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«  Artrite em uma ou mai \

* Duracdo minima de f

* |dade de inicio infer Di
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*  Etiologia desconh¢ Excluss,
infecciosa e hema

Definicao de artrite: tumetay,.
sinais: limitacao, dor ou calor

» 10-45% mantém a doenca ativa na idade adulta

artrite, nomeadamente

senca de dois dos seguintes



Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ) - Epidemiologia

» Distribuicdo universal

« Taxa de prevaléncia difere consoante etnia e regiao geografica e a sua grande
variabilidade reflete também o subdiagnostico de AlJ

« Taxa de prevaléncia estimada: 15 a 150 casos por 100.000 criancas

» Incidéncia estimada: 2 a 20 casos por 100.000 criangas



Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ)- Classificacao

Nos anos 70 foram propostos 2 sistemas de classificacao:
« Em Oslo - EULAR (European League Against Rheumatism)

* Em Park City - ACR (American College of Rheumatology)

Em 1993 constituida a ILAR (International League Against Rheumatism)



Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ)
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of Rheumatolog Against Rheumatism)
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Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ)

ILAR - subtipos

Frequéncia (%)

Idade de inicio

Artrite Oligoarticular
Exclusées:a,b,c,d, e

30-60

Infancia precoce

Artrite Poliarticular Fator
Reumatoide negativo
Exclusées:a,b,c,d, e

10-25

Distribuicao bifasica:
precoce <6 anos e
tardia >6 anos

Artrite Poliarticular Fator
Reumatoide Positivo
Exclusées:a,b,c, e

Infancia tardia
ou adolescéncia

Artrite Sistémica
Exclusées:a,b,c,d

Em qq idade pediatrica

Artrite associada a entesite

Infancia tardia
ou adolescéncia

Artrite Psoriatica
Exclusées: b, c,d, e

Distribuicao bifasica:
precoce <6 anos e
tardia >6 anos

Artrite Indiferenciada

Critérios de excluséo:

(a) Psoriase ou histéria de
psoriase na crianga ou familiar
em 1° grau.

(b) Artrite em rapaz HLA-B27
positivo com inicio apos os 6
anos de idade

(c) Espondilite anquilosante,
artrite associada a entesite,
sacroileite com D. Infl.
Intestinal, Sindrome de Reiter,
uveite anterior aguda ou
presenca de uma destas
doencas num familiar em 1°
grau.

(d) Presenca de Fator
Reumatdide IgM em pelo
menos 2 determinagdes com =3
meses de intervalo

(e) Crianca com AlJ sistémica




Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ)

Anticorpos antinucleares (ANA)

» Desconhece-se qual o antigénio responsavel pela
positividade dos ANA

» ANA considerado positivo quando titulo 21/160, 2
determinag¢des com =3 meses de intervalo
» Risco acrescido de envolvimento ocular (uveite)

Fator Reumatoide

» Positivo: presenca de FR IgM em 2 determinacdes
com =3 meses de intervalo

» Risco acrescido de evolucao para a cronicidade

Anticorpos anti-citrulina (anti- CPP/
anti-peptideo citrulinado ciclico)

» Mau prognostico

» SO surge naAlJ poli FR +

Antigenio HLA-B27
> Artrite associada a entesite



AlJ Oligoarticular

« Idade de inicio: maioria antes dos 6 anos (pico 1 - 4 anos)
« Mais frequente no sexo feminino
+ Fase inicial
v/ atingimento de 1 a 4 articulactes (durante os 6 primeiros meses) — nota:
articulacao(des) entre os varios 0ssos do tarso = 1 ou do carpo = 1
v’ inicio frequentemente monoarticular (d.d. com art. infecciosa)

v' predomina nos membros inferiores e de forma assimeétrica (joelhos e tornozelos)

v" motivo de consulta: edema articular ou limitacao da mobilidade (> 25% nao tém
dor)



AlJ Oligoarticular

Apos 6 meses de evolucgéo |:> 2 subgrupos de AlJo:

* Oligoartrite persistente (envolvimento de 1 a 4 articulagdes)
» bom prognostico (possibilidade de dismetria dos membros inferiores)
> remissao em cerca de 70% dos casos

* Oligoartrite estendida (envolvimento de 5 ou mais articulagdes)
» 30% dos casos
» Forma mais grave e com menor frequéncia de remissao (cerca de 12%)
» Fatores de risco para esta evolucao:
- artrite em maos ou punhos
- artrite simetrica
- VS elevada
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AlJ Oligoarticular

- Dismetria dos Ml

- Deformidade em valgo
do joelho esquerdo

- Deformidades articulares / atrofia muscular ipsilateral/ dismetria de membros
» Aumento = desenvolvimento acelerado dos centros de crescimento
associado ao processo inflamatério local
» Diminuicdo = encerramento prematuro das epifises
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AlJ Oligoarticular — envolvimento ocular

» Elevada prevaléncia de ANA pos. (65-85%)
« As formas oligoarticulares estao fortemente associadas a uveite anterior/ iridociclite

» Risco acrescido para aparecimento da uveite:
> género feminino (contudo, uveite tem pior prognostico no género masculino)
> idade precoce a data de apresentacao da AlJ (<5 anos de idade)
> presenca de ANA
» Associacdo com HLA-DR5 e HLA DRB1*13
» Presenca de anticorpos antihistona
+ O diagnostico de uveite deve ser feito atraves de oftalmoscopia indireta com lampada de
fenda que mostra os primeiros sinais de inflamacgéao, que sao a presenca de proteinas e
células (flare) na camara anterior do olho
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AlJ Oligoarticular — envolvimento ocular

* Frequentemente assintomatica (sem dor ou olho vermelho) mas insidiosa e com risco de
sequelas graves.

» Pode preceder o atingimento articular
« Sintomas ocasionais: prurido, sensacéo de picadelas, fotofobia, viséo turva
» Por vezes no exame fisico “a olho nu” (inflamacgao ativa): resposta pupilar assimétrica a luz

« Complicagoes:
» Sinéquias
» Queratopatia em banda
» Catarata

» Glaucoma
» Cegueira




AlJ Oligoarticular — achados laboratoriais

« Hemograma, VS e PCR podem ser normais (sobretudo na forma persistente)
* 90% das formas oligoarticulares com uveite tém ANA+

« [Fator Reumatoide € negativo
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AlJ Poliarticular FR +

» Artrite de 5 ou mais articulacOes (desde o inicio)
* Presencade FR +

» Esta forma apresenta varias semelhancas clinicas, imunogenéticas e evolutivas com a
artrite reumatoide (AR) do adulto

« Forma menos frequente: < 10% de todas as criancas com AlJ

« Mais frequente em meninas (80-90% dos casos) e na maioria dos casos a doenca tem
Inicio na adolescéncia (entre os 12 e 0s 16 anos)

* Associacao com HLADR4 e DR1
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AlJ Poliarticular FR positivo - Clinica

Habitualmente sem atingimento sistémico mas pode cursar com anorexia, perda de
peso, febre baixa, adenomegalias, hepatoesplenomegalia e serosites discretas

A artrite em geral inicia-se pelas pequenas articulacdes das maos; qualquer articulagao
pode ser afetada, principalmente os joelhos, tornozelos, cotovelos e ancas

Atingimento articular bilateral e simétrico

Sinais extra-articulares séo raros: uveite (< 5%), nddulos reumatoides, vasculite, Sdr.
Sjogren
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AlJ Poliarticular FR positivo - achados laboratoriais

» Resposta inflamatoria variavel (elevacdo da VS e da PCR)
* Sem leucocitose

« ANA raramente positivos

» Fator reumatoide é positivo (critério diagnoéstico)

* Anti-CCP positivos em 54 a 70% dos casos
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AlJ Poliarticular FR positivo - Evolucao

« As recorréncias sao frequentes e algumas criangas apresentam atividade continua
« Sequelas irreversiveis: limitacado importante em 20 a 30 % dos casos

» aparecimento de rigidez articular (retracdo capsulo-ligamentar e/ou destruicdo
osteocartilaginea)/ subluxacao articular/ deformidades articulares

> dismetria de membros

» atraso estaturo-ponderal (criangas com doenca ativa de longa duracdo e em
corticoterapia prolongada)
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Microretrognatismo (sequelas de artrite da ATM)




AlJ Poliarticular FR negativo

« Afeta 20% a 30% das criancas com AlJ, com dois picos de incidéncia: entre 2 e 3 anos e por volta
dos 10 anos de idade, com predominio no sexo feminino

« Grupo mais heterogéneo
» artrite em geral € simétrica, podendo afetar qualquer articulacéo

» em algumas criancas, pode evoluir para artrite erosiva, mas geralmente o prognaostico
articular € mais favoravel do que nos casos de AlJ poliarticular FR+

« Frequentemente com ANA +

» Possibilidade de aparecimento de uveite
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AlJ Sistémica — Manifestacdes clinicas

+ Sem predominio de género, excepto no primeiro ano de vida (90% s&o meninas)

» Caracteriza-se pela intensidade dos sinais extra-articulares:

> Presenca de febre alta (> 39°C), diaria, que persiste por um periodo minimo de
2 semanas, aparece em um pico (vespertino) ou dois picos (matinal e vespertino)

» Exantema (95% dos casos). Na maioria das vezes € migratdrio e evanescente: as
lesbes costumam desaparecer em algumas horas, sem deixar sequelas. E mais
frequentemente observado durante os picos febris

» Linfadenomegalia (70%) / hepatoesplenomegalia (85%)

» Serosites (< 35%): pericardite, pleurite, miocardite, serosite peritoneal

21



AlJ Sistémica — Manifestacdes clinicas

LesOes eritematosas (“cor de salmao”) maculares ou
maculopapulares, que envolvem principalmente o
tronco e a raiz dos membros, mas podem estender-

se para face, palmas e plantas.
22



A febre pode preceder o aparecimento da artrite em dias, semanas ou meses (d.d.
com outras causas de febre de origem desconhecida)

A artrite, em cerca de metade dos doentes, € poliarticular, simétrica, com atingimento
de grandes e pequenas articulacoes e também da coluna cervical

» 3 localizagdes particulares:
v/ anca — coxite destrutiva
v coluna cervical — anquilose
v’ art. temporomandibular — microretrognatismo
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AlJ Sistémica - MCDTs

« Os diagnosticos diferenciais mais importantes séo os quadros infecciosos, as neoplasias
(principalmente a leucemia linfoblastica aguda), as vasculites e a doenca inflamatoria
intestinal

» Elevada resposta inflamatoria:
» Hemograma: anemia, leucocitose com neutrofilia, trombocitose (> 600000/mm3)
> VS (=2 100 mm)
» PCR (> 10 mg /dL)
» Hipergamablobulinemia
» Ferritina elevada

* ANA e FR: negativos
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AlJ Sistémica - Evolucéo

4 formas evolutivas:

« Curso monociclico, com duragao variavel, sem sequelas ou recidivas (11-42%)

» Curso policiclico, com episodios recorrentes, com remissao e recaidas (7-34%)

» Curso cronico, com evolucéao persistente da poliartrite sem sinais sistémicos (25%)

« Curso cronico, com evolucéo persistente dos sinais sistéemicos e articulares (25%)
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AlJ Sistémica — SAM

+ A Sindrome de Ativacao Macrofagica é a complicacdo mais grave deste subtipo e caracteriza-se por
ativacdo de células T e macrofagos, levando a uma resposta inflamatéria sistémica
exacerbada. Elevada mortalidade. Tratamento URGENTE.

* Quadro clinico: aparecimento subito de febre (>38°C), hepatoesplenomegalia (>3cm),
linfadenomegalia generalizada, manifestacbes hemorragicas (parpura, equimoses faceis e
hemorragia das gengivas) e disfuncao do SNC (irritabilidade, desorientacao, letargia, cefaleia,
convulsao ou coma)

» Laboratorialmente: VS baixa e pancitopenia (citopenia afetando duas ou mais linhagens: Hb < 9
g/dL; leucdcitos < 4.000 ou plaquetas < 150.000), 1 TGO e DHL, 1T. protrombina e APTT, 11 ferritina
(> 500 pg/L), 1 triglicerideos, | |fibrinogénio (< 1,5 g/L)

+ Exames histopatoldgicos: presenca de hemofagocitose (macrofagos na medula 6ssea fagocitando
células sanguineas — GR e plaquetas- sem evidéncia de malignidade); tb presente em géanglios
linfaticos, figado e baco

+ Tratamento: metilprednisolona ev, ciclosporina ev, terapeutica biolégica (anakinra, canakinumab,
tocilizumab), ...
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Artrite associada a entesite (espondilartropatias)

Ha forte associacdo com presenca de HLA-B27 (em 75% dos casos, comparativamente a 10% na
populacdo normal)

Em cerca de 1/3 dos casos ha histéria de espondilartropatia, uveite ou DIl em familiar do 1° grau

Definicdo: artrite + entesite ou
artrite e/ou entesite com pelo menos dois critérios:

» dor nas art. sacro-iliacas ou art. lombossagrada

> HLA-B27 +

» uveite anterior sintomética

» Sexo masculino > 6 anos

» Hx familiar (1° grau) de EA (espondilite anquilosante), artrite
com entesite, Sl (sacroileite) € DII (dca. inflam. Intestinal),
S.Reiter, uveite anterior
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Artrite com entesite (espondilartropatias)

* Os locais mais frequentes de entesite (inflamacao dolorosa nos pontos onde os tenddes e
ligamentos se inserem nNos 0SsS0S) Sao:
> periarticular no joelho (as 2, 6 e 10h)
> a area de insercao do tenddo de Aquiles no calcaneo

» na fascia (aponevrose) plantar

Insercao da fascia plantar:

- cabecas dos metatarsianos
- base do 5° metatarsiano

- calcaneo
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A artrite geralmente € periférica, assimétrica e aditiva

Envolve geralmente articulagcbes dos membros inferiores (pés, tornozelos, joelhos e

ancas)

Ao contrario dos outros tipos de AlJ, a anca (art. coxofemoral) pode ser afetada logo no

Inicio (apresentacéao inaugural)



Artrite com entesite (espondilartropatias)

Atingimento do esqueleto axial apenas em 20-30%: lombossacralgias de ritmo inflamatorio
associadas a rigidez matinal; pode evoluir para limitacdo lombar e assemelhar-se a
Espondilite Anquilosante do adulto.

Teste de Schober Modificado

1) Com o doente de pé, fazer uma marca naregido
lombar, a meio de uma linha imaginaria unindo as
duas espinhas iliacas postero-superiores

2) Fazer uma nova marca 10 cm acima da primeira

3) Pedir ao doente para fletir o tronco ao maximo,
mantendo os joelhos estendidos

4) Medir a distancia entre as duas marcas

5) A distancia normal deve ultrapassar 15cm




Artrite psoriéatica

» Definicao: artrite e psoriase
ou
artrite e pelo menos 2 dos seguintes critérios:
> psoriase em familiar de 1° grau: pai, mae ou irmaos
» dactilite (edema que se estende além dos limites articulares em = 1 dedo);
» alteracOes ungueais: depressao nas unhas (pitting) ou onicolise

« O atingimento articular precede o atingimento cutaneo em 40% dos casos

« Oligoartrite assimétrica dos membros inferiores (joelhos e tornozelos) e peg. articulacbes
dos dedos das maos (IF’s distais + dactilite) e dos pés

Uveite surge em 6-20% dos casos



Pitting Dactilite (3° dedo)



Artrite psoriatica — achados laboratoriais

* Resposta inflamatoria inconstante
* FR negativo (se positivo é critério de excluséo)
« ANA podem estar presentes em 20-60% dos casos (formas iniciais, no sexo feminino)

 HLA-B27 pos. em 11-28% dos casos (essencialmente nas formas mais tardias, no sexo
masculino)



Artrite psoriatica - Evolucao

« Evolucéao articular independente da evolucao cutanea

« Evolucao para uma forma poliarticular — 60 % dos casos

* Prognostico global € bom

* Aos 10 anos de evolucao: 40% dos doentes estao assintomaticos

* ANA+ no género feminino: pior prognostico com risco elevado de uveite e incapacidade
funcional



Outras artrites/ artrites indiferenciadas

* Incluem as artrites que por alguma razao:
» nao preenchem critérios para uma categoria especifica
ou

» preenchem critérios para mais de uma delas



Artrite Idiopatica Juvenil - tratamento

AINE’s (ibuprofeno, naproxeno, indometacina, AAS)

Corticosteroides (pred. PO, metilpred. EV, triamcinolona IA) m

Farmacos modificadores da doenca (DMARDS)
> Metotrexato PO/ SC
» Leflunomida
» Sulfassalazina
» Azatioprina, ciclosporina, ...

Terapeutica bioldgica

Agentes inibidores do TNF (infliximab, adalimumab, etanercept)

Inibidores da interleucina-1(anakinra e canakinumab)

Inibidor da IL-6 (tocilizumab)

Depletores células B: anticorpo monoclonal contra o antigeno CD20 (rituximab)
Modulador/ bloqueador da co-estimulacao (abatacept)

YVVVYVYY
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AlJ — algoritmo diagndstico

Rapaz com > 6 anos e HLA-B27 pos. ou
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AlJ —rastreio oftalmoldgico

| e e e e e e e e e —— e ———— 1 e
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AlJ oligoarticular e Psoriatica oligo- tratamento
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AlJ poliarticular- tratamento




AlJ sistemica- tratamento

eIniciar anti-IL1 ou IL6
(ponderar metilprednisolona 30 mg/kg 3-5 dias ou prednisolona

Eaimiittttt i n Eniniiai n o )
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_____________ 1! a6 v ' Switch para anti-IL6 ou anti-IL1 I

Switch para anti-IL1 ou IL6/

infiltracoes IA



Artrite associada a entesite- tratamento
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