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CARACTERISTICAS CLINICAS DAS ESPONDILOARTROPATIAS
NA INFANCIA: ANALISE DE 26 PACIENTES

P.C. FaustiNno, M.T. Terreri*, C.T.F. ANDRADE, C. LeN, M.O.E. HiLARIO
Disciplina de Alergia, Imunologia e Reumatologia do Departamento de Pediatria,
Universidade Federal de S&o Paulo - UNIFESP-EPM, Sao Paulo, SP.

RESUMO - Ogjemivo. Avaliar retrospectivamente as caracteristi-
cas clinicas dos pacientes com diagndstico de espondiloartropa-
tia.

Meropos. Foram analisados os prontuarios de todos os pacien-
tes com diagnostico de espondiloartropatia seguidos no ambula-
torio de reumatologia pediatrica da UNIFESP-EPM no periodo de
junho de 1982 a abril de 2000. Foram avaliados a idade de inicio
e tempo de evolucao da doenca, manifestacées clinicas, dados
laboratoriais, achados radiologicos, tratamento e evolucao.

ResuLTApos. Dos 26 pacientes estudados, 10 (38,4%) apresen-
tavam SEA, um (3,8%) espondiloartropatia indiferenciada (EAI),
10 (38,4%) EAJ, dois (7,7%) artropatia da DIIC, dois (7,7%)
sindrome de Reiter e um (3,8%) artrite psoriasica. O inicio da
doenca variou de | a 15 anos (média de 9,2 anos). Os pacientes

com sindrome de Reiter tiveram menor idade de inicio (média de
6,5 anos). Houve predominio do sexo masculino (25 pacientes) e
da raca caucasoide (15 pacientes). A maioria dos pacientes apre-
sentou artrite periférica em membros inferiores (96,1%), ente-
site (61,5%) e HLA B27 positivo (14/23 - 60,9%). Dez pacientes
(38,4%) apresentaram comprometimento axial. Quinze pacien-
tes receberam diagnostico de AR] ou FR no inicio do quadro.

ConcLusio. Embora menos freqiientes do que a ARJ, as
espondiloartropatias devem ser consideradas no diagndstico di-
ferencial das criancas e adolescentes, principalmente do sexo
masculino, com artrite cronica.

Unitermos: — Espondiloartropatia.  Espondilite  anquilosante.
Sacroilefte. Entesopatia. HLA-B27. Criancas. Adolescentes.

INTRODUCAO

As espondiloartropatias constituem um
grupo de doencas inflamatdrias, multissis-
témicas, que incluem uma variedade de
caracteristicas clinicas, radioldgicas e gené-
ticas. Deste grupo fazem parte a sindrome
de soronegatividade, entesopatia e artro-
patia (SEA), a espondilite anquilosante juve-
nil (EA)), a artropatia da doenca intestinal
inflamatdria cronica (DIIC), a sindrome de
Reiter, a artrite psorisica (AP) e a espondi-
loartropatia indiferenciada (EAV).

Este tipo de artrite cronica € mais raro
em criancas do que em adultos e mais
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comum no sexo masculino. Algumas carac-
terfsticas clinicas sdo sugestivas das espondi-
loartropatias, como inflamacdo do esquele-
to axial (sacroilefte e/ou espondilite), en-
tesite, historia familiar positiva para espon-
diloartropatia, auséncia do fator reuma-
tdide, forte associacao com o antigeno de
histocompatibilidade HLA-B27 e a presenca
de manifestacoes sistémicas que variam de
acordo com a doenca especffica’.

No inicio do quadro a maioria das
espondiloartropatias apresenta formas indi-
ferenciadas dificultando o diagnostico e a
classificacdo. O critério atual para inclusdo
na classificacao das espondiloartropatias é
do Grupo de Estudo Europeu® em 1991
(Tabela 1). Muitos pacientes com espon-
diloartropatia de inicio juvenil falham em
preencher o critério de classificacdo (desen-
volvido para adultos) e sdo diagnosticados

comotendoartrite reumatoide juvenil (ARJ)’.
As formas iniciais da doenga de inicio juvenil
geralmente consistem de episédios isola-
dos de artrite periférica, entesite, dactilite
ou tenossinovite e o comprometimento
axial é geralmente tardio, dificultando assim
o diagndstico*.

MEtopos

Foram avaliados retrospectivamente 26
pacientes com diagndstico de espondiloar-
tropatia, segundo os critérios do Grupo de
Estudo Europeu de 1991, atendidos no
ambulatorio de reumatologia pediatrica da
Universidade Federal de Sao Paulo, no pe-
riodo de junho de 1982 a abril de 2000.
Foram analisados a idade de incio, intervalo
entre o inicio da doenca e o diagnostico,
tempo de duracdo dadoenca, antecedentes
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familiares, dados clinicos (diagndstico inicial,
articulagbes comprometidas, comprometi-
mento de coluna e sacro-iliacas, presenca
de entesopatia, manifestagoes extra-articu-
lares), dados laboratoriais (fator reuma-
tdide, fator anti-nucleo e HLA-B27), diag-
ndstico de imagem (radiografias simples e
cintilografia), tratamento e evoluco.

ResuLTADOS

Dos 26 pacientes analisados, 0 tiveram
diagndstico de SEA (38,4%), 10 de EAJ
(38,4%), dois de artropatia da DIIC(7,7%),
dois de sindrome de Reiter (7,7%), um de
artrite psoriasica (3,8%) e um (3,8%) de
espondiloartropatia indiferenciada. Houve
predominio do sexo masculino (25 pacien-
tes - 96,1%) e da raca caucasdide (15
pacientes - 57,7%).

Aidade média de inicio da doenca foi de
9,2 anos, variando de | ano e 4 mesesa |5
anos e 2 meses. O tempo de evolucdo
variou de I8 meses a 16 anos e 4 meses
(média de 6 anos e 4 meses). Nao encon-
tramos histéria familiar positiva para espon-
diloartropatia em nossos pacientes.

Os diagnosticos iniciais foram de AR| e
febre reumatica (FR) em |5 pacientes e
apenas | | pacientes receberam diagndstico
correto no inicio do acompanhamento (ta-
bela 2). O tempo médio entre o inicio das
manifestacdes e o diagndstico foi de 3,3
anos (O a I3 anos).

Vinte e cinco pacientes (96, 1%) apre-
sentaram artrite periférica no inicio do qua-
dro, sendo joelhos e tornozelos as articula-
coes mais comprometidas, seguidas de
quadris, cotovelos, punhos, metatarso-
falangeanas e interfalangeanas (maos e pés).
O comprometimento axial ocorreu em |0
pacientes (38,4%). Apenas um paciente do
grupo da EA| iniciou a doenga com o com-
prometimento axial nao acompanhado de
artrite periférica durante o perfodo de se-
guimento de sete anos.
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Tabela | - Critérios de classificacao do Grupo de Estudo Europeu’

Dor inflamataria em coluna ou sinovite (assimétrica ou predominantemente em
membros inferiores) somando-se auma ou mais das seguintes caracteristicas:

- historia familiar positiva
- psorfase

- doencaintestinal inflamatdria crénica

- Uretrite, cervicite ou diarréia aguda | més antes da artrite
- dor em regido glitea alternando lados direito e esquerdo

-entesopatia
-sacrollefte

Tabela 2 - Diagndsticos iniciais dos pacientes com espondiloartropatias.

DIAGNOSTICO INICIAL

Diagndstico
AR
R
Sindrome de Reiter
Espondiloartropatia
Total

N° pacientes

I
4
2
9

26

Entestte foi observada em 16 pacientes
(61,5%), sendo a dor em insercio da fascia
plantar, seguida da dor no sftio de insercao do
tenddo de Aquiles, aslocalizagdes mais comuns.

Quanto as manifestacdes extra-articula-
res, detectamos uvefte aguda em apenas um
paciente com EAJ (1/10 — 10%) e ceratite
intersticial e conjuntivite nos dois pacientes
com sindrome de Reiter. Nenhum paciente
apresentou alteragbes cardio-pulmonares.
Amiloidose ndo foi encontrada.

O antigeno de histocompatibilidade
HLA-B27 foi pesquisado em 23 pacientes,
sendo positivo em 14 (60,9%), dos quais seis
(42,9%) apresentavam SEA, cinco (35,7%)
EAJ, dois (14,3%) sindrome de Reiter e um
(7,1%) espondiloartropatia indiferenciada.
O antigeno nao foi encontrado nos pacien-
tes com DIIC e artrite psoridsica. A pesquisa
dos fatores reumatéide (FR) e antinUcleo
(FAN) foi negativa em todos os pacientes.

O estudo radiolégico foi realizado em
todos os pacientes. Nas articulagdes perife-
ricas observamos aumento de partes mo-
les, diminuicdo do espaco articular, osteo-
penia peri-articular e formagao de espordo.
Aradiografia de coluna mostrou diminuicao
do espago intervertebral em nivel de coluna
lombar em um paciente. Alteracdes na
radiografia de sacro-iliacas, descritas como
diminuicdo do espago articular, irregularida-
de da margem sub-condral, erosdes e es-
clerose foram encontradas em seis pacien-
tes do grupo da EAJ (60 % dos pacientes
deste grupo).

Foram realizadas cintilografia em 2| pa-
clentes que apresentavam suspeita clinica
de sacro-ilefte ou alteragdo na mobilidade
da coluna. Alteracdo em sacro-ilfacas (direi-
ta ou esquerda) foi observada em oito paci-
entes com diagndstico de EAJ (sendo que
destes, dois pacientes nao apresentavam
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Tabela 3 - Caracteristicas clinicas dos pacientes.

Caracteristicas Clinicas SEA
(10)
Sexo (masc/fem) 9/l
Raca(CINC) 6/4
Id.inicio (m) (anos) 6,6
Tempo diag (m) (anos) 42
Tempo evol (m) (anos) 6,0
Envolvimento axial (%) 0
Entesite (%) 10 (100)
HLA-B27(%) 6/9(66,6)

EAI EAJ DIIC
(M (10) 2
10 10/0 20
10 55 I/l
100 79 18
03 25 36
|4 8.l 73

0 10/(100) 0
0 6 (60) 0
1/1(100) 5/8(62.5) 0n

S.Reiter AP Total
@2 () (26)
2/0 1/0 25/1
|/l 10 [5/11
6,5 [,7 92
05 06 33
31 46 6,3

0 0 10(38,4)
0 0 16(61,5)
2/2 (100) 0/l 14/23(60,9)

Masc.= masculino; Fem.= feminino; C= caucaséide; NC= ndo caucasoide; Id. Inicio= idade de inicio; Tempo diag.= tempo de diagndstico;
Tempo evol.= tempo de evolucdo; Articul. Periféricas= articulaces periféricas; m= média

clinica de sacro-llefte ou alteracao na radio-
grafia simples). Em um paciente do grupo da
EA| a intilografia mostrou hipercaptacao em
coluna lombar (L3-L4), sendo que a imagem
da radiografia simples de coluna, anterior a
cintilografia, ndo mostrava alteracdes.
Atabela 3 mostra as caracteristicas clini-
cas dos nossos pacientes com SEA, EAI, EA|,
DIIC, sindrome de Reiter e artrite psoriasica.
Quanto ao tratamento, 25 (96,1%) pa-
cientes receberam antinflamatérios nao-hor-
monais (AINH). Treze pacientes (50%) rece-
beram corticoesterdide oral (CE), trés pacien-
tes (11,5%) CE intra-articular (CE) e um
(3,9%), CE colirio. Drogas de base foram
utilizadas em 17 pacientes (65,4%). Os dados
referentes ao tratamento estdo na tabela 4.
Nenhum dos pacientes com SEA evo-
luiu, durante o perfodo de acompanhamen-
to (média de 5,6 anos), para EAJ. Dois
pacientes com EAJ tiveram no inicio das
manifestacdes clinicas diagnostico de SEA.
Dos 26 pacientes, seis entraram em
remissao clinica, sendo dois com SEA, um
com EAJ, os dois pacientes com sindrome
de Reiter e o paciente com artrite pso-
riasica. Drogas de base foram utilizadas
nos dois pacientes com SEA e no paciente
com EA).
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Tabela 4 - Tratamento das espondiloartropatias.

Tratamento SEA EAI EA)

(1t (10)
AINH 10 | 10
CEoral 7 - 5
CEi | - |
CEcolirio - -
Sulfa 3 - 3
MTX 6 - 5
DPA | - -
Quro |

DIC  SReiter AP
2 @ O
2 | |
| : SR
| : S3

Total
(26)

| - - 6
| - - I

AINH- antiinflamatdrios ndo-hormonais
CE oral - corticosterdide oral
CEia- corticosterdide intra-articular

Sulfa - Sulfassalazina
MTX-Metotrexato
DPA-D-Penicilamina

Discussio

As espondiloartropatias na infancia fazem
parte de uma forma rara de artrite cronica,
sendo menos comuns que a ARJ, o que
explica o pequeno nimero de pacientes
acompanhados em nosso servico com este
diagndstico. A proporcao de pacientes com
espondiloartropatia de inicio juvenil vistos
em clinicas reumatoldgicas pediatricas au-
mentou de 0-16% na década de 70 para

319 nos anos 80 apos a disponibilidade de
melhores técnicas para diagndstico'>*.

Os nossos pacientes foram classificados
segundo os critérios do Grupo de Estudo
Europeu (ESSG)?. Um estudo, realizado na
Turquia por Ertrk etal.’, avaliou os critérios
do ESSG e Amor em 157 pacientes com
espondiloartropatias e 124 controles com
outras doencas reuméticas, no perfodo de 2
anos e 9 meses, concluindo que os dois
critérios apresentam sensibilidade e espe-
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cificidade semelhantes (aproximadamente
75 e 95% respectivamente). Entretanto,
continuamos tendo a necessidade de crité-
rios dirigidos para a doenga na infancia®.

Com excegdo da artrite psoriasica, as
espondiloartropatias tém predilecio pelo
sexo masculino'. Em nossa casuistica en-
contramos 96,1% de meninos. Na espon-
dilite anquilosante (EA) do adulto, a doenca
é aproximadamente 2,4 vezes mais comum
no sexo masculino’. Esta relacdo é conside-
rada maior na doenca de inicio juvenil'”.
Num estudo realizado por Gomez et al."®
com uma populacdo de 3362 individuos
com EA, sendo 379 (I1%) com EAJ, foi
encontrada uma relacdo de 2,1 meninos:
uma menina quandoaidade de inicio variava
de 5a |3 anos e de 3,2:1 com aidade de
inicio acima dos 14 anos. Claudepierre et
al'" encontraram 85% de incidéncia do
sexo masculino nas espondiloartropatias de
infcio juvenil e 72% no grupo de inicio
adulto. Acredita-se que na verdade a doen-
¢a nao é reconhecida nas mulheres, que
possivelmente elas apresentem menor gra-
vidade da doenca, menor comprometi-
mento axial do que periférico e que rece-
bam outros diagndsticos.

Aespondiloartropatia juvenil geralmen-
te tem inicio na infancia tardia ou na adoles-
céncia, como encontrado em nosso estudo
(média de 9,2 anos).

Historia familiar positiva para espon-
diloartropatias em parentes de primeiro
grau ¢ descrita nesses pacientes', embora
ndo tenha sido por nés encontrada.

O retardo no diagnostico (média de 3,3
anos) se deve a dificuldade de diferenciacdo
com outras patologias, especialmente com a
AR]. O comprometimento articular periféri-
co é semelhante ao da AR|, particularmente
a0 do tipo pauciarticular 14, Somente uma
observacao prolongada e cuidadosa fornece
0s dados para o diagndstico definitivo.

O comprometimento articular periféri-
co nas espondiloartropatias € geralmente
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pauciarticular e de membros inferiores. O
envolvimento das articulacdes periféricas é
mais comum quando a doenca tem inicio
antes dos 2| anos'*como observamos em
96,1% dos nossos pacientes. Em nossa
casufstica as articulagdes periféricas mais
comumente acometidas foram as dos joe-
lhos, tornozelos e coxo-femorais. O com-
prometimento axial € mais raro na infan-
cia'*'® Nonosso estudo ocorreu em 38,4%
dos pacientes. A forma de inicio com com-
prometimento axial isolado ocorre com me-
nor freqiiéncia"* e foi por nés observada em
apenas um paciente que iniciou o quadro de
EAJ com |2 anos e 8 meses.

A entesopatia, caracterizada por dor e
edema nos sitios de insercao dssea dos
ligamentos, tenddes, fascias ou capsulas, é
uma manifestagao clinica freqUiente nas es-
pondiloartropatias e parece ocorrer com
maior freqUiéncia quando a doenca tem
inicio na infdncia, como ocorreu em Nosso
estudo"? E uma caracteristica importante
na diferenciagio com a ARJ e é mais fre-
qlientemente encontrada nas regides do
calcdneo e patela.

Dentre as manifestacbes extra-articula-
res que podem acompanhar as espon-
diloartropatias salientam-se as alteraces
oculares (iridociclite aguda e conjuntivite)
com frequéncia variando de 5 a 24%' e
cutaneas (tfpicas da sindrome de Reiter e da
psorfase). As alteracdes cardfacas (insufici-
éncia adrtica e anormalidades na condugdo
elétrica), complicades descritas nos adul-
tos, sdo raramente documentadas na forma
juvenil®. No nosso estudo observamos
dentre as manifestacdes extra-articulares
apenas uma freqliéncia pequena de uvefte
aguda (10% das EA)).

A associacdo com o antigeno de histo-
compatibilidade HLA-B27 tem sido obser-
vada numa freqiéncia que varia de acordo
como grupo da espondiloartropatia estuda-
do. A associagdo mais fraca ocorre com a
DIIC, e a presenca deste antigeno nestes

pacientes estd associada a sacroilefte'*, Em
um estudo anterior, realizado neste servi-
co, 0 HLA-B27 esteve presente em 61,5%
(8/13) dos pacientes com EAJ"®. No nosso
grupo de EAJ encontramos uma freqiiéncia
de positividade de HLA-B27 de 62,5%, um
pouco inferior a de alguns trabalhos de
literatura (70 a 90%)""*

Quanto ao estudo radioldgico, a avalia-
cao da coluna e das articulagdes sacro-
llfacas é importante para se diagnosticar o
comprometimento axial. Segundo Ansell, o
intervalo entre o inicio dos sintomas e a
evidéncia radiolégica de sacro-ilefte pode
variar de | a 15 anos (média de 6,5 anos)
apds o inicio da artrite periférica'®

Quanto ao tratamento, os antiinflama-
torios ndo-hormonais sao utilizados como pri-
meira escolha parao comprometimento arti-
cular periférico. Todos os nossos pacientes
(com excecdo de um paciente com sindrome
de Reiter) receberam AINH. A sulfassalazina
tem sido uma opcao notratamento das espon-
diloartropatias na infancia assim como mos-
trou-se eficaz em 5 de 6 estudos duplo-cegos
emaduftos'2', porém o seu uso é restrito em
nosso meio devido ao fator econdmico. Para
0s pacientes que evoluirem com persisténcia
do quadro dlinico, envolvimento de articula-
¢Oes do quadril ou do esqueleto axial pode ser
utlizado o metotrexato. Injecdes locais de CE
em sftios de entesites podem ser Uteis e oca-
sionalmente a prednisona oral é necessria
para o controle da artrite e entesite graves.
Corticoesteroides topicos oftalmoldgicos sdo
utilizados para controle da uvefte aguda. Dos
seis pacientes em remissao clinica, trés utili-
zaram drogas de base (metotrexato e sufas-
salazina) e dois pertenciam ao grupo da sin-
drome de Reiter que sabemos ter geralmente
curso auto-limitado.

A progressdo da sindrome SEA para
EAJ geralmente leva de 5 a 10 anos®%,
embora em casos raros, sintomas axiais
possam ocorrer com apenas um ano de
doenca’. Em nossa casuistica, apenas dois
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dos pacientes com EAJ tinham diagndstico
anterior de SEA, sendo que neste tltimo grupo
0s pacientestiveram umseguimento médiode
5,6 anos sem progressao para o grupo da EA).
A evolugdo e o progndstico das espon-
diloartropatias estao intimamente associados a
presenca do HLA-B27 e ao comprometimen-
to axial. Pacientes com diagndstico de SEA e
ARJ podem evoluir para EAJ assim como as
outras espondiloartropatias tm maior ten-
déncia para desenvolver envolvimento axial.
Como conclusdo, as espondiloartropatias
devem ser consideradas no diagndstico dife-
rencial das artrites cronicas. Especial atencao
deve ser dada aos quadros de artrite cronica
com inicio na infancia tardia, a0 comprometi-
mento pauciarticular afetando, principalmente
articulagbes dos membros inferiores, ao sexo
masculino e a presenca de entesite, pela pos-
sibilidade do comprometimento axial.

SUMMARY

CLINICAL AND EPIDEMIOLOGYCAL FEA-
TURES OF SPONDYLOARTHROPATIES IN
CHILDHOOD: ANALYSIS OF 26 PATIENTS

Ogecrive. To evaluate retrospectively
the clinical features of children and adoles-
cents with spondiloarthropathies (Sps).

MetHops. The charts of all Sps patients
followed up in the outpatient Pediatric
Rheumatology unit of UNIFESP-EPM, were
analyzed from June 1982 to April 2000. The
following demographic data were evalua-
ted: age of onset, disease duration, clinical
features, laboratory data, radiological fin-
dings, treatment and outcome.

Resuis. 10 out of 26 patients (38.4%)
presented SEA, | patient (3.8%) undiffe-
rentiated spondiloarthrophaty, 10 (36.4%)
JAS, 2(7.7%) arthropathy related to inflam-
matory bowel disease, 2 (7.7%) Reiter’s
syndrome and | (3.8%) psoriatic arthritis.
The average age at disease onset was 9.2
years (1 to 15 years). The patients with
Reiter's syndrome presented lower age at
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onset (average age 6.5 years). Twenty-five
outof 26 were malesand 15 out of 26 were
caucasians. Most patients presented peri-
pheral arthritis in lower limbs (96.1%),
enthesitis (61.5%) and positive HLA-B27
(1423 - 60.9%). Ten patients (38.4%)
presented axial involvement. Fifteen pat-
ents had JRA or RF as diagnosis in the
beginning of the disease.

Conciusion. Although less frequent than
JRA, the spondiloarthropathies must be
considered in the differental diagnosis of
children and adolescents, mainly among male
patients with chronic arthnitis. [Rev. Ass Med
Brasil 2001; 47(3): 216-20]

Kev-Woros: Spondyloarthropathies. Ankylosing
spondytis. Sacroilitis. Enthesopathy. Hla-b27.
Children. Adolescents.
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