como a aparente raridade da doenca e a falta de consenso quanto a critérios
reconhecidos internacionalmente para a classificagdo de doencas, o0 que reduz a possibilidade
de estudos comparativos, dificultando uma anélise comparativa com este estudo’. Uma
caracteristica importante encontrada neste estudo foi que todos os pacientes acompanhados por
DMTC apresentaram edema em maos e miosite como sintoma. A maioria dos pacientes(75%)
apresentaram positividade para anti-RNP ( anticorpo caracteristico da DMTC) e FAN. Os
pacientes com componente lupico faziam uso de Azatioprina, enquanto o paciente com
componente de AlJ fazia uso de tocilizumabe. Cabrera et al” relatou casos em que o uso de
inibidores de IL-6 como o tocilizumabe s6 apresentou efeito benéfico na inflamacéo articular e

ndo na autoimunidade.
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VII. CONCLUSOES

1- A maioria dos pacientes acompanhados no Ambulatério de Reumatologia Pediatrica
credenciado ao SUS em Salvador-BA com diagnostico de doenga reumatica autoimune
possuem diagnostico de artrite idiopatica juvenil, seguida de febre reumatica e Lupus
eritematoso sistémico, sao do sexo feminino, etnia parda, ndo sdo procedentes de Salvador-BA,
e chegam ao servigo de Reumatologia Pediatrica sem diagnaostico prévio.

2- No inicio do acompanhamento as alteracdes laboratoriais mais presentes foram a baixa
hemoglobina, leucocitose e VHS aumentados. Os medicamentos mais utilizados no tratamento
dos pacientes com doencas reumaticas autoimunes foram imunossupressores, principalmente o
metotrexato, seguido por corticosteroides e antinflamatérios ndo hormonais.

3- Os trés principais tipos de Artrite idiopatica Juvenil foram oligoarticular persistente,
poliarticular fator reumatoide negativo e sistémica. O antigeno HLAB27, fortemente associado
ao desenvolvimento das espondiloartrites foi verificado em dez pacientes. A maioria dos
pacientes foram tratados com metotrexato, AINES e corticoides, mas 38,7% foram tratados
com imunobiologicos.

4- Houve uma alta prevaléncia de FAN reagente e sexo feminino em pacientes com LUpus
Eritematoso Sistémico e dos critérios imunoldgicos a maioria apresentou complemento baixo e
anti-DNA positivos. O principal tratamento dos pacientes com LESJ foi com hidroxicloroquina
e corticoide, diferente de AlJ, o imunossupressor mais utilizado foi a Azatioprina.

5- A maioria dos pacientes de febre reumatica tiveram artrite, cardite e febre como critérios
diagndstico e a evidéncia estreptocdcica recente mais presente foi a alteracdo de ASLO. Todos
0s pacientes de FRe foram tratados com antibioticoprofilaxia de penicilina benzatina.

6-Todos os pacientes com diagndstico de DMJ apresentaram fraqueza muscular e alteracdo de
enzimas musculares como critérios diagndésticos e faziam uso de corticoides. Destes apenas um
paciente ndo utilizava o corticoide associado ao metotrexato.

7- Metade dos pacientes com esclerodermia juvenil apresentaram a forma sistémica da doenga
e anti-Scl-70 positivos. Todos o0s pacientes com esclerodermia sistémica possuiam
comprometimento de 6rgdo internos e tinham feito pulsoterapia com ciclofosfamida

8- Todos os pacientes acompanhados por DMTC apresentaram edema em maos e miosite como
sintoma e a maioria AntiRNP positivos. Todos os pacientes com DMTC usavam corticoide e

hidroxicloroquina como terapia medicamentosa.
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Vill. SUMMARY

Introducion: Most of autoimmune rheumatic diseases present a chronic evolution, marked by
periods of remission and exacerbation of clinical manifestations. A striking feature is the
exposure of patients to medications with a high impact on quality of life. In Bahia, studies of
the prevalence of autoimmune rheumatic diseases are scarce, making it necessary to have an
overview of the profile of these diseases in the State. Objectives: Describe the demographic,
clinical, laboratory and therapeutic characteristics of children and adolescents with autoimmune
rheumatic diseases in a referral outpatient clinic of SUS in Pediatric Rheumatology of Salvador-
Bahia. Methodology: This is a retrospective cross-sectional study with a convenience sample
of children and adolescents from this clinic between December 2009 and December 2016 at the
Pediatric Rheumatology outpatient clinic, including diagnoses of juvenile idiopathic arthritis,
Juvenile systemic lupus erythematosus, rheumatic fever, juvenile dermatomyositis, juvenile
scleroderma and mixed connective tissue diseases. The data were obtained secondary, through
a review of medical records. Results: In a total of 169 patients with a confirmed diagnosis of
autoimmune rheumatic disease, 75 were diagnosed with juvenile idiopathic arthritis, 31 with
juvenile systemic lupus erythematosus, 42 with rheumatic fever, 11 with juvenile
dermatomyositis, 06 with juvenile scleroderma, and 04 with mixed connective tissue diseases.
The majority of the patients were female (59.2%), and brown patients (58.4%) and 71% of these
patients were not from Salvador. Low hemoglobin, low hematocrit and high HSV were the
main laboratory abnormalities observed. The most used drug therapy were
immunosuppressants, mainly methotrexate, followed by corticosteroids and non-hormonal
aintinflamatorios Discussion: The pediatric rheumatology services accompany children and
adolescents with various diseases and diverse prognoses. In the pediatric rheumatology
department of this study, less than half of the patients (32%) were included in the study because
of institutional limitations such as lack of access to medical records, lack of diagnostic
confirmation in a timely manner for insertion of the data, or confirmed diagnosis of other
Diseases. Conclusion: The majority of the patients attending the Pediatric Rheumatology
Outpatient Clinic accredited to the SUS in Salvador-BA with a diagnosis of autoimmune
rheumatic disease are diagnosed as having juvenile idiopathic arthritis, are female, have a
brown color, and were treated with immunosuppressants.

Keywords: Rheumatic Diseases; Child; Teenager
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1. NGmero do Prontuario: .o wee s sevssse v
2. Diagnostico: 1.FR( ) ZA0( ) 3.LES| ) 4, Esclerodermia| ) 5.DMPM | ) 6.0MTC ( ) 7. Superpaosicio| )

3, Género: 1, Masculino [ ) 2 Feminina{ ) 4, Cor; 1, Branco [ ) 2. Pardo( )3, MNegro | ) 888 Ignorado( )

5. Procedente de Salvador: 1.5im () 2.Nio( ) 888 gnorado( )

6. Idade na primeira consula,. .o Meses 7. |dade na ultima consuka:........... meses

8 Idade no diagnostico. ... meses 9, Duracdo da doenca:.........Mmeses

10.Tempo de acompanhamentor. ...........meses 11. Dlagnostico Prévio: 1.5im{ ) 2. Mdo( ) 888 Ignorado( )

Quebca Principal da primeira consulta:

DIAGNOSTICO DAFR

Critérios Maiores: 12, Cardite; 1. 5im({ ) 2 Mdo( ) 999 Mioseaplica )
13. Cardite (tipo): 1. Pancardite ( ) 2. Mitral{ ) 3. Adrtico ( ) 4. Mitral+adrtico | ) 5 Tricuspide( ) 999. Nio se aplical )
14, Artrite: LSim( ) 2. Ndo( | 999, Ndoseaplical ) 15, Coréia: 1.5im( ) 2 WNdo[ ) 999 Nioseaplica( )
16. Modulos SC: 1.5im | | 2. Mio| ) 595 Nioseaplica( ) 17, Ertema: 1.5m({ ) 2. Nio( ) 599 Niose aplica( )
Critérios Menores: 18. Febre: 1.5im () 2MNio( ) 888 lgnorado | ) 19. VHS =60 mm: 1.5im () 2.MNdo( ) 888. lgnorado | )
20PCR=3: 1. 5im() 2.Mdo| ) 888 |gnorado () 21, Aumento de PRno ECG: 1,5im () 2.N&o( ) 888, Ignorado ()
22, Evidéncias de Estreptococcia Recente: 1. Cultura ( ) 2. Teste raplido | J 2 ASLO[ ) 4 QUEFO.cvvinivinnnns 888, lgnorado | )

DIAGNOSTICO DA AL

23, Forma: 15istémica ( ) 2. Poliarticular FR-( ) 3. Poliarticular FR+( )4, Oligoarticular persisterte [ ) 5 Oligoarticular
extendida [ ) 6 Artrite psoriasica [ ) 7. Artrite relacionada 4 entestte | ) & Artrite indiferenciada ([ ) 9. 0utros | oo
24. Numero de articulactes no diagnostico: ... 25.Articulactes acometidas no diagnostico: 1. Tornozelos | ) 2. Joelhos ()
3, Coxofermaral ()4, Punhos () 5.Cotovelos () 6 Mios () 7. Pés () 8 ATM () 9. Axial] )10, Quadril() 11.0mbra{ |} 12, Outras:
26. Numero de articulagBes ativas: ... 27. Articulagdes ativas: 1. Tornozelos | ) 2. Joelhos (] 2. Coxofemoral ()
4, Punhos () 5 Cotovelos () 6 M3os () 7. Pés( ) 8 ATM [ )9, Axiall ) 10, Quadril] ) 11.0mbro| ) 12, Outras:

28. Namero de articulacbes com sequelas: ... 29.. Local das sequelas articulares: 1, Tornozelos | ) 2. Joelhos () 3,
Coxofemaoral { ) 4. Punhos | ) 5.Cotovelos( ) 6. Maas [ 7.Pés | ) 8 ATM| | 8. Axiall ) 11.0mbro( ] 12. Dutras:

30. Uveite: LAnterior Crénica { ) ZAguda( ) 3. Ndo [ ) 888 Ignorado () 999, Ndose aplica [ )

3L HLAB27 (artrite + entesite): 1. Sim ) 2. Ndo | | 888 |gnorado | )

32. FAN 1.5im() ZNGo() BBBIZROraod| ) PAOTED .. i i o seriess onessesssin cisses sessos st essies sesess sssons

33.FRLSIm{ ) 2 Ndo( ) 999 Ndoseaplica( ) 888 Ignorado | )

DIAGNOSTICO DO LES

34 FAN L.Sim | ) 2. WNao( | 888, 1gnorado ([ JPadrdor o i i i s s s s

Critérios para o diagndstico (ACR): 35. Eritema malar; 1. 5im({ ) 2. Ndo[ ) 36. Lesdodiscoide:  1.5im{ )2 Ndo( )

37, Fotossensibilidade: 1. 5im { ) 2. Mo { ) 38. Ulceras orals/nasais: 1. Sim{ 2. Nio( )39. Artrite: 1. 5im | ) 2. Néo | )

40. Pleurite:. Sim () 2. Ndo( J41.Pericardite: 1. Sim( ) 2. Niol | 42. Proteindria persistente (> 0,5 g/dia ou 3+):1. Sim { ) 2. Ndo ( )
43, Cilindriria : 1. 5im ( )2, Nao( ) 44.Convulsdo: 1,5im ( )2, Nao( )45, Psicose: LSim ()2 Nao( )46, Anemia hemolitica: 1.
Sim({ )2 Nio( ) 47 Leucopeni (menor que 4,000/mm2 em duas ou mals ocasides): 1. Sim () 2. Nio| | 48. Linfopenia
(menor gue 1.500/mm3 em duas ou mais ocasides): 1. Sim | ) 2. Ndo [ ) 49.Plaguetopenia (menor que 100.000/mm3 na auséncia
de cutracausa): 1.5im () 2. Ndo| |

Critérios Imunoldgicos: 50, Anti-DNA 1. Sim{ | 2. Ndol ) 595. Nio se aplica { ) 888. lgnorado( ) 51 Anti-Sm: 1. Sim( | 2. Nio |
999, Ndose aplica| ) B88. lgnorado| ) 52. Anticorpos antifosfolipides: 1. Sim{ | 2. Ndol) 999 Niose aplica() B88B. lgnoradol )
53. C3 baixo, C4 baixo ou CH50 baikol. Sim{ ) 2. Ndo[ ) 9%5. Ndo se aplica( ) 888. lgnorado( ) 54.Teste de Coombs direto
positivo 1. 5im( ) 2. N&o[ ) 939, Nioseaplical ) 888. lgnorado| )
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55, Sistémica 1. 5im { ) 2. Ndo{ ) 3. Ndo se aplica { ) 56. Localizada 1. Morfeia cincunscrita () 2. Linear em tronco/membros { )
3. Unearcabeca( ) 4 Morfeia generalizada (| ) 5. Morfeia pansesclerdtica [ | 6. Morfela mista ( ) 888, lgnorado | )
57.FAN 1.Sim{ | 2 Ndo( ) 999 Nioseaplica( ) 888 1gnorado [ ) PAAIEO: .. s s s sessss s s s s
58.FRLSIm{ | 2. Ndo[ ) 9%9Nioseaplca( ) 888 Ignorado [ )

59, Anticentromero 1.5im| ) 2.Ndo{ ) 999.Nioseaplica( | 888 Ignorado ( )

B0, Anti-S¢/70 1.5im( ) 2. Ndo| ) 999.MNdoseaplical | 888 Ignorado ( )

61, Envolvimento de Grgdos internos 1, Sim ) 2.Ndo{ ) 999 Ndoseaplica( | 888, Ignorado ( )

CLUAIS [OFEAOS BIVIIVITOE]T ©oovvvosverroe ooss sosss ssssss sosssessssese ssssse sssses essse sissse essees etes 88808 8488808 8008 8008 00 S80S FEEEE S8R S80S RS € 0000 10000

DIAGNOSTICO DA DMPM

B2 FAN 1.Sim( ) 2. Nio [ ) 999. Ndoseaplica | ) BBE. IEROrad | | Padr0r ... oo e oesssesss ssiens sensess sessss sssenns
Critérios diagndsticos: 63.Fraqueza muscular proximal das cinturas pélvica e escapular 1,5im () 2. Ndo( ) 888 Ignorado ( )

64.Evidéncias de miosite & bidpsia muscular: 1.5im { ] 2. Nio 888, lgnorado | )

B5.Elevacdo de enzimas musculares séricas: CPK, aldolase, desidrogenase latica (DHL), TGO). 1, 5im | | 2. Ndo | ) 888, lgnorado | )
66, Eletromiografia compativel com miopatia: 1.5im | ) 2. Mdol ) 999 Nioseaplica [ ) 888, lgnorado | )

67 Lesdes cutdneas caracter(sticas de dermatomiosite (ver guadro clinico para detalhes) 1.5im () 2. Ndo( | 888 |gnorado [ )
68, Heliotropo; 1.5im [ ) 2. MNdo( ) 888, Ignorado [ )

69. Papulas de Gottron; 1.5im [ ] 2. Ndo( | 888 Ignorado [ ]

70. Sinal de Gottronl. Sim ( ) 2. Ndo( ) 888.lgnorado | )

DIAGNOSTICO DA DMTC

71 AntiRNP 1.5im{ ) 2.Ndo| ) 999, Ndose aplica | ) 888, lgnorado ( )

T2 FAN LSim( ) 2 Nao | | 995 Ndoseaplica [ ) BBE Ignorado [ ] PAAMEO: s s sssssssssss s s sessssssses s
Criterios Clinicos: 73, Edema de mos L.5im () 2. Nio () 989, Ndose aplica ( ) 888 lgnorado { )

74, Sinovite 1,5im () 2. Ndo{ ) 999, Nio se aplica ) 888 Ignorado ( )

75, Miosite 1.5im( ) 2. Ndo [ ) 999, Ndoseaplica [ ) 888, Ignorado [ )

76, Fenbmeno de Raynaud 1. Sim( ) 2. Ndo( ) 999 Niose aplica ( ) 888, lgnorado ()

77, Acroesclerose 1, S5im () 2 No( ) 999, Nio se aplica ([ ) 888 Ignorado ( )

7B.LES1.SIm{ ) 2.Ndo( ) 955 Ndoseaplica( ) 79.AL.Sim{ ) 2. Ndo[ ] 599 Ndoseaplica { )

BO.DMPM L.5im [ ) 2 Ndo( ) 999.Ndoseaplica ( ) 81, Esclerodermia 1.5im{ ) 2 Nio( ) 999. Nioseaplica [ )

TRATAMENTO

Medicamentos em uso:

B2, AINH: 1. AAS([ ) 2 Maproxeno| ) 3.lbuprofeno | ) 4. Indometacing ( ) 5.Cetoprofeno( )6, Nimesulida( | 7. Mdo( )
83. 1 Prednisona ( ) 2. Predinisclona | ) 3, Mio { ) B4, Hidroxicloroguina 1.Sim () 2.Ndo( )

85. Imunossupressores 1, Azatioprina () 2. Ciclosporina ( ) 3.Micofenalato mefotil( ) 4. Ciclofosfamidal ) 5. Metotrexato( ) 6.
Outrol JAUAT v s s 999, Nio[ ) 86, Imunoglobuling: 1.5im [ ) 2. Ndo( )

7. Imunobiclogicos: 1Etanercept [ ) 2 Inflidmabe () 3. Adalimumabe | ) 4. Toclizumabe () 5 Outro { ]
QUAIT st e s s 999, Nio( | B88. Antibidtico: 1.5im ( ) 2.MNdo | |

89. InjecBes Intra-articulares de hexacetonido, biokgicos, triancinolona: 1. Sim () 2. Ndo( |

90. Tratamento Anterior: 1.5im( | 2 Nio| |
91. Motivo: 1. Auséncla de resposta satisfatdria () 2. Efeitos colaterais () 3. Md adesdio terapéutica( ) 4.Pulsoterapia | )
5.Melhora clinical ) BOULFD [ JAUAIT v s sesiss e s s sssen s 999, Niose aplica [ |
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Medicamentos anteriores

92, AINH: 1. AAS{ ) 2 Naproxeno( ) 3. lbuprofeno( ) 4. Indometacing [ | 5.Cetoprofeno{ )6, Nimesulida( ) 7.Ndo{ |
93,1, Prednisona | )2, Predinisolona ( ) 3.Ndo( | 94, Hidroxicloroguina 1. 5im{ ) 2. Nio( )

95, Imunossupressores 1, Azatioprina [ ) 2. Ciclosparing ( ] 3Micofenolato mefotil( ) 4. Ciclofosfamidal | 5 Metotrexatol ) 6.

QUEFO] J QAT v v s 989 Ndol ) 96.Imuncglobulina: 1.5im ) 2. Ndo( )
97, Imunchioldgicos: LEtanercept | ) 2 Infliimabe ( ) 3. Adalimumabe ([ ) 4. Tocilizumabe ( ) 5. Outro { )
QLRI T v ovvsnnens ernes s s s 999, Ndo [ ) 98, Antibidtico: 1.5im [ ) 2. Nio [ )

99. Injecbes Intra-articulares de hexacetonido, biokgicos, triancinolona: 1.5im { ) 2. Ndo[ |

Resultados de EXAMES da primeira\segunda consultal VARIAVEIS: 1. Elevado, 2.normal, 3.Baixo)

200, HB{BAAI) s s s 108, Plaguetasimm”) . osssnn
BOLHT oo e s e 109, VHS 1 e
102, LRUCOEIOS 1vvvvvsvovvns s senssnnns e WOPCR..
103, BAsORIS oo s s s WLAT
104, EOSINGIES .. oo s s ssss sosssnses WA
105, NEULTBRIOS . ovvvvvvs e s srnsonee WU
108 LITOCHOS s simssms 114, CIEBHNING v
107, MONGEROS ovsvvveeceses s osessenme
Resultados de EXAMES da ultima consultal VARIAVEIS: 1. Elevado, 2.normal, 3.Baixo)

115, H(B/dl) v 123, Plaguetasimm®) v sess e o
B HT o s e s e s e 128, VHS s
117, LUCOEROS oo vvvs s sesrssssssssss v

118, BasOfil0s wuw vues s sesessssesssssnes

119, EOSINGAIOS 1 oo o
120, NeULFONIOS 1o sssssssssssssrsss s 128, 1Bl oo
2L, LITRGOHROS ¢ ooore o sssus s sssses s 129, Creatining o
122, WIONGEIROS +.ovvvovvs v e s s




