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Doenças Reumáticas Pediátricas
Introdução e Avaliação Inicial
Contextualização da Abordagem Diagnóstica

• A avaliação de doenças reumatológicas pediátricas exige abordagem detalhada, focada no diagnóstico preciso na fase
aguda para direcionar a terapêutica eficaz e oportunamente.

• Principais condições reumatológicas na infância: artrites agudas, síndromes dolorosas pediátricas, artrite idiopática
juvenil (AIJ) (forma mais comum de artrite crônica), vasculites e colagenoses.

• Esta discussão foca nas apresentações agudas: artrites agudas e vasculites agudas, frequentes no pronto atendimento.

Avaliação da Marcha e Postura em Criança com Dor Articular
• A observação da postura e marcha é fundamental na avaliação de queixas musculoesqueléticas.
• Exemplo: menino de 6 anos, febre não aferida há dois dias, dor inflamatória intensa no quadril e joelho direitos, com
claudicação.

Análise Detalhada da Marcha Claudicante
• Criança evita apoio completo do membro inferior direito.
• Apoio inicial com a ponta do pé, não com o calcanhar, indicando dificuldade na extensão completa do joelho (mantido
fletido).

• Compensações posturais: uso do braço contralateral para equilíbrio.
• Pode ocorrer adução do joelho afetado.
• Descrição técnica: marcha claudicante com flexão antálgica do joelho e apoio predominante na região anterior do pé,
devido à dor intensa.

Exame Físico e Identificação de Artrite
• Após remoção de vestimentas, avaliação clínica confirma dor e limitação funcional no quadril direito.
• Joelho direito: edema, dor e limitação de movimento. Edema articular é sinal direto de artrite.
• Quadril: articulação profunda, edema não visível externamente. Dor e limitação funcional são sinais flogísticos sufici-
entes para diagnosticar artrite no quadril.

• Paciente com artrite em duas articulações: quadril e joelho direitos.

Exames Complementares Iniciais
• Hemograma completo e Proteína C-Reativa (PCR) dentro dos limites da normalidade (PCR de 45 mg/L, valor consi-
derado normal no contexto da fala).

• Quadro clínico com início há dois dias caracteriza artrite aguda em joelho e quadril.

Diagnóstico Diferencial das Artrites Agudas
Principais Hipóteses Diagnósticas na Artrite Aguda Pediátrica

• Espectro limitado em pronto atendimento: artrite séptica, febre reumática, artrites virais e artrites reativas (incluindo
sinovite transitória do quadril).

• Diferenciação crucial devido a variações no manejo e prognóstico.

Artrite Séptica: Uma Emergência Ortopédica
• Primeira consideração em artrite aguda febril; emergência ortopédica.
• Infecção bacteriana articular pode destruir cartilagem rapidamente, causando sequelas funcionais e necessidade futura
de prótese.

• Menos provável no caso exemplo (acometimento de duas articulações, estado geral preservado), mas não descartável.
• Clínica típica: prostração acentuada, dor intensa, instabilidade/irritabilidade articular, febre alta.
• Agentes etiológicos comuns: Staphylococcus aureus. Em adolescentes, considerar gonococo.
• Frequentemente acomete membros inferiores (ex: quadril doloroso com bloqueio funcional/pseudo-paralisia).
• Geralmente monoartrite (disseminação hematogênica); poliarticular é raro.
• Rubor local pode estar presente, mais comum que em artrites reumáticas.

2.2.1 Achados Laboratoriais e Diagnóstico da Artrite Séptica

• Laboratório: leucocitose significativa (frequentemente > 20.000-40.000/mm³), marcadores inflamatórios elevados
(VHS > 100 mm/h).

• Punção articular mandatória para diagnóstico definitivo.
• Análise do líquido sinovial: identifica agente (cultura), análise citológica/bioquímica (contagem celular elevada com
predomínio de neutrófilos, glicose baixa, proteína alta), alivia pressão intra-articular.

• Frequentemente necessária drenagem cirúrgica.
• Tratamento: antibioticoterapia endovenosa prolongada.

Febre Reumática
2.3.1 Definição e Patogênese da Febre Reumática

• Complicação tardia não supurativa de infecção de orofaringe por estreptococo beta-hemolítico do grupo A (Strepto-
coccus pyogenes).

• Patogênese: mimetismo molecular; anticorpos anti-estreptococo reagem cruzadamente com tecidos do hospedeiro
(coração, articulações, SNC).

• Manifestação clínica: 2-3 semanas após infecção estreptocócica inicial, em indivíduos geneticamente predispostos.
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2.3.2 Importância do Diagnóstico e Tratamento da Faringoamigdalite Estreptocócica

• Potencialmente prevenível com diagnóstico e tratamento corretos da faringoamigdalite estreptocócica.
• Falha no diagnóstico/tratamento da infecção primária permite desenvolvimento da resposta autoimune.
• Diagnóstico da faringite estreptocócica apenas por inspeção visual é incerto.
• Exsudato tonsilar não é patognomônico; pode ocorrer em infecções virais (ex: mononucleose infecciosa).

2.3.3 Diferenciação Clínica entre Faringites Viral e Estreptocócica

Característica Faringite Viral

Amigdalite Estreptocócica (Piógenica)

Sintomas Associados Frequentemente sintomas catarrais (coriza, tosse,
conjuntivite)

Tipicamente sem sintomas catarrais

Estado Geral Variável

Queda do estado geral, febre alta, odinofagia intensa

Exame Físico (Orofaringe) Tonsilas edemaciadas, exsudato espesso (ex:
mononucleose)

Hiperemia de orofaringe, aumento tonsilar, exsudato
purulento (amarelado), petéquias no palato

2.3.4 Tratamento Adequado da Faringoamigdalite Estreptocócica (Profilaxia Primária)

• Objetivo: erradicar o estreptococo da orofaringe.
• Antibiótico de escolha: amoxicilina.
• Duração: 10 dias de amoxicilina oral para garantir erradicação e prevenir febre reumática. Esquemasmais curtos (e.g.,
7 dias) podem resolver sintomas, mas não erradicam completamente.

• Penicilina G benzatina (Benzetacil) IM em dose única é frequentemente preferida (garante adesão e erradicação).
• Falha na erradicação, mesmo com melhora clínica, mantém risco de febre reumática.
• Esquemas alternativos (e.g., azitromicina) podem ter menor eficácia na erradicação.

2.3.5 Epidemiologia e Relevância da Febre Reumática no Brasil

• Rara após infecção estreptocócica individual (aprox. 1 caso/100 infecções não tratadas).
• Brasil: área de alta prevalência de infecções estreptocócicas, população de alto risco.
• Incidência de casos novos ainda significativa; mortalidade por cardiopatia reumática crônica e cardite aguda grave
persiste.

• Doença negligenciada, subdiagnosticada ou tardiamente reconhecida. Reconhecimento precoce é fundamental.

2.3.6 Critérios Diagnósticos de Jones e Evidência de Infecção Estreptocócica

• Diagnóstico baseado nos Critérios de Jones (revisados em 2015).
• Incluem manifestações maiores e menores, mais comprovação de infecção estreptocócica prévia.
• Manifestações Maiores: cardite, poliartrite, coreia de Sydenham, eritema marginado, nódulos subcutâneos.
• Evidência de infecção estreptocócica recente: elevação de anticorpos antiestreptocócicos (ASLO, anti-DNase B) ou
identificação do agente (teste rápido de antígeno, cultura de orofaringe).

2.3.7 Utilidade e Interpretação da Antiestreptolisina O (ASLO)

• Exame sorológico mais usado para documentar infecção estreptocócica pregressa na suspeita de FR.
• Valor de referência no Brasil: geralmente até 320 UI/mL.
• Níveis elevam-se aprox. 7 dias pós-infecção, pico, depois declínio gradual.
• Se dosagem inicial negativa/limítrofe, repetir após 2-4 semanas (curva de ascensão/descenso).
• Até 20
• Não é marcador de atividade inflamatória; não solicitar em painel genérico de ”provas reumáticas”ou dores inespecífi-
cas.

• Indicação restrita à suspeita clínica de FR.
• Positividade isolada da ASLO não justifica tratamento ou profilaxia prolongada com penicilina benzatina.

2.3.8 Requisitos Diagnósticos pelos Critérios de Jones

• Primeiro surto de FR: 2 critérios maiores OU 1 critério maior + 2 critérios menores, associados à evidência de infecção
estreptocócica prévia.

• Artrite: manifestação maior mais comum em pacientes agudos no pronto atendimento com febre. Investigar ativa-
mente critérios menores.
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2.3.9 Manifestações Maiores da Febre Reumática

Manifestação Maior Descrição

Artrite Mais frequente (75% dos casos). Classicamente: poliartrite migratória de grandes articula-
ções (joelhos, tornozelos, cotovelos, punhos). Revisão 2015 (populações de alto risco como
Brasil): qualquer padrãode artrite (poliartrite simultânea,monoartrite) oupoliartralgia pode
contar. Tipicamente muito dolorosa, sinais flogísticos evidentes, excelente resposta a anti-
inflamatórios. Autolimitada, não deixa sequelas. Artrite crônica/erosiva exclui FR.

Cardite Mais grave, pode levar a lesões valvares permanentes (cardiopatia reumática crônica). De-
finição atualizada inclui cardite subclínica (detectada por ecocardiograma, mesmo sem so-
pro). Lesões valvares típicas (regurgitação mitral/aórtica, espessamento folhetos) no eco
contam como critério. Gravidade variável (endocardite leve a miocardite/pericardite mode-
rada/grave). Pode deixar cicatrizes e sequelas.

EritemaMarginado Raro (<3%). Máculas/pápulas eritematosas, bordas definidas, serpiginosas, centro pálido.
Tronco, porções proximais dos membros. Evanescentes, não pruriginosas.

Nódulos Subcutâneos Raros. Nodulações firmes, indolores, móveis, 0,5-2 cm. Superfícies extensoras articulações
(cotovelos, joelhos, punhos), proeminências ósseas. Não esperar presença para firmar diag-
nóstico.

Coreia de Sydenham (Coreia Reumática) Neurológica. Movimentos involuntários, arrítmicos, rápidos, sem pro-
pósito (face, extremidades distais). Pioram com estresse/atos voluntários, desaparecem no
sono. Pode haver hipotonia, labilidade emocional. Exceção nos critérios: presença isolada
(excluindo outras causas de coreia) é suficiente para diagnóstico de FR, mesmo sem outros
critérios e independentemente do tempo desde infecção estreptocócica (pode ser tardia, me-
ses após).

2.3.10 Critérios Menores da Febre Reumática

• Se 1 critério maior (artrite/cardite isolada), são necessários 2 critérios menores + evidência de infecção estreptocócica.
• Critérios Menores:

– Febre (temperatura axilar ≥ 38,5°C).
– Artralgia (dor articular sem sinais de artrite; critério menor apenas se artrite não for o critério maior).
– Intervalo PR prolongado no ECG (ajustado para idade).
– Elevação de provas de atividade inflamatória de fase aguda: VHS ≥ 30 mm/h ou PCR ≥ 3,0 mg/dL.
– Alfa-1-glicoproteína ácida: pode permanecer elevada por mais tempo (útil em apresentação tardia).

2.3.11 Investigação Complementar na Suspeita de Febre Reumática

• Documentar infecção estreptocócica: ASLO, anti-DNase B, cultura/teste rápido de orofaringe.
• Marcadores inflamatórios: VHS, PCR.
• Eletrocardiograma: avaliar intervalo PR, sinais de pericardite/miocardite.
• Ecocardiograma: fundamental para detectar e avaliar gravidade da cardite.
• Radiografia de tórax: valor limitado (exceto cardiomegalia significativa).

2.3.12 Tratamento da Fase Aguda da Febre Reumática

• Objetivo: controlar inflamação, aliviar sintomas.
• Artrite: responde rapidamente a AINEs (naproxeno, ibuprofeno; historicamente aspirina emdoses anti-inflamatórias).
• Cardite moderada a grave: corticosteroides (prednisona/prednisolona oral).
• Coreia: tratamento sintomático (ácido valproico, carbamazepina, haloperidol), repouso.
• Mandatório: erradicação do estreptococo (curso completo de penicilina G benzatina IM ou amoxicilina oral 10 dias),
mesmo com cultura de orofaringe negativa na fase aguda da FR.

2.3.13 Profilaxia Secundária da Febre Reumática

• Após surto, alta suscetibilidade a recorrências com novas infecções estreptocócicas.
• Cada recorrência aumenta risco de desenvolver/agravar cardiopatia reumática.
• Profilaxia secundária contínua com antibióticos é essencial.
• Esquema preferencial: Penicilina G benzatina IM a cada 21 dias.

– < 27 kg: 600.000 unidades.
– ≥ 27 kg: 1.200.000 unidades.

• Diluição com lidocaína pode reduzir dor da aplicação.
• Profilaxia oral (penicilina V, sulfadiazina): menos eficaz (menor adesão).
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2.3.14 Duração da Profilaxia Secundária

Condição do Paciente Duração da Profilaxia

Febre reumática sem cardite Até 21 anos OU por 5 anos após último surto (o que for
mais longo).

Febre reumática com cardite prévia regredida ou cardite
leve residual (e.g., insuficiência mitral leve)

Até 25 anos OU por 10 anos após último surto (o que for
mais longo).

Febre reumática com lesão valvar moderada/grave
persistente ou pós-cirurgia valvar

Até 40 anos OU potencialmente por toda a vida.

• Decisão individualizada.
• Penicilina benzatina na profilaxia secundária não trata lesão cardíaca existente, mas previne novas infecções (gatilho
para inflamação/piora).

• Maior incidência de infecções estreptocócicas na infância/adolescência.
• Interrupção justificada em idades específicas na ausência de cardiopatia grave.
• Certeza do diagnóstico de FR é fundamental antes de profilaxia prolongada.

Artrites Virais e Reativas
2.4.1 Conceituação e Etiologia das Artrites Virais e Pós-Virais

• Considerar se artrite aguda febril não se enquadra em FR ou artrite séptica.
• Vírus comuns na infância: enterovírus, adenovírus, varicela-zóster, parvovírus B19 (eritema infeccioso). Artrite é
manifestação rara, mas vírus prevalentes tornam-nos causas frequentes.

• Outros vírus (Chikungunya, Dengue): maior tropismo articular, causas importantes em áreas endêmicas.

2.4.2 Diferenciação entre Artrite Viral e Reativa Pós-Viral

Tipo de Artrite Características

Artrite Viral (Direta) Inflamação articular concomitante à fase virêmica ativa.
Paciente geralmente com outros sinais/sintomas da
infecção viral (febre, rash, sintomas
respiratórios/gastrointestinais, linfadenomegalia,
hepatoesplenomegalia). Vírus teoricamente detectável no
líquido sinovial.

Artrite Reativa Pós-Viral Artrite surge semanas após resolução da infecção viral
primária (fenômeno imunomediado). Clínica geral da
infecção viral difere da amigdalite estreptocócica,
auxiliando na diferenciação da FR.

2.4.3 Artrite Reativa: Contexto Pediátrico vs. Adulto

• Adultos: Classicamente Síndrome de Reiter (artrite, uretrite, conjuntivite), associada ao HLA-B27, pós-infecções ge-
niturinárias (Chlamydia) ou gastrointestinais (Salmonella, Shigella, Yersinia, Campylobacter). Pode incluir espondi-
loartrite. Rara em pediatria.

• Pediatria: Termo ”artrite reativa”mais usadopara descrever artrite pós-viral oupós-infecciosa (incluindopós-estreptocócica,
que é a FR) de forma genérica.

2.4.4 Sinovite Transitória do Quadril

• Tipo específico e comum de artrite reativa pediátrica.
• Afeta tipicamente meninos (3-10 anos).
• Manifesta-se como dor aguda no quadril, claudicação, limitação de movimento, recusa a apoiar peso.
• Frequentemente história prévia de infecção de vias aéreas superiores ou trauma leve.
• Geralmente bom estado geral, afebril ou febre baixa.
• Principal diagnóstico diferencial: artrite séptica do quadril.

– Diferenciação: estado geral (sinovite: menos toxemiado), intensidade da dor/febre (sinovite: mais brandas), exa-
mes laboratoriais (sinovite: leucograma e VHS/PCR menos elevados).

• Ultrassom: pode mostrar derrame articular em ambos. Punção articular pode ser necessária se dúvida.
• Embora clássica no quadril, pode acometer outras articulações simultaneamente (e.g., joelho).
• Autolimitada, resolve com repouso e AINEs em dias a semanas, sem sequelas.
• Artrites reativas/virais geralmente resolvem em 6-8 semanas.

Vasculites Agudas
Introdução às Vasculites Pediátricas Agudas Comuns

• Duas vasculites agudas relevantes: Vasculite por IgA (V IgA, ex-Púrpura de Henoch-Schönlein) e Doença de Kawasaki.
• Ambas com quadros agudos, requerem reconhecimento e manejo específicos.
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Vasculite por IgA (Púrpura de Henoch-Schönlein)
3.2.1 Manifestações Clínicas

• Vasculite mais comum na infância (pré-escolares e escolares).
• Manifestação cutânea cardinal: púrpura palpável (lesões avermelhadas/violáceas, não desaparecem à digitopressão,
relevo/consistência aumentada). Diferencia de outras púrpuras (e.g., trombocitopênica - lesões planas). Reflete infil-
trado inflamatório vascular.

• Predomina em membros inferiores e nádegas; pode ocorrer em outros locais. Petéquias podem estar presentes.

3.2.2 Critérios Diagnósticos da Vasculite por IgA

• Diagnóstico clínico: Púrpura palpável (obrigatório) + pelo menos um dos seguintes:
– Dor abdominal: Difusa ou cólica, intensidade variável (vasculite TGI). Pode haver sangramento GI, intussuscep-

ção, isquemia, perfuração.
– Artrite ou artralgia: Grandes articulações MMII (tornozelos, joelhos), aguda, dolorosa, não erosiva, transitória.
– Envolvimento renal: Hematúria (micro/macroscópica) e/ou proteinúria (urina tipo I).
– Biópsia: Deposição predominante de IgA (pele ou rim).

• Na prática: púrpura típica + artrite e/ou dor abdominal frequentemente suficientes.

3.2.3 Investigação e Manejo da Vasculite por IgA

• Investigação inicial: hemograma (plaquetas normais), função renal, urina tipo I.
• Tratamento primário: suporte (repouso, analgesia para dor articular/abdominal leve).
• Corticosteroides sistêmicos (prednisona/prednisolona): dor abdominal moderada/severa (prevenir complicações GI
graves), artrite severa incapacitante, orquite, envolvimento renal significativo (proteinúria persistente/elevada, sín-
drome nefrítica/nefrótica).

• Corticoides não previnem desenvolvimento de nefrite.
• Envolvimento renal: principal causa de morbidade a longo prazo; pode surgir/piorar semanas/meses após quadro
agudo.

• Essencial: seguimento prolongado (monitoramento PA, exames de urina periódicos por ≥ 6 meses).
• Nefrite grave: pode exigir imunossupressores, biópsia renal.
• Maioria dos casos: curso autolimitado (30-45 dias), prognóstico excelente.

Doença de Kawasaki
3.3.1 Definição e Importância

• Vasculite febril aguda, afeta predominantemente artérias de médio calibre (tropismo por coronárias).
• Principal causa de doença cardíaca adquirida em crianças em países desenvolvidos (majoritariamente lactentes e pré-
escolares < 5 anos).

• Complicação temida: aneurismas coronarianos (risco de isquemia miocárdica, infarto, morte súbita).
• Reconhecimento precoce e tratamento adequado cruciais.

3.3.2 Critérios Diagnósticos da Doença de Kawasaki

• Diagnóstico clínico: Febre alta (≥ 38.5°C) por≥ 5 dias (ou 4 dias com critérios clássicos) +≥ 4 dos 5 critérios clínicos
principais:
– Alterações em extremidades: Aguda (eritema, edema endurecido de mãos/pés); Subaguda (descamação periun-

gueal).
– Exantema polimorfo: Rash generalizado (maculopapular, morbiliforme, similar a eritema multiforme; não vesi-

cular/bolhoso). Acentuação perineal.
– Injeção conjuntival: Hiperemia bulbar bilateral, não exsudativa.
– Alterações em lábios e cavidade oral: Eritema e fissuras labiais, língua em framboesa, eritema difuso mucosa

oral/faríngea. Sem úlceras discretas/exsudato tonsilar.
– Linfadenopatia cervical: Geralmente unilateral, linfonodo > 1,5 cm. Critério menos frequente.

3.3.3 Doença de Kawasaki Incompleta (Atípica)

• Especialmente lactentes jovens (< 1 ano), podem não preencher critérios clássicos (febre prolongada + 2-3 critérios).
• Manter suspeita se febre inexplicada ≥ 7 dias OU febre ≥ 5 dias com marcadores inflamatórios elevados (PCR ≥ 3
mg/dL e/ou VHS ≥ 40 mm/h).

• Exames laboratoriais auxiliares: anemia, trombocitose (>450.000/mm³após 1ª semana), leucocitose (> 15.000/mm³),
piúria estéril, hipoalbuminemia (< 3 g/dL), elevação de ALT.

• Se ≥ 3 achados laboratoriais ou ecocardiograma com alterações coronarianas, apoia diagnóstico de Kawasaki incom-
pleto e tratamento.
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3.3.4 Tratamento da Doença de Kawasaki

• Padrão ouro: reduzir inflamação sistêmica/coronariana, prevenir aneurismas.
• Imunoglobulina intravenosa (IVIG) alta dose (2 g/kg, infusãoúnica) +ÁcidoAcetilsalicílico (AAS) dose anti-inflamatória
(80-100 mg/kg/dia, a cada 6h) na fase aguda.

• Iniciar idealmente nos primeiros 10 dias de febre (eficácia diminui após).
• IVIG reduz risco de aneurismas de 25% para < 5%.

3.3.5 Manejo Pós-Fase Aguda e Seguimento na Doença de Kawasaki

• Afebril por 48-72h: reduzir AAS para dose antiplaquetária (3-5 mg/kg/dia, dose única), manter por ≥ 6-8 semanas.
• Ecocardiograma de controle neste ponto para avaliar coronárias.
• Coronárias normais: AAS pode ser suspenso.
• Aneurismas coronarianos: AAS baixa dose ou outra terapia antiplaquetária/anticoagulante a longo prazo (depende do
tamanho/morfologia), acompanhamento cardiológico especializado.

• 10-15
• Diagnóstico e tratamento precoces essenciais para minimizar risco de sequelas cardíacas.

Artrite Crônica na Pediatria: Diagnóstico e Abordagem Inicial
Critérios Temporais para Artrite Crônica e Abordagem Diagnóstica Inicial

• Artrite crônica: persistência de artrite na mesma articulação por ≥ 6 semanas.
• Exemplo: adolescente 14 anos, edema, dor, limitação emmúltiplas pequenas articulações dasmãos por 2meses (artrite
crônica poliarticular).

• Considerar Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) em poliartrite crônica.
• Diagnóstico diferencial: clínico (anamnese detalhada, revisão de sistemas abrangente), buscando manifestações sistê-
micas. Exames complementares auxiliam, não definem isoladamente.

Dificuldades na Identificação Clínica da Artrite Pediátrica
• Identificação pode ser desafiadora, mesmo para experientes. Percepção da atividade inflamatória varia.
• Exemplo: osteomielite tuberculosa e espondilite anquilosante, artrite no joelho subdiagnosticada (ortopedista consi-
derou ”seca”), reumatologia identificou inflamação.

• Necessidade de atenção aos sinais clínicos: edema articular ou dor + limitação de movimento (inspeção e palpação
cuidadosas). Avaliação visual: aumento de volume comparativo.

Lúpus Eritematoso Sistêmico (LES) em Pediatria
4.3.1 Características Gerais e Gravidade do LES Pediátrico

• Doença autoimune sistêmica prototípica: múltiplos autoanticorpos, acometimento de diversos órgãos/sistemas.
• LES pediátrico: tende a maior gravidade, envolvimento mais frequente SNC e órgãos nobres (rins).
• Manifestações iniciais comuns: sintomas constitucionais inespecíficos (adinamia, prostração). Fadiga patológica em
adolescentes, impactando atividades diárias.

• Febre frequente associada.

4.3.2 Critérios Diagnósticos e Sintomas Constitucionais no LES

• Critérios ACR/EULAR 2019: auxiliam na compreensão, não estritamente para diagnóstico clínico individual. Atri-
buem pontuações a manifestações.

• Febre: baixa pontuação nos critérios (comum a diversas condições), apesar de frequente no LES.
• Sintomas constitucionais prevalentes. Rash malar não obrigatório, especialmente em pediatria.

4.3.3 Manifestações Hematológicas no LES

• Comuns: anemia, leucopenia (incluindo linfopenia), trombocitopenia.
• Anemia: de doença crônica (normo/normo oumicrocítica) ou anemia hemolítica autoimune (específica para critérios;
destruição de hemácias por autoanticorpos, reticulócitos aumentados, Coombs direto positivo).

• Púrpura trombocitopênica: lesões purpúricas não palpáveis, não desaparecem à digitopressão (distintas da púrpura
vasculítica).

• Todas as citopenias (anemia, leucopenia, linfopenia, trombocitopenia) consideradas no espectro do LES.

4.3.4 Manifestações Neurológicas no LES

• Vasta gama de manifestações neurológicas (diagnóstico diferencial para Guillain-Barré, AVC, neurite periférica, epi-
lepsia, quadros psiquiátricos).

• Para pontuação nos critérios: delirium (confusional agudo), psicose, crises epilépticas.
• Psicoses induzidas pelo LES: tendem a melhor prognóstico que psicoses primárias (respondem ao tratamento autoi-
mune).

• Qualquer tipo de comprometimento neurológico pode ocorrer, mesmo sem pontuar.
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4.3.5 Manifestações Mucocutâneas no LES

Manifestação Descrição

Alopecia Difusa ou localizada (cicatricial em áreas), sutil, identificada por tufos de
cabelo mais curtos.

Úlceras Orais Caracteristicamente indolores. Preferencialmente no palato duro, áreas de
vasculite arroxeadas, podem evoluir para ulcerações tipo aftas (sem dor as-
sociada).

Rash Malar / Eritema Fotossensível (Eritema em ”asa de borboleta”) Lesão cutânea aguda. Pode ser discreto
(leve eritema nasal e malar). Lúpus cutâneo agudo engloba essas lesões. Fo-
tossensibilidade: reação eritematosa exacerbada ao sol, demora a regredir
(relevante, avaliação clínica subjetiva).

Lesões Cutâneas Crônicas Mais bem delimitadas, descamativas. Lúpus cutâneo subagudo ou lúpus dis-
coide (lesão mais profunda).

• Rash malar clássico não é pré-requisito para suspeita em pediatria.

4.3.6 Serosites no LES

• Inflamações das membranas serosas, comuns na apresentação pediátrica.
• Derrame pleural particularmente frequente (radiografia: velamento seio costofrênico).
• Derrame pericárdico (ecocardiograma: líquido ao redor do coração).
• Presença de serosite (pleurite ou pericardite) contribui para critérios.

4.3.7 Manifestações Articulares no LES

• Muito comuns: artrite (inflamação com edema ou dor e limitação) ou artralgia (dor articular sem sinais inflamatórios
evidentes).

• Ambas consideradas nos critérios.
• Menos frequente: miosite, déficits motores por comprometimento neurológico.

4.3.8 Manifestações Renais no LES (Nefrite Lúpica)

• Complicação frequente e grave. Muitas vezes assintomática inicialmente (sem edema, urina espumosa, hematúria
macroscópica).

• Hipertensão arterial pode estar presente.
• Diagnóstico precoce: avaliação laboratorial (parcial de urina: hematúria, leucocitúria, cilindros; proteinúria 24h).
• Proteinúria > 500 mg/24h define nefrite para critérios.
• Função renal (ureia, creatinina) pode estar preservada mesmo com nefrite significativa.
• Biópsia renal: essencial para classificar histologicamente (classes I-VI; III e IV são formasproliferativas graves/inflamatórias)
e guiar tratamento.

4.3.9 Investigação Laboratorial no LES: Autoanticorpos e Complemento

• Direcionada pela suspeita clínica.
• Fator Antinuclear (FAN): triagem fundamental. FAN positivo é critério de entrada obrigatório (ACR/EULAR 2019).

– Solicitar em pacientes com manifestações clínicas sugestivas de doença inflamatória sistêmica compatível com
LES; não para quadros inespecíficos.

• Anticorpos específicos: anti-dsDNA, anti-Sm.
• Níveis de complemento sérico: C3, C4 (geralmente consumidos/baixos na atividade).
• Anticorpos antifosfolípides: anticardiolipina, anti-beta-2-glicoproteína I, anticoagulante lúpico.

4.3.10 Sistema de Pontuação dos Critérios de Classificação do LES

• Critérios ACR/EULAR 2019: sistema de pontuação (manifestações com pesos variados).
• Necessário ≥ 10 pontos para classificar LES (partindo de FAN positivo).
• Memorização detalhada da pontuação mais relevante para estudos clínicos; compreensão dos componentes útil para
espectro da doença.

• Detalhes sobre tratamento específico do LES não abordados.

Artrite Idiopática Juvenil (AIJ)
4.4.1 Conceito e Classificação da Artrite Idiopática Juvenil

• Termo guarda-chuva: todas artrites crônicas de causa desconhecida, início < 16 anos, duração ≥ 6 semanas, após
exclusão de outras causas.

• Se artrite crônica com múltiplas manifestações de LES, pode preencher critérios para LES.
• Se artrite crônica é predominante sem evidências claras de LES/outra condição, classificada em subtipo de AIJ.
• AIJ não é doença única, mas grupo heterogêneo.
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4.4.2 AIJ Sistêmica

• 5-20% dos casos de AIJ. Única com sintomas sistêmicos proeminentes + artrite.
• Critérios: Artrite + febre alta (picos diários/bidários) por ≥ 2 semanas, E ≥ 1 dos seguintes:

– Rash evanescente (eritematoso, macular, cor salmão, surge com febre).
– Linfonodomegalia generalizada.
– Hepatoesplenomegalia.
– Serosite (derrame pleural/pericárdico).

• Adultos: Doença de Still do adulto.
• Pode levar a artrite crônica deformante; requer tratamento precoce e agressivo.

4.4.3 AIJ Oligoarticular

• Subtipo mais comum. Acometimento ≤ 4 articulações nos primeiros 6 meses.
• Articulações mais frequentes: grandes (joelhos, tornozelos), mas cotovelos e pequenas podem ser afetadas.
• Padrão tipicamente assimétrico.
• Mais comum emmeninas, pico incidência pré-escolar (< 6 anos).
• Marcador importante: FAN positivo (risco aumentado de uveíte crônica anterior).

4.4.4 Uveíte Crônica Anterior Associada à AIJ

• Complicação sistêmica relevante da AIJ, particularmente oligoarticular FAN positivo.
• Uveíte anterior crônica, tipicamente assintomática nas fases iniciais (sem olho vermelho, dor, fotofobia).
• Risco de complicações graves/permanentes (sinéquias, ceratopatia em faixa, cegueira).
• Pacientes com AIJ (especialmente FAN+) necessitam seguimento oftalmológico periódico com lâmpada de fenda (bi-
omicroscopia), mesmo assintomáticos.

• Frequência do rastreamento: varia (subtipo AIJ, idade início, FAN+), geralmente a cada 3-6 meses.

4.4.5 AIJ Poliarticular Fator Reumatoide Positivo

• Acomete≥ 5 articulações nos primeiros 6meses + Fator Reumatoide (FR) positivo (≥ 2 dosagens, intervalo≥ 3meses).
• 3% dos casos AIJ. Análogo pediátrico da Artrite Reumatoide (AR) do adulto.
• Mais comum emmeninas adolescentes. Acometimento simétrico, pequenas articulações mãos/punhos.
• Pode levar a deformidades permanentes distintas da AR do adulto devido à inflamação em cartilagem de crescimento
ativa (anquilose, limitações de movimento, micrognatia, artropatia ATM).

• Requer tratamento mais agressivo (incluindo imunobiológicos); prognóstico reservado.

4.4.6 AIJ Poliarticular Fator Reumatoide Negativo

• Acomete ≥ 5 articulações + ausência persistente de FR.
• Mais comum que forma FR positivo ( 20% AIJ).
• Crianças de diferentes faixas etárias (picos pré-escolar e escolar).
• Pode acometer pequenas articulações dasmãos simetricamente; tende amelhor prognóstico que AIJ poliarticular FR+.
• Tratamento visa controlar inflamação, preservar função articular.

4.4.7 AIJ Psoriásica

• Artrite + psoríase cutânea no paciente, OU artrite + ≥ 2 dos seguintes:
– Dactilite (”dedo em salsicha”).
– Alterações ungueais típicas (pitting, onicólise).
– História familiar de psoríase em parente de 1º grau.

• Pediatria: 50
• Padrão articular: oligo ou poliarticular.

4.4.8 AIJ Relacionada à Entesite

• Espectro das espondiloartropatias juvenis.
• Artrite + entesite (inflamação da êntese: inserção tendões, ligamentos, cápsula no osso).

– Locais comuns: inserção tendão de Aquiles no calcâneo, fáscia plantar.
• Diagnóstico também emmeninos > 6 anos com artrite (MMII) + dor lombar inflamatória ou sacroileíte (imagem).
• Mais comum no sexo masculino, frequentemente associado ao HLA-B27.
• Espondilite rara em pediatria; sacroileíte pode ocorrer.
• Uveíte associada: tipicamente anterior aguda, sintomática (olho vermelho, dor, fotofobia), geralmente resolve bem.
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Recursos Adicionais e Conclusão
• Protocolos clínicos e diretrizes terapêuticas (PCDT) nacionais para AIJ (frequentemente em documentos sobre Artrite
Reumatoide) detalham classificação e raciocínio terapêutico.

• Fundamental reconhecer existência e diversidade da AIJ como causa importante de artrite crônica na infância (oligo-
articular é mais prevalente).

• Abordagem diagnóstica e terapêutica adequada crucial para minimizar impacto.

PONTOS FREQUENTEMENTE COBRADOS EM PROVAS

Afirmação Relevante para Provas

a duração do tratamento: são necessários 10 dias de tratamento com amoxicilina oral para garantir a erradicação
bacteriana e prevenir a febre reumática.

a duração da profilaxia secundária. A duração depende da presença e gravidade da cardite durante o surto agudo:
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