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Cabe-nos fazer a introducio deste volume que retine alguns dos trabalhos do | Curso de
Reumatologia Pedistrica do Nucleo de Reumatologia do H. S. Maria.

Este facto ndo significa que tenhamos uma competéncia especial na area da Reumatologia
Infantil, mas deve-se antes a gentileza do Exmo. Sr. Professor Doutor Viana Queiroz, organizador
deste curso, que reconhecendo a importadncia deste capitulo da medicina infantil, quis que o
nome do responsdvel pela Pediatria da Faculdade de Medicina de Lisboa/Hospital de Santa
Maria, ficasse ligado a este empreendimento que julgamos revestir-se do maior interesse pela
sua actualidade.

Afastados nos Gltimos anos dos problemas da Reumatologia Infantil, ficamos impressiona-
dos ao consultar a bibliografia actual, ndo s6 ao verificar a soma de trabathos dedicados ao tema,
0 que mostra o interesse que ele mantém na actualidade, mas também por verificar as dificulda-
des que a cada passo surgem na sua abordagem decorrentes do imperfeito conhecimento da
patologia de algumas situacdes e da inexisténcia de uma nomenclatura uniformemente
aceite (1,2,3).

Perspectiva actual das artrites infantis e juvenis é o tema genérico desta introdug8o que
procura dar uma ideia de conjunto do problema, tal como € visto por um pediatra geral, e que as
intervengdes seguintes a cargo de especialistas, procurardo melhor definir e caracterizar.

Comecaremos por definir Artrite.

Este termo implica a presenca de uma inflamacdo sinovial. A sintomatologia essencial de
uma artrite inclui a existéncia de edema da articulacdo, perda da sua mobilidade, dor, rigidez e
calor. A dor articular (artralgia) é um sintoma relativamente frequente e pode ser manifestacéo
de uma grande variedade de doengas (4).

Num trabalho recente levado a cabo em Connecticut por McCarthy e col., (4} estes autores
encontraram, num total de 418 criancas dos O aos 16 anos com queixas articulares 49 diagnoésti-
cos diferentes que puderam ser agrupados em 4 grupos: grupo néo inflamatério, inflamatério,
infeccioso e um 49 grupo heterogéneo que foi designado por “outros”

N&o cabe aqui analisar em pormenor estes varios diagnésticos; poderifamos acrescentar
porém, que no primeiro grupo, os dois diagnosticos mais comuns foram o traumatismo e a
doenca de Osgood-Schlatter; no grupo inflamatério incluiu-se a artrite reumatéide juvenil, a
febre reumatica, as reaccdes alérgicas e a parpura de Schonlein-Henoch. No grupo infeccioso,
predominou a artrite séptica, a osteomielite e a celulite, enquanto que no Gltimo grupo se verifi-
caram um certo numero de diagndsticos com predominio para a sinovite transitéria da anca,
existindo como é 6bvio, um nuimero importante de casos de causa desconhecida.

Conclui-se, pelo que atrds deixamos exposto, que perante um caso de dor articular, todo o
esforGo terd que ser dirigido no sentido de obter um diagndstico tdo exacto quanto possivel e no
mais curto espago de tempo, porquanto todo o atraso pode traduzir-se por danos quantas vezes
irremedidveis numa articulagio (5).

A perspectiva actual, no que diz respeito a artrites infantis e juvenis, contém ainda muitas
incégnitas e pontos obscuros, que tém sido motivo de debate na série de reunides sobre o tema,
quer de cardcter internacional [reunido conjunta da Liga Europeia Contra o Reumatismo e Orga-
nizacdo Mundial de Satde LECR/OMS (6}, 1.2 Conferéncia da Academia de Reumatologia dedi-
cada as doencas reumadticas da crianca (7) e Conferéncia sobre artrite na crianga, organizada

{*) Professora catedrdtica de Pediatria da Faculdade de Medicina de Lisboa.
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pelo Laboratério Ross (8)] quer nacional. No dmbito nacional merece destaque todo o trabalho
levado a cabo em Portugal pelo Instituto Portugués de Reumatologia, Nicleo de Reumatologia do
Hospital de S. Jodo do Porto e Nucleo de Reumatologia do Servico de Medicina IV do Hospital de
Santa Maria (9)

O campo da reumatologia infantil é vasto e de limites ainda imprecisos (1,2,3,5).

Se olharmos atentamente para o programa do | Curso de Reumatologia Infantil, veremos
lado a lado, situagdes de indole muito variada e para cuja compreensdo se exigem conhecimen-
tos que vd0 muito para além daqueles que a patologia articular em sentido estrito exigiria.
Assim, o problema de imunodeficiéncia e da sua ligacdo com as doengas reumdticas ainda tdo
cheio de incégnitas, mas tdo rico de sugestdes; o conhecimento de que um nimero cada vez
maior de germes pode estar implicado na etiologia das artrites infecciosas; a importancia cres-
cente das doengas difusas do tecido conjuntivo, nomeadamente o lupus eritematoso sistémico,
ndo falando da situac8o, que esta no fulcro de muitas discussdes e controvérsias no campo da
reumatologia infantil — a artrite crdnica juvenil (ACJ) —, tudo sdo aspectos de uma patologia
que exige ainda muita investigacdo e para o esclarecimento da qual, o actual curso muito poderd
contribuir.

Para o pediatra, toda a problematica das artrites infantis surge, quando uma crianga se ihe
apresenta com queixas de dor ou tumefacgdo em uma ou mais articulagdes. E é neste momento,
que todo o processo se deve iniciar no sentido de orientar aquela crianca e aquela familia da
melhor maneira e no menor espa¢o de tempo. Tarefa dificil, ingrata e por vezes pouco
gratificante.

Como em muitas situagdes, a histéria clinica vai aqui ser, se ndo decisiva, pelo menos de
maior importdncia quando conduzida de maneira satisfatéria.

As condi¢bes do aparecimento da dor e da tumefacgdo articular quando ela existe, a existén-
cia de doengas anteriores que possam estar implicadas (discrasias sanguineas, colite ulcerosa,
etc.), o conhecimento de uma infec¢do ocorrida alguns dias antes sdo pistas que devem ser
procuradas € valorizadas. A histéria familiar pode ter importancia, sobretudo quando nela exis-
tem situagdes, tais como, a psoriase e a espondilite anquilosante.

O inicio dos sintomas pode ser subito ou insidioso. Enquanto que na crianga mais velha, as
queixas podem ser relatadas pela propria crianca, nas crian¢as pequenas, sdo geralmente os
pais que relatam a situacao.

A existéncia de um traumatismo, referido como dado frequente numa histéria pregressa,
nem sempre é de valorizar (5). Como é ébvio, 0 exame da crianca deve ser feito com a crianga
despida, devendo ser exploradas todas as articulagdes. A existéncia de febre, de adenopatias, de
hepatoesplenomegalia ou de um exantema devem ser valorizados. Uma vez colhida a histéria e
feito um exame geral, € j& por vezes possivel estabelecer um diagnéstico provavel.

Para uma mais facil abordagem do problema das artrites, podem estudar-se em separado as
artrites monoarticulares e as poliarticulares, embora uma poliartrite possa, numa fase inicial,
apresentar-se Como uma monoartrite.

No quadro seguinte adaptado de Ansell (5) podem observar-se algumas causas de monoar-
trite (Quadro ).

QUADRO 1
Causas de monoartrite

Traumatismo

Perturba¢ées mecénicas

Infecgbes

Artrite crénica juvenil

Artrite associada a outras doencas (psoriase, colite ulcerosa, enterite regional)
Discrasias sanguineas

Anomalias sinoviais

Neoplasias

Para um melhor esclarecimento do diagndstico, impde-se quase sempre, o recurso a certos
meios auxiliares de diagnéstico (5), considerados j& como de rotina e que constam do Quadro Il
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A bidpsia da sinovial obtida por artroscopia é muitas vezes utilizada, pois permite, ndo s6
fazer a bidpsia, como explorar a articulacdo e eventualmente permite o tratamento de lesdes.

Como afirma Anne Marie Prieur {10), o envolvimento de uma articulacdo numa crianca
necessita um exame completo afim de orientar o investigador e tratar rapidamente, quer uma
causa geral, quer uma causa local.

QUADRO I
Exames complementares de diagnéstico

No sangue

Hemograma, velocidade de sedimentacéo, plaquetas
Hemoculturas

Anticorpos para Brucella, Salmonella, etc.

Tempo de hemorragia e de coagulagédo

Anticorpos antinucleares

Factor reumatdide

Anticorpos antivirais (no soro)

Radioldgicos
Rx da articulagdo afectada e da articulagdo oposta
Tomografia

Outros

Andlise e cultura do liquido sinovial
Exame histolégico da membrana sinovial
Prova da tuberculina.

Uma monoartrite pode evoluir para uma poliartrite € mesmo a poliartrite crénica juvenil pode
ter, numa frequéncia que varia de 12% (6) a 31% (11) um inicio monoarticular.

O envolvimento de vdrias articulagées — poliartrite — pode existir numa grande variedade
de situacbes e devido as causas mais diversas.

Com o declinio da febre reumdtica, causa mais comum de poliartrite 3 décadas atrds,
importa realgar a importancia de outros quadros de reumatismo da crianca. E assim que julga-
mos sublinhar aqui a importdncia crescente da artrite crénica juvenil, de resto bem evidente
neste curso, pelo nimero de intervengdes a ela dedicada.

Segundo os critérios da LECR/OMS (6), a artrite cronica juvenil é um complexo sintomatico,
que engloba varias doencgas, entre as quais, a artrite reumatéide juvenil, a espondilite anquilo-
sante de inicio juvenil, a artrite psoridsica juvenil e as artrites associadas as enterocolopatias.

Sdo critérios indispensdveis para um diagnostico de ACJ {6) os seguintes: inicio antes dos
16 anos, artrite atingindo uma ou mais articulagdes por um periodo minimo de 3 meses. Quanto
a forma de inicio, classifica-se em sistémica, poliarticular e oligoarticular.

Doenga relativamente frequente na infancia (ndo existem dados epidemioldgicos seguros),
sem predominio de sexo ou de raca. com caréacter de cronicidade em grande nimero de casos,
levando a invalidez e & cegueira em alguns, estas séo razdes suficientes para que o seu conheci-
mento seja difundido e a justificacio da existéncia de uma reumatologia pediatrica (1,2,3,5).

Historicamente a ACJ esta ligada ao nome de Still (12), que em 1897 apresentou uma rigo-
rosa descri¢do da doenca, tanto sob a forma aguda sistémica, como crénica.

’ Dois autores, Cornil (13) e Diamentberger (14) j& haviam respectivamente em 1864 e 1890,
descrito a doenca.

Foi Still (12) porém, que sugeriu que ela fosse diferente da artrite reumatdide do adulto,
tendo focado o seu carécter sistémico (aumento dos ganglios linfaticos,, hepatoesplenomegalia,
febre e mesmo a possibilidade da existéncia de alteragdes da pleura e pericardio) nas formas
agudas. Este autor ndo mencionou porém, a possibilidade da existéncia de um exantema tipico.

ACTA REUMATOLOGICA PORTUGUESA



76 MARIA DE LOURDES LEVY

Como jad atrds referimos, a ACJ pode ter inicio de forma sistémica, poliarticular ou
oligoarticular (6).

A forma de inicio sistémico — aquela em que o inicio da sintomatologia se faz do modo mais
dramaético, ocorre geralmente em criangas pequenas, sem predominio de sexo, afectando 10 a
20% dos doentes. E definida pela existéncia de febre intermitente com duragio minima de 2
semanas, acompanhada de pelo menos uma das seguintes manifestacdes clinicas: exantema
tipico, adenopatias generalizadas, hepatoesplenomegalia ou pericardite. Nas primeiras semanas
de doenca, ndo existe por vezes, dor articular o que torna o diagnéstico dificil.

Os dados laboratoriais ndo sdo especificos, ndo existindo uma prova laboratorial confirma-
tiva de ACJ de inicio sistémico; a existéncia porém, de febre intermitente atingindo valores de
39° ou superiores e de um exantema tipico, permitem virtualmente fazer o diagnéstico.

A forma de inicio poliarticular exige. que nos primeiros trés meses de doenca, 5 ou mais
articulacdes sejam atingidas. O inicio é geralmente insidioso com um envolvimento gradual das
articulagdes. As articulagdes mais atingidas sdo geralmente as grandes articulacdes do joeltho,
punho, cotovelos e tornozelos, podendo também ser atingidas as articula¢des das méos, pés e
coluna.

Pode existir também envolvimento das articulagbes temporo-mandibulares, levando a
micrognatismo e dificuldade na mastigacdo. As articulacdes apresentam-se tumefactas, mas
podem nédo ser dolorosas. Sdo pouco frequentes as manifestacdes sistémicas nesta forma de
artrite crénica.

Embora ainda ndo aceite pelo LECR, julga-se util {5) do ponto de vista de prognostico, nesta
forma poliarticular, fazer-se a separacdo entre as formas em que existe o factor reumatdide igM
positivo e aquelas em que esse factor é negativo

A forma oligoarticular, representa a artrite, em que nos primeiros 3 meses de doenca, ape-
nas quatro ou menos articulacdées foram atingidas.

E a forma mais comum de apresentacao de ACJ (65% dos casos observados nos primeiros
trés meses de doenca).

As articulacdes mais atingidas sdo os joelhos, tornozelos e cotovelos, podendo também ser
atingido apenas um dedo da m&o ou do pé.

Dentro do grupo das oligoartrites, tém sido considerados alguns subgrupos que se distin-
guem pelo seu modo de apresentacdo, sintomatologia e caracteristicas laboratoriais (5).

Dentre eles, destacamos o subgrupo que abrange criancas entre 1 a 5 anos, sem predominio
de sexo e que apresentam desde o inicio uveite ou desenvolvem esta complicacdo durante o
primeiro ano de doenca Nestas criancas, verifica-se geralmente a existénria de anticorpos anti-
-nucleares. Parece haver neste grupo correlacdo com antigénio HLADrS.

Algumas criancas com formas oligoarticulares evoluem para poliartrites, por envolvimento
gradual de novas articulagdes. Sdo geralmente raparigas, que quando apresentam anticorpos
anti-nucleares tém um risco aumentado de uveite. Ha porém um grupo de criancas que mantém
a forma oligoarticular e que pertencem ao antigénio HLAD/TMo.

Um outro subgrupo é ainda descrito. Refere-se especialmente a rapazes de 9 anos de idade,
com altera¢des sacro-iliacas e histéria familiar de espondilite anquilosante ou artropatias asso-
ciadas a sacro-ileite. Estas criancas apresentam o antigénio HLAB27. E de notar também, a
existéncia de espondilite anquilosante associada as enterocolopatias. Também a artrite psoria-
sica juvenil se apresenta frequentemente sob a forma de oligoartrite. Nesta artrite verifica-se um
aumento da incidéncia do antigénio HLAB17 (nas formas com artrite periférica) e do HLAB27
(no subgrupo com espondilite}.

Na série portuguesa (9) verificou-se que em 9 doentes com espondilite anquilosante juveni
tipados, 7 (78%) tinham o antigénio HLAB27.

Na ACJ, independentemente do modo de inicio, podem verificar-se manifestacdes extra-
articulares (2), tais como: pericardite {mais frequente na doenca de inicio sistémico), a miocar-
dite, a fibrose pulmonar intersticial difusa e a glomerulonefrite. Pode verificar-se a existéncia de
tenossinovite e. miosite bem como de nddulos reumatdides subcutdneos Mas a complicacdo
mais invalidante da ACJ é sem duvida a uveite crénica ndo granulomatosa, que pode levar &
ceguelra e que se verifica sobretudo em raparigas, em formas de inicio precoce, com doenca
articular limitada e com positividade de anticorpos anti-nucleares. A possibilidade da existéncia
desta alteracdo, impde uma terapéutica precoce com midridticos e corticosteréides bem como
uma vigildncia oftalmolégica que terd que ser mantida durante anos e de maneira periddica.
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Caracteristico das ACJ é a alteracdo do crescimento. O crescimento € geralmente retardado
durante a fase activa da doenca, ndo atingindo a crianga a estatura normal, se a actividade
reumatica persistir durante anos.

Se nos detivemos mais largamente na descricdo da artrite cronica juveni! é porque julgamos
que esta sindroma representa uma situacdo heterogénea, que continua a pdr problemas de diag-
néstico, por vezes dificeis de solucionar, representando portanto um desafio a qualquer clinico
que os tenha que enfrentar

Doeng¢a proteiforme (15), com modos de inicio tdo diferentes, com sintomas e manifestagbes
clinicas tdo dispares, ndo é de estranhar que alguns autores (9) afirmem ser “um dos capitulos
mais apaixonantes da reumatologia moderna”.

Apaixonante sim, nds préprios fomos contagiados pela multiplicidade e variabilidade de
aspectos que a doenca pode apresentar, mas também desconcertante, pelas inumeras dificulda-
des que constantemente encontramos para a sua compreensio.

Nio podemos negar os esforcos que tém sido feitos para uma melthor compreensdo da sin-
droma e procuramos, por coeréncia, adoptar os critérios seguidos pela escola de Lisboa (9) de
resto propostos pela LECR/OMS (6). No entanto concordamos com Melo Gomes e Viana Quei-
roz (9) quando dizem que “embora partilhando tais critérios, & medida que melhor se forem
conhecendo o prognostico e os marcadores das varias doengas abrangidas sob esta designacéo
comum, a lista das suas exclusdes terd tendéncia a aumentar, sendo possivel que num lapso de
tempo, ainda mais ou menos longo, esta designac¢éo lata, venha a perder a sua razdo de ser”.

Vérios autores propdem listas de exclusdo mais ou menos longas, mas nunca exausti-
vas (2,5,15,16) e sempre possiveis de actualizacio.

O diagnéstico diferencial é sempre dificil, até porque até hoje nio existe nenhum dado labo-
ratorial especifico de ACJ (9). No entanto, em cada caso impde-se, além dos exames ja conside-
rados de rotina (hemograma, velocidade de sedimentacdo, plaquetas) certos exames
relacionados mais directamente com a actividade da doenca (proteina C reactiva, electroforese e
imunoelectroforese das proteinas séricas, doseamento das fracgdes C3 e C4 do complemento,
pesquisa de imunocomplexos circulantes, pesquisa dos factores reumatéides e dos anticorpos
antinucleares, etc.).

A existéncia de imunocomplexos no soro tem sido comprovada em casos de doenca de inicio
sistémico grave, por vezes seropositivas; no entanto, os estudos feitos até agora, ndo permitem
concluir que a presenca de imunocomplexos ocupem uma parte importante, quer nas manifesta-
coes sistémicas, quer sinoviais da ACJ, e que portanto sejam Uteis para a monitorizacdo da
actividade da doenca (2). Em 20% das criangas, encontra-se positividade do factor reumatéide.
Trata-se geralmente de criangas mais velhas e em que a doenca teve inicio tardio. No entanto,
factor reumatéide positivo encontra-se também em outras doencas de tecido conjuntivo, como o
lupus eritematoso sistémico, o que pode significar que a seropositividade pode ser a consequén-
cia, mais do que o factor determinante da ACJ(2).

Quarenta por cento das criangas tém anticorpos antinucleares (17) com maior prevaléncia
para as formas de oligoartrite e uveite (65 a 85%).

Os anticorpos antinucleares sdo pois de importancia critica, no diagnédstico inicial de uma
crianga com ACJ, para seleccionar as criancas em risco de desenvolver uveite cronica.

Embora ndo exista concordancia, quanto ao valor relativo dos seguintes exames laborato-
riais {anticorpos antinucleares, imunocomplexos, factor reumatdide IgM) eles sdo de utilidade em
muitos casos, como ja atrds ficou expresso.

A tipagem seroldgica dos antigénios de membrana dos linfocitos do sangue periférico
(HLA)(2,18), acrescentou uma dimensdo importante a confirmacéo laboratorial da ACJ em cer-
tas criancas. A presenga de HLAB27 é j& hoje considerada caracteristica das espondiloartropa-
tias: outros tipos de HLA podem ter relacdo com certas formas de artrite crénica juvenil
(HLADR4, HLADRS, etc.)(9).

Um tipo especifico de HLA (HLA DTMo) verificou-se estar associado com uma forma de ACJ
monoarticular, como ja atrds assinalamos.

Muitos destes estudos sdo ainda inconclusivos e merecem ulterior confirmacdo, no entanto,
a pesquisa dos antigénios de histocompatibilidade (HLA) justifica-se em cada caso de ACJ,
conhecida que € j& hoje a sua importancia para uma melhor tentativa de classificacéo, passo
indispensavel para a instituicdo de uma terapéutica e estabelecimento de um progndstico.
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Apesar dos reais avangos experimentados nos Gltimos anos em reumatologia infantil, per-
sistem ainda muitas incertezas neste capitulo.

Mesmo em relagdo a ACJ, talvez a situagdo que tem sido objecto de maior nimero de inves-
tigagdes, persistem ainda dlvidas quanto & sua propria etiologia. Predisposicdo genética? Infec-
G8o crénica? Perturbacdo da imunidade? Ndo nos cabe aqui discutir estas varias hipéteses.

Estamos certos, que estudos multicéntricos em curso, levados a cabo em varios paises da
Europa e Estados Unidos da Ameérica, apoiados numa investigacéo laboratorial rigorosa e actuali-
zada, virdo dar resposta a muitas das interrogacdes ainda hoje existentes nesta matéria

De qualquer modo, e em Gltima analise, o grande desafio que se pde ao médico — pediatra
— em face de uma crianca com dores articulares e o de propor um diagnostico, tanto quanto
possivel correcto, no menor espaco de tempo.

Mignone (19), num artigo recente, apresenta um protocolo de diagnéstico diferencial das
dores articulares na infancia. Qualguer protocolo a utilizar deve ter em conta a especificidade da
doenca reumatica na crianca e ndo perder de vista, que se trata na maior parte das vezes de uma
doenga crénica, com todas as implicagdes que uma tal situagdo envolve (20,21,22).

O tratamento de uma crianga com uma doenca articular cronica, nomeadamente a artrite
crénica juvenil, exige da parte do médico, mais do que a simples prescricdo de um medicamento;
exige que ele assuma a responsabilidade integral do doente, o que pressupde a prescricdo de um
esquema de vigilancia médica periddica {(medicamentos, fisioterapia, terapéutica ocupacional,
etc.), a regulamentacdo do seu modo de vida (actividades escolares, ocupac¢do dos tempos livres,
orientagio vocacional, etc.) e mais do que tudo, o estabelecimento de um didlogo com a familia,
motivando-a e consciencializando-a para o papel insubstituivel que ela podera e deverd ter, na
reabilitagdo daquela crianga (23).

O objectivo fundamental do clinico, em face de uma crian¢a com doenga crénica, é o de
conseguir que ela viva uma vida, tanto quanto possivel normal no seio da familia, na escola e na
sociedade.

Tal objectivo, exige na ACJ os cuidados esclarecidos e constantes de uma equipa multidisci-
plinar, em que o pediatra, o reumatologista, o fisiatra, o ortopedista, o fisioterapeuta, o terapeuta
ocupacional serdo chamados a intervir cada um na sua altura prépria e na sua area de compe-
téncia e sempre em colaboragdo com a familia, estruturas escolares e a comunidade onde a
crianca estd inserida.

Dentre 0os membros desta equipa, admite-se hoje que o Pediatra, pela posicdo privilegiada
que mantém de médico de familia, é o especialista melhor colocado para integrar a accédo de
todos os componentes da equipa, e dar a crianca e a familia todo o apoio que elas irdo exigir
durante anos.

Chegados ao fim desta nossa introducdo, necessariamente superficial e que apenas quis
chamar a aten¢do para alguns dos muitos problemas inerentes a este capitulo da patologia,
julgamos estar autorizados a afirmar que a “"Perspectiva Actual das Artrites Infantis e Juvenis’ é
animadora. Os conhecimentos adquiridos nos tltimos anos, permitindo um melhor e mais pre-
coce diagndstico, uma intervencdo terapéutica mais rigorosa e uma reabilitacdo mais adequada
fizeram mudar o prognéstico de muitas das situacdes incluidas no capitulo das doencas reumati-
cas, abrindo novas perspectivas a criancas hd alguns anos votadas a uma vida de invalidez.
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