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RESUMO

Introducdo: Lupus Eritematoso Sistémico Juvenil (LESJ) é uma doenca rara, crénica,
multisistémica de etiologia desconhecida com predominancia no género feminino. O
estado do Pard possui dimensfes continentais e com um numero de habitantes
importante, entretanto ndo ha estudos de perfil clinico da doenca. O objetivo desse
trabalho foi descrever o perfil demografico, clinico e laboratorial de pacientes com
LESJ. Métodos: A pesquisa € uma coorte histérica, com andlise retrospectiva com
revisdo de todos os prontuarios de pacientes com LESJ diagnosticados no servico de
Reumatologia Pediatrica CASMUC-UFPA. Resultados: Dos 39 pacientes avaliados,
92% sao do género feminino, 15% séo da raca branca, 71% latino americanos. e 18%
desconheciam. A idade média ao diagndstco foi de 10,5 anos e o tempo de doenca
de 2,8 anos. Os sintomas mais comuns ao diagndéstico foram: artrite em 38%, febre
em 21% e eritema malar em 13%. Durante o tratamento, houve reducéo de 31% do
valor da média de uréia e de 30% de creatinina plasmaticas, aumento do valor médio
de C3 em 22%; C4 em 24% e CH50 em 12%. A reducdo da média do valor de VHS
em 58% e de PCR em 60%. Presenca de FAN foi em 100%; anti-Sm em 26% e anti-
DNA em 47%. Corticosteroides foi usado em 94% e hidroxicloroquina em 71%.
Conclusao: Houve melhora clinica e laboratorial dos pacientes apdés o inicio do
tratamento e acompanhamento dos mesmos no servico em concordancia com a
literatura descrita.

Palavras-chave: lUpus eritematoso sistémico; crianca; adolescente; Belém.



ABSTRACT

Background: The JSLE is a rare chronic multisystem disease of origin etiology not yet
fully elucidated with predominance in the female gender. The state of Para has
continental dimensions and with an important number of inhabitants, however there
are no clinical profile studies of the disease. The objective of this study is to describe
the clinical, laboratory and gender profile of patients in the state. Method: The research
is a historical cohort, with a retrospective analysis through the review of all the records
of patients with SLEJ diagnosed in the service (39 patients) of Pediatric Rheumatology
CASMUC-UFPA. Results: The mean age of diagnosis are 10,5 years and 2,8 years
of disease. 92% of the patients are female. 15% of the patients are white, 71% are
Latin American and 18% are unknown. The most common symptoms in the diagnosis
are: arthritis in 38% of the sample, fever in 21% and erythema malar in 13%. There
was a mean reduction of 31% in plasma urea and 30% in plasma creatinine. Mean
increase of 22% C3, 24% C4 and 12% CH50. Mean reduction of 58% HSV and 60%
PCR. Presence of FAN was 100%; anti-Sm in 26% and anti-DNA in 47%.Conclusion:
The clinical and laboratory profile of the patients diagnosed with JSLE in the CASMUC-
UFPA service was described, which was similar to that found in other studies. Clinical
and laboratory improvement of the patients after starting treatment and monitoring of
the same were observed in the service, in agreement with the described literature.

Keywords: Lupus Erythematosus; child; adolescent; Belém



LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

ACR: american collage of rheumatology

CASMUC: Centro de Atencéo a Saude da Mulher e da Crianca
FAN: fator anti-nuclear

IBGE: Instituto Brasileiro de Geografia e Estatisticas

LES: lUpus eritematoso sistémico

LESJ: lapus eritematoso sistémico juvenil

PCR: proteina C reativa

UFPA: Universidade Federal do Para

VHS: velocidade de hemossedimentagao



10

SUMARIO

INTRODUGAO ... eeeeeeeeeee e eseseeeeseesessess e seseesese s ssesee s ssseesssssesesesessssseseessssessseeeessesesssseenes 11
JUSTIFICATIVA c.oooeeeoeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseessesseessseseseessssseesesessssessessssssssssessessessssssssssesessssssssssssssssssssssssssssis 13
OBJIETIVOS .....ooooooeeeeeeeeeeeeeeeseessssssesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssees 14
OBUJIETIVO GERAL ....oooooooeveeeeeeeveeeeeeeeeeeeeeeseeesssssessssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssesssssssssseeeees 14
OBJIETIVOS ESPECIFICOS .....ooooooooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeeeeeeseseeseeseeeeeeeeesseese e 14
REVISAO DA LITERATURA ...ooooooooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeseeeeeesseesesese e 15
METODOLOGIA ...oooooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeeeeeeeeee e 18
AMBIENTE DA PESQUISA......ooooooooeeeeceeceeoecsecsesesesesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssseessessssssessseesesennnnne 18
POPULAGCAO E AMOSTRA......ooooieeeeeeeeeeeeseeseeeeeeeeseseeeeeeesessssesesesssesssssesesssses e ssssssesssessessssssessssseees 18
CRITERIOS DE INCLUSAO .........ccooooiteeoeeeeeeeeeeeveeeoeesssssssseeeeeeseessssessssssssssssssssssssesssssssssmmssssssssssssssseseeeees 19
CRITERIOS DE EXCLUSAO...........cooooitioeeeeeeeeeeeeveeeeoesssssssseeeseeseessssosssssssssssssssssssesssssssssmmsssssssssssssssssseeees 19
RESULTADOS ....ooooooovvvvvvveeeeseeesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssoees 20
DISCUSSAOQ......ooooocceeeeeeoeeeeeeeeeeeeveeeeoeossssss s ssssssssssssssssssss s sssssssssssssss e ssssssssmsssssss s 27
CONCLUSAOQ.......ooooeeeeeeeeeeveeeeeeeeesessee e sesssssssssssssssss s ssssssssmsssssss e ssssssssmssssssssss s sessssssnnenes 32
REFERENCIAS ..o ssssssssssssssssssss s sssssssssssssssssss s ssssssssmssssssssssssssesssseees 33
Y N1 =5 T 38
Y N5 1 39
Y N5 T 40

ANEXO 4 ..ottt bbbt 41



11

INTRODUCAO

O LESJ (lapus eritematoso sistémico juvenil) € uma doenca crénica que pode
acometer varios 0rgaos e sistemas distintos de etiologia desconhecida e multifatorial
que envolve desde fatores ambientais até herancas genéticas caracterizada pela
producado de anticorpos auto reativos. (VIDOTTO et al, 2012)

A clinica do LESJ depende do sistema acometido, sendo assim possui uma
variedade extensa de apresentacdes. Alteracdes neurolégicas, renais e
hematologicas sdo comprovadamente mais prevalentes na faixa etaria ndo adulta
(LIVISTON, 2011; BARDER-MEUNIER, 2009) A doenca também contempla
acometimento mucocutaneo, entre eles podemos destacar eritema malar, ulceras de
mucosas (oral e nasal) e fotossensibilidade. (LOTITO et al, 2004; SAMPAIO et al,
2007; FERNANDES et al, 2007; CAVALCANTE et al, 2011)

O lupus eritematoso sistémico (LES) é uma doenca predominantemente de
diagndstico na faixa etaria adulta, comprova-se pelo fato de aproximadamente apenas
15% dos diagndsticos serem feitos até a idade de 16 anos e desses serem
predominantes entre 12 e 18 anos (SILVA, 2012; KAMPHUIS, 2010; MINA, 2013).
Existe predominédncia da doenca no género feminino, muito embora essa
desproporcéo tende a ser menor na faixa pediatrica comparada aos adultos, temos
assim que em criancas a razao fica aproximada de 3:1 entre feminino e masculino e
de 10:1 entre os adultos. (MINA & BRUNNER, 2010). A baixa incidéncia demonstra ser
uma doenga rara, nos Estados Unidos € de 0,4 a 0,6 a cada 100.000 habitantes
guando se analisada a faixa etaria de criancas e adolescentes. (Denardo et al, 1994)

Embora o LESJ n&o seja fortemente influenciado por fatores socioeconémicos,
(SILVA et al, 2012), em uma populacdo desassistida pode gerar um sub diagnéstico

influenciando assim nos estudos de dados epidemiolégicos. Até 0 momento néo existe
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estudos na literatura que analisem ou fornecam dados concretos e satisfatérios a
respeito da doenca na regido norte do Brasil tanto epidemiolégico quanto no perfil

clinico.

O estado do Paré, segundo o IBGE do censo de 2010, tem aproximadamente
7,5 milhdes de habitantes sendo que desses aproximadamente 1,5 milhdes sdo
mulheres de 0 a 19 anos e 1,6 milhdes de homens de 0 a 19 anos, que somados
representa 41% da populacdo total, com predominio jovem. Tem dimensdes
continentais com uma area de 1245759,305 km2 o que dificulta muito o deslocamento
populacional, o que somado com a concentracao de recursos na capital, muita das
vezes permite que uma grande parte da populacdo fique descoberta
educacionalmente na area da saude e producédo. Tal fato gera um baixo indice de IDH
que segundo o IBGE é de 0,646 estando na 242 posicdo comparada aos 27 estados
brasileiros.

O Centro de Atencao a Saude da Mulher e Crianca (CASMUC) esté localizado
no campus da Universidade Federal do Para na cidade de Belém, é um centro
referenciado do SUS de reumatologia pediatrica do estado do Para. Nele atualmente
sdo atendidos pacientes de todas as doencas reumaticas, sendo que ocorre
atendimentos semanais de uma demanda média de 20 pacientes por semana entre

novos atendimentos e consultas de retorno e acompanhamento.

Sendo assim este estudo visa descrever o perfil clinico de pacientes pediatricos
com diagndstico de LESJ no estado do Pard, afim de proporcionar interesse

académico em estudar as manifestacdes da doenca na regido norte do Brasil.
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JUSTIFICATIVA

O presente trabalho tem como principal motivacdo a caréncia de dados de
LESJ na literatura em especial na regido norte do pais. A exceléncia de atendimento
e de funcionamento do ambulatério de reumatologia pediatrica do CASMUC-UFPA
despertou interesse nos discentes autores desse trabalho, o bom fluxo e sendo esse
servico referéncia regional de atendimento motivou a coleta de dados para criar um

perfil desses pacientes atendidos.

A formagdo de um perfil dos pacientes visa evidenciar as principais
caracteristicas dos pacientes em esfera regional, possibilitando um panorama
especifico da populacdo que pode auxiliar em diagndsticos mais precoces,

tratamentos direcionados e assim melhores prognadsticos.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GERAL

Descrever o perfil clinico dos pacientes com diagnostico de LESJ em

acompanhamento no ambulatério de reumatologia pediatrica - CASMUC-UFPA.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Descrever a amostra em relacdo ao género e idade;
Descrever a amostra em relacdo ao primeiro sintoma;

Descrever o tempo de diagnéstico a partir do inicio do primeiro sintoma da

amostra;

Descrever parametros laboratoriais dos pacientes na primeira e Ultima consulta

apos inicio de tratamento;

Descrever analise de atividade da doenca pelo Sleidai 2K, da primeira e ultima

consulta apods inicio de tratamento.
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REVISAO DA LITERATURA

LES é uma doenca autoimune sistémica de etiologia desconhecida, o maior
namero de diagndsticos ocorre na fase adulta. (SILVA et al, 2012). Na atualidade o
namero de diagndsticos até a faixa etaria dos 16 anos representa de 15 a 20%. (SILVA
et al, 2012). Os diagnésticos sdo mais comuns entre 12 a 18 anos de idade, sendo
que é rara antes de 10 anos e muita rara antes de 5 anos de idade. (KAMPHUIS et al,
2010; MINA et al, 2013).

O diagnostico do LES é realizado através dos critérios SLICC do American
collage of rheumatology que descreve no total de 17 critérios que engloba achados
clinicos e laboratoriais, sendo que para o diagnéstico de LES € necessério que sejam
contabilizados no minimo de quatro critérios presentes, sendo que é necessario ter
pelo menos um critério clinico e um critério laboratorial (GALDMAN et al, 2000;
BEZERRA et al, 2004).

O LES apresenta uma clinica diversificada uma vez que se trata de uma doenca
multisistémica, dentre os achados clinicos e sintomas mais comuns temos a artrite,
febre, acometimentos mucocutaneo, doencas neuroldgicas, serosites e
acometimentos renais. (ZULIAN et al 2008; ABDEL-HAFEZ et al, 2015) Soma-se aos
achados clinicos os achados laboratoriais. (SCOTTON et al 2005) Dentre esses
citamos alteracdes de exames de baixa complexidade como por exemplo hemograma
apresentando valores médios abaixo da normalidade para a idade, VHS (velocidade
de hemossedimentacdo) e PCR (proteina C reativa) elevados indicando provas de
inflacdo e atividade da doenca. (SCOTTON et al 2005; NARANJO, et al 2010)
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Exames laboratoriais mais complexos como FAN (fator antinuclear), anti DNA
dupla hélice e Anti-Smith (anti-sm) tem grande importancia para avaliar prognostico,
diagnéstico diferencial e atividade de doenca, dosagem de complementos entre eles
C3, C4 e CH50 possuem papel tanto no diagndstico quanto na avaliacédo de atividade
de doenca. (SAIKIA et al , 2015)

E uma doencga com gravidade importante, visto que pode afetar varios 6rgaos
e sistemas. (BENSELER et al, 2005). Tem curso diferente quando comparado ao de
adultos (FONT, 1998), cujo diagnostico precoce esta relacionado a melhores
prognosticos e tratamentos potencializados. E de extrema importancia uma vez que
esta faixa etéria tem um maior numero de acometimentos de sistema nervoso central
e principalmente renal. (LIVISTON, 2011; BARDER-MEUNIER et al, 2009)

O LESJ é uma doenca que tem maior potencialidade de danos diretamente
proporcional com o diagndéstico tardio, sendo assim um diagndstico tardio da doenca
ou uma terapéutica inadequada ou ineficaz pode acarretar danos irreversiveis ao
organismo do paciente, principalmente quando analisados o comprometimento renal,
que demonstram ser mais presentes nos pacientes pediatricos. (HARTMAN et al ,
2018; LIVISTON et al, 2011; BARDER-MEUNIER et al, 2009).

Dados da literatura mostra diferenca dos perfis de pacientes com LES de
acordo com a faixa etaria. Na faixa etaria pediatrica € mais comum o surgimento de
manifestacbes e complicacbes em sistemas renais, neuroldgico, hematoldgico e
abdominal. (BADER-MEUNIER et al, 2005). Ao exame fisico o eritema malar é mais
comum na crianga, enquanto que os lapus discoides e subcutaneos sdo mais
prevalentes no adulto. (BRUNER et al, 2008).
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As afeccbes hematoldégicas mais comuns na crianga € a purpura
trombocitopénica idiopatica que inclusive pode anteceder em anos o aparecimento e
diagnéstico do LESJ, alteracBes cardiopulmonares sdo semelhantes entre as faixas
etarias, porém o progndstico é diferente uma vez que na idade adulta h4 maior risco
de isquemia cardiaca, tendo maior morbimortalidade nesse grupo. (BRUNNER et al,
2008)

Ha poucos estudos que avaliam caracteristicas e perfil da doenca em pacientes
pediatricos. Pouca literatura demonstra de maneira satisfatéria dados que expdem
dados de inicio da atividade da doenca, primeiros sintomas evidenciados (ZULIAN et
al, 2008), idade ao diagnéstico (ZHU et al, 2012), relacdo de género na faixa pediatrica
e tempo do inicio ao diagnéstico da doenca.

A diferenca de incidéncia de género é muito bem estudada e consolidada no
meio académico, varia principalmente com a faixa etaria ao diagnostico da doenca.
Ha maior predominancia do LES no sexo feminino sendo que a proporcéo na faixa
adulta € de aproximadamente 10:1 feminino/masculino. A mesma propor¢do nao é
evidenciada nas faixas pediatrica e de idoso, nessas a proporcdo tende a ficar mais
proxima de 3:1 feminino/masculino, mesmo sendo predominante ainda no género
feminino. (SILVA et al, 2012).
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METODOLOGIA

A pesquisa é uma coorte histérica, com uma analise retrospectiva através da
revisdo de todos os prontudrios de pacientes com LESJ diagnosticados no servico de
Reumatologia Pediatrica CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018 incluidos no
estudo, seguindo um protocolo clinico padronizado composto por itens que abordam
dados demogréficos, manifestacdes clinicas, atividade e dano cumulativo da doenca
0s quais serdo avaliados pelo score de atividade de doenca de lUpus eritematoso
sistémico SLEDAI-2K e SLICC (apéndice 1). Essas informacdes foram coletadas em
um extenso banco de dados, que incluiu uma planilha inicial. Os resultados foram

apresentados de maneira descritiva cada parametro coletado na pesquisa

AMBIENTE DA PESQUISA

O estudo foi realizado no ambulatorio de reumatologia pediatrica do CASMUC—-
UFPA.

POPULACAO E AMOSTRA

Foi formada por pacientes diagnosticados com lUpus eritematoso sistémico
juvenil atendidas no ambulatério de reumatologia pediatrica do CASMUC — UFPA.

Sendo coletado dados do prontuéario desse servigo durante o ano de 2018.
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Grupos étnicos serdo divididos em: Brancos (descendéncia de europeus
brancos), Afro-latino-americanos (pacientes que nasceram na America Latina que
possua ao menos um antepassado Africano), Asiaticos (pacientes com antepassados

asiaticos) e outros ou desconhecido.

CRITERIOS DE INCLUSAO

Pacientes diagnosticados de acordo com os critérios de classificacdo do
Colégio Americano de Reumatologia, com inicio da doenca antes dos 16 anos de
idade.

CRITERIOS DE EXCLUSAO

Pacientes que receberam outro diagndstico posteriormente;

Pacientes que nao tiveram os critérios da pesquisa avaliados (SLEDAI-2K,

SLICC ou manifesta¢des do quadro clinico no inicio da doenca).

O presente estudo est& de acordo com 0s preceitos éticos, sob aprovacao do
CEP de CAAE 09231912.2.2009.0018, numero do parecer 1.805.65.
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RESULTADOS

Foram coletados dados referentes a trinta e nove (39) pacientes com LESJ, dos
quais trinta e seis (36) sdo do género feminino e trés do género masculino, a média
de idade ao diagndstico foi de 10,5 anos e a distribuicao por raga foi de 15 % brancos

71 % latino-americanos e 18 % desconheciam a propria raca. (Tabela 1)

Tabela 1 — Dados demograficos de 39 pacientes com diagndstico de LES)

Género 36(M) 3(H)
Idade(média) 10,5 anos
Tempo de doenga 2,8 anos
(média)
Raca 28 (latino americanos) 7 (desconhecem) 6( brancos)
SLEDAI — 2K DxLES)J 12,5 ( primeira 4 ( ultima consulta)
consulta)

F- Feminino, M- masculino

Os critérios diagnoésticos systemic lupus international collaborating clinics
(SLICC) e da academia americana de reumatologia (ACR) estdo distribuidos nos
graficos 1 e 2, respectivamente, representando a quantidade de pacientes que
manifestou cada um dos critérios, sendo os mais prevalentes: critério 19 (sinovite), 39
(FAN), 40 (anti dsDna) pelo o SLICC, e pelo ACR foram: critério 3 (fotossensibilidade),
10 (critério imunolégico) e 11 (FAN). Além disso, observou-se que 0s pacientes

receberem o diagnéstico de LESJ em média de 8,3 meses.
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CRITERIOS SLICC

w

s 1-rashmalar = S-fotossensibilidade = 18- Alopecia

1 15-sinovite m 2727-proteinuria 28-cilindros hematicos
n 39-fan w 40 anti dna = 41-antism

n 46-c3 diminuido m 47-c4 diminuido

Grafico 1- critérios SLICC apresentados pelos 39 pacientes com diagnéstico de LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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Grafico 2: critérios ACR apresentados pelos 39 pacientes com diagnostico de LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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Ao se avaliar os sintomas iniciais apresentados por cada paciente, o de maior
frequéncia foi artrite (15 pacientes), seguido de febre (8) e eritema malar (5). (gréfico
3)

Manifestacdo clinica inicial

» ARTRITE n FEBRE ERITEMA/EXANTEM A
= AMEMIA = PORPURA-L MNEFRITE-2
n EDEMA n ULCERA n OLIGURIA

Gréfico 3- Manifestacdo clinica inicial de 39 pacientes com diagnéstico de LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.

Avaliamos a média dos valores laboratoriais: hemograma, ureia e creatinina,
proteinas do complemento, VHS, PCR e presenca de auto anticorpos (de forma

gualitativa e quantitativa) na primeira e na Ultima consulta ( gréfico 4).
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Grafico 4 — Hemograma de 39 pacientes com diagnéstico de LESJ acompanhados no
ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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Gréfico 5 - Ureia e creatinina de 39 pacientes com diagnéstico de LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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Grafico 6- Valores das proteinas do complemento de 39 pacientes com diagnostico
de LESJ acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até
2018.
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Gréfico 7- Valores de prova de fase inflamatéria de 39 pacientes com diagnéstico de
LESJ acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até
2018.
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Gréfico 8 — Presenca de auto anticorpos de 39 pacientes com diagnéstico de LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.

A terapéutica usada por nossa amostra, corticosteroide foi em 94 % seguido de

hidroxicloroquina em 71 % dos pacientes.
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Grafico 9 - Uso de prednisona ao diagndstico de pacientes com LESJ acompanhados
no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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Gréfico 10 - Uso de hidroxicloroquina ao diagndstico de pacientes com LESJ
acompanhados no ambulatério do CASMUC-UFPA no periodo de 2006 até 2018.
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DISCUSSAO

O Ildpus eritematoso sistémico juvenil € uma doenca crbnica que acomete
varios 6rgaos e tecidos do corpo, se manifestando das mais diversas formas clinicas
e sendo diagnosticada através de critérios e marcadores laboratoriais / soroldgicos.
Em nosso trabalho utilizamos dos critérios diagndsticos da SLICC (The Systemic
Lupus International Collaborating Clinics) e da American College of Rheumatology
(ACR) (anexo 3) ambas ja consolidadas e validadas tanto no brasil (JUSTO et al ),
como internacionalmente (OSAKU et al, 2018; ESTHER et al 2018.)

O lapus eritematoso sistémico (LES) no Brasil , segundo Xavier HV, 2013,
possui uma incidéncia de 8,7/ 100 mil habitantes, ja outros autores como NAKASHIMA
, et al, 2011 estimam valores menores como 4,8/100 000 habitantes em um ano.
Mesmo com tais trabalhos apresentando a incidéncia da regido em que foram
realizados ainda se é escasso as publicacfes relacionadas a populacdo pediatrica.
Em pesquisa extensa da literatura evidenciou—se poucos trabalhos como de que
Sztajnbok de 2001 que encontrou uma incidéncia anual estimada na populacao
infanto-juvenil de 6-20 casos por 100 mil criancas no estado do Rio de Janeiro.
Evidencia a necessidade de pesquisas em relacdo a populacdo pediatrica e

especificamente na cidade de Belém.

As caracteristicas apresentadas por nossa amostra demonstram a deficiéncia
no diagnostico e manejo dos pacientes com LESJ. O tempo decorrido da manifestagéo
clinica inicial até o diagndstico foi em média de 8 meses, enquanto que em outros
paises encontram-se valores bem inferiores como 23 semanas ( DUNG et al , 2012),
8 semanas (SAHIN et al, 2018) e 6 semanas (ABDEL-HAFEZ , 2015). Tal diferenca
demonstra ainda a dificuldade no manejo de tais pacientes e em seu diagndéstico
precoce (JAYBHAYE, et al 2011). O que pode ser explicado pela caréncia de
profissionais capacitados para o manejo dos pacientes, sejam eles clinicos gerais ou
reumatologistas (adultos e pediatricos). (ALBUQUERQUE et al, 2017)
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Os nossos pacientes manifestaram inicialmente com maior prevaléncia
sintomas como artrite ( 38% ) e febre (20,5 % ) o que vai de acordo com amostras
da literatura de outros paises tais como Egito ( ABDEL-HAFEZ et al, 2015) e Filipinas
(GULAY et al, 2011) que encontraram maior acometimento de febre em manifestacao
iniciais de seus pacientes, sendo respectivamente (43%) e (65%) . A grande
variabilidade de sintomas apresentados pelos pacientes com LESJ dificulta o
diagnostico e a suspeita clinica, sendo necessério utilizar instrumentos validados para

0 mesmo, como 0s critérios internacionais ou diretrizes tais como SLIICC e ACR .

Os critérios diagnésticos utilizados em nosso trabalho, foram o SLICC e 0 ACR
sendo mais presentes os critérios 19, 39 e 40 que representam o0s sintomas de
sinovite, Fan, antiDNa,. E pelos critérios do ACR foram os critérios 3, 10 e 11 que
representam respectivamente fotossensibilidade , critério imunoldgico e Fan . Nota-se
a partir dai, que a nossa amostra demonstrou sintomas classicos da doengca e mesmo

assim levaram um grande periodo para definicdo de seu diagnostico.

Os pacientes com LESJ, além de alteracBes sistémicas ou érgaos especificas,
apresentam alteracdes laboratoriais (SCOTTON et al 2005,). Em nosso estudo
observou-se que o hemograma e as provas de funcédo inflamatéria estao alterados.
Verificando que o valor da hemoglobina, leucécitos, linfécitos e plaquetas estavam
abaixo da média padrédo para aquela idade, podendo significar atividade da doenca

como um fator depletor e consequente baixa de células sanguineas (SCHUR, 2016).
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Outro fator também observado sdo os biomarcadores de inflamacdo como
proteina c reativa (PCR), velocidade de hemossedimentacao (VHS) e as proteinas do
complemento. As mesmas sao utilizadas em doencas reumatolégicas para a
monitoracéo de atividade de doenca que associado aos dados clinicos e laboratoriais
servem para a diferenciacéo entre doenca ativa e presenca de infecgoes. (NARANJO,
et al 2010), em nossa amostra os valores de VHS e PCR corroboram para atividade

da doenca.

No LES a ativacdo do complemento, por complexos imunes que se depositam
em multiplos 6rgaos esta diretamente ligada a fisiopatogenia da doenca (FORTUNA
et al, 2013). A dosagem seriada do complemento € um dos melhores exames para
acompanhamento de atividade e resposta terapéutica do LES, levando em conta as
suas variacbes em determinadas condicbes como inflamacdo (onde estéo
aumentadas e a sua e diminuicdo pela ativacdo de imunocomplexos (ALEGRETTI et
al, 2009). .Além de atividade de doencga o consumo do complemento reflete deposicao
de imunocomplexos em tecidos especificos e a inflamacao consequente. A ativacao
dessas vias no LESJ reflete vasculites e na maioria das vezes nefrite ltpica (UTIYAMA
et al, 2004). Ao analisarmos as proteinas do complemento da nossa amostra
observamos que os valores do complemento elevaram em 22 % para c3, 24 % (C4)
e 12% (ch50) em comparacdo entre a primeira consulta e a ultima (grafico 6),
refletindo que ao longo da sua evolucdo os pacientes melhoram seus valores

laboratoriais e consequentemente do acometimento clinico.

Os marcadores soroldgicos, ou seja, a pesquisa de auto anticorpos, tem papel
fundamental no diagnostico das doengas reumatoldgicas. Os autos anticorpos séo
anticorpos produzidos contra antigenos intracelulares, sua detec¢do, associado a
achados clinicos, pode auxiliar no diagnéstico de varias doencas autoimunes,
entretanto isoladamente, ndo é especifico de auto imunidade, ja que estédo presentes

em condi¢Bes inflamatorias cronicas e mesmo em pessoas saudaveis. Assim sua
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pesquisa deve ser realizada apenas quando houver suspeita diagnostica e nunca

como teste de triagem.

Dessa maneira, fica evidente a importancia de tais anticorpos como o FAN,
onde foi encontrado em 100% dos nossos pacientes, além deste foi pesquisado auto
anticorpos mais especificos para o LESJ como o anti DNA (dupla hélice), Anti Sm
Anti-RNP que além de serem instrumentos para o diagnostico, sdo marcadores de
atividade , gravidade, prognostico e associagdo com outras doencas ou leques de
manifestacdes clinicas da doenca (SAIKIA et al , 2015). Em nosso trabalho a
positividade destes auto anticorpos foi de 53,8 % (anti-DNA), 30,7% (anti-Sm) e 7,6%

(anti-RNP) em sua primeira consulta.

O auto anticorpo anti dna nativo, por exemplo, foi encontrado em 65 % dos
nossos pacientes. Tal anticorpo reflete claramente a patogénese do IUpus
principalmente o acometimento renal e é encontrado em cerca de 8-30 % dos
mesmos. (ALBA et al, 2003)

O significado clinico da positividade de anticorpo anti-Sm e anti RNP é ainda
um assunto debatido, tais anticorpos tem mostrado segundo varios autores uma alta
associagédo com o surgimento, exacerbacéo e remissao de doenca (HARTMAN et al,
2018). Entretanto, um numero de estudos tem testado a possibilidade de associagéo
com manifestacdes especificas de doenca, como o anti RNP e o fendbmeno de
Raynound e também a associacdo entre anti Sm e acometimento nervoso central,
sendo ainda incerto (HARTMAN et al, 2018). Para BARADA et al os titulos crescentes
de anti-Sm, anti RNP e principalmente anti DNA estdo associados a exacerbacéo do

sistema nervoso central e descompensacao da clinica.
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A base classica da terapéutica do lopus se baseia na utilizagdo de
corticosteroides , imunossupressores e imunobioldgicos. O uso de corticosteroides em
longo periodo e sua consequente toxicidade limitam sua utilizacdo (CHATHAN et al,
2001). Os efeitos colaterais sdo dose dependentes e incluem depressdo mineral dos
0ssos, ganho de peso, sindrome Cushing, hipertensdo arterial, diabetes mellitus,
glaucoma e formacdo de catara, além do risco de infecdo causado pela
imunodepressdo.(CHATHAN et al, 2001), . Mesmo tendo esse grande potencial de
toxicidade e efeitos colaterais os corticosteroides ainda sao a primeira linha de
tratamento sendo visto em nossa amostra em 37 ( 96% ) dos pacientes em sua

primeira consulta.

Assim como os corticosteroides, as medicacdes antimalaricas sdo usadas a
longo tempo no tratamento do LESJ, sendo as drogas mais utilizada na faixa etéaria
pediatrica a hidroxicloroquina. Sdo mais Uteis para limitar as crises de doenca e
retardar a acumulacéo de novas doencas autoimunes em pacientes com LES precoce
(DANZA et al, 2016). Varios autores encontraram que a hidroxicloroquina pode reduzir
a frequéncia de eventos tromboticos além de outras clinicas do LESJ (RAINSFORD
etal, 2015 e COSTA et al, 2013). Pesquisas recentes como DA SILVA et al qual ano?
sugerem que o uso de hidroxicloroquina na gravidez pode reduzir o risco de bloqueio

cardiaco associado ao lUpus neonatal.

Pesquisas atuais estdo fornecendo conhecimento da fisiopatologia do LES o
que contribui para a emergéncia de "alvos” imunes e novas drogas direcionadas a
eles. A mais recente terapéutica voltada para o LESJ se baseia no uso de biolégicos
(HOYER et al, 2015).
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CONCLUSAO

O estudo possibilitou a descrever o perfil dos pacientes com diagnostico de
LESJ acompanhados no CASMUC-UFPA. O perfil de idade e género, clinico,
laboratorial, dos pacientes de nossa amostra na regido norte do Brasil estdo em

concordancia com a literatura.

Foi possivel descrever as melhores clinicas e laboratoriais dos pacientes ap6s
inicio da terapia. Assim como descrito a diminuicdo da atividade da doenca pelo
SLEDAI-2K apés terapéutica adequada.
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ANEXO 1

Quadro 1
Critérios SLICC para diagnéstico de LES

1.

B m

L

10
11.
12,
13.
14.
15.
16,
17.

Liipus cutineo agudo: inclui rash malar, lipus bolhoso, e rash folossenssivel;
Liipus cutineo cednico: rash discodde, hipertrdfico ou paniculite lipica;
Ulceras orais: palato, boca e lingua; ou dlceras nasais;

Alopecia niio cicatricial;

Sinovite de duas ou mais arliculagbes, com edema ou derrame articular (ou artralgla, e rgidez matinal maior
que 30 minutos);

Serosite: dor pleuritica tipica por mais de um dia ou derrame pleural ou atrito pleural; dor pericirdica tpica por
mais de um dia ou efusio pericirdica ou atrito pericdrdico ou eletrocardiograma com sinais de pericardite;

Renal: relagdo entre proteina e creatinina urindrias (ou proteindria de 24 horas) com mais de 500 mg de proteinas
nas 24 horas, ou cilindros hemdticos;

Meuroldgico: convulsdo, psicose, mielite; mononeurite miltipla, neuropatia cranial ou periférica, estado confusional
agudo;

Anemia hemolitica;

Leucopenia <4000/ mm’* ou linfopenia <1000/ mm?, na auséncia de outra causa conhecida;
Trombocitopenia <100000/ mm’, na auséneia de outra causa conhecida;

Fator antinuclear positivo;

Anticorpo anti-DNA positiv;

Anticorpo anti-Sm positivo;

Positividade de anticorpos antifosfolipideos;

Complemento reduzido (fraghes C3, T4, CH50);

Coombs direto positivo (na auséncla de anemia hemolitica).

Fonte: adaptado de Petri et al’
LES - hipus eritematoso sistémico; SLICC - Systemic Lipus Infernafional Collaborating Clinics




ANEXO 2

SLEDAI [ Systemic Lupus Erythematosus Disease Activily index) (28,29)

39

Escore item

B Conwvulado — inlcky recante Excher outras causss. tas como detdrblos metabdicos, infecides ou
medicameniog.
Paicose — disbirbio na percepeBo da realidade, incluindo alucinecdes, deliros. ncoerénclas, perda de

B gssociapies, pensamentos ndo ldgico. comportamento bizamo, desorganizado ou catatdnico. Excluir
oulras causas, tals come wemila ou medicacdes
Sindrome cerebral orgénica — alieraclo da funglo mental, com prejuizo na orentagio, memdria
ou outras funges inteleciuals, com ragdo surgimento e flubvagdes, incapacidade de sustentar &

] gtencio, somado a pels menos dois dos seguintes achados: distirbéo da percepcdo, didlogo
incoerente, insdnia, sonoléncle e sumenio ou dimenuiclo da slividede psicomatora. Excluir outras
CBUEEE, tals como distirbios metabdlicos, infecebes ou medicamentos
ViBual — alteragdes no fundo do olha, como corpos citoldes. hemorregas retinlanes, exsudates ou

B hemomagias na corlde ou neno dpieo. Excluir outres causas, tals como hipertens3o, infecgdes ou
medicameniog.

] Mervos cranianos — sungimenio de neuropatia sensitive ou motora dos nervos cranianos.

] Cefaleis lipica — persistente & grave, ensaquecosa, com POUCE resposis @ analgésicos opioldes.

] AVC — evenio de Inicio recente e ndo relacionado com stercaclerose ou hipertensdo.

8 Vasculite — wicerago, gangrena, nddulo, infaro perungueal, emomagias puntiformes, bedpsia ou
arteriografia compativeis com vasculits.

4 Aririte — duas arficulagies ou mass com sinas flogisticos.

4 Miosite — fraqueza ou dor musculas proximal com elevacio de creatinofesfoquinase ou aldolase, ou
eletroneurcmiografia compativel com meosite ou bidpsia com infiltrado inflamatane em fibra muscular.

4 Cilindros — hemascos ou granulosos.

4 Hematilria — mais de 5 hemaciasicampo de grande sumento. Excluir ciloulos, infecglies ou oubras
CELISES.

4 Proteiniria — acima de 0,5 gi24h.

4 Pidna — mats de 5 leucdcitoa’campo de grande aurmento. Exclulr infecgio.

2 Raah malar novo.

2 Alopecia — perda de cabelo anormal, difusa ou localizada.

2 Membranas mucosas — ulcaragdes nagals ou oralg.

2 Flewrie — dor plewritica com &tito pleural, ou demame plewral ou espessamento pleural.

2 Pencardite — dor compsativel com pericardite somada & pelo umn dos seguintes achados: atrio
pericardico, derrame pericardico. eletrocardiograma ou ecocardiograma compativels com pericardite.

2 Balwos complemenios — diminuicBo do CHS0, C3 ou C4 abalxo do limite da nommalidade, de acordo
com 08 valores de referéncla do examea.

2 Ariti-DMA nativo — Bumento acima do valor considersdo nonmal pare ssie exame.

1 Febre (ilemperatura axlar soima de 38" C).BExciuir infecgiies.

1 Trombockopenia (menos de 100.000 plagueteaimm’]. Exclulr cutras cawss, tals coma medicamenios.

1 Leucopenia (menos de 3.000 keucdcitos/mmd). Excluir outras causss, tals como medicamenios.

TOTAL




ANEXO 3

TaBeLA 1
CRITERIOS DE CLASSIFICACAO DE LES Do AMERICAN
COLLEGE OF RHEUMATOLOGY REVISADOS EM 19973

1. Eritema malar: lesdo eritematosa fixa em regido malar, plana ou em relevo.

2. Lesao discoide: les3o entematosa, infiltrada, com escamas queratoticas
adenidas e tampdes foliculares, que evolui com cicatniz atrofica e discromia.

3. Fotossensibilidade: exantema cutidneo como reacdo nao-usual 3 expo-
sic@o a luz solar, de acordo com a historia do paciente ou observado pelo
médico.

4. Ulceras orais/nasais: (lceras orais ou nasofaringeas, usualmente indolo-
res, observadas pelo médico.

5. Artrite: nio-erosiva envolvendo duas ou mais articulagdes penféricas,
caracterizadas por dor e edema ou demrame articular.

6. Serosite: pleuris (caracterizada por historia convincente de dor pleuriti-
ca, atrito auscultado pelo médico ou evidéncia de derrame pleural) ou peri-
cardite (documentado por eletrocardiograma, atrito ou evidéncia de derrame
pericardico).

7. Comprometimento renal: proteininia persistente (= 0,5 g/dia ou 3+) ou
cilindriria anormal.

8. Alteragdes neurologicas: convulsdo (na auséncia de outra causa) ou
psicose (na auséncia de outra causa).

9. Alteracdes hematoldgicas: anemia hemolitica ou leucopenia (menor que
4.000/mm? em duas ou mais ocasides) ou linfopenia (menor que 1.500/mm?
em duas ou mais ocasides) ou plaquetopenia (menor que 100.000/mm? na
ausénda de outra causa).

10. Alteragdes imunoldgicas: anticorpo anti-DNA nativo ou anti-Sm ou
presenca de anticorpo antifosfolipide com base em:

a) niveis anormais de IgG ou IgM anticardiolipina;

b) teste positivo para anticoagulante lipico; ou

c) teste falso-positivo para sifilis, por, no minimo, seis meses.

11. Anticorpos antinucleares: titulo anormal de anticorpo antinuclear por
imunofluorescéncia indireta ou método equivalente, em qualquer época, e na
auséncia de drogas conhecidas por estarem associadas a sindrome do lapus
induzido por drogas.
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PERFIL DE PACIENTES COM LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL
ATENDIDOS NO AMBULATORIO DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA- CASMUC —
UFPA

PROFILE OF PATIENTS WITH JUVENILE SYSTEMIC LITUS ERITEMATOSUS
ATTENDED IN THE PEDIATRIC RHEUMATOLOGY AMBULATORY CASMUC - UFPA

Introducdo: Lupus Eritematoso Sistémico Juvenil (LESJ) é uma doenca rara, crénica, multisistémica
de etiologia desconhecida com predominancia no género feminino. O estado do Para possui dimensdes
continentais e com um numero de habitantes importante, entretanto ndo ha estudos de perfil clinico da
doenca. O objetivo desse trabalho foi descrever o perfil demografico, clinico e laboratorial de pacientes
com LESJ. Métodos: A pesquisa & uma coorte historica, com analise retrospectiva com revisao de todos
0s prontudrios de pacientes com LESJ diagnosticados no servigo de Reumatologia Pediatrica CASMUC-
UFPA. Resultados: Dos 39 pacientes avaliados, 92% sdo do género feminino, 15% séo da raca branca,
71% latino americanos. e 18% desconheciam. A idade média ao diagnostco foi de 10,5 anos e o tempo
de doenga de 2,8 anos. Os sintomas mais comuns ao diagndstico foram: artrite em 38%, febre em 21%
e eritema malar em 13%. Durante o tratamento, houve reducéo de 31% do valor da média de uréia e de
30% de creatinina plasmaticas, aumento do valor médio de C3 em 22%; C4 em 24% e CH50 em 12%.
A reducdo da média do valor de VHS em 58% e de PCR em 60%. Presenca de FAN foi em 100%; anti-
Sm em 26% e anti-DNA em 47%. Corticosteroides foi usado em 94% e hidroxicloroquina em 71%.
Conclusdo: Houve melhora clinica e laboratorial dos pacientes apds o inicio do tratamento e
acompanhamento dos mesmos no servico em concordancia com a literatura descrita. Palavras-chave:
lUpus eritematoso sistémico; crianca; adolescente; Belém.

Background: The JSLE is a rare chronic multisystem disease of origin etiology not yet fully elucidated
with predominance in the female gender. The state of Para has continental dimensions and with an
important number of inhabitants, however there are no clinical profile studies of the disease. The
objective of this study is to describe the clinical, laboratory and gender profile of patients in the state.
Method: The research is a historical cohort, with a retrospective analysis through the review of all the
records of patients with SLEJ diagnosed in the service (39 patients) of Pediatric Rheumatology
CASMUC-UFPA. Results: The mean age of diagnosis are 10,5 years and 2,8 years of disease. 92% of
the patients are female. 15% of the patients are white, 71% are Latin American and 18% are unknown.
The most common symptoms in the diagnosis are: arthritis in 38% of the sample, fever in 21% and
erythema malar in 13%. There was a mean reduction of 31% in plasma urea and 30% in plasma
creatinine. Mean increase of 22% C3, 24% C4 and 12% CH50. Mean reduction of 58% HSV and 60%
PCR. Presence of FAN was 100%; anti-Sm in 26% and anti-DNA in 47%.Conclusion: The clinical and
laboratory profile of the patients diagnosed with JSLE in the CASMUC-UFPA service was described,
which was similar to that found in other studies. Clinical and laboratory improvement of the patients
after starting treatment and monitoring of the same were observed in the service, in agreement with the
described literature. Keywords: Lupus Erythematosus; child; adolescent; Belém

Introducéo

O LESJ (lapus eritematoso sistémico juvenil) é uma doenca cronica que pode acometer varios 6rgaos e
sistemas distintos de etiologia desconhecida e multifatorial que envolve desde fatores ambientais até
herangas genéticas caracterizada pela producéo de anticorpos auto reativos®.

A clinica do LESJ depende do sistema acometido, sendo assim possui uma variedade extensa de
apresentacOes. Alteracdes neuroldgicas, renais e hematoldgicas sdo comprovadamente mais prevalentes
na faixa etaria ndo adulta®. A doenca também contempla acometimento mucocutaneo, entre eles
podemos destacar eritema malar, ulceras de mucosas (oral e nasal) e fotossensibilidade®.

O lapus eritematoso sistémico juvenil (LESJ) é uma doenca predominantemente de diagndstico na faixa
etaria adulta, comprova-se pelo fato de aproximadamente apenas 15% dos diagndésticos serem feitos até
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a idade de 16 anos e desses serem predominantes entre 12 e 18 anos*. Existe predominancia da doenca
no género feminino, muito embora essa desproporcao tende a ser menor na faixa pediatrica comparada
aos adultos, temos assim que em criancas a razdo fica aproximada de 3:1 entre feminino e masculino e
de 10:1 entre os adultos®. A baixa incidéncia demonstra ser uma doenca rara, nos Estados Unidos ¢ de
0,4 a 0,6 a cada 100.000 habitantes quando se analisada a faixa etaria de criancas e adolescentes”.

O Centro de Atencdo a Salde da Mulher e Crianca (CASMUC) esta localizado no campus da
Universidade Federal do Para na cidade de Belém, é um centro referenciado do SUS de reumatologia
pediatrica do estado do Para. Nele atualmente sdo atendidos pacientes de todas as doencas reumaticas,
sendo que ocorre atendimentos semanais de uma demanda média de 20 pacientes por semana entre
novos atendimentos e consultas de retorno e acompanhamento.

O presente trabalho tem como principal motivagao a caréncia de dados de LESJ na literatura em especial
na regido norte do pais. A exceléncia de atendimento e de funcionamento do ambulatério de
reumatologia pediatrica do CASMUC-UFPA despertou interesse nos discentes autores desse trabalho,
0 bom fluxo e sendo esse servicgo referéncia regional de atendimento motivou a coleta de dados para
criar um perfil desses pacientes atendidos.

O estudo objetiva descrever um perfil dos pacientes, englobando género, idade, primeiro sintoma, tempo
de diagndstico, parametros laboratoriais (descrito a frente) e SLEIDAI-2k dos pacientes na primeira e
Gltima consulta no ambulatério dessa instituicdo. Com isso evidenciar as principais caracteristicas dos
pacientes em esfera regional, possibilitando um panorama especifico da populag¢&o que pode auxiliar em
diagnosticos mais precoces, tratamentos direcionados e assim melhores prognésticos.

Descrever o perfil clinico dos pacientes com diagnostico de LESJ em acompanhamento no ambulatério
de reumatologia pediatrica - CASMUC-UFPA.

Método

O presente estudo estd de acordo com 0s preceitos éticos, sob aprovacdo do CEP de CAAE
09231912.2.2009.0018, nimero do parecer 1.805.65.

A pesquisa é uma coorte histérica, com uma andlise retrospectiva através da revisdo de todos o0s
prontudrios de pacientes com LESJ diagnosticados no servi¢o de Reumatologia Pediatrica CASMUC-
UFPA, localizado na cidade de Belém do Para. Dados de pacientes com diagnéstico no periodo de 2006
até 2018 incluidos no estudo, seguindo um protocolo clinico padronizado composto por itens que
abordam dados demograficos, manifestacdes clinicas, atividade e dano cumulativo da doenca os quais
serdo avaliados pelo score de atividade de doenca de IUpus eritematoso sistémico SLEDAI-2K e SLICC
(apéndice 1). Essas informagdes foram coletadas em um extenso banco de dados, que incluiu uma
planilha inicial. Os resultados foram apresentados de maneira descritiva cada parametro coletado na
pesquisa. A amostra foi formada por pacientes diagnosticados com IUpus eritematoso sistémico juvenil
até os 16 anos de idade e atendidas no ambulatério de reumatologia pediatrica do CASMUC — UFPA.
Foram excluidos da amostra pacientes que receberam outro diagndstico posteriormente e pacientes que
nao tiveram os critérios da pesquisa avaliados (SLEDAI-2K, SLICC ou manifestacdes do quadro clinico
no inicio da doenga). Os dados foram coletados dados do prontuério desse servigo durante o ano de
2018.

Grupos étnicos séo divididos em: Brancos (descendéncia de europeus brancos), Afro-latino-americanos
(pacientes que nasceram na Ameérica Latina que possua ao menos um antepassado Africano), Asiaticos
(pacientes com antepassados asiaticos) e outros ou desconhecido.
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Foram descritos os achados mais comuns segundo o critério ACR de IUpus no periodo do diagnéstico:
0 FAN positivo em 31 pacientes, fotossensibilidade em 24 pacientes, eritema malar e Ulcera oral em 21

sendo os demais expostos na tabela 1.

Tabela 1 - Critérios ACR de lUpus da amostra de 39 pacientes com diagndéstico de LESJ
em acompanhamento no ambulatério do CASMUC no periodo de 2006 até 2018

CRITERIOS ACR NUMERO DE PACIENTES
1 - Eritema malar 21
2 - Lapus discorde 3
3 - Fotossensibildade 24
4 - Ulcera oral 4
5 - Artrite 21
6 - Serosite 5
7 - Critério renal 17
8 - Critério neural 0
9 - Critério hematoldgico 8
10 - Critério imunologico 23
11 - FAN 31

Ao se descrever os critérios do SLICC da amostra analisadas temos que 0s mais prevalentes
foram respectivamente os critérios de nimero: 39, 19, 40, 27,5e 1, 18, 28 e 41 e 47, e por
ltimo 46, conforme descrito em tabela 2.

Tabela 2 - Critérios SLICC da amostra de 39 pacientes com diagnostico de LESJ em
acompanhamento no ambulatério do CASMUC no periodo de 2006 até 2018

Critérios slicc Numero de pacientes
1 - Rash malar 16
5 - Fotossensibilidade 16
18 - Alopécia 12
19 - Sinovite 27
27 - Proteindria 18
28 - Cilindros hematicos 10
39 - Fan 32
40 - Anti-dna 19
41 - Anti-sm 10
46 - C3 diminuido 9
47 - C4 diminuido 10

Das manifestacdes clinicas mais comuns temos que a artrite foi descrita em 38,4% dos pacientes, seguida
de febre em 20,5% e eritema com 12,8%, as demais manifestacBes que foram menos frequentes estdo

descritas na tabela 3.



45

Tabela 3 - ManifestacGes clinicas iniciais dos 39 pacientes com diagnostico de LESJ
no ambulatério do CASMUC no periodo de 2006 até 2018

Manifestacdo inicial NUmero de pacientes Porcentagem (%)
Acrtrite 15 38,4
Anemia 3 7,6
Edema 1 2,5
Febre 8 20,5
Purpura 2 51
Ulcera 2 5,1
Eritema 5 12,8
Nefrite 2 51
Oligaria 2 51

Na descrigéo da analise de pardmetros laboratoriais foram descritos pardmetros de analise hematoldgica
(hemograma e plaquetas), imunoldgicos (dosagem de complemento), funcéo renal (uréia e creatinina) e
parametros de provas de funcédo de atividade (VHS e PCR). Pode ser notada a melhora nos parametros
hematoldgicos, principalmente aumento da hemoglobina; diminuigdo do consumo dos complementos
C3, C4 e CH50; diminuicdo das provas de atividade de doengca PCR e VHS; e melhora no perfil renal
como descrito na tabela 4.

Tabela 4 - Andlise laboratorial comparativa média dos 39 pacientes com diagnostico de
LESJ em acompanhamento no ambulatério do CASMUC no periodo de 2006 até 2018,
na primeira e Gltima consulta

Laborat6rio Primeira consulta Ultima consulta
Hemoglobina(g/dl) 10 12
Plaquetas (x103/mm3) 290000 299388
Leucécitos(/mma3) 6710 7219
Linfocitos(/mma3) 1870 2348
C3 (mg/dl) 65,2 80
C4 (mg/dl) 14,5 18
Ch50(mg/dI) 59,5 67
VHS 55 23
PCR(mg/l) 9.8 4
Uréia (mg/dI) 38 29
Creatinina(mg/dl) 0.9 0.6

Foi descrito dados demograficos amostra, sendo que obteve-se 92% dos pacientes sendo do género
feminino, a média de idade ao diagnostico foi de 10,5 anos, e tempo decorrido do primeiro sintoma de
doenca ao diagndstico foi de 2,8 anos. Na raca a mais frequente foi a afro-latino-americano com
aproximadamente 72% da amostra. Foi analisado a atividade de doenca segundo o score do SLEIDAI-
2K, nesse tivemos uma reducéo de 68% do score ao se comparar a primeira e a Gltima consulta (paciente
ja em tratamento). Tais dados estdo descritos na tabela de nimero 5.
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Tabela 5 — Dados demogréficos de 39 pacientes com diagnostico de LESJ no
ambulatério do CASMUC no periodo de 2006 até 2018

Género 36(F) 3(M)

Idade(média) 10,5 anos

Tempo de doenca 2,8 anos

(média)

Raca 28 (afro latino 7 (desconhecem) 6(brancos)
americanos)

SLEDAI - 2K 12,5 (primeira 4 (Ultima consulta)

DxLESJ consulta)

F- Feminino, M- Masculino

Discussao

O ltpus eritematoso sistémico juvenil é uma doenca crénica que acomete varios 6rgdos e tecidos do
corpo, se manifestando das mais diversas formas clinicas e sendo diagnosticada atraves de critérios e
marcadores laboratoriais / soroldgicos. Foram utilizados os critérios diagnosticos da SLICC (The
Systemic Lupus International Collaborating Clinics) e da American College of Rheumatology (ACR)
ambas ja consolidadas e validadas tanto no Brasil” , como internacionalmente®,

O ldpus eritematoso sistémico (LES) no Brasil possui uma incidéncia de 8,7/ 100 mil habitantes®, ja
outros autores®® estimam valores menores como 4,8/100 000 habitantes em um ano. Mesmo com tais
trabalhos apresentando a incidéncia da regido em que foram realizados ainda se é escasso as publicagdes
relacionadas a populacéo pediatrica. Em pesquisa extensa da literatura evidenciou—se poucos trabalhos
como de que Sztajnbok de 2001 que encontrou uma incidéncia anual estimada na populacéo infanto-
juvenil de 6-20 casos por 100 mil criangas no estado do Rio de Janeiro.

O tempo decorrido da manifestacdo clinica inicial até o diagnostico foi em média de 8 meses, ao passo
que em outros paises encontram-se valores bem inferiores como 23 semanas®, 8 semanas '* e 6
semanas®. Tal diferenca demonstra ainda a dificuldade no manejo de tais pacientes e em seu diagndstico
precoce. O que pode ser explicado pela caréncia de profissionais capacitados para 0 manejo dos
pacientes, sejam eles clinicos gerais ou reumatologistas (adultos e pediatricos).

Os pacientes manifestaram inicialmente com maior prevaléncia sintomas como artrite ( 38% ) e febre
(20,5 % ) o que vai de acordo com amostras da literatura de outros paises tais como Egito®® e Filipinas'®
que encontraram maior acometimento de febre em manifestacdo iniciais de seus pacientes, sendo
respectivamente (43%) e (65%) . A grande variabilidade de sintomas apresentados pelos pacientes com
LESJ dificulta o diagndstico e a suspeita clinica, sendo necessario utilizar instrumentos validados para
0 Mesmo, como os critérios internacionais ou diretrizes tais como SLIICC e ACR.

Os critérios diagnosticos SLICC e o ACR mais apresentados foram os critérios 19, 39 e 40 que
representam os sintomas de Sinovite, Fan, antiDNa. E pelos critérios do ACR foram os critérios 3, 10 e
11 que representam respectivamente fotossensibilidade , critério imunoldgico e Fan . Nota-se que entéo,
a amostra demonstrou sintomas classicos da doenca e mesmo assim levaram um grande periodo para
definicdo de seu diagnostico.

Os pacientes com LESJ, também apresentam alteragGes laboratoriais'’. Observou-se que o hemograma
e as provas de funcdo inflamatdria estdo alterados. Verificando que o valor da hemoglobina, leucécitos,
linfdcitos e plaquetas estavam abaixo da média padrdo para aquela idade, podendo significar atividade
da doenca como um fator depletor e consequente baixa de células sanguineas. Outro fator também
observado sdo os biomarcadores de inflamagdo como proteina C reativa (PCR), velocidade de
hemossedimentacdo (VHS) e as proteinas do complemento. As mesmas sdo utilizadas em doengas
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reumatoldgicas para a monitoracdo de atividade de doenca que associado aos dados clinicos e
laboratoriais servem para a diferenciagio entre doenca ativa e presenca de infecgdes®®.

No LES a ativacdo do complemento, por complexos imunes que se depositam em maltiplos érgdos esté
diretamente ligada a fisiopatogenia da doenca®®. A dosagem seriada do complemento é um dos melhores
exames para acompanhamento de atividade e resposta terapéutica do LES, levando em conta as suas
variagbes em determinadas condi¢des como inflamacgdo e infeccdes®. Ao analisar as proteinas do
complemento da amostra observa-se que os valores elevaram-se em 22 % para c3 , 24 % (C4) e 12%
(ch50) em comparacgdo entre a primeira consulta e a ultima (tabela 4 ), refletindo que ao longo da sua
evolucdo os pacientes melhoram seus valores laboratoriais e consequentemente do acometimento
clinico.

Conclusao

Foi possivel descrever os dados demograficos em concordancia com a literatura exposta. Nota-se a
melhora laboratorial dos pacientes ao acompanhamento apds o tratamento, sendo descrito melhoras em
todos os parametros e scores clinicos e laboratoriais. Os critérios diagnésticos dos pacientes com
diagnostico de LESJ na regido norte do Brasil foram descritos de maneira correspondente as demias
literaturas de demais regides.
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