Doencas Reumaticas Pediatricas

Artrites Agudas e Vasculites na Pediatria: Introducao e Avaliacao

Inicial
Contextualizacao da Abordagem Diagnéstica em Reumatologia Pediatrica

A avaliacdo de doencas reumatologicas pediatricas demanda uma abordagem detalhada, com
foco no diagnéstico preciso durante a fase aguda. Esta estratégia permite o direcionamento eficaz e
oportuno dos esforcos terapéuticos. As principais condi¢des reumatoldgicas na infancia agrupam-se em
artrites agudas, sindromes dolorosas pediatricas, artrite idiopatica juvenil (ALJ) (a forma
mais comum de artrite cronica), vasculites e colagenoses. A discussio subsequente concentra-se nas
apresentacoes agudas, especificamente as artrites agudas e vasculites agudas, que frequentemente

se manifestam no cenario do pronto atendimento.

Avaliacao da Marcha e Postura em Criancas com Dor Articular

A observacao da postura e da marcha do paciente pediatrico é fundamental na avaliacio de quei-
xas musculoesqueléticas. Um quadro ilustrativo envolve um paciente pediatrico apresentando-se
ao pronto atendimento com histéria de febre nao auferida ha dois dias e dor intensa de carater infla-
matorio localizada no quadril e joelho direitos. A observa¢ao da marcha em tal cenério pode revelar

claudicacio significativa.

Analise Detalhada da Marcha Claudicante e suas Implicacoes

A anéilise da marcha claudicante em um paciente pediatrico com dor articular pode evidenciar
caracteristicas especificas. Observa-se frequentemente que a crianca evita o apoio completo do mem-
bro inferior acometido. Ao caminhar, o paciente pode n3o realizar o apoio inicial com o calcanhar, mas
sim com a ponta do pé, indicando dificuldade na extensdo completa do joelho, que se mantém fletido.

Essa alteracao na fase de apoio exige compensacoes posturais, como o uso do braco contralateral para
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manter o equilibrio. Adicionalmente, pode ocorrer uma aducio do joelho afetado durante a marcha.
Tecnicamente, descreve-se uma marcha claudicante com flexao antalgica do joelho e apoio pre-

dominante na regido anterior do pé, decorrente da dor intensa.

Exame Fisico e Identificaciao de Artrite

A avaliacdo clinica, realizada ap6s a remocao das vestimentas para exame adequado do membro
inferior, pode confirmar a presenga de dor e limitacdo funcional em articulacées como o quadril. No
joelho, por exemplo, pode-se constatar edema, dor e limitacdo de movimento. A presenca de edema
articular é um sinal direto de artrite. No caso do quadril, por ser uma articulagao profunda, o edema
nao é visivel externamente; no entanto, a presenca de dor e limitacio funcional, considerados sinais
flogisticos neste contexto clinico, sdo suficientes para diagnosticar artrite no quadril. Desta forma, um

paciente pode apresentar artrite em miltiplas articulacées, como quadril e joelho ipsilaterais.

Exames Complementares Iniciais na Artrite Aguda

Exames complementares iniciais, como hemograma completo e dosagem de proteina C-reativa
(PCR), podem ser realizados. Em alguns casos de artrite aguda de inicio recente (e.g., dois dias), estes
exames podem se apresentar dentro dos limites da normalidade (por exemplo, PCR de 45 mg/L, valor
considerado normal no contexto da apresentacao clinica inicial, embora o valor de referéncia absoluto
necessite de contextualizagio laboratorial especifica). A apresentacdo clinica de curta duracao caracte-

riza um quadro de artrite aguda.

Diagnéstico Diferencial das Artrites Agudas Pediatricas

Diante de um quadro de artrite aguda na infincia, especialmente em ambiente de pronto atendi-
mento, o espectro de diagndsticos diferenciais é relativamente limitado. As principais hipdteses a serem
consideradas sdo: artrite séptica, febre reumatica, artrites virais e artrites reativas, incluindo
a sinovite transitéria do quadril. A diferenciacdo entre estas entidades é crucial, pois 0 manejo e o

prognostico variam significativamente.

Artrite Séptica como Emergéncia Ortopédica

A artrite séptica deve ser a primeira consideracao em quadros de artrite aguda febril, configu-

rando uma emergéncia ortopédica. A infeccao bacteriana da articulagio pode levar a destruicdo da
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cartilagem articular em curto espago de tempo, resultando em sequelas funcionais permanentes e ne-
cessidade futura de proétese articular. Embora menos provavel em casos de acometimento de multiplas
articulacgoes e estado geral relativamente preservado, a hipdtese nao pode ser descartada. A artrite sép-
tica tipicamente cursa com prostraciao acentuada, dor intensa, instabilidade ou irritabilidade
articular e febre alta. Os agentes etiol6gicos mais comuns sao Staphylococcus aureus. Em adolescen-
tes, o gonococo deve ser considerado. Frequentemente acomete articulacées dos membros inferiores,

como o quadril, que se apresenta doloroso e com bloqueio funcional (pseudo-paralisia).

Achados Laboratoriais e Diagnostico da Artrite Séptica

Laboratorialmente, a artrite séptica geralmente apresenta leucocitose significativa (frequen-
temente acima de 20.000-40.000 leuctcitos/mm3) e marcadores inflamatorios muito elevados,
como a velocidade de hemossedimentacao (VHS), que pode atingir valores superiores a 100 mm/h.
A puncio articular € mandatdria para o diagnostico definitivo. A analise do liquido sinovial per-
mite a identificacdo do agente etioldgico (cultura) e a anélise citologica/bioquimica (contagem celular
elevada com predominio de neutroéfilos, glicose baixa, proteina alta), além de aliviar a pressao intra-
articular. Frequentemente, é necessaria a drenagem cirargica da articulacdo. O tratamento exige
antibioticoterapia endovenosa prolongada. Por ser uma infec¢io de dissemina¢do hematogé-
nica, geralmente acomete uma tnica articulacdo (monoartrite); o acometimento poliarticular é raro.
O rubor local pode estar presente, sendo um sinal mais comum na artrite séptica do que nas artrites

de causa reumética.

Febre Reumatica

Definicao e Patogénese da Febre Reumatica

A febre reumatica (FR) é uma complicacio tardia ndo supurativa de uma infeccdo de orofaringe
causada pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A (Streptococcus pyogenes). A patogénese
envolve um fenomeno de mimetismo molecular, onde anticorpos produzidos contra componentes
do estreptococo reagem cruzadamente com tecidos do hospedeiro, como o coracio, as articulagoes e
o sistema nervoso central. Essa reacao autoimune se manifesta clinicamente cerca de duas a trés

semanas apoés a infec¢ao estreptocdcica inicial, ocorrendo em individuos geneticamente predispostos.
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Importancia do Diagnéstico e Tratamento da Faringoamigdalite Estreptococica

Um ponto crucial é que a febre reumatica é uma doenca potencialmente prevenivel através do
diagnostico correto e tratamento adequado da faringoamigdalite estreptocdcica. A falha em diag-
nosticar ou tratar corretamente a infeccao priméaria permite o desenvolvimento da resposta autoimune
subsequente. O diagnostico da faringite estreptococica baseado apenas na inspecao visual da orofaringe
é incerto. A presenca de exsudato tonsilar (placas) nao é patognomonica; pode ocorrer em infec-
¢Oes virais, como a mononucleose infecciosa, que frequentemente cursa com tonsilas edemaciadas

e exsudato espesso.

Diferenciacao Clinica entre Faringites Viral e Estreptocécica

A diferenciacao clinica entre faringite viral e estreptocécica baseia-se no quadro clinico asso-
ciado. Infeccgoes virais frequentemente cursam com sintomas catarrais (coriza, tosse, conjuntivite).
Em contraste, a amigdalite estreptocécica é uma infecgao piogénica que tipicamente se apresenta
com febre alta, queda do estado geral, odinofagia intensa, sem sintomas catarrais. Ao exame fi-
sico, achados sugestivos de etiologia estreptococica incluem hiperemia de orofaringe, aumento do
volume tonsilar, exsudato purulento (mais amarelado) e petéquias no palato. A soma desses acha-

dos aumenta a suspeita diagnostica.

Tratamento Adequado da Faringoamigdalite Estreptococica para Profilaxia

Primaria da Febre Reumatica

O tratamento da amigdalite estreptocodcica visa erradicar o estreptococo da orofaringe. O an-
tibiotico de escolha é a amoxicilina. Algo frequentemente cobrado em provas é a duracao do
tratamento: sdo necessarios 10 dias de tratamento com amoxicilina oral para garantir a erradica-
¢ao bacteriana e prevenir a febre reumatica. Esquemas mais curtos (e.g., 7 dias), embora possam levar a
resolucao dos sintomas, nao sao suficientes para a erradicacao completa. Por essa razdo, a penicilina
G benzatina (Benzetacil) em dose tnica intramuscular é frequentemente preferida, pois garante a
adesao ao tratamento completo e a erradicacdo eficaz. A falha na erradicacdo, mesmo com melhora
clinica, mantém o risco de desenvolvimento de febre reumatica no individuo predisposto. Esquemas

alternativos com outros antibidticos (e.g., azitromicina) podem ter menor eficicia na erradicacao.
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Epidemiologia e Relevancia da Febre Reumatica no Brasil

Embora a febre reumatica seja relativamente rara apds uma infecgao estreptococica individual
(aproximadamente 1 caso para cada 100 infec¢Oes ndo tratadas), o Brasil é considerado uma area de alta
prevaléncia de infeccoes estreptocécicas, configurando uma populacao de alto risco. A incidéncia
de casos novos de febre reumatica ainda é significativa, e a mortalidade por cardiopatia reumatica
cronica e cardite reumatica aguda grave persiste. A doenca é considerada negligenciada, muitas
vezes subdiagnosticada ou reconhecida tardiamente, quando a prevencao da cardiopatia ja ndo é mais

possivel. O reconhecimento precoce é fundamental.

Critérios Diagnosticos de Jones e Evidéncia de Infeccao Estreptococica

Pregressa

O diagnoéstico da febre reumatica baseia-se nos Critérios de Jones, revisados em 2015. Es-
tes critérios incluem manifestacoes maiores e menores, além da necessidade de comprovacao de
infeccao estreptocécica prévia. As manifestacoes maiores sao: cardite, poliartrite, coreia de
Sydenham, eritema marginado e nédulos subcutineos. A evidéncia de infeccio recente pelo
estreptococo é fundamental e pode ser documentada pela elevacdo de anticorpos antiestreptococicos,
como a antiestreptolisina O (ASLO) ou a anti-DNase B, ou pela identificacdo do agente através de

teste rapido de antigeno ou cultura de orofaringe.

Utilidade e Interpretacao da Antiestreptolisina O (ASLO)

A ASLO é o0 exame sorologico mais utilizado para documentar a infeccio estreptocdcica pregressa no
contexto da suspeita de febre reumatica. Seu valor de referéncia na populacgio brasileira é geralmente
considerado até 320 UI/mL. Os niveis de ASLO comecam a se elevar aproximadamente 77 dias apos
a infeccao, atingindo um pico e depois declinando gradualmente. Se a dosagem inicial for negativa ou
limitrofe, pode ser necessario repetir o exame apos 2 a 4 semanas para observar a curva de ascensao
ou descenso. E importante ressaltar que até 20% dos pacientes com febre reuméatica podem ter ASLO
negativa. A ASLO ndo é um marcador de atividade inflamatodria e nao deve ser solicitada como
parte de um painel genérico de “provas reumaticas”’ou para investigacdo de dores musculoesqueléticas
inespecificas. Sua indicacgao é restrita a suspeita clinica de febre reumatica. A positividade isolada

da ASLO nao justifica tratamento ou profilaxia prolongada com penicilina benzatina.
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Requisitos Diagnésticos pelos Critérios de Jones para o Primeiro Surto

Para o diagnostico de um primeiro surto de febre reumatica, é necessaria a presenca de dois
critérios maiores ou um critério maior e dois critérios menores, associados a evidéncia de
infeccao estreptocécica prévia. A artrite é a manifestacio maior mais comum em pacientes que
se apresentam agudamente no pronto atendimento com febre. Nesses casos, é crucial investigar ativa-

mente a presenca de critérios menores para confirmar o diagnostico.

Manifestacoes Maiores da Febre Reumatica: Artrite

A artrite na febre reumatica aguda é a manifestacdo mais frequente, ocorrendo em cerca de
75% dos casos. Classicamente descrita como uma poliartrite migratéria de grandes articulacoes
(joelhos, tornozelos, cotovelos, punhos) — onde uma articulacdo inflama e melhora, enquanto outra co-
meca a inflamar — a revisdo de 2015 dos critérios de Jones reconhece que, em populacées de alto risco
como a brasileira, qualquer padrao de artrite (poliartrite simultinea, monoartrite) ou mesmo poli-
artralgia podem contar como critério maior. A artrite reumatica é tipicamente muito dolorosa, com
sinais flogisticos evidentes (edema, calor, limitacao funcional), mas apresenta excelente resposta aos
anti-inflamatorios. Uma caracteristica fundamental é ser autolimitada e ndo deixar sequelas

articulares. A presenca de artrite cronica ou erosiva exclui o diagnostico de febre reumatica.

Manifestacoes Maiores da Febre Reumatica: Cardite

A cardite é a manifestacdo mais grave da febre reumatica, pois pode levar a les6es valvares per-
manentes (cardiopatia reumatica cronica). A definicao de cardite nos critérios de Jones foi atu-
alizada para incluir cardite subclinica, detectada exclusivamente pelo ecocardiograma, mesmo na
auséncia de sopro cardiaco audivel. Lesoes valvares tipicas, como regurgitaciao mitral ou aértica
e espessamento dos folhetos valvares, identificadas no ecocardiograma em um paciente com sus-
peita de FR, contam como critério maior. A cardite pode variar em gravidade, desde uma endocardite
leve (inflamacgao das valvulas, mais comum) até miocardite ou pericardite, classificadas como mo-

derada ou grave. Diferente da artrite, a cardite pode deixar cicatrizes e sequelas permanentes.
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Manifestacoes Maiores da Febre Reumatica: Eritema Marginado e Nodulos

Subcutaneos

O eritema marginado é uma lesdo cutinea rara (<3% dos casos), caracterizada por maculas ou pa-
pulas eritematosas com bordas bem definidas, serpiginosas e centro palido, tipicamente localizadas no
tronco e porgdes proximais dos membros. Sao lesGes evanescentes e nao pruriginosas. Os nédu-
los subcutaneos sao igualmente raros, apresentando-se como nodulagoes firmes, indolores, méveis,
com didmetro de 0,5 a 2 cm, localizadas sobre superficies extensoras de articulacoes (cotovelos, joe-
lhos, punhos) ou proeminéncias 6sseas. Devido a sua raridade, nao se deve esperar a presenca dessas

manifestacdes para firmar o diagnostico de febre reumatica.

Manifestacoes Maiores da Febre Reumatica: Coreia de Sydenham

A coreia de Sydenham (ou Coreia Reumatica) é uma manifestacio neurologica caracterizada
por movimentos involuntarios, arritmicos, rapidos e sem propésito, que afetam principal-
mente a face e as extremidades distais. Os movimentos pioram com o estresse e a tentativa de realizar
atos motores voluntarios, e desaparecem durante o sono. Pode haver também hipotonia muscular e
labilidade emocional. A coreia de Sydenham é uma exce¢ao nos critérios de Jones: sua presenca
isolada, apos exclusdo de outras causas de coreia, é suficiente para o diagnéstico de febre reu-
matica, mesmo sem outros critérios maiores ou menores e independentemente do tempo decorrido

desde a infec¢ao estreptococica (pode ser uma manifestacao tardia, surgindo meses ap6s).

Critérios Menores da Febre Reumatica

Se o paciente apresenta apenas um critério maior (como artrite ou cardite isoladas), sdo necessarios
dois critérios menores para o diagnostico, além da evidéncia de infeccao estreptococica. Os critérios
menores incluem: febre (temperatura axilar > 38,5°C), artralgia (dor em uma ou mais articulagoes
sem sinais de artrite; considerada critério menor apenas se a artrite nao for o critério maior), intervalo
PR prolongado no eletrocardiograma (ajustado para aidade) e elevacao das provas de atividade
inflamatéria de fase aguda: VHS > 30 mm/h ou PCR > 3,0 mg/dL. A alfa-1-glicoproteina acida
é outro marcador de fase aguda que pode permanecer elevado por mais tempo, sendo 1til em casos de

apresentacdo tardia.
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Investigacio Complementar na Suspeita de Febre Reumatica

Ainvestigacdo complementar em pacientes com suspeita de febre reumatica inclui exames para docu-
mentar a infeccio estreptococica (ASLO, anti-DNase B, cultura ou teste rapido de orofaringe),
marcadores inflamatérios (VHS, PCR), eletrocardiograma (para avaliar intervalo PR e sinais de pe-
ricardite/miocardite) e, fundamentalmente, o ecocardiograma para detectar e avaliar a gravidade da

cardite. A radiografia de torax tem valor limitado, exceto em casos de cardiomegalia significativa.

Tratamento da Fase Aguda da Febre Reumatica

O tratamento da fase aguda da febre reumatica visa controlar a inflamacio e aliviar os sintomas. A
artrite responde rapidamente a anti-inflamatorios néao esteroidais (AINEs), como naproxeno ou
ibuprofeno (historicamente, utilizava-se aspirina em doses anti-inflamatorias). A cardite moderada
a grave requer o uso de corticosteroides (prednisona ou prednisolona oral). A coreia pode neces-
sitar de tratamento sintoméatico com medicag¢6es como acido valproico, carbamazepina ou haloperidol,
além de repouso. Independentemente das manifestacoes, ¢ mandatorio realizar a erradicacao do
estreptococo com um curso completo de antibiotico (penicilina G benzatina IM ou amoxicilina

oral por 10 dias), mesmo que a cultura de orofaringe seja negativa na fase aguda da FR.

Profilaxia Secundaria da Febre Reumatica: Principios e Esquemas

Apoés um surto de febre reumatica, o paciente torna-se altamente suscetivel a recorréncias apo6s
novas infeccoes estreptococicas. Cada recorréncia aumenta o risco de desenvolver ou agravar a car-
diopatia reumatica. Portanto, a profilaxia secundaria continua com antibi6ticos é essencial.
O esquema preferencial é a penicilina G benzatina, 600.000 unidades (para pacientes < 27 kg) ou
1.200.000 unidades (para pacientes > 27 kg), por via intramuscular, a cada 21 dias. A dilui¢ao com li-
docaina pode ser utilizada para reduzir a dor da aplicacdo. A profilaxia oral (penicilina V ou sulfadiazina)

¢é considerada menos eficaz devido a menor adesao.

Duracao da Profilaxia Secundaria da Febre Reumatica

Algo frequentemente cobrado em provas é a duracio da profilaxia secundaria. A duragio

depende da presenca e gravidade da cardite durante o surto agudo:

+ Febre reumatica sem cardite: Profilaxia até os 21 anos de idade ou por 5 anos ap6s o Gltimo

surto (o que for mais longo).
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+ Febre reumatica com cardite prévia que regrediu ou cardite leve residual (e.g., insu-
ficiéncia mitral leve): Profilaxia até os 25 anos de idade ou por 10 anos apoés o altimo surto (o que

for mais longo).

+ Febre reumatica com lesio valvar moderada ou grave persistente, ou apoés cirurgia

valvar: Profilaxia até os 40 anos de idade, ou potencialmente por toda a vida.

A decisdo sobre a duracao deve ser individualizada. A penicilina benzatina na profilaxia secundaria nao
trata alesdo cardiaca existente, mas previne novas infeccées pelo estreptococo, que é o gatilho para novas
inflamacoes e piora da lesdo cardiaca. A maior incidéncia de infecc¢Ges estreptocdcicas ocorre na infancia
e adolescéncia, diminuindo na vida adulta devido a maturacao do sistema imune e menor exposi¢ao em
ambientes de aglomeracao, justificando a interrup¢ao da profilaxia em idades especificas na auséncia
de cardiopatia grave. E fundamental ter certeza do diagnéstico de febre reumatica antes de instituir um

regime de profilaxia tdo prolongado.

Outras Artrites Agudas

Artrites Virais e Reativas: Conceituacao e Etiologia

Caso a artrite aguda febril ndo se enquadre nos critérios de febre reumatica ou artrite séptica, as hi-
péteses de artrite viral ou artrite reativa pos-viral devem ser consideradas. Diversos virus comuns
na infancia podem causar artrite, como enterovirus, adenovirus, virus da varicela-zoster e, no-
tadamente, o parvovirus B19 (agente do eritema infeccioso). Embora a artrite seja uma manifesta¢ao
rara para a maioria desses virus, sua alta prevaléncia na populagao pediatrica faz com que sejam causas
frequentes de artrite aguda. Outros virus menos comuns, como Chikungunya e Dengue, tém maior

tropismo articular e s3o causas importantes de artrite em areas endémicas.

Diferenciacao entre Artrite Viral Direta e Artrite Reativa Po6s-Viral

A diferenciacio entre artrite viral direta e artrite reativa pos-viral baseia-se no momento do
acometimento articular em relacio aos outros sintomas virais. Na artrite viral, a inflamacao articular
ocorre concomitantemente a fase virémica ativa, e o paciente geralmente apresenta outros sinais
e sintomas da infeccdo viral (febre, rash cutineo, sintomas respiratérios ou gastrointestinais, linfade-
nomegalia, hepatoesplenomegalia). O virus pode, teoricamente, ser detectado no liquido sinovial. Na
artrite reativa pos-viral, a artrite surge semanas apos a resolugao da infec¢do viral primaria, como
um fenomeno imunomediado. A clinica geral da infec¢ao viral difere daquela da amigdalite estrepto-

cocica, auxiliando na diferenciacio da febre reumatica.
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Artrite Reativa: Contexto Pediatrico versus Adulto

O termo artrite reativa tem conotacoes diferentes na reumatologia pediatrica e de adultos. Em
adultos, classicamente refere-se a Sindrome de Reiter, uma triade de artrite, uretrite e conjuntivite,
frequentemente associada ao HLLA-B27, que ocorre ap6s infecgdes geniturinérias (e.g., Chlamydia tra-
chomatis) ou gastrointestinais (e.g., Salmonella, Shigella, Yersinia, Campylobacter). Esta forma clas-
sica, que pode incluir comprometimento axial (espondiloartrite), também ocorre em pediatria, mas
é muito mais rara. Na pratica pediatrica, o termo artrite reativa é mais frequentemente utilizado para
descrever a artrite pbs-viral ou pbés-infecciosa (incluindo pos-estreptocécica, que é a FR) de forma mais

genérica.

Sinovite Transitoria do Quadril

Um tipo especifico e comum de artrite reativa em pediatria é a sinovite transitoria do quadril.
Esta condigao afeta tipicamente meninos entre 3 e 10 anos de idade e se manifesta como dor aguda no
quadril, claudicacao e limitacdo de movimento, muitas vezes com recusa a apoiar o peso no membro
afetado. Frequentemente, ha histéria prévia de infeccao de vias aéreas superiores ou trauma leve. A
crianca geralmente apresenta bom estado geral, afebril ou com febre baixa. O principal diagndstico
diferencial é a artrite séptica do quadril. A diferenciacio baseia-se no estado geral (crian¢a com
sinovite transitdria estd menos toxemiada), intensidade da dor e febre (mais brandas na sinovite), e
exames laboratoriais (leucograma e VHS/PCR menos elevados na sinovite). O ultrassom pode mostrar
derrame articular em ambos os casos, mas a puncio articular pode ser necessaria para excluir infeccdo
se houver davida diagnéstica. Embora classicamente descrita no quadril, a sinovite transitoria pode
acometer outras articulac6es simultaneamente (e.g., joelho). A sinovite transitéria é autolimitada,
resolvendo-se com repouso e AINEs em dias a semanas, sem deixar sequelas. As artrites reativas/virais

geralmente se resolvem completamente em 6 a 8 semanas.

Vasculites Agudas Pediatricas Comuns

Introducao as Vasculites Pediatricas Agudas

Duas vasculites agudas sao particularmente relevantes na pediatria: a Vasculite por IgA (V
IgA), anteriormente conhecida como Parpura de Henoch-Schonlein, e a Doenca de Kawasaki.

Ambas se manifestam com quadros agudos e requerem reconhecimento e manejo especificos.
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Vasculite por IgA (Parpura de Henoch-Schonlein): Manifestacoes Clinicas e

Cutaneas

A Vasculite por IgA ¢ a vasculite mais comum na infincia, afetando predominantemente criancas
emidade pré-escolar e escolar. A manifestacio cutanea cardinal é a parpura palpavel, que consiste em
lesGes cutaneas avermelhadas ou viol4ceas que ndo desaparecem a digitopressao e possuem relevo
ou consisténcia aumentada a palpacdo. Essa caracteristica diferencia a V IgA de outras parpuras (e.g.,
trombocitopénica, onde as lesGes sdo planas) e reflete o infiltrado inflamatério vascular subjacente. As
les6es predominam em membros inferiores e nddegas, mas podem ocorrer em outros locais. Petéquias

também podem estar presentes.

Critérios Diagnésticos da Vasculite por IgA

O diagnostico da Vasculite por IgA é clinico, baseado na presenca da parpura palpavel (crité-

rio obrigatério) associada a pelo menos um dos seguintes:

+ Dor abdominal: Difusa ou célica, de intensidade variavel, resultante da vasculite do trato gas-
trointestinal. Pode haver sangramento gastrointestinal, e em casos graves, intussuscepc¢ao, isque-

mia ou perfuracao intestinal.

+ Artrite ou artralgia: Geralmente de grandes articulacbes dos membros inferiores (tornozelos,

joelhos), aguda, dolorosa, nao erosiva e transitéria.

+ Envolvimento renal: Detectado por hematiria (micro ou macroscopica) e/ou proteindria, ava-

liado pelo exame de urina tipo I (parcial de urina).
« Biopsia: Demonstrando deposicdo predominante de IgA (em pele ou rim).

Na pratica, a presenca da parpura tipica com artrite e/ou dor abdominal é frequentemente suficiente

para o diagnostico.

Investigacao e Manejo da Vasculite por IgA

A investigacao inicial deve incluir hemograma completo (para confirmar plaquetas normais),
avaliacdo da funcao renal e exame de urina tipo I. O tratamento é primariamente de suporte,
com repouso e analgesia para dor articular ou abdominal leve. Corticosteroides sistémicos (pred-
nisona/prednisolona) sdo indicados em casos de dor abdominal moderada a severa (para prevenir
complicacOes gastrointestinais graves), artrite severa incapacitante, orquite (inflamacao testicu-

lar, uma complicagao possivel), ou envolvimento renal significativo (proteindria persistente/elevada,
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sindrome nefritica/nefroética). Os corticoides nao previnem o desenvolvimento de nefrite. O en-
volvimento renal é a principal causa de morbidade a longo prazo e pode surgir ou piorar semanas ou
meses apos o quadro agudo. Portanto, é essencial o seguimento prolongado com monitoramento da
pressao arterial e exames de urina perioédicos por pelo menos 6 meses. Casos de nefrite grave podem
exigir imunossupressores e bi6psia renal. A maioria dos casos tem curso autolimitado (ciclo de 30-45

dias) e prognostico excelente.

Doenca de Kawasaki: Definicao e Importancia Clinica

A Doenca de Kawasaki é uma vasculite febril aguda que afeta predominantemente artérias de
médio calibre, com tropismo caracteristico pelas artérias coronarias. E uma das principais causas
de doenca cardiaca adquirida em criancas em paises desenvolvidos, ocorrendo majoritariamente
em lactentes e pré-escolares (< 5 anos de idade). A complicacdo mais temida é o desenvolvimento de
aneurismas coronarianos, que podem levar a isquemia miocardica, infarto e morte stibita, mesmo
anos apo6s a fase aguda. O reconhecimento precoce e tratamento adequado sio cruciais para prevenir

essas complicacoes.

Critérios Diagndsticos da Doenca de Kawasaki

O diagnostico da Doenca de Kawasaki é clinico, baseado na presenca de febre alta (= 38.5°C)
por pelo menos 5 dias (ou 4 dias, conforme atualizacdes recentes, se outros critérios classicos estive-

rem presentes), associada a pelo menos quatro dos cinco critérios clinicos principais:

« Alteracoes em extremidades: Fase aguda com eritema e edema endurecido de mios e

pés; fase subaguda com descamacio periungueal em dedos das maos e pés.

« Exantema polimorfo: Rash cutineo generalizado, que pode ser maculopapular, morbiliforme,
ou similar ao eritema multiforme, mas tipicamente nao vesicular ou bolhoso. Pode haver acen-

tuacdo na regiao perineal.
+ Injecao conjuntival: Hiperemia bulbar bilateral, ndo exsudativa (sem pus).

» Alteracoes em labios e cavidade oral: Eritema e fissuras labiais, lingua em framboesa
(papilas hipertrofiadas e eritematosas), eritema difuso da mucosa oral e faringea. Nao ha dlceras

discretas ou exsudato tonsilar.

+ Linfadenopatia cervical: Geralmente unilateral, com pelo menos um linfonodo > 1,5 cm de

diametro. Este é o critério menos frequente.
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Doenca de Kawasaki Incompleta ou Atipica

Em alguns pacientes, especialmente lactentes jovens (< 1 ano), a Doenca de Kawasaki pode se
apresentar sem preencher os critérios classicos (Kawasaki incompleto), como febre prolongada com
apenas 2 ou 3 dos critérios clinicos. Nesses casos, a suspeita diagnostica deve ser mantida se houver
febre inexplicada por > 7 dias ou febre por > 5 dias com marcadores inflamatoérios elevados (PCR =
3 mg/dL e/ou VHS = 40 mm/h). Nesses casos, exames laboratoriais adicionais podem auxiliar:
anemia, trombocitose (> 450.000/mm3 apoés a primeira semana), leucocitose (> 15.000/mm3),
piaria estéril, hipoalbuminemia (< 3 g/dL) e elevacido de ALT (TGP). Se > 3 desses achados
laboratoriais estiverem presentes, ou se o ecocardiograma mostrar alteracées coronarianas, o

diagnostico de Kawasaki incompleto é apoiado e o tratamento indicado.

Tratamento da Doenca de Kawasaki

O tratamento padrao ouro para a Doenca de Kawasaki visa reduzir a inflamacao sistémica e co-
ronariana, prevenindo o desenvolvimento de aneurismas. Consiste na administracao de imunoglobu-
lina intravenosa (IVIG) em dose alta (2 g/kg em infusao tinica) associada a acido acetilsalicilico
(AAS) em dose anti-inflamatéria (80-100 mg/kg/dia, dividida a cada 6 horas) na fase aguda. O tra-
tamento deve ser iniciado idealmente dentro dos primeiros 10 dias de febre, pois sua eficicia na
prevencao de aneurismas diminui significativamente apos esse periodo. A IVIG reduz o risco de aneu-

rismas coronarianos de aproximadamente 25% para menos de 5%.

Manejo Pos-Fase Aguda e Seguimento na Doenca de Kawasaki

Apbs o paciente permanecer afebril por 48-72 horas, a dose de AAS é reduzida para dose anti-
plaquetaria (3-5 mg/kg/dia, em dose Gnica) e mantida por pelo menos 6 a 8 semanas. Neste ponto,
um ecocardiograma de controle é realizado para avaliar a anatomia coronariana. Se as coronarias
estiverem normais, o AAS pode ser suspenso. Se houver aneurismas coronarianos, o AAS em baixa
dose ou outra terapia antiplaquetaria/anticoagulante pode ser necessaria a longo prazo, dependendo
do tamanho e morfologia dos aneurismas, com acompanhamento cardiolégico especializado. Cerca de
10-15% dos pacientes podem ser resistentes a dose inicial de IVIG (manutenc¢ao da febre); esses
casos podem requerer uma segunda dose de IVIG, pulsoterapia com corticoides ou outras terapias imu-
nomoduladoras. O diagnoéstico e tratamento precoces sao essenciais para minimizar o risco de sequelas

cardiacas permanentes.
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Artrite Cronica na Pediatria

Critérios Temporais para Artrite Cronica e Abordagem Diagndstica Inicial

A avaliacdo de artrite cronica em pediatria requer a definicdo temporal da condi¢do. Considera-se
artrite cronica a persisténcia de artrite na mesma articulacao por um periodo minimo de seis semanas.
Diante de um quadro de artrite com duracdo superior a este periodo, como no caso de uma adolescente
com edema, dor e limitacao de movimento em multiplas pequenas articulacoes das maos por dois me-
ses, configura-se uma artrite cronica. A presenca de acometimento poliarticular (cinco ou mais
articulacbes) direciona o raciocinio diagnostico para doencas cuja manifestacao principal € a poliartrite
cronica. A possibilidade de Lapus Eritematoso Sistémico (LES) deve ser considerada neste ce-
nario. O diagnéstico diferencial é fundamentalmente clinico, baseado em uma anamnese detalhada e
revisao de sistemas abrangente, buscando ativamente manifestacGes sistémicas que possam compor os
critérios diagnoésticos para LES ou outras condicées. Exames complementares auxiliam, mas nao defi-

nem o diagnostico isoladamente.

Desafios na Identificacao Clinica da Artrite Pediatrica

A identificacio de artrite em pacientes pediatricos pode ser desafiadora, mesmo para profissionais
experientes. A percepcio clinica da atividade inflamatéria articular pode variar. Por exemplo, um pa-
ciente com comorbidades reumatoldgicas complexas pode ter uma artrite em determinada articulacao
subdiagnosticada por um avaliador inicial que considerou a articulagio “seca”(sem grande derrame),
enquanto uma avaliacdo reumatologica subsequente pode identificar atividade inflamatoria significa-
tiva. Este cenario sublinha a necessidade de atencao aos sinais clinicos de artrite, que incluem edema
articular ou dor associada a limitacio de movimento. A identificacdo destes sinais é realizada
primariamente através da inspecao e palpacao cuidadosas da articulacdo. A avaliacdo visual pode revelar

aumento de volume articular comparativo.

Luapus Eritematoso Sistémico em Pediatria

Caracteristicas Gerais e Gravidade do LES Pediatrico

O Lapus Eritematoso Sistémico (LES) é uma doenca autoimune sistémica prototipica, caracte-
rizada pela producao de multiplos autoanticorpos e acometimento de diversos 6rgaos e sistemas. Em
pediatria, o LES tende a apresentar maior gravidade, com envolvimento mais frequente do sistema

nervoso central (SNC) e de 6rgaos nobres, como os rins. Apesar disso, as manifestacGes clinicas ini-
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ciais mais comuns sdo sintomas constitucionais inespecificos, como adinamia e prostracio. Em
adolescentes, essa fadiga pode atingir niveis patologicos, impactando atividades diarias como frequén-
cia escolar ou interacgdo social, diferenciando-se da letargia comum da idade. A febre também é uma

manifestacao frequente associada a esses sintomas.

Critérios de Classificacao do LES e Relevancia dos Sintomas Constitucionais

Os critérios de classificacao mais recentes para o LES, propostos em 2019 pelo Colégio Americano de
Reumatologia (ACR) e pela Liga Europeia Contra o Reumatismo (EULAR), auxiliam na compreensao do
espectro da doenga, embora nao sejam estritamente necessarios para o diagnostico clinico individual.
Esses critérios atribuem pontuagdes a diferentes manifestacoes clinicas e laboratoriais. A febre, por ser
um sintoma comum a diversas condic6es, possui baixa pontuagao nos critérios, apesar de ser frequente
no LES. Os sintomas constitucionais sdo prevalentes, mas € importante notar que manifestacoes cuta-
neas classicas, como o rash malar, nio sdo obrigatérias para o diagnéstico de LES, especialmente na

faixa etaria pediatrica.

Manifestacoes Hematologicas no LES

O comprometimento hematoldgico é uma caracteristica comum do LES. As alteracoes mais frequen-
tes incluem anemia, leucopenia (incluindo linfopenia) e trombocitopenia. A anemia pode ser
do tipo anemia de doenca cronica (normocitica/normocrémica ou microcitica) ou, de forma mais
especifica para os critérios diagnosticos, anemia hemolitica autoimune. A anemia hemolitica autoi-
mune é caracterizada pela destruicao de hemacias mediada por autoanticorpos, resultando em aumento
de reticul6citos e positividade no teste de Coombs direto. A presenca de puarpura trombocito-
pénica pode ocorrer, manifestando-se como lesdes purpiricas nao palpaveis que nao desaparecem a
digitopressao, distintas da purpura vasculitica. Todas as citopenias (anemia, leucopenia, linfopenia,

trombocitopenia) sdo consideradas no espectro do LES.

Manifestacoes Neurologicas no LES

O LES pode causar uma vasta gama de manifestacoes neuroldgicas, sendo diagnostico diferen-
cial para diversas condigdes neurolégicas, como a Sindrome de Guillain-Barré, acidente vascular cere-
bral (AVC), neurite periférica, epilepsia e quadros psiquiatricos. No entanto, para fins de pontuacao nos
critérios de classificacdo do LES, apenas manifestagoes especificas sdo consideradas: delirium (estado
confusional agudo), psicose e crises epilépticas. Uma caracteristica relevante é que quadros psicoti-

cos (como alucinagoes) induzidos pelo LES tendem a ter melhor prognéstico que psicoses primarias, pois
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