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Introducao

A poliartrite nodosa sistémica de inicio na infancia (PANS-i)
é uma arterite necrotizante rara, caracterizada pela
presenca de ndédulos aneurismaéticos, estenose ou oclu-
sdo de vasos de pequeno e médio porte de todo o corpo.'™
Recentemente, a European League Against Rheumatism
(Eular)/Paediatric Rheumatology International Trials Orga-
nization (Printo)/Paediatric Rheumatology European Society
(Pres) propuseram novos critérios validados para o diagnés-
tico da PANS-i. Estes novos critérios foram estudados em
150 pacientes com PANS-i em todo o mundo e demonstraram
alta sensibilidade e especificidade ao diagnéstico dessa
vasculite sistémica.’?

* Autor para correspondéncia.
E-mail: clovisaasilva@gmail.com (C.A. Silva).
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2015.01.004

O lapus eritematoso sistémico de inicio na infancia (LES-i)
é uma doenca autoimune e multissistémica.*> A inflamacéo
dos vasos sanguineos é uma manifestacdo comum da doenca
e pode afetar vasos de pequeno, médio e grande porte.*”

Além disso, o LES-i e a PANS-i podem apresentar
manifestacoes clinicas e altera¢des laboratoriais semelhan-
tes. No entanto, que se tem conhecimento, a sindrome de
sobreposicao dessas duas doencas ainda nao foi descrita.
Por isso, revisaram-se os dados de janeiro de 1983 a julho
de 2013 e incluiram-se 5.593 pacientes acompanhados em
nossa Unidade de Reumatologia Pediatrica. Foram identifica-
dos 289 (5,1%) pacientes que preencheram aos critérios de
classificacdo para LES-I do American College of Rheumato-
logy (ACR)® e 15 pacientes que preencheram aos critérios
da Eular/Printo/Pres para PANS-i/ Descreve-se aqui uma
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paciente (0,34%) que apresentou uma possivel sobreposicao
de PANS-i e LES-i.

Relato de caso

Uma menina de nove anos apresentou nédulos subcuta-
neos dolorosos nos pés, hipertensdo arterial, hemiplegia a
direita e fala disartrica. Foi hospitalizada em decorréncia de
um acidente vascular encefélico, dorméncia nos membros
e queda do pé esquerdo. A tomografia computadorizada do
encéfalo revelou um acidente vascular encefalico isquémico.
A angiografia por ressonancia magnética mostrou estenose
nas artérias cerebral média e carétida interna. A eletro-
neuromiografia identificou uma mononeuropatia do nervo
tibial posterior esquerdo. Portanto, a PANS-i foi diagnosti-
cada de acordo com os critérios da Eular/Printo/Pres.> Os
exames laboratoriais mostraram hemoglobina de 12 g/dL, con-
tagem de leucécitos (CL) de 5.500/mm? (75% de neutrdfilos,
19% de linfécitos, 5% de monécitos e 1% de eosindfi-
los), contagem de plaquetas de 264.000/mm?3, velocidade de
hemossedimentacdo (VHS) de 45mm/12 hora, proteina C-
-reativa (PCR) de 0,9mg/dL (normal de 0 a 0,3), aspartato
aminotransferase de 22 U/L (normal de 15 a 40), alanina
aminotransferase de 21 U/L (normal de 10 a 35), ureia de
26 mg/dL (normal de 15 a 45mg/dL) e creatinina de 0,7 mg/dL
(normal de 0,6 a 0,9mg/dL). O exame de urina e a protei-
nuria de 24 horas foram normais. Os testes imunolédgicos
mostraram presenca de anticorpos antinucleares (ANA) 1:320
(padrao pontilhado fino); mostraram ainda anti-DNA de cadeia
dupla (anti-dsDNA), anti-Sm, anti-RNP, anticorpos anticito-
plasma de neutrdfilos (Anca), anticorpos anticardiolipina IgG
e IgM, e anticoagulante lupico negativos. Ela recebeu trés
pulsoterapias endovenosas com metilprednisolona, segui-
dos de prednisona (1,4 mg/kg/dia), que foi progressivamente
diminuida, aspirina (150mg/dia), seis meses de ciclofosfa-
mida (500 mg/m?/més) e depois foi tratada com azatioprina
(1,6 mg/kg/dia) durante 19 meses. Aos 13 anos e 10 meses,
apresentou multiplas placas escamosas eritematosas sobre
a area malar, as orelhas e o térax. A bidpsia de pele da
orelha esquerda evidenciou hiperplasia psoriasiforme focal
com infiltrado mononuclear perivascular. A imunofluorescén-
cia direta mostrou depédsitos granulares de imunoglobulina G
(IgG), IgA, IgM e C3 na juncao dermoepidérmica. Ela foi tratada
com hidrocortisona tépica 1% com melhora das lesdes cuta-
neas apos trés meses. Aos 14 anos e nove meses, apresentou
eritema malar, fotossensibilidade, edema nos membros inferi-
ores e hipertensao arterial. Naquele momento, a hemoglobina
era de 11,61 g/dL, a CL foi de 3.500/mm?3 (80% de neutrdfilos,
15% de linfécitos e 5% de mondcitos), a contagem de plaquetas
foi de 391.000/mm?3, o VHS foi de 54 mm/1% hora, a PCR foi de
7mg/dL, a ureia 20mg/dL e a creatinina 0,4mg/dL. O exame
de urina mostrou leucocitdria e hematuria. A proteindria era
de 1,7 g/dia. O FAN eram de 1/1.280 (padrdo nuclear homogé-
neo) e os anticorpos anti-dsDNA eram positivos. O anti-Sm,
anti-RNP, ANCA, anticorpos anticardiolipina IgG e IgM e anti-
coagulante ldpico eram negativos. C3 foi de 41 mg/dL (normal
de 79 a 152) e C4 foi de 4,5 mg/dL (normal de 16 a 38). A bidpsia
renal mostrou glomerulonefrite proliferativa e membranosa
focal com depésitos imunes de Clq, C3, IgG, IgM e IgA. Ela

atendeu aos critérios de classificacdo para LES do American
College of Rheumatology® e o Systemic Lupus Erythema-
tosus Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K)° foi 18. Foi
tratada com prednisona (0,6 mg/kg/dia), hidroxicloroquina
(6,0 mg/kg/dia) e micofenolato de mofetil (2,0 g/dia).

Discussao

Descreve-se aqui um caso Unico de uma possivel sobreposicdo
de PANS-i e LES-i em um periodo de 30 anos em nosso hospital
de atencéo tercidria.

Observou-se que a paciente tinha estenose nas artérias
carétida interna e cerebral média compativel com PANS-i
5 anos antes do diagnéstico de LES-i, o que sugeriu a presenca
de duas doengas autoimunes diferentes ao longo de um
periodo prolongado de tempo.

A vasculite primaria é raramente descrita em associacdo
ao LES.®’ E interessante notar que a doenca de Kawasaki é
uma vasculite sistémica aguda da infincia que afeta prin-
cipalmente vasos de médio porte, especialmente as artérias
coronérias, e pode se sobrepor ao LES-i.°

Além disso, o lipus eritematoso cutdneo subagudo ocorre
em 7% a 27% dos adultos com LES e é raramente des-
crito na populacdo pedidtrica com lipus. As lesdes sdo
papuloescamosas, afetam &areas expostas a luz solar, como
evidenciado na paciente estudada.'® Curiosamente, o lipus
cutdneo subagudo é um tdépico novo nos critérios recen-
tes do Systemic Lupus International Collaborating Clinics
(SLICC), validados para as populac¢des adulta e pediatrica com
LES.lMZ

Este caso preencheu os critérios de diagndstico para
PANS-i. De acordo com os novos critérios pediatricos do
Eular/Printo/Pres,®> um paciente é classificado com PANS-i
se apresentar vasculite necrotizante que envolva artérias de
médio ou pequeno calibre ou uma anormalidade angiografica
que mostre aneurisma, estenose ou oclusdo de uma arté-
ria de médio ou pequeno porte, além de um dos seguintes
critérios: envolvimento da pele (livedo reticular, nédulos cuta-
neos ou infartos), neuropatia periférica, hipertensao arterial,
sensibilidade ou mialgia muscular e envolvimento renal.
Notavelmente, a sensibilidade e a especificidade desses novos
critérios diagnésticos da PANS-i foram de 89,6% e 99,6%,
respectivamente.?

Uma vez que as duas doencas coexistiram por um periodo
prolongado de tempo, a associa¢do entre elas pode sugerir
uma sindrome de sobreposicdo. Na verdade, a subsequente
alteracdo nas anormalidades clinicas e laboratoriais com a
presenca de autoanticorpos especificos, diminuicdo dos niveis
de complemento’® e bidpsias de pele e rins confirmaram o
diagnéstico de LES-i. Além disso, foi relatada presenca de
ANCA em seis dos 47 pacientes com PANS-i testados em um
estudo multicéntrico? e os ANA geralmente sdo negativos na
PANS-i.!

No entanto, todas as manifestacdes de PANS-i da paci-
ente estudada podem ser evidenciadas no LES-i e ndo se pode
excluir a possibilidade de que os primeiros sinais e sintomas
possam ser atribuidos exclusivamente ao lipus. Portanto, essa
paciente pode estar com LES-i com manifestac¢des viscerais de
vasculite que mimetizam uma PANS-i.
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Em conclusdo, descreveu-se uma possivel sindrome de
sobreposicdo de duas doencas autoimunes, em que a PANS-i
ocorreu cinco anos antes do diagnéstico de LES-i.
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