RELATO DE CASO/

VARICELA HEMORRAGICA EM PACIENTE COM DOENCA DE STILL

RESUMO

A artrite idiopatica juvenil (AlJ) é um processo inflamatdrio
cronico em uma ou mais articulagdes que pode apresentar
manifestacdes extra-articulares; o subtipo com
comprometimento sistémico ¢ denominado Doenga de Still. A
infeccdo pelo Herpesvirus varicelae, apesar de apresentar
carater benigno na maioria das vezes, pode complicar-se em
pacientes imunossuprimidos. Este relato trata-se de uma
paciente com AlJ de inicio sistémico em uso de medicamentos
que levam a imunossupressao e em consequéncia disto, apos
ser acometida pelo virus da varicela, desenvolveu
complicagdes hemorragicas, porém, apesar da alta taxa de
mortalidade nestas ocasioes, teve umaboa evolugao.
Descritores: artrite reumatodide juvenil, varicela, hemorragia.

ABSTRACT

Juvenile rheumatoid arthritis (JRA) is a inflammatory
chronic process in one or more joints that can present with
extra joints events; the subtype with systemic commitment is
called Still Disease. The infection by Hemorrhagic Varicella
the despite presented a benign character in most of the time,
can complicate in immunosuppressed patients. This abstract
is about a patient with JRA entering in a systemic process in
use of medicaments that leads into immunosupression and in
consequence, after being exposed by the virus developed
hemorrhagic complications, but despite the elevated
mortality rate in this occasions had a good development.
Key-words: juvenile rheumatoid arthritis, chickenpox,
hemorrhage.

INTRODUCAO

A artrite idiopatica juvenil (AlJ) é definida como uma
artropatia inflamatoria cronica (persistente por mais de 6
semanas) em uma ou mais articulagdes, com inicio antes dos 16
anos de idade e de etiologia desconhecida. Pode ser associada a
edema de partes moles e derrame articular com potencial de
causar deformagdo da articulagio comprometida. O
diagndstico da AlJ € de exclusdo e inclui sete diferentes grupos:
artrite  sistémica, oligoartrite, poliartrite fator reumatdide
positivo, poliartrite fator reumatdide negativo, artrite
psoriatica, artrite associada a entesite e artrite indiferenciada. A
forma sistémica da AlJ, também conhecida como Doenga de
Still, ¢ definida pela presenga de artrite em uma ou mais
articulagdes associada a febre diaria acima de 39°C por um
periodo minimo de 15 dias, e pela presenca de pelo menos uma
destas manifestagdes: exantema reumatodide, adenomegalia
generalizada, pericardite, pleurite, hepatomegalia e/ou
esplenomegalia.

A varicela ¢ uma doenga comum da infincia,
geralmente benigna e autolimitada. As complicagdes mais
frequentes desta moléstia decorrem de infecgdes bacterianas
secundarias, acometendo pele, subcutaneo, via aérea alta e
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baixa e 0ssos.

Complicagdes causadas pelo proprio Herpesvirus
varicelae ocorrem raramente, geralmente em criangas
imunocompetentes € em 7% dos imunossuprimidos. Quando
ocorre, 0 acometimento de drgdos internos pode ser intenso e
grave. As manifestacdes clinicas mais frequentes nestes casos
sdo pulmonares, cardiacas e cerebrais. Entretanto, ja foram
descritas infecgdes significativas em todos os 6rgaos do corpo.

Nesta grave circunstdncia, as complicagdes tém
ocorrido essencialmente em pacientes em uso de medicagdo
imunossupressora ou com outra alteracdo grave do sistema
imunitario.

RELATO DE CASO

Trata-se de um caso de uma crianga de 8 anos, branca,
sexo feminino, admitida no Conjunto Hospitalar de Sorocaba em
agosto de 2007. A mae relatou o aparecimento de lesdes
pruriginosas de cor rosada em face e tronco ha dois dias, associado
a febre e anorexia. Ha um dia notou que as lesdes tornaram-se
mais salientes e a formagdo de pequenas bolhas. Além disso,
notou uma expansao das lesdes para couro cabeludo e membros.
A crianga era portadora de artrite idiopatica juvenil sistémica
(Doenga de Still), em tratamento com ciclosporina, metotrexate e
infliximab. Ao exame fisico geral, apresentava-se em regular
estado geral; hipoativa; palida; descorada +/4++++; aciandtica;
anictérica; afebril (T =36,8°C); hidratada; eupnéica; peso =2.200
g; estatura = 120 cm; pele: lesdes maculo-papulosas e vesiculas
com aspecto hemorragico em tronco, face, couro cabeludo e em
membros (superior e inferior); mucosas: vesiculas hemorragicas
no palato. Aparelho cardiovascular: bulhas ritmicas
hiperfonéticas a dois tempos sem sopros; FC = 100 bpm; PA =
118/78 mmHg . Aparelho respiratério: murmurio vesicular
presente bilateralmente sem ruidos adventicios; FR = 20 ipm.
Abdomen: globoso, distendido ++/++++, doloroso difusamente a
palpagdo superficial e profunda, figado palpavel a 5 centimetros
do rebordo costal direito, bago percutivel e palpavel a 7
centimetros do rebordo costal esquerdo, ruidos hidroaéreos
positivos.

Tendo como principal hipotese diagnostica varicela
hemorragica devido & imunossupressdo foram realizados os
seguintes exames laboratoriais: hemograma, coagulograma,
eletrolitos, uréia (U), creatinina (Creat), proteina C-reativa
(PCR), velocidade de hemossedimentacao (VHS), desidrogenase
latica (DHL), bilirrubinas, alanina aminotransferase (ALT),
aspartato aminotransferase (AST), proteinas totais e fracoes
(PTF), gasometria arterial, hemoculturas, urinatipo I, urocultura.

Osresultados alterados sdo observadosnatabela 1.
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Tabela 1. Exames laboratoriais do 1° dia de internagao

Hb 8,602%

TP 14,3

INR 1,34

DHL 954U/L

ALT 34

SO

98%

Com os resultados dos exames, firmou-se o diagnostico
de varicela hemorragica e hepatite transinfecciosa. A conduta
tomada foi a seguinte: dieta laxativa, aciclovir 200 mg 3x/dia
EV, cefazolina 650 mg 3x/dia EV, prednisona 15 mg 1x/dia VO,
dexclorfeniramina 2 mg 3x/dia VO.

A crianga permaneceu estavel até o terceiro dia de

internagdo, quando apresentou ampliacdo das sufusdes
hemorragicas cutdneo-mucosas, aumento da distensdo
abdominal, edema em membros inferiores e piora das
condigoes gerais, com adinamia e prostacgao.

Os exames laboratorias nesse dia sdo observados na
tabela 2.

Tabela 2. Exames laboratoriais do 3° dia de internagio

Hb

8,002%

Plaquetas

6000/mm?

TTPa

40

U

145

VHS

AST

16mm/ 1h

133

Albumina

1,3

r Alb/Glo

0,35

PO,

165,4mmHg

20mmHg

SO,

99%
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Realizado ultrassonografia (US) de abddomen que
evidenciou hepatoesplenomegalia ¢ presenga de pequena
quantidade de liquido ascitico. Foi indicado: concentrado de
hemacias 250 mL EV, plasma fresco 200 mL EV, albumina
humana a 20% 50 mL EV. Permaneceu sem melhora. No quinto
dia de evolugdo, como apresentava exames laboratoriais
semelhantes aos anteriores ¢ US de abdémen sem novas
alteragdes, foi prescrito concentrado de hemacias 250 mL EV,
plasma fresco 200 mL EV e concentrado de plaquetas 200 mL EV.
Passou a apresentar melhora de quadro, com evolugao das lesdes
dermatologicas para formacgdo de crostas, diminuicdo da
distensdo abdominal, melhora das condi¢des gerais e
normalizagdo dos exames laboratoriais. Recebeu alta apos 15 dias
de internagdo, sem queixas, com prescrigao de prednisona 40 mg
1x/dia, e foi encaminhada ao ambulatério de reumatologia
pediatrica.

DISCUSSAO

O relato de caso se trata de uma crianga com um
quadro de varicela de evolugdo grave em consequéncia do uso
de medicag@o imunossupressora em uma paciente portadora
de AlJ sistémica. O uso desse tipo de medicagao esta indicado
nos casos de dificil controle, entretanto, predispde a quadros
infecciosos graves, como o relatado.

A terapéutica antiviral no presente caso foi feita com
aciclovir na dosagem de 600 mg/dia. O uso deste bloqueador
da polimerizagdo do DNA viral esta indicado nas infecgdes
que acometem pacientes imunossuprimidos, adolescentes,
portadores de dermatopatias, pneumopatas ou criangas em
uso de salicilato e nos casos de varicela zoster complicada.

No presente caso, no inicio houve uma evolugdo
desfavoravel do paciente, evidenciando a limitada eficacia
terapéutica do aciclovir no tratamento de parte dos casos graves
de varicela. Outra possibilidade de intervengdo antiviral inclui a
utiliza¢do de imunoglobulinas. A aplicag¢@o de imunoglobulina
especifica - VIG®, apesar de nao ter sido utilizada, estaria
correta no presente caso, visto que esta imunizagao passiva esta
indicada na profilaxia de casos graves em criangas em uso de
terapia imunossupressora, assim como em pacientes
oncologicos, prematuros e recém- nascidos filhos de maes que
apresentam varicela.

Frente a limitada acdo dos recursos terapéuticos nos
casos graves de varicela ¢ extremamente interessante avaliar a
possibilidade de prevengdo da doenga. Entretanto, deve-se ter
em mente que o uso de vacinas vivas, como a da varicela, esta
contra-indicado nos doentes reumaticos imunossuprimidos,
podem reativar a doenga e s6 devem ser administradas, se
absolutamente necessarias, apos trés meses de suspensao da
terap€utica imunossupressora.

A reintrodugio da terapéutica s6 devera ser efetuada duas
semanas ap6s o uso da vacina viva. Se o doente for imunizado
durante a utilizacdo de imunossupressores, pode ndo atingir uma
resposta imune adequada, devendo-se assumir que nio esta
imunizado e deve-se repetir a imunizagdo apos trés meses de
suspensdo da terapéutica.

CONCLUSAO

A artrite idiopatica juvenil (AlJ) é uma artropatia
inflamatéria cronica caracterizada por sinovite de
articulagdes periféricas, associada a edema de partes moles e
derrame articular, que pode levar a deformagao da articulagao
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comprometida. Acomete criangas e adolescentes com idade
inferior a 16 anos.' Classifica-se com base, no inicio, nos
sintomas ¢ no numero de articulagdes envolvidas.”’ Assim,
dividi-se em tipos, sendo a Doenga de Still uma artrite
idiopatica juvenil de inicio sistémico (manifestagdes gerais,
viscerais ¢ artrite), que responde por cerca de 10% a 20 % dos
casos. Sua sintomatologia é caracterizada por febre alta (maior
que 38,5° C) intermitente por mais de seis semanas, geralmente
vespertina; rash, sem prurido, de coloracdo salmao, mais
acentuado nas axilas e na cintura, que se intensifica quando com
o aparecimento da febre; algumas apresentam alteragdes
discretas da funcdo hepatica; artrite de tornozelos, joelhos e
punhos, sendo comum a presenga de artralgias no comego da
doenga; hepatoesplenomegalia; linfadenopatia; além de
pericardite e derrame pericardico sem repercussdo.”***

Associada a Doenga de Still a paciente contraiu infecgao
pelo virus Herpesvirus varicelae, caracterizando o quadro de
varicela, que ¢ uma doenga eruptiva febril, autolimitada,
geralmente benigna, de carater comospolita, manifestando-se
como uma doenga leve da infancia, tendo sua incidéncia
associada a pré-escolas e escolas, sendo a maioria dos casos nas
estagdes de primavera e inverno.”* Transmitida por via direta,
através da liberagdo de acrossois respiratorios, de lesdes
cutaneas, secregdes nasofaringeas e pelo contato direto com as
lesdes.” Sao considerados infectantes desde 24 a 48 horas antes
dos sintomas, nos ultimos dias do periodo de incubagdo até
cinco dias apos o aparecimento dos exantemas ou formagdo de
crostas.’ As lesdes cutaneas surgem na segunda fase virémica. O
virus ¢ carregado por via hematogénica para outros 6rgaos,
inclusive ganglios nervosos.

Em pacientes imunocomprometidos, a falha da
reposta celular permite a replicagao viral continuada, levando
alesdes em diversos 6rgdos, como pulmdes, cérebro e figado.
Pode estar associada a complicagcdes graves, como
transtornos hemorragicos.

Desse modo, o uso de terapéutica imunossupressora
deve ser feito de forma criteriosa, devendo-se ter em mente que
doengas infecciosas continuam a ser uma causa importante de
morbidade e de mortalidade nos doentes reumatologicos
imunossuprimidos.
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