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RESUMO

A Febre reumatica (FR) € uma doenca inflamatéria que ocorre apds infeccéo pelo
estreptococo beta-hemolitico do grupo A, em individuos geneticamente
predispostos, principalmente entre 5 e 15 anos, sem predominio de sexo. O
diagnéstico é clinico, através dos Critérios de Jones (CJ). Estatisticas indicam que o
Brasil apresenta elevada incidéncia da doenga, sendo esta responsavel por 40% das
cirurgias cardiacas no pais. O objetivo deste trabalho foi avaliar o perfil de
apresentacao clinico-laboratorial e os desfechos em uma série de casos internados
com diagndstico inicial de FR. Realizou-se um estudo tipo série de casos com perfil
observacional, retrospectivo, e descritivo, realizado no Hospital Universitario Alcides
Carneiro, em Campina Grande-PB. Nesse estudo foram analisados 26 prontuarios
de pacientes, com idade média de 11,8 anos e procedentes de 11 municipios da
Paraiba. A distribuicdo por sexo foi: 61,5% feminino e 38,5% masculino. O
diagnéstico foi confirmado em 50% dos pacientes. Dos que confirmaram o
diagnéstico através dos CJ, associados ou ndo ao ecocardiograma, 40%
apresentaram um critério maior e dois ou mais critérios menores. Houve
simultaneidade dos seguintes critérios maiores: artrite e cardite em 40%; coreia e
cardite em 10%; artrite, coreia e cardite em 10%. Coreia como sintoma isolado foi
verificado em 10% desses pacientes. As dificuldades diagnosticas descritas pela
literatura, devido a inespecificidade dos CJ, inexisténcia de sinal patognomdnico ou
teste laboratorial especifico e grande variabilidade de manifestagcbes clinicas foram
também observadas nesse estudo. Dessa forma, sugere-se que os profissionais de
saude sejam mais ponderados e prudentes ao aplicarem os CJ.

Palavras-chave: Febre Reumatica. Diagndstico. Relatos de casos.
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1 INTRODUGCAO

Febre reumatica (FR) é uma patologia inflamatéria que ocorre apds uma
faringoamigdalite, ocasionada pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A
(EBHGA).

A FR e sua sequela mais importante, a valvulopatia reumatica, que pode
cronificar e ocasionar sequelas incapacitantes, permanece relativamente comum no
Brasil, com taxas ndo despreziveis de morbidade e mortalidade. E a enfermidade
reumatica de maior frequéncia entre criangas e adolescentes no pais, e representa
enorme impacto socioecondmico para a saude publica de paises subdesenvolvidos

O diagnostico baseia-se na aplicagdo de critérios clinicos e laboratoriais, 0s
Critérios de Jones (CJ). Os critérios maiores sao: artrite, cardite, coréia, eritema
marginado e nédulos subcutaneos. Os critérios menores: artralgia, febre, alteracoes
nos reagentes de fase aguda, e prolongamento do espaco PR ao eletrocardiograma
(ECG). O diagndstico é estabelecido pela presenca de dois critérios maiores ou um
critério maior com dois menores. Nas duas situagdes, exige-se a comprovagao da
estreptococcia prévia através de exames laboratoriais.

Como estes critérios sao inespecificos, estabelecer o diagnéstico de FR ainda
representa um grande desafio para os médicos. A variabilidade de manifestacoes
clinicas da doencga frequentemente proporciona falhas diagnésticas em vaérias
populagcbes. Apresentagdes pouco usuais de FR aguda que nao preenchem os
critérios revisados de Jones podem levar a erros ou atrasos no diagndéstico. Essa
dificuldade diagnéstica, relatada pela literatura, também foi observada na prética
clinica do Hospital Universitario Alcides Carneiro (HUAC) em Campina Grande — PB,
pelos profissionais pediatras, reumatologistas e cardiologistas.

Assim, percebemos a necessidade de fazer um estudo dos casos internados
com suspeita diagnéstica de FR para verificar o perfil de apresentacdo clinico-
laboratorial dos nossos pacientes e avaliar quais as dificuldades encontradas para
chegar a um diagndstico definitivo.



2 OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar o perfil de apresentagéo clinico-laboratorial e os desfechos em uma
série de casos internados com diagndstico inicial de FR.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Descrever a distribuicdo dos pacientes por sexo e idade.

Avaliar o modo de apresentacdo das variaveis relacionadas aos CJ.

Demonstrar as dificuldades para a confirmacao do diagndstico de FR.

Descrever os tratamentos realizados pelos pacientes com FR confirmada.
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3 REFERENCIAL TEORICO

3.1 DEFINICAO

A FR é uma patologia inflamatéria que ocorre ap6és uma faringoamigdalite,
ocasionada pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A (EBHGA) ou
Streptococcus pyogenes, em individuos predispostos geneticamente (MOTA,;
MEIRA, 1999; SANTANA et al, 2006).

Consiste em um disturbio inflamatério multissistémico, que pode se manifestar
por artrite migratéria autolimitada, cardite e, de forma menos frequente, coreia e
envolvimento cutaneo (CARVALHO et al., 2012).

3.2 EPIDEMIOLOGIA

Faringoamigdalite e impetigo sdo as infecgdes mais frequentemente geradas
pelo EBHGA, em paises desenvolvidos ou em desenvolvimento. Porém, apenas a
faringoamigdalite relaciona-se ao surgimento da FR (BARBOSA et al., 2009).

EBHGA é o agente responsavel por 15%-20% das faringoamigdalites,
abrangendo quase a totalidade das de etiologia bacteriana, sendo as viroses
responsaveis por cerca de 80% dos casos (BARBOSA et al., 2009).

A faixa etaria mais acometida por FR sdo criangas e adolescentes entre 5 e
15 anos de idade, sem predominio de sexo, baixa renda, apresentando progndstico
pior nas mulheres, segundo a literatura (MOTA; MEIRA, 1999; PEIXOTO et al.,
2011; SANTANA et al., 2006). A incidéncia em adultos é 20% (PEIXOTO et al.,
2011).

Anualmente ocorrem na América Latina 21.000 casos de febre reumatica
aguda (FRA). Os dados brasileiros sdo escassos (SCHAINBERG, 2008). De acordo
com o ultimo censo do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) e
seguindo o modelo epidemiolégico da Organizagdo Mundial da Saude (OMS),
estima-se que no Brasil ocorram cerca de 10 milhdes de faringoamigdalites
estreptococicas por ano, perfazendo 30.000 novos casos de FR, dos quais
aproximadamente 15.000 poderiam cursar com acometimento cardiaco (BARBOSA
et al., 2009).
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Segundo a OMS, no ano de 2005 cerca de 15,6 milhdes de portadores de
cardiopatia reumatica crénica (CRC) foram registrados; aproximadamente 300.000
novos casos/ano; e 233.000 mortes diretamente atribuiveis @ CRC anualmente no
mundo (BARBOSA et al., 2009).

Segundo Carapetis e Currie (2001), as regides mundiais onde a FR é mais
prevalente sdo paises em desenvolvimento e determinadas populagbes indigenas.
Apresenta ocorréncia esporadica em paises ricos, ndo como epidemias, e alguns
casos sao atribuidos a cepas virulentas tais como as responsaveis por surtos nos
Estados Unidos. A populagédo aborigene da regidao Norte da Australia apresenta as
maiores taxas de incidéncia de FRA mundiais. A maioria dessa populacdao habita
comunidades rurais isoladas, com condi¢des precarias de higiene, e acesso restrito
a servicos médicos; condigdes comparaveis as de muitos paises em
desenvolvimento.

A FR representa enorme impacto socioeconémico para a saude publica de
paises subdesenvolvidos (PEIXOTO et al., 2011; SCHAINBERG, 2008). Nos paises
desenvolvidos, sua prevaléncia esta diminuindo devido as melhorias das condi¢des
socioeconémicas, culturais e uso de antibiéticos. No entanto, constitui a principal
causa de doenca cardiaca adquirida em criancas e adultos jovens no mundo, apesar
de ser a cardiopatia mais facil de ser prevenida (BORGES et al., 2005; MULLER,
1996).

Barbosa et al. (2009) afirmam que os dados brasileiros disponiveis no sistema
DATASUS mostram somente sobre internagdes hospitalares e intervengdes, nao
correspondendo a totalidade dos casos diagnosticados no pais. A taxa de
mortalidade por CRC em pacientes internados pelo SUS foi de 6,8% em 2005 e de
7,5% em 2007, com gasto aproximado de 52 milhdes de reais em 2005 e de 55
milhées em 2007 no que se refere ao tratamento clinico. No que tange os
procedimentos intervencionistas, cirurgias e valvotomias percutdneas, os gastos
foram de cerca de 94 milhdes de reais em 2005 e de 100 milhdes em 2007, também
direcionados ao tratamento de sequelas cardiacas.

Entre os anos de 2000 e 2002, foram registrados no Estado de Sao Paulo,
2.111 mortes devido a FRA e CRC. Entre 2000 e 2004, foram 10.619 internacdes
hospitalares pelas referidas causas, correspondendo a 0,87% do total de
internacdes hospitalares por doencas do aparelho circulatério, com custo médio de
R$ 7.428,62 por internacdo, segundo o Ministério da Saude (SCHAINBERG, 2008).



12

Apesar da incidéncia da FR ter diminuido nos ultimos 30 anos nos paises
desenvolvidos, ainda representa importante problema de saude nos paises em
desenvolvimento, causando 25-40% das internagbes por doencas cardiacas
(TERRERI; HILARIO, 2005).

E provavel que o valor real de incidéncia da FR seja ainda maior. Os dados
sao extremamente elevados, considerando tratar-se de uma patologia com a maior

facilidade de prevencao, dentre as doencgas cardiologicas (SPINA, 2008).
3.3 ETIOPATOGENIA

O EBHGA é um coco gram-positivo que apresenta estrutura complexa,
formada por capsula, parede celular, membrana citoplasmatica, citoplasma e nucleo.
Sua capsula é constituida por acido hialurénico, permitindo um mecanismo protetor
contra a fagocitose, ndao sendo antigénica, mas favorecendo sua viruléncia. Ja a
parede celular apresenta trés camadas, a mais externa contendo acido lipoteicoico,
que realiza ligagdo do EBHGA a célula epitelial da cavidade oral do hospedeiro e as
proteinas M, R e T, com capacidade antigénica, sdo importantes na etiopatogenia da
doenca. A mais importante delas é a proteina M, ja que classifica essa bactéria em
mais de 80 subtipos sorolégicos, estimula o sistema imunolégico a produzir
anticorpos que atuam contra reinfecgbes, e possui propriedades antifagociticas
(SCHAINBERG, 2008).

Apesar da ativacdo do sistema imunolégico levar a producéo de anticorpos
neutralizadores do processo infeccioso, a fisiopatologia da doenca demonstra que
esses anticorpos causam reagao cruzada contra estruturas humanas miocardicas,
neurologicas, articulares e cuténeas, por reconhecerem também as células do
hospedeiro e ataca-las, em processo chamado de mimetizacdao molecular. Esse
mecanismo inflamatério envolve resposta imune de linfécito T e B, como também
producao de citocinas inflamatorias, exacerbando a reagédo auto-imune, o que leva a
progressao da lesao valvar crbnica (PEIXOTO et al, 2011; SCHAINBERG, 2008).

Os sinais da doenca surgem, aproximadamente, apos trés semanas da
infeccdo, na auséncia de erradicacao do quadro infeccioso devido a um tratamento
ineficaz (COSTA et al., 2009; MOTA; MEIRA, 1999).

Carvalho et. al (2012) afirmam que ndo ha biomarcador Unico dessa

patologia, cursando com recorréncia apds reexposicdo aos antigenos
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estreptococicos. Trata-se de um grande problema de saude publica devido ao risco
de lesdo cardiaca, o que se agrava quando o diagnéstico é tardio e adesédo a

profilaxia com penicilina é deficiente.
3.4 CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Os principais diagnésticos diferenciais de FR sao infecgdes virais e
bacterianas, especialmente endocardite bacteriana; as doencgas do tecido conjuntivo,
como lapus eritematoso sistémico (LES) e artrite idiopatica juvenil (AlJ); além de
vasculites, como purpura de Henoch Schonlein; e patologias hematoldgicas, como
leucemias e hemoglobinopatias (SCHAINBERG, 2008).

A classica histéria clinica da FR é a crianga com queixa de dor estreptococica
com disfagia, febre, hipertrofia ganglionar ou, eventualmente, quadro que simula
virose de vias aéreas superiores. O periodo de laténcia ou assintomatico dura de
uma a trés semanas e o0s anticorpos antiestreptococicos positivam-se.
Posteriormente, ocorre o periodo de atividade da doenga, com manifestacdes
clinicas exuberantes, sintomas gerais aliados aos da propria doenga. Por fim, o
paciente tratado pode evoluir sem sequelas cardiacas ou com cardiopatia valvar
cronica (SCHAINBERG, 2008).

Duckett Jones criou em 1944 um conjunto de critérios (Tabela 1) que
permanecem hoje como base para o diagndstico da FR, mas que foram revisados ao
longo dos anos (sofreram quatro modificagdes, nos anos de: 1956, 1965, 1984 e
1992) por associacbes médicas norte-americanas — correntemente, a American
Heart Association (AHA) (FIORITO, 2006; SPINA, 2008). Esse conjunto de critérios
teve enorme contribuicdo, devido a facilidade em aplica-los, boa acuracia
diagndstica e possibilidade de uso em todas as populagées (PEREIRA, 2002).

Terreri e Hilario (2005) descreveram as principais mudangas ocorridas a cada
revisdo dos CJ ao longo do tempo, evidenciando a complexidade dessa patologia,
com manifestagdes clinicas diversas, o que gerou a necessidade de tornar esses
critérios mais abrangentes para melhor eficacia diagnéstica.

Atualmente, o diagndstico de primeiro surto de FR é estabelecido utilizando-
se os CJ modificados pela AHA em 1992 (Tabela 2), que trouxe como principais
mudangas em relaco as revisdes anteriores: (TERRERI; HILARIO, 2005).

a. A histéria prévia de FR deixou de ser critério diagnéstico menor;
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b. Escarlatina deixou de ser interpretada como manifestacdo de estreptococcia, pois
outros germes podem causar exantema semelhante e de dificil diferenciacao;

c. Leucocitose foi excluida como prova de fase aguda por ser muito inespecifica;

d. Ficou determinado o uso dos CJ somente para o diagnostico do primeiro surto de
FR e ndo mais para recorréncias;

e. Na presenca de Coreia isolada ou Cardite insidiosa, o diagnéstico de FR pode ser
feito sem necessidade de preencher os demais critérios.

Segundo as Diretrizes Brasileiras para o Diagndstico, Tratamento e
Prevencdo da Febre Reumatica, publicadas pela Sociedade Brasileira de
Cardiologia em 2009 tem-se uma alta probabilidade de doenca quando ha evidéncia
de infeccdo estreptocécica anterior, demonstrada por elevagdo dos titulos de
antiestreptolisina O (ASLO), cultura de orofaringe positiva e/ou deteccao de
antigenos por testes rapidos; além de pelo menos 2 critérios maiores ou 1 critério
maior e 2 menores (BARBOSA et al., 2009).

Os CJ revisados pela OMS em 2003 e publicados em 2004 (Tabela 3)
também podem ser utilizados para diagnéstico de primeiro surto, mas
essencialmente para diagnéstico das recorréncias da FR em pacientes com CRC
estabelecida. De acordo com eles, uma vez que outros diagnésticos sejam
excluidos, a coreia, a cardite indolente e a doenca reumatica crénica com lesdes
valvares crénicas sao trés exceg¢des em que os CJ ndo precisam ser respeitados
rigorosamente (BARBOSA et al., 2009).

Segundo a OMS (WHO, 2004), a presenca da coréia de Sydenham (CS)
implica no diagnéstico de FR, considerando a raridade de outras etiologias para sua
manifestacdo, mesmo na auséncia de outros critérios ou comprovacao da infeccéao
estreptococica anterior. As manifestagdes clinicas iniciais sdo pouco expressivas na
cardite indolente e, quando o paciente procura atendimento médico, as alteracdes
cardiacas podem ser a Unica manifestacao, ja& que os exames de fase aguda e os
titulos de anticorpos para o estreptococo podem estar dentro da faixa de
normalidade. Ja nos casos de cardiopatia crénica comprovada, o diagnéstico de
recorréncia pode ser baseado apenas em um sinal maior ou em varios sinais
menores ou ainda em dois sinais menores, de acordo com a OMS (BARBOSA et al.,
2009).

Ainda sobre os critérios revistos pela OMS em 2003, os pacientes que

apresentem apenas poliartrite ou monoartrite, com trés ou mais sinais menores,
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além da evidéncia de infeccao estreptocécica prévia, devem ser considerados como
“febre reumatica provavel’ e orientados a realizar profilaxia secundaria, sendo

submetidos a avaliag6es cardiologicas periddicas (BARBOSA et al., 2009).

Tabela 1 — Critérios de Jones de 1944 (originais)

CRITERIOS MAIORES

CRITERIOS MENORES

= Artralgia (poliartrite migratéria)
= Coreia
= Noédulos subcutaneos

= Historia prévia definida de febre reumatica =

ou cardite reumatica.

» Febre

= Dor abdominal

= Dor precordial
Eritema marginado

= Epistaxe

= Achados pulmonares
» Achados laboratoriais
= Alteragées no ECG
= Anemia microcitica
» Elevacao do VHS

» Leucocitose

Fonte: Revista de Pediatria SOPERJ. 2008;9(2):0

Tabela 2 — Critérios de Jones modificados de 1992

CRITERIOS MAIORES

CRITERIOS MENORES

= Artrite

= Cardite

» Coreia de Sydenham
= Eritema marginado
= Nobdulos subcutaneos

= Febre

= Artralgia

» Elevagao dos reagentes de fase
aguda (VHS, PCR)

= [ntervalo PR prolongado no
ECG

Evidéncia de infeccao pelo estreptococo do grupo A por meio de cultura de
orofaringe, teste rapido para EBGA e elevacgao dos titulos de anticorpos (ASLO).

Fonte: Diretrizes Brasileiras para Diagndstico, Tratamento e Prevencédo da Febre

Reumatica (2009)

Tabela 3 — Critérios da OMS (2004) para diagnostico de primeiro surto, recorréncia e
cardiopatia reumatica crénica (CRC), baseados nos critérios modificados de 1992.

12 episodio de Febre reumatica (FR)

2 critérios maiores OU
1 critério maior e 2 menores +
Evidéncia de infeccao estreptocécica anterior

Recorréncia de FR em pacientes sem doenga
cardiaca reumatica estabelecida

2 critérios maiores OU
1 critério maior € 2 menores +
Evidéncia de infeccao estreptocécica anterior

Recorréncia de FR em pacientes com doenga
cardiaca reumatica estabelecida

2 critérios menores +
Evidéncia de infeccao estreptocécica anterior

Coreia de Sydenham
Cardite reumatica de inicio insidioso

Nado ha necessidade de critérios adicionais
para diagnostico de FR

Lesdes valvares cronicas da CRC:
diagnostico inicial de estenose mitral pura ou
dupla lesdao de mitral e/ou doenca na valva
adrtica, com caracteristicas de envolvimento
reumatico.

Nado ha necessidade de critérios adicionais
para diagnostico de FR

Fonte: Diretrizes Brasileiras para Diagndstico, Tratamento e Prevencao da Febre Reumética

(2009).
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De acordo com Miiller (1996), mesmo sabendo que os CJ apresentam grande
valor na pratica clinica, a FR é considerada uma patologia de dificil diagndstico de
certeza, pois ndao dispomos de qualquer sinal patognoménico ou teste laboratorial
especifico, além das suas diversas formas de apresentagdo clinica. Importante
enfatizar que um grupo grande de pacientes ndo manifesta esses critérios e outras
doencas que preenchem esses critérios precisam ser excluidas antes do diagnostico
definitivo de FR. Os CJ nao podem substituir o julgamento clinico em casos atipicos
de apresentacao da doenca (PEREIRA, 2002).

No que diz respeito aos achados maiores dos CJ, temos a artrite como
manifestacao clinica mais comum, com boa evolugdo em trés semanas, na maioria
dos casos. Apresenta carater auto-limitado e ndo deixa sequelas, sendo sua forma
tipica a assimétrica e migratéria (TERRERI; HILARIO, 2005). Acomete
preferencialmente grandes articulacées periféricas, como joelhos (76%), tornozelo
(50%), ombros, punhos e cotovelos (PEIXOTO et al., 2011).

A lesédo articular ocorre devido a semelhanca do &cido hialurénico do
estreptococo com aquele dos tecidos humanos, levando a formagédo de anticorpos
que atuam contra a cartilagem articular (PEIXOTO et al., 2011).

Nas apresentacdes atipicas, como quadros monoarticulares ou artrite aditiva,
se manifesta com duragdo superior a seis semanas (0 que caracterizaria artrite
cronica) e apresenta pobre resposta aos salicilatos. Evidencia-se também
acometimento de articulagbes como quadris, coluna cervical e pequenas
articulacbes (metacarpofalangianas, interfalangianas proximais e interfalangianas
distais) (PEREIRA, 2002). Raramente, os surtos repetidos nas maos levam a
artropatia de Jaccoud, caracterizada por desvio ulnar e subluxacao das articulacdes
metacarpofalangeanas, sendo redutivel e decorrente da fibrosite periarticular
(SCHAINBERG, 2008).

Quando manifesta poliartrite isolada, a FRA deve ser diferenciada da AlJ, LES
e leucemia linfoblastica aguda, pois essas infecgdes podem se enquadrar aos
mesmos critérios. As observacoes recentes sobre alteracdo na expressividade da
poliartrite apontam para um curso atipico em até 47% dos casos (MACHADO et al.,
2001).

No estudo ja citado anteriormente por Carapetis e Currie (2001), envolvendo
parcela da populacdo aborigene, viu-se que dos 377 casos de FRA (excluidos os

casos de coreia isolada), onde manifestacées conjuntas foram documentadas, 202
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(54%) apresentaram poliartrite, 63 (17%) apresentaram monoartrite, 74 (20%)
apresentaram artralgia sem artrite, e 38 (10%) n&o tinham sintomas articulares. A
monoartrite esteve presente em 75 (35%) dos 216 casos de possivel FRA (grupo
que nao satisfazia os CJ). Desse ultimo grupo, vinte e sete (13%) casos teriam
satisfeito os critérios se monoartrite fosse considerada uma grande manifestacéao, e
15 pacientes mais tarde tiveram um episodio confirmado de FR ou cardiopatia
reumatica, sugerindo que o episadio inicial era de fato a doenga.

A manifestagéo clinica mais grave da FR é a cardite, incidindo em 40-50%
dos casos, podendo deixar sequelas em longo prazo e até mesmo levar ao 6bito.
Aparece em fase precoce, nas trés primeiras semanas. O processo inflamatério
cardiaco relaciona-se a reacdo cruzada entre a proteina M do S. pyogenes e
algumas proteinas do tecido cardiaco humano, como miosina e queratina (PEIXOTO
etal., 2011).

As lesdes iniciais surgem como verrugas na valva cardiaca ao longo da linha
de fechamento podendo, posteriormente, espessa-las e deforma-las, encurtando as
cordoalhas e resultando em estenose ou insuficiéncia valvar. A valva mitral € mais
frequentemente envolvida (70% dos casos), seguida da adrtica, tricuspide e,
raramente, a valva pulmonar. As lesGes valvares mitrais ocorrem mais comumente
em mulheres, enquanto que em homens predomina lesbes de valva aodrtica
(PEIXOTO et al, 2011). O sopro da insuficiéncia mitral é o mais caracteristico,
holossistélico de alta frequéncia, mantido e irradiado para a axila. Presencga de sopro
mesodiastélico no foco mitral (sopro de Carey-Coombs) confirma o diagnéstico de
valvulite mitral reumatica. Ja o sopro de estenose mitral, quando presente, indica
surtos anteriores (SCHAINBERG, 2008).

Quando ocorre degeneracdo difusa e necrose das células musculares
cardiacas, com presenca de lesdes inflamatdrias perivasculares, formam-se os
nédulos de Aschoff, evidenciando area central fibrindide, circundada por
plasmécitos, linfocitos e grandes células basofilicas (PEIXOTO et al., 2011).

Os trés folhetos cardiacos podem sem acometidos (como também as bordas
livres das valvas cuspides), isolados ou associadamente, caracterizando a
pancardite reumatica, ressaltando-se que pericardite ou miocardite isoladas devem
ser diagnosticadas como FR. Pericardite ocorre em 5% a 10% dos casos e se
manifesta com dor toracica, hipofonese de bulhas e/ou atrito pericardico, com raro

tamponamento. Na miocardite (10% casos) ha sinais de insuficiéncia cardiaca, como
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tosse, dispneia, ortopneia, taquicardia, hipofonese de bulhas, ritmo de galope,
arritmias, hepatomegalia; podendo estar presentes também edema agudo de
pulméao e cardiomegalia (50%) (SCHAINBERG, 2008).

A cardite pode apresentar-se nas formas clinicas leve, moderada ou grave, ou
como forma subclinica. E dita clinica quando h& presenca de sopro audivel e
alteracao correspondente ao ecocardiograma (ECO). Os sopros resultam da
endocardite reumatica, ocasionando regurgitagcdo valvar por disfungdo aguda
(PEIXOTO et al., 2011). Os achados ecocardiograficos de lesdes valvares organicas,
sem manifestacdo clinica de cardite (sopro cardiaco) é considerada forma
subclinica. A incidéncia elevada de cardite subclinica nos achados ecocardiograficos
gera discuss@o de muitos autores sobre a necessidade de rever a importancia dada
a esse exame no diagndstico precoce e efetivo de cardite pelos CJ (PEREIRA, 2002;
TERRERI; HILARIO, 2005).

A CS é a manifestacao neuroldgica tipica da FR e se caracteriza pela triade:
movimentos rapidos involuntarios dos membros e na face, hipotonia e labilidade
emocional. Podem ser unilaterais (hemicoreia) e causar disturbios de conduta e na
fala, os quais desaparecem durante 0 repouso e sono e se agravam com o estresse
(PEIXOTO et al., 2011; SCHAINBERG, 2008). E um critério que isoladamente faz
diagnéstico de FR.

Apresenta uma incidéncia de 0,2 a 0,8 por 100.000 por ano em paises
desenvolvidos (MACHADO et al., 2001). Ocorre em 15% dos casos e origina-se
devido a agressao dos anticorpos contra citoplasma de neurbnios localizados nos
nucleos caudados e subtalamico do cérebro (PEIXOTO et al, 2011). Como
principais diagnosticos diferenciais podemos citar: tiques, histeria, atetose,
hipercinesia, LES, doenca de W.ilson, coréia de Huntington (senil), tumores
cerebrais, encefalites, reacao a drogas (como a haloperidol ou metoclorpramida)
(OLIVEIRA et al., 1997).

Costuma ter aparecimento tardio, quando os sinais clinicos e laboratoriais da
doenca ativa ja nao estdo presentes, de modo que, quando ocorre de forma isolada,
nao é possivel evidenciar-se infeccao estreptocdcica recente (SCHAINBERG, 2008).
O surto dura, em média, de 2 a 3 meses até 1 ano (PEIXOTO et al., 2011). Em geral
afeta criangas, predominantemente do sexo feminino, e em adultos afeta quase que
exclusivamente mulheres. Inicialmente as manifestacbes sado relacionadas a

irritabilidade e mais tarde notam se os movimentos involuntarios e a dificuldade de
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escrever e de apreender objetos, causada pela hipotonia que acompanha a doenga
(SPINA, 2008).

Os demais achados maiores sao: eritema marginatum e nddulos
subcutaneos, ocorrendo em menos de 10% dos casos (PEIXOTO et al., 2011).

O eritema marginatum ocorre raramente (menos de 3% dos pacientes),
sendo a manifestagdo menos comum. Sao lesdes em anel, réseo-brilhante, com
centro claro e que se estende de forma centripeta, multiplas, indolores, n&o
pruriginosas, podendo haver fuséo, resultando em aspecto serpiginoso (BARBOSA
et al., 2009; PEIXOTO et al, 2011). As lesdes localizam - se principalmente no
tronco, abdome e face interna de membros superiores e inferiores, poupando a face;
sao fugazes, podendo durar minutos ou horas, e mudam frequentemente de forma
(BARBOSA et al., 2009). Tende a desaparecer totalmente a digito-pressao
(PEIXOTO et al.,, 2011). Geralmente aparecem no inicio da doenga, porém podem
persistir ou recorrer durante meses. Essa manifestagédo tipicamente esta associada
a cardite, porém nao necessariamente a cardite grave (BARBOSA et al., 2009).

Ja os noédulos subcutaneos ocorrem em até 2-5% dos casos e séao
multiplos, arredondados, de tamanhos variados (0,5 a 2 cm), firmes, mdveis,
indolores e recobertos por pele normal, sem caracteristicas inflamatérias. Estao
localizados em proeminéncias ésseas e sobre tenddes, principalmente nas
superficies extensoras das maos e dos pés (PEIXOTO et al., 2011). Podem ocorrer
em grandes articulacbes como cotovelos, punhos, joelhos, tornozelos, regido
occipital, tendao de Aquiles e coluna vertebral. Muito associados a cardite grave, tem
aparecimento tardio (1 a 2 semanas ap0s as outras manifestagbes), regridem
rapidamente com o tratamento e raramente persistem por mais de um més
(PEREIRA, 2002; TERRERI; HILARIO, 2005). Os nédulos ndo sdo patognomdnicos
de FR, pois estruturas semelhantes podem ser encontradas em outras doencgas
reumaticas, tais como artrite idiopatica juvenil poliarticular, LES e doencga mista do
tecido conjuntivo (BARBOSA et al., 2009).

Por fim, segundo a reviséo feita em 1992, os critérios menores de Jones séo:
artralgia; febre; aumento do intervalo PR ao ECG que pode ser encontrado em
criangas normais ou pacientes com FR com ou sem cardite; e aumento dos
reagentes de fase aguda (VHS, PCR e alfa-1-glicoproteina acida) (PEIXOTO et al.,
2011). Outros sinais e sintomas, como epistaxe, dor abdominal, anorexia, fadiga,
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perda de peso e palidez podem estar presentes, mas nao sao inclusos nas
manifestacdes menores dos CJ (BARBOSA et al., 2009).

Quanto aos exames de imagem, a radiografia de térax pode mostrar aumento
da area cardiaca na miocardite ou no derrame pericardico de moderado a grave. O
ecodopplercardiograma permite além da deteccdo da valvulopatia, da disfuncao
miocardica e da pericardite, uma avaliagdo do desempenho cardiaco, mostrando-se
um excelente instrumento para o acompanhamento evolutivo de pacientes com
doenca reumética crénica (SCHAINBERG, 2008).

Os exames laboratoriais pretendem demonstrar processo inflamatério em
evolucdo e evidenciar infeccdo estreptocdcica recente (MULLER, 1996). Tais
exames nao tém valor para o diagnéstico do quadro agudo. Os reagentes de fase
aguda auxiliam no monitoramento do processo inflamatorio e sua remissdo. A
velocidade de hemossedimentacdo (VHS) eleva-se nas primeiras semanas, sendo
menos fidedigna que a proteina C reativa (PCR), pois esta se eleva na fase aguda e
diminui ao final da 22 ou 3% semana. Ja a Alfaiglicoproteina acida mantém-se
elevada por mais tempo, favorecendo o monitoramento da atividade da doenca
(PEIXOTO et al., 2011).

Como sabemos, o critério essencial para estabelecer o diagnéstico de FR
aguda é a identificacdo de infeccdo estreptocédcica recente, incluindo as formas
subclinicas, os portadores assintomaticos e aquelas tratadas inadequadamente com
persisténcia do agente na orofaringe (MACHADO et al., 2001).

O diagnostico de faringoamigdalite estreptococica pode ser sugerido pela
presenga dos critérios clinicos validados pela OMS, os quais incluem: mal-estar
geral, vomitos, febre elevada, hiperemia e edema de orofaringe, bem como
petéquias e exsudato purulento, além de ganglios cervicais palpaveis e dolorosos.
Por outro lado, presenca de coriza, tosse, rouquidao e conjuntivite sugerem infeccao
viral. Recomenda-se a comprovacado laboratorial da infeccdo pelo EBHGA
(BARBOSA et al., 2009).

A cultura de orofaringe € considerada o exame ideal (gold standart) para o
diagnéstico definitivo de infeccdo orofaringeana, no entanto apresenta baixa
positividade e pode negativar pelo uso prévio de antibiéticos, sendo a deteccao de
anticorpos anti-estreptocécicos, como a anti-estreptolisina O (ASLO) e a anti-
desoxiribonuclease B (anti-DNAse B) os mais utilizados na préatica clinica
(MACHADO et al, 2001). Anti-hialuronidase e antiestreptoquinase s&o outros
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anticorpos que podem ser detectados como formas de documentacao de infecgéao
pelo Streptococcus b-hemolitico do grupo A (BARBOSA et al., 2009). Esses exames
sorolégicos traduzem uma infecgdo pregressa e nao tém valor para o diagnéstico do
quadro agudo da faringoamigdalite estreptocécica (BARBOSA et al., 2009).

A elevacgao dos titulos da ASLO se inicia no 7° dia ap6s a infeccao e atinge o
pico entre a 4* e a 6% semana, mantendo-se elevada por meses até um ano apds a
infeccdo. Recomenda-se a realizagdo de 2 dosagens de ASLO com intervalo de 15
dias (BARBOSA et al., 2009). Por se tratar de marcador inespecifico de qualquer
estreptococcia, a interpretacao da elevagcdao da ASLO pode ser fator complicador
para o diagnéstico diferencial das poliartrites. Além disso, pacientes com FR que se
apresentam com coreia como manifestacao isolada podem ter os niveis de ASLO
normais, devido ao periodo de laténcia de 1 a 6 meses entre a infeccdo e as
manifestacdes clinicas (MACHADO et al., 2001).

Como ja mencionado, a titulacdo de ASLO, juntamente com cultura de
orofaringe e teste rapido para detecc¢éo de antigenos sao considerados exames para
comprovagao de infeccdo estreptocécica precedente. No entanto, estabelecer essa
evidéncia nem sempre € facil, devido a cultura de orofaringe nao ter boa
sensibilidade (sua positividade cai para cerca de apenas 20% devido ao periodo de
laténcia entre a infeccdo aguda e o aparecimento dos primeiros sintomas da doenca)
e os testes rapidos para deteccao de antigenos ndo serem feitos de rotina no nosso
meio (PEREIRA, 2002; SCHAINBERG, 2008).

3.5 TRATAMENTO

O tratamento da FR é constituido basicamente de trés etapas distintas, porém
igualmente importantes. A profilaxia primaria, o tratamento sintomatico das
manifestacdes clinicas e a profilaxia secundaria (SCHAINBERG, 2008).

O objetivo do tratamento da FR aguda é suprimir o processo inflamatorio,
minimizando as repercussdes clinicas sobre o coragdo, articulacbes e sistema
nervoso central, além de erradicar o Estreptococo da orofaringe e proporcionar alivio
dos principais sintomas (BARBOSA et al., 2009). A necessidade de hospitalizacao
varia de acordo com a gravidade da apresentacdo clinica. A internacdo hospitalar
esta indicada para os casos de cardite moderada ou grave, artrite incapacitante e
coreia grave (WHO, 2004).
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As medidas gerais no manejo do paciente incluem o controle da temperatura
nos casos de febre igual ou superior a 37,8 °C; repouso relativo (domiciliar ou
hospitalar) por um periodo inicial de duas semanas. Para controle da temperatura
esta recomendado paracetamol (12 escolha) ou dipirona (22 escolha), evitando uso
de anti-inflamatérios nao-esteréides (AINES) até que se confirme o diagnostico
(PEIXOTO et al., 2011).

O tratamento da artrite é realizado com AINES durante quatro a oito semanas.
O &cido acetilsalicilico (AAS) se mantém como primeira escolha. A resposta aos
salicilatos € dramatica, ocorrendo melhora significativa nas primeiras 48hs. Em
casos de artrites reativas pos-estreptococicas, o uso de indometacina esta indicado.
O uso de corticoides nao esta indicado em casos de artrite isolada (PEIXOTO et al.,
2011).

Para o tratamento da cardite € necessario o controle da ICC, com medidas
farmacolégicas, e do processo inflamatério, com uso de corticbide nos casos
moderados a graves (PEIXOTO et al., 2011).

Nesses casos, deve-se recomendar repouso relativo no leito por um periodo
de quatro semanas. As atividades habituais deverdo ser retomadas gradualmente,
dependendo da melhora dos sintomas e da normalizagao ou redug¢ao acentuada das
provas de atividade inflamatéria (VHS e PCR) (BARBOSA et al., 2009; WHO, 2004).
Recomenda-se uso de Prednisona (1-2mg/kg/dia), VO, com dose maxima de
80mg/dia. Dose plena deve ser mantida por 2-3 semanas, e logo apdés desmame
gradual, com controle clinico e laboratorial, e tempo de tratamento total de 12
semanas. A cardite refrataria é tratada com pulsoterapia com metilprednisolona por
via venosa, em ciclos semanais intercalados. A cirurgia cardiaca na FR esta
indicada em pacientes com cardite refrataria na presenca de lesao valvar grave,
principalmente de valva mitral com ruptura de cordas tendineas ou com perfuragao
das cuspides valvares (PEIXOTO et al., 2011).

Pacientes que apresentam coreia devem ser mantidos em repouso, ambiente
calmo, evitando estimulos externos. Para os casos graves, aqueles com
necessidade de internacao, esta indicado tratamento especifico (PEIXOTO et al,
2011). Por acometer o0s nucleos da base, a CS gera um desequilibrio
neurofarmacol6gico que leva ao aumento da dopamina e diminuicdo do acido gama-
amino-butirico (GABA). Dessa forma, as opcoes terapéuticas atuais podem atuar de

trés formas: medicamentos cuja acdo principal € antagonizar a dopamina nos
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nucleos da base (como haloperidol, clorpromazina, e carbamazepina, por exemplo);
drogas que agem, principalmente, aumentando os niveis de GABA em ndcleos da
base (principal é o acido valpréico); e terapias que consistem em diminuir a
concentragdo de auto-anticorpos circulantes no corpo e reduzir o processo
inflamatério cerebral tipico da coréia (imunoglobulina, plasmaferese e prednisona)
(SOUZA et al., 2006).

O tratamento da faringoamigdalite e a erradicacao do estreptococo devem ser
estabelecidos na suspeita clinica da FR, independente do resultado da cultura de
orofaringe. Nos casos de primeiro surto, o tratamento instituido consiste no inicio da
profilaxia secundaria (PEIXOTO et al., 2011).

A erradicagéo da infecgao estreptocdcica da faringe € obrigatéria para evitar a
exposicao repetitiva crdnica a antigenos do estreptococo. Idealmente, duas culturas
de orofaringe devem ser realizadas antes de iniciar os antibi6ticos. Entretanto,
mesmo quando as culturas sdo negativas, a terapia antibiética deve ser realizada. O
objetivo é reduzir a exposicdo antigénica do paciente ao estreptococo e impedir a
propagacdo de cepas reumatogénicas na comunidade (BARBOSA et al., 2009;
WHO, 2004).

E importante a monitorizagao laboratorial da resposta terapéutica a cada 15
dias. Nos pacientes com cardite, recomenda-se realizacdo de ECO, ECG e
radiografia de térax ap6s quatro semanas do inicio do quadro (PEIXOTO et al.,
2011).

Importante mencionar também que, pacientes que apresentam doenga valvar
e que serdo submetidos a procedimentos dentarios ou cirirgicos necessitam fazer
profilaxia para endocardite bacteriana com amoxicilina (até 3 g, uma hora antes e
até 1,5 g, seis horas ap6s), ja que o agente causal € o Streptococcus viridans em
75% dos casos (SCHAINBERG, 2008).

3.6 PROFILAXIA
3.6.1 Profilaxia Primaria
A profilaxia primaria acarreta o controle da infeccao estreptocécica para

prevencao do surto inicial de FR e é realizada através da reducao do contato com o
EBHGA, tratamento da faringoamigdalite e erradicacao da bactéria (BARBOSA et
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al., 2009). Um fator que pode reduzir a incidéncia da FR é a administragdo do
antibiético até nove dias apdés inicio da faringoamigdalite (SCHAINBERG, 2008). O
antibiético de escolha para a profilaxia primaria da FR ainda € a penicilina G
benzatina, em virtude da comprovada suscetibilidade do EBHGA, da acao
bactericida, da eficacia clinica e bacteriol6gica da droga, da baixa incidéncia de
efeitos colaterais, da boa aderéncia ao esquema instituido, do baixo espectro e do
baixo custo (BARBOSA et al., 2009).

O recomendado pelo Ministério da Saude é penicilina benzatina por via
intramuscular (IM), em dose Unica de 600.000 U ou 1.200.000 U, em criancas que
pesam até 25 kg e para aquelas com peso superior, respectivamente. Como
segunda escolha, penicilina V por via oral, na dose de 50.000 U/kg/dia de 6/6 horas,
ou amoxicilina (50 mg/kg/dia, trés tomadas diarias) por dez dias podem ser usadas.
Nos casos confirmados de alergia a penicilina é indicada como primeira escolha a
eritromicina por via oral, na dose de 30 a 40 mg/kg/dia (maximo de 1 g/dia), dividida
em quatro doses, também por dez dias (SCHAINBERG, 2008).

O fundamento para a prevencdo primaria é reduzir a exposicdo ao
estreptococo, o que também exige melhorias em habitacao, infraestrutura de higiene
e acesso a cuidados de saude para populagéao (PEIXOTO et al., 2011).

3.6.2 Profilaxia Secundaria

A profilaxia secundaria implica no controle de recidivas da FR, com o uso
periddico e crbnico de antibiéticos que mantenham concentragdes inibitérias
minimas para o EBHGA. H4 uma tendéncia para reagudizacbes da doencga nos
primeiros dois a cinco anos apds o primeiro surto e nos pacientes com
comprometimento cardiaco reuméatico prévio (SCHAINBERG, 2008).

A primeira escolha também é a penicilina G benzatina, nas mesmas doses
recomendadas para a profilaxia priméria, em intervalos de duas a trés semanas,
devido ao alto risco de reinfec¢cdes nas populagées mais carentes e que vivem em
ambientes precarios, nos quais a doenca & mais frequente. No entanto, nos
pacientes com doencas hemorragicas, contraindicacdo para administracdo de
medicacgdes por via IM, estd indicada penicilina-V oral. Para os alérgicos a penicilina,
as opcoes terapéuticas sao eritromicina ou sulfadiazina (SCHAINBERG, 2008).
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A terapia antibidtica continua deve ser instituida logo apés a confirmacao do
diagnéstico, considerando-se que o0 paciente portador de FR tem grande
possibilidade de desenvolver novos surtos agudos da doencga, na ocorréncia de
episédios de faringoamigdalite pelo EBHGA (BARBOSA et al., 2009).

Para os pacientes que ndo manifestaram cardite a profilaxia secundaria é
mantida até os 21 anos de idade ou até cinco anos ap6és o ultimo surto (a opgcéao que
durar mais). Naqueles com cardite, poréem sem sequela, é prescrita até os 25 anos
de idade ou dez anos apds o ultimo surto, enquanto para os pacientes que
apresentaram cardite reumatica e mantém doenca valvar com sequelas o tratamento
deve ser mantido indefinidamente (SCHAINBERG, 2008).

Nos casos em que o primeiro surto de FR n&do pdde ser evitado, a prevencao
das recorréncias tem o objetivo de impedir o aparecimento de lesdes valvares no
paciente reumatico sem acometimento cardiaco prévio, surgimento de novas lesdes

ou agravamento das lesdes instaladas em surtos anteriores (WHO, 2004).
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4 METODOLOGIA

4.1 DESENHO DO ESTUDO

Estudo tipo série de casos clinicos com perfil observacional, descritivo e
retrospectivo da base de dados hospitalares.

4.2 LOCAL DO ESTUDO

O estudo foi realizado no HUAC, na cidade de Campina Grande, PB.
4.3 POPULACAO DE ESTUDO

Criancas e adolescentes que estiveram internados na ala pediatrica do
HUAC, no periodo de janeiro/2012 a novembro/2013, com suspeita diagndstica de
FR.
4.4 CRITERIOS DE INCLUSAO E DE EXCLUSAO
4.4.1 Critérios de inclusao

Foram incluidos no estudo pacientes pediatricos, na faixa etéria de 5-15 anos,
cujos prontuarios estiveram disponiveis no setor de Arquivos do HUAC, e que
permaneg¢am em acompanhamento ambulatorial neste servigo de saude.

4.4.2 Critérios de exclusao

Foram excluidos os casos cujos prontudrios ndo foram encontrados ou

estiveram incompletos.

4.5 COLETA DE DADOS

A realizacdo desse trabalho exigiu inicialmente uma busca ativa no livro de

registros de internamentos da enfermaria pediatrica do HUAC para obtencao da
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amostra de pacientes que foram estudados, quando na ocasido foram pré-
selecionados 28 pacientes pediatricos cuja faixa etaria e periodo de internacao
estavam do acordo com o instituido pela pesquisa.

Os prontudrios dos pacientes foram revisados para avaliagcdo dos dados
clinicos e laboratoriais que foram registrados e serviram de base para o diagnostico
definitivo de FR ou sua exclusao, a partir da observancia ou nao da presenca dos
CJ.

Como instrumento de coleta de dados foi utilizado um formulario (apéndice 1),
no qual foram registrados os dados de identificagdo do paciente, os dados clinicos,
laboratoriais, os resultados de ECG e ECO, e os tratamentos realizados. O
formulario foi preenchido por discentes participantes do estudo no setor de Arquivos
do HUAC.

4.6 PROCESSAMENTO E ANALISE DOS DADOS

Os formularios foram revisados por outro discente, e os dados incompletos
ou incorretos foram confirmados. Foi realizada uma analise estatistica descritiva e os
dados foram expressos em média e percentagem. Os graficos foram construidos
utilizando o programa Microsoft Excel, versao 2010.



5 EXEQUIBILIDADE

5.1 CAPACITACAO DA EQUIPE
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Inicialmente foi realizado treinamento dos discentes para o preenchimento do

formulario instrumento de coleta de dados. Os formularios foram previamente

testados.

5.2 PLANO DE ATIVIDADES E CRONOGRAMA DE EXECUCAO

ETAPAS

Out-
Nov/13

Dez/13-
Jun/14

Jul-
Ago/14

Set-
Out/14

Nov/14
-Mar/15

Abr-
Mai/15

Jun-
Jul/15

Elaboracao do projeto

X

Revisao da literatura

X

Avaliacao pelo CEP

Coleta de dados

Digitacao do banco de dados(BD)

Revisao e analise do BD

Elaboracao do TCC parcial

Apresentagao do TCC parcial

Elaboracao do TCC final

Apresentacao oral e escrita do
TCC final

Entrega da monografia — versao

final
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6 ASPECTOS ETICOS

O presente estudo foi autorizado pela superintendéncia do HUAC (Anexo 2) e
pelo setor de Arquivo do HUAC (Anexo 3).

Essa pesquisa prescinde do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE), por se basear em dados retrospectivos obtidos dos prontuarios dos
pacientes, ndo propondo nenhum tipo de procedimento no seguimento desses
pacientes.

Importante mencionar que este estudo apenas foi realizado ap6s apreciacao e
aprovacdo pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUAC (CEP — HUAC), seguindo as
recomendagdes da Resolucdo N° 466/2012, do Conselho Nacional de Saude para

pesquisa envolvendo seres humanos.
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7 RESULTADOS

No periodo de janeiro/2012 a novembro/2013 foram internadas 28 criangas e
adolescentes na enfermaria pediatrica do HUAC com suspeita diagnostica de FR.
Dois pacientes apresentaram critérios de exclusdo: um cujo prontuario ndo foi
encontrado no setor de arquivo e outro com prontudrio incompleto. Portanto, nesse
estudo foram analisados 26 prontuarios de pacientes para o periodo referido,
procedentes de 11 municipios do estado da Paraiba.

A média de idade entre os pacientes da amostra no momento da internagéo
foi de 11,8 anos, com variacdo de 6 a 15 anos. A distribuicdo por sexo foi: 16
(61,5%) do sexo feminino e 10 (38,5%) do sexo masculino.

A distribuicdo dos 26 casos, conforme o diagndstico estabelecido esta
descrita no algoritmo abaixo:

4 exclusivos
por CJb

13 diagnadsticos 3 exclusivos
de FR2 - por ECO*® gl 1 comCOe 2
confirmados

4 sem CO

6 por
26 associacaode

PRONTUARIOS CJe ECO
ANALISADOS 2 com CO

1 cardiopatia
1 Lupus
Eritematoso
13 diagnosticos . Sistémico
exclu?dos para 4822{ :rlgt';";f
FR 4 Artrite
Idiopatica
8 artrite a sbrail
esclarecer

: FR: Fetb’re:' Reumatica. pgoiggti?:a
CJ: Critérios de Jones.
¢ ECO: Ecocardiograma. 2 sem
4CO: Critério obrigatério (evidéncia de infecgao diagnésticos
estreptocdcica prévia). definitivos

°CRC: Cardite Reumatica Cronica.
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A analise dos 26 pacientes, de acordo com a confirmacao do diagndstico de

FR, segundo os CJ apresentados, esta exposta na tabela 4.

Tabela 4 — Distribuigcdo dos pacientes de acordo com a confirmacao de FR, segundo
os CJ.

Com diagndstico de FR Sem diagnéstico de FR
Positivo  Negativo NR* Positivo  Negativo NR*
n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%)
AVALIAGAO DE INFECGAO
ESTREPTOCOCCICA
Irgﬁﬁ%aao estreptococica 6(23,1) : 7(269) 7(269) 2(7,7)  4(154)
Cultura de orofaringe 2(7,7) - 11(42,3) 1(3,8) - 12(46,2)
ASLO 4(15,4) 8(30,7) 1(3,8) 5(19,3)  3(11,5) 5(19,3)
CRITERIOS MAIORES DE
JONES
Artrite 7(26,9) 6(23,1) - 9(34,6) 4(15,4) -
Cardite 11(42,3)  2(7,7) - 1(3,8) 12(46,2) -
Coreia de Sydenham 3(11,5) 10(38,5) - - 13(50) -
Nodulos subcuténeos - 13(50) - - 13(50) -
Eritema marginado - 13(50) - - 13(50) -
CRITERIOS MENORES DE
JONES
Febre 7(26,9) 6(23,1) - 5(19,3)  8(30,7) -
Artralgia 3(11,5) 10(38,5) - 5(19,3)  8(30,7) -
Aumento de VHS 12(46,2) - 1(3,8) 7(26,9) 5(19,3) 1(3,8)
Aumento de PCR 6(23,1) 6(23,1) 1(3,8) 4(15,4) 6(23,1) 3(11,5)
Aumento do intervalo PR - 13(50) - - 11(42,3) 2(7,7)

*NR: n&o registrado ou nao realizado.

Portanto, o diagnostico de FR foi confirmado em 50% dos pacientes, sendo
nove (69,2%) do sexo feminino e quatro (30,8%) do sexo masculino. Os dados

referentes a estes pacientes também foram analisados e estdo na tabela 5.
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Tabela 5 — Distribuicdo dos pacientes com diagnostico de FR, segundo sexo.

Feminino Masculino
Positivo  Negativo NR* Positivo  Negativo NR*
n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%)
AVALIACAO DE INFECCAO
ESTREPTOCOCCICA
Infecgéo estreptocécica
referida 4(30,8) - 5(38,4) 2(15,4) - 2(15,4)
Cultura de orofaringe 2(15,4) - 7(53,8) - - 4(30,8)
ASLO 2(15,4) 6(46,1) 1(7,7) 2(15,4) 2(15,4) -
CRITERIOS MAIORES DE
JONES
Artrite 5(38,4) 4(30,8) - 2(15,4) 2(15,4) -
Cardite 7(53,8) 2(15,4) - 4(30,8) - -
Coreia de Sydenham 3(23,1) 6(46,1) - - 4(30,8) -
Nodulos subcuténeos - 9(69,2) - - 4(30,8) -
Eritema marginado - 9(69,2) - - 4(30,8) -
CRITERIOS MENORES DE
JONES
Febre 4(30,8) 5(38,4) - 3(23,1) 1(7,7) -
Artralgia 2(15,4) 7(53,8) - 1(7,7) 3(23,1) -
Aumento de VHS 8(61,5) - 1(7,7) 4(30,8) - -
Aumento de PCR 2(15,4)  6(46,1) 1(7,7)  4(30,8) - -
Aumento do intervalo PR - 9(69,2) - - 4(30,8) -

*NR: n&o registrado ou nao realizado.

As principais manifestagdes clinicas apresentadas pelos pacientes, de
maneira geral, foram cardite, artrite, febre e artralgia.

Entre os pacientes que confirmaram diagnostico de FR através dos CJ,
associados ou ndao ao ECO, 40% apresentaram um critério maior e dois ou mais
critérios menores. Houve simultaneidade dos seguintes critérios maiores: artrite e
cardite em 40%; coreia e cardite em 10%; artrite, coreia e cardite em 10%. Coreia
como sintoma isolado foi verificado em 10% desses pacientes.

Quanto a artrite, foi relatada duragdo minima de um dia e maxima de um ano.
A articulagcdo do joelho esteve acometida em 92,8% dos casos, tornozelo 60%,
punhos 26,7%, cotovelos 13,3% e ombro 6,7%. A forma migratéria e simétrica,
presente em 33,3%, foi a apresentacdo mais comum. No que tange o grupo de
pacientes com FR confirmada, os surtos duraram de 4 a 30 dias, com o padréao
simétrico e aditivo prevalecendo em 42,8%.

Os pacientes que apresentaram cardite fecharam diagnéstico para FR em
90,9% dos casos. Desses, todos evidenciaram sopro na ausculta cardiaca, sendo a
forma mais comum de apresentagdo o sopro sistdlico em foco mitral (60%). Todos

tiveram o diagnéstico confirmado por ECO.
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As lesdes valvares mais prevalentes foram: insuficiéncia mitral e aodrtica
associadas em 40%, insuficiéncia mitral isolada em 30%, insuficiéncia adrtica em
10% e lesé@o mitral dupla 10%.

A CS acometeu 23,1% dos pacientes com diagnéstico confirmado de FR,
todos do sexo feminino. Os seguintes sintomas foram apresentados: movimentos
involuntarios em 100%, associacdo com disartria e hipotonia em 33,3%. Alteracéao
da caligrafia e disturbios de comportamento ndo foram registrados nos prontuarios.

Importante mencionar também a presenca de sintomas inespecificos,
alheios aos CJ, na apresentacao clinica dos pacientes em primeiro surto. Esses
sintomas estao apresentados no grafico 1.

GRAFICO 1. SINTOMAS INICIAIS NAO INCLUIDOS
NOS CJ EM PACIENTES COM DIAGNOSTICO
CONFIRMADO FR
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Os pacientes que tiveram diagnostico confirmado de FR também foram
investigados quanto ao uso de terapia medicamentosa (grafico 2).



GRAFICO 2. TERAPIA REALIZADA PELOS PACIENTES
COM DIAGNOSTICO CONFIRMADO DE FR
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8 DISCUSSAO

Apesar de a literatura afirmar ndo haver divergéncia quanto a incidéncia por
sexo na apresentacdo da FR (PEIXOTO et al.,, 2011), nesse estudo observou-se
amplo predominio de casos para o sexo feminino, tanto na analise da amostra total
(61,5% dos casos suspeitos) quanto em relacdo ao grupo de pacientes que
confirmaram o diagnéstico (69,2% dos casos confirmados s&do meninas).

Dos pacientes que confirmaram o diagndstico de FR através dos CJ, 40% o
realizaram com a associacao de um critério maior e dois ou mais critérios menores,
dado semelhante ao encontrado em uma populacdo da Australia (35,7%)
(PRESTES-CARNEIRO et al., 2005). Além disso, o diagnéstico exige como critério
obrigatdrio a evidéncia de infeccao estreptocdcica prévia as manifestagdes clinicas,
seja através de testes soroldgicos ou cultura de orofaringe. A interpretacao correta
desses testes exige considerar que sdao somente indicativos de infec¢ao orofaringea
precedente e dado suporte ao diagnéstico de FR, mas n&o provam isoladamente e
nem mensuram a atividade da doenca, ocorrendo em outras afec¢cées (MACHADO
et al., 2001).

Em nossa serie, apenas 30,8% dos pacientes que confirmaram o diagnéstico
de FR apresentaram titulos de ASLO superiores a 200 IU/mL, um percentual baixo
quando comparado a estudos realizados em Sao Paulo (58%) e no Acre (58,8%),
por exemplo (CARVALHO et al., 2012; MACHADO et al., 2001). Este valor de
referéncia é definido como limite patoldgico, ja que a ASLO se eleva acima de
200Ul/ml em 80% das infeccbes por S. pyogenes, principalmente em criancas na
faixa etaria entre 5 e 15 anos (PRESTES-CARNEIRO et al., 2005). No entanto, vale
ressaltar que 23,1% dos pacientes com suspeita diagndstica nao tiveram registrado
em prontudrio a dosagem da ASLO, o que reduz a sensibilidade do diagndstico
pelos CJ.

Além disso, a também baixa especificidade da ASLO é uma das limitacdes
para a utilidade diagnéstica do teste, pois pacientes com outras causas de artrite
que ndao a FR podem apresentar valores altos de ASLO devido infeccao
estreptococica recente, coincidente, mas nédo relacionada (MACHADO et al., 2001).

A cultura de orofaringe foi realizada em apenas 11,5% dos pacientes
internados nesse periodo, e destes todos apresentaram positividade. A literatura

considera a cultura como o exame ideal para o diagnéstico definitivo de infeccao
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orofaringeana (SANTANA et al., 2006), contudo refere que apresenta baixa
positividade, podendo negativar pelo uso prévio de antibiéticos; fato que diverge do
que foi visto no estudo, j& que todos os pacientes que realizaram o exame
positivaram o resultado. O alto indice de pacientes que n&o tiveram registrado este
exame em prontuario pode refletir a falta de acesso aos métodos diagnédsticos e/ou
maior utilizacao da ASLO para comprovacao de estreptococcia, na pratica clinica.

Dos pacientes que fecharam o diagnostico de FR, 30,7% foram
exclusivamente pelos CJ. Desse grupo, 75% comprovaram a evidéncia de
estreptococcia prévia, enquanto 25% nao tiveram registrada essa informacdo em
prontuario. Isso nos remete a algumas possibilidades: esse diagndstico pode ter sido
firmado sem a observacdo médica do critério obrigatério ou tratar-se tdo somente de
uma falha de registro escrito em relacdo a uma informacado tdo relevante para o
diagnéstico. Por ser um estudo retrospectivo e observacional, ndo dispomos de
meios para esclarecer esse questionamento.

Em relacdo ao grupo de pacientes que estabeleceu diagnéstico perante
associagao entre CJ e ECO com doenca valvar presente, correspondendo a 46,1%,
observou-se que 33,3% desse percentual referiram evidéncia de infeccao
estreptococica prévia, enquanto que 66,7% nao tiveram registrada essa informacao.
No entanto, segundo a revisao dos CJ realizada pela OMS em 2004, existem trés
situacgdes cujo critério dito obrigatorio torna-se dispensavel: presenga de CS, cardite
insidiosa ou doenca valvar reumatica crénica (BARBOSA et al., 2009). Nesse caso,
a auséncia do registro da evidéncia de estreptococcia prévia ndo desqualifica os
diagnoésticos estabelecidos, pois todos os pacientes encontravam-se dentro dessas
condigdes: 25% apresentavam CS e 75% desse percentual manifestaram cardite
insidiosa durante avaliacao diagnostica.

Quanto aos critérios maiores de Jones, ndo houve predominio da artrite sobre
a cardite, dentre os pacientes com diagnéstico firmado, como demonstra a maioria
dos estudos (CARAPETIS; CURRIE, 2001; MACHADO et al., 2001; SANTANA et al.,
2006), com prevaléncia elevada de cardite (84,7%), 0 que pode estar relacionado as
caracteristicas da amostra, composta por pacientes que passaram por internagoes
devido a doenca, ndao sendo suficiente apenas o controle ambulatorial.

O envolvimento articular foi manifesto por artrite em 53,9% desses pacientes,
no entanto o padrdo do comprometimento articular diferiu do descrito na literatura.

Observamos o padrao simétrico e aditivo em 42,8% dos pacientes, caracterizando a
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artrite atipica. Essa tem sido relatada como uma manifestacdo relativamente
frequente em algumas populacées com alta incidéncia de FRA devendo ser
considerada de forma cuidadosa no diagnéstico. Alguns trabalhos da literatura
descrevem uma entidade denominada de artrite reativa pos-estreptococica,
manifestada por artrite mono ou oligoarticular, simétrica, ndo-migratéria, de duracao
prolongada, n&o-responsiva ao AINE e em alguns pacientes evidenciando
comprometimento axial, surgindo apds periodo de laténcia de curta duragdo. No
entanto, este quadro é considerado por outros autores como apresentacao atipica
de FR e os pacientes devem ser tratados como tal (TERRERI et al, 2006).

Carapetis e Currie (2001) lembram que, na pratica clinica, casos de
monoartrite em vigéncia de febre sugerem artrite séptica. Em nosso estudo, 20%
dos pacientes tiveram apresentacdo monoarticular, isso, segundo Robazzi et al.
(2014) pode acarretar desperdicio de tempo com procedimentos diagnosticos e
terapias invasivas desnecessarias. No estudo realizado na Austrdlia, por Cann et al.
(2008), 17,1% dos pacientes apresentaram artrite monoarticular. Em alguns paises,
a artrite da FR tem sido descrita como ocorrendo em “uma ou mais articulagdes”, e
um estudo prospectivo na india mostrou que 13% dos casos apresentaram padrao
monoarticular.

A cardite é a manifestacdo mais grave da FR, com potencial em deixar
sequelas e levar ao Obito. Estima-se uma ocorréncia entre 40%-70% nos primeiros
surtos (BARBOSA et al., 2009). De acordo com Xavier et al. (2014) o acometimento
cardiaco na FR manifesta-se pela pancardite (acometimento dos trés folhetos:
pericardio, miocardio e endocardio), todavia sdo as lesbes valvares que ditam o
quadro clinico e progndstico.

Em nossa série de casos, observamos elevada frequéncia de lesdes valvares
e cardite, demonstrando a severidade dos ataques iniciais ou a dificuldade em
diagnosticar precocemente os casos de FR. A lesdo valvar predominante foi a
insuficiéncia mitral (70%), compativel com a literatura (PEIXOTO et al., 2011).

A tabela 6 demonstra uma comparacdo das manifestacées cardiacas

encontradas na presente série com outras séries publicadas no Brasil.
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Tabela 6 — Manifestagdes cardiacas encontradas em séries de casos de FR no Brasil
comparadas com esse estudo.
SP 1999' AC2005° SP2006° SP2012° PB2015

(%) (%) (%) (%) (%)
Cardite 50,4 69,7 50,8 56 84,7
Insuficiéncia Mitral 75,7 455 96,9 74 70
Insuficiéncia Mitral isolada - 36,4 69,4 - 30
Insuficiéncia Mitral e Adrtica - 9,1 27,5 - 40
Insuficiéncia Aortica 25,2 - 3 1,6 10
Lesdo Mitral dupla - - - - 10
Sem lesdo valvar - 29,3 - 23 -

Fontes: "Mota e Meira (1999); “Borges et al. (2005); °Terrei et al. (2006); “Carvalho et al. (2012)

Terreri et al. (2006) caracteriza cardite subclinica por auséncia de
manifestacdes clinicas associada a achados ecocardiograficos compativeis com
lesbes valvares organicas. Neste trabalho nenhum dos pacientes com diagndstico de
FR apresentou essa condicao. A frequéncia dessa situagao variou entre os ultimos
trabalhos realizados no pais, variando entre 16,7% a 54,8% (HILARIO et al.,2000;
LANNA et al.,, 2003; MEIRA; GOULART; MOTA, 2006), mas deixa evidente a
necessidade de revisdo dos critérios de Jones, com inclusdo do
ecodopplercardiograma na avaliacdo criteriosa da cardite (LANNA; RESENDE;
MALHEIRO, 2006).

Sobre a presenca de CS, evidenciou-se em trés pacientes (23,1%), todas do
sexo feminino, no entanto, somente uma paciente (7,7%) apresentou esse sinal
como critério isolado para diagnostico de FR. As demais manifestaram quadro
coreico associado a outros critérios maiores: uma paciente apresentou artrite
associada a coreia e a outra evidenciou coreia, cardite e artrite.

Segundo as Diretrizes Brasileiras para o diagnéstico, tratamento e prevencéo
da febre reumatica (2009), a CS ocorre predominantemente em criangas e
adolescentes do sexo feminino, sendo mais frequente ap6s os 9 anos de idade, e
rara ap6s os 20 anos. Tem inicio insidioso manifestando-se, geralmente, com
labilidade emocional e fraqueza muscular que dificultam o diagnéstico. Souza et al
afirmam que embora possa ocorrer de forma isolada na FR com prevaléncia que
varia de 5-36% dos casos, a CSse apresenta com frequéncia associada
a cardite clinica ou subclinica (65%), mais raramente a cardite grave (5%).

Barbosa et. al (2009) mencionam que casos em que a CS é a Uunica
manifestacdo da FR ou € acompanhada somente por artrite, deve ser solicitada
dosagem do anticorpo antinuclear (FAN) para descartar a possibilidade de LES.
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Também tem sido descrita positividade de anticorpos anticardiolipina em pacientes
com CS.

Quanto a forma clinica de manifestacdo da CS, o estudo mostrou que as
pacientes apresentaram movimentos involuntarios de extremidades e hipotonia, e
apenas uma delas referiu disartria. Nao houve associacdo com disturbios de
comportamento e a duracado dos surtos coreicos variou de 15 a 30 dias. A literatura
mostra que o paciente com CS pode apresentar movimentos anormais em variadas
intensidades, gerando desde dificuldade ténue para movimentos finos, como a
escrita, até incapacidade deambulatéria devido a hipotonia que acompanha o quadro
coreico. Pode ocorrer disartria em 38% dos casos (SOUZA et al., 2006). Aléem de
manifestagcbes motoras, alteragdes de humor ou sindromes psiquiatricas podem
comumente serem precoces, sucederem ou acompanharem o quadro coreico, cComo
tigues e transtorno obsessivo compulsivo. Isto sugere que a lesao causada pela
resposta do organismo a bactéria seja direcionada aos nucleos da base, mas nao
restrita a eles, acometendo o cérebro difusamente (SOUZA et al., 2006). Percebe-se
que a descricdo da apresentacdo clinica da CS nos prontuarios foi pobre em
detalhes, nao registrando se esses pacientes manifestaram alteracdes psiquiatricas
ou de escrita, por exemplo, que sao bastante frequentes, o que compromete a
adequada interpretacao desse critério e sua conducéo terapéutica.

Todas as pacientes com CS realizaram a dosagem da ASLO na época do
diagnéstico e foram igualmente negativas as medicdes. N&do houve registro em
prontuarios sobre dosagem de anti-DNAse B. Segundo a literatura, 25% dos
pacientes com até dois meses de evolugdo e 40% daqueles com coréia isolada
podem apresentar ASLO negativa. Neste caso a anti-DNAse B terd melhor acuracia
diagnéstica, possuindo meia vida prolongada, com positividade de aproximadamente
40% (OLIVEIRA et al., 1997).

O quadro coreico tem bom progndéstico, evoluindo invariavelmente para cura,
que pode ocorrer em poucos meses, ou até em dois anos. Podem ocorrer
recorréncias, nem sempre associadas a reinfeccdo por estreptococo, podendo ter
ligacdo com o uso de pilulas anticoncepcionais, gravidez, uso de agonistas
dopaminérgicos e fatores ambientais ainda desconhecidos (SOUZA et al., 2006).

Ainda sobre os critérios maiores de Jones, esse estudo nao evidenciou

apresentacao clinica de eritema marginado e nédulos subcutaneos nos pacientes da
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amostra. Trata-se de manifestagdes raras que também nao foram descritas em
alguns trabalhos (CANN et al., 2009).

Estudos realizados em outras regides do pais mostraram prevaléncias de
nédulos cutaneos e eritema marginatum variando de 1,5- 4,9% e 1,5-14,6%,
respectivamente (SPINA, 2008). Isso confirma os achados de literatura e reforca a
opinido de alguns autores (TERRERI et al., 2006) de que ndo deveria ser atribuido o
mesmo valor dos outros critérios maiores de Jones para essas manifestacdes devido
serem achados pouco frequentes.

Em relacdo aos critérios menores de Jones, todos os pacientes registraram
dados sobre artralgia e febre, estando presentes em, respectivamente, cerca de
20% e 54% dos pacientes com diagnostico de FR. Febre e artralgia sao
consideradas critérios menores por apresentarem baixa especificidade diagnostica,
nao por serem sintomas infreqlentes. A presenca de artralgia com padrao
poliarticular migratério e assimétrico envolvendo grandes articulagcoes é altamente
sugestiva de FR e bastante relacionada a cardite. Pacientes com cardite nao
associada a artrite podem cursar com febre baixa, enquanto os que manifestam
coreia pura sao afebris (BARBOSA et al., 2009).

Quanto a elevacdao dos reagentes de fase aguda (VHS e PCR),
aproximadamente 92% dos pacientes com o diagnostico firmado realizaram exames,
e todos foram positivos para elevacdo de VHS, enquanto 46,15% apresentaram
PCR aumentado. Os reagentes de fase aguda sao inespecificos, pois alteram em
outros estados patolégicos. Porém, apesar da baixa especificidade, sao Uteis para o
diagnéstico da atividade da doenca e regressado da fase aguda (BARBOSA et al.,
2009).

Na nossa série, alguns sintomas inespecificos, alheios aos CJ, foram
referidos pelos pacientes que confirmaram diagnostico de FR (Grafico 1). Segundo a
Diretriz Brasileira de Valvopatia, publicada em 2011, dispnéia e palpitacbes sao
queixas frequentes em portadores de valvopatia mitral, enquanto dor toracica
anginosa ao esfor¢co e sincope ao esforco sdo mais frequentes em pacientes com
valvopatia aértica. Todavia, todas as valvopatias podem evoluir com sintomas de
Insuficiéncia Cardiaca (IC) como dispneia aos esforcos, ortopneia, dispneia
paroxistica noturna, tosse, chiado, hemoptise, edema periférico e fadiga (ALVES,
2007).
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Evidenciamos que todos os pacientes que manifestaram dispneia, dor
toracica e sincope eram portadores de valvopatia. No entanto, a queixa de disuria
associada a quadro articular ndo possui qualquer relagao direta com FR, segundo a
literatura, sendo um achado aleatério, sem importancia diagndstica.

No que diz respeito a terapéutica realizada, nosso estudo evidenciou uma
adesao de 92,3% dos pacientes a profilaxia com penicilina benzatina, o que é
bastante positivo. Essa patologia é tida como grande problema de saude publica
devido ao risco de lesdo cardiaca, com prognéstico agravado quando o diagnostico
é tardio ou a adesao a profilaxia é deficiente (CARVALHO et al., 2012). Dentre os
pacientes com diagndéstico firmado, 30,7% fizeram uso de corticéide durante o
tratamento da cardite e 46% utilizaram AINE para controle da dor articular.

Segundo Alves (2007), nem todos os pacientes que preenchem os critérios de
Jones apresentam FR, e esse fato possibilita falsos diagnosticos. Nesse trabalho as
principais duvidas em relacdo ao diagnéstico de FR surgiram quando o paciente
apresentou artrite como critério maior unico. Metade dos pacientes analisados néao
confirmou diagnéstico de FR, apresentando diagnésticos de LES, AlJ e artrite
psoriasica.

Para Barbosa et al. (2009), os casos de artrite sem outras manifestacdes
maiores da FR necessitam de diagnéstico diferencial com outras artrites agudas.
Devem ser consideradas:

e Artrite infecciosa: por estafilococos, gonocdcica, endocardite, doenca de Lyme,
micobactérias, fungos, virais (rubéola, caxumba, hepatite).

e Artrite reativa: pés-estreptocdcica, apds infecgdo entérica, sindrome de Reiter,
associada a doenca inflamatéria intestinal.

¢ Doencas do tecido conjuntivo: artrite reumatoide, LES, vasculite sistémica.

e Qutras: gota, leucemia, linfoma, sarcoidose, cancer, febre familiar do
Mediterraneo, purpura de Henoch-Schonlein, dor do crescimento, anemia
falciforme.

Por fim, observando o perfil dos pacientes e as dificuldades encontradas,
algumas mudancas podem ser sugeridas para atenuar as falhas diagnésticas: mudar
o conceito da artrite da FR ajudaria a incluir os inUmeros casos em que ela se
apresenta de forma atipica; a ecocardiografia, utilizada criteriosamente, tem boa
acuracia em distinguir a lesao patolégica da fisioldgica; a evidéncia de infeccao
estreptococica precedente, nem sempre é obtida, e, por essa razao, talvez fosse
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melhor considerar essa condicdo como parte importante para o raciocinio
diagnéstico e ndao como indispensavel. Além disso, um escore poderia ser
estabelecido de acordo com a frequéncia e importancia das manifestagées, tornando
os CJ mais precisos (TERRERI; HILARIO, 2005).
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9. LIMITACOES DO ESTUDO

O estudo realizado apresentou limitagées importantes no que tange a amostra
de pacientes e por seu carater retrospectivo. Foi necessaria exclusdo de um
paciente da amostra inicial devido o prontuario do mesmo néo ter sido encontrado
no setor de arquivo do hospital.

Em relagdo a coleta de dados, o fato de alguns pacientes apresentarem
prontuarios incompletos, faltando dados clinicos para melhor compreensdo do
diagnéstico firmado pela equipe médica: sem o registro da evidéncia de infecgéao
estreptocdcica recente, sendo critério obrigatério para diagnéstico de FR; faltou uma
melhor caracterizagdo dos critérios de Jones, sobretudo a descricdo do padrao de
apresentacdo da artrite e coréia de Sydenham, tendo em vista a variedade de
manifestacdes clinicas possiveis para tais critérios maiores; a auséncia de registro
do laudo de alguns exames que foram solicitados ao longo das internagcdes que
poderiam contribuir para o diagnéstico.

Importante observar que no estudo a amostra ndo-probabilistica e 0 nimero
reduzido de casos, permitem considerar os resultados encontrados apenas para a
populacdo em questao, no entanto, podendo embasar um modelo de estudo para

outras instituicdes de saude nos seus contextos locais.
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10 CONSIDERAGOES FINAIS

Como ja4 mencionado ao longo desse trabalho, a FR continua sendo uma
patologia prevalente e causa de morbimortalidade na populagao jovem.

As dificuldades diagnésticas descritas pela literatura, devido a
inespecificidade dos CJ e inexisténcia de sinal patognoménico ou teste laboratorial
especifico, foram também observadas nesse estudo, sobretudo pela grande
variabilidade de manifestacdes clinicas da doenca e pelas apresentacées pouco
usuais de FR aguda que nao preenchem os CJ revisados em 1992. Dessa forma,
sugere-se novos estudos e uma revisdo dos seus critérios clinicos e laboratoriais de
forma a aumentar a sensibilidade no estabelecimento do diagnéstico.

Ainda sob o ponto de vista clinico, outra questdo fundamental a ser observada
é o fato do ECO com Doppler ter-se mostrado cada vez mais um exame fundamental
para o diagnostico e decisdo terapéutica na conducdo da FR. Isso porque esse
método € capaz de detectar alteracbes da doenga na fase aguda, e também
acompanhar a progressdao da mesma para a fase cronica. Dessa forma, seria
pertinente que tal exame fosse utilizado de forma sistematica na avaliacdo das
alteracdes valvares, ganhando mais importancia na aplicabilidade dos CJ e
auxiliando no diagnéstico e acompanhamento da cardite.

A despeito das limitacdes ja& comentadas acerca de um estudo retrospectivo,
como a impossibilidade de uma analise mais apurada dos dados clinicos registrados
e auséncia de mencado de informagbes importantes nos prontuarios para o
diagnéstico da FR, apesar do mesmo ter sido firmado pela equipe médica
assistente, evidencia-se uma reflexdo sobre a necessidade de aperfeicoamento
profissional no que tange a observancia e dominio dos critérios diagnosticos para
adequada conducao clinica dos pacientes acometidos por essa patologia.

Como contribuicdo para melhoria do servico de pediatria do HUAC, fica a
sugestao quanto a adogéo do formulério elaborado e utilizado como instrumento de
coleta de dados nesse estudo, pelos profissionais de saude, visando maior
efetividade diagnéstica e abrangéncia didatica, tendo em vista tratar-se de um
hospital-escola no qual essa patologia é bastante observada, sobretudo no
acompanhamento de pacientes com sequelas cardiacas.
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12 APENDICES
APENDICE 1: INSTRUMENTO PARA COLETA DE DADOS

FORMULARIO - INSTRUMENTO DE COLETA DE DADOS

1. IDENTIFICAGAO DO PACIENTE

Nome: N® do prontuario:
Sexo: ldade:
Procedéncia: Periodo de Internagéo:

2. AVALIAGAO CLINICA INICIAL

2.1 Histéria prévia de infeccéo estreptococica? ( ) Sim ( ) Nao

P2 TS 11 ] (o0 = Fo3 [ o3 =P
2.4  Cultura de orofaringe: ( ) Positiva ( ) Negativa

25 ASLO: IU/mL

2.6 12 HiplOtese diagnOStiCa: . ...ocuueeieieiiiiii et e
P2 A O 11 (- T o 100 (= 1= SRR

3. CRITERIOS DE JONES: marcar aquele(s) que esta(0) presente(s)

Critérios Maiores

( ) ARTRITE

a. Articulacao(des): ( ) Tornozelo ( )Joelho ( ) Quadril ( ) Punho ( ) Cotovelo
(O 101 o] (o I G T O 11 | - N PR TP PP

b. Duragéo do surto: ............. dias C. Padrao: ...
( ) CARDITE

= TS o] o] (o OSSO
b. Ecocardiograma: ( ) Insuficiéncia mitral () Insuficiéncia aortica

( ) Estenose aortica (1) OULIO e

( ) COREIA DE SYDENHAM

a. Sintomas: ( ) Movimentos involuntarios de extremidade  ( ) Disartria

( ) Alteracdo da caligrafia ( ) Déficit de coordenacao e equilibrio

( ) Disturbio de comportamento () OULIO(S) ..vveeeeeiiiiiiiiiiee e
b. Duragéo do surto: ............ dias

( ) NODULOS SUBCUTANEOS. LOCAI(IS) -..vvvveeeeeeresseeeeeeeesese e
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() ERITEMA MARGINADO. LOCAI(IS) +vvvreeeeieirrriiieeeeeiiiiieeeeeeeciteeee e e e e s e ee e e e ennreeeeas
Critérios Menores
( ) FEBRE. Temp max ............. °C  Duracdo da febre: .............. dias

( ) ARTRALGIA
a. Articulacao(des): ( ) Tornozelo ( ) Joelho ( ) Quadril ( ) Punho ( ) Cotovelo

(IO 101 o] (o T G T O U | - NPT
b. Duragao do surto: ............. dias

( ) AUMENTO DE VHS. Valor ................. mm

( ) AUMENTO DE PCR. Valor ................. mg/L

( ) AUMENTO DO INTERVALO PR (ECG)

4. DESFECHO:

4.1 DIagnOstiCo FiNal: ...
4.2 O que definiu 0 diagndstico fiNal? .........eeieiiii e
4.3 Se diagnéstico de Febre Reumética:

4.3.1 Data do diagnéstico:_ / /|

4.3.2 Quantas internagdes devido @ dOENGCA? ......coueeiiiiieiiiieee e
R e (o) 11 = 0= USSR
4.5 Uso de anti-inflamatOrio: .......coooiiieeee e e

4.6 USO A COMICO IO i e e s
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13 ANEXOS

ANEXO 1: AUTORIZAGAO DA DIRETORIA GERAL DO HUAC

UNIVERSIDADE FEDERAL DE CAMPINA GRANDE
HOSPITAL UNIVERSITARIO ALCIDES CARNEIRO
GABINETE-DA DIRETORIA GERAL

AUTORIZACAO

Autorizo as discentes, LORENA KAREN HOLANDA VIDAL, Matricula
109220069, DEBORA ROSANNE MENDES PIRES FRAGA, Matricula 109220114 e
RAQUEL SANTANA DE FREITAS, Matricula 109220165, a consultarem 03
pronfudrios em anexo, para realizagiio de relato de caso clinico, da disciplina de
Pediatria, ministrada pela Prof. Marilia de Aradjo Nunes, resguardando todos os direitos

de sigilo médico. Os prontudrios nio poderiio sair do setor de Arquivo deste

Hospital.

Campina Grande, 27 de novembro de 2013.

Atenciosamente,

Berenice Ferreira ?amos

Diretora Geral HUAC/UFCG



ANEXO 2: AUTORIZACAO DO SETOR DE ARQUIVO DO HUAC

Ly orbaife Ty
e L anmpenn Laranels

UNIVERSIDADE FEDERAL DE CAMPINA GRANDE
HOSPITAL UNIVERSITARIO ALCIDES CARNEIRO

AUTORIZACAO

Autorizo as discentes, LOREMA KAREN HOLANDCA VIDAL, matricula 109220069,
DEBORA ROSANNE MENDES PIRES FRAGA, matricula 109220114, RAQUEL SANTANA DE
FREITAS, matricula 109220165, a consultarem os prontudrios em anexo, para fins de pesquisa
tipo série de casos sobre Doenga Reumatica, da disciplina de pediatria, ministrada pela
professora Marilia Medeiros de Araiijo Nunes, resguardando todos os direitos de sigilo médico,
Os prontuarios ndo poderdo sair do setor de Arquivo deste Hospital.
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ANEXO 3: TERMO DE COMPROMISSO DO(S) PESQUISADOR(ES)

Termo de Compromisso do (s) Pesquisador (es)

Termo de Compromisso do (s) Pesquisador (es)

Por este termo de responsabilidade, ns, abaixo — assinados, respectivamente, autor
e orientando(s) da pesquisa intitulada “Estudo de série de casos de pacientes com hipdtese
diagnostica de Febre Reumatica no Hospital Universitario Alcides Carneiro: avaliacio da
aplicabilidade dos critérios de Jones” assumimos cumprir fielmente as diretrizes
regulamentadoras emanadas da Resolugio CNS No 466, de 12 de dezembro de 2012, nos termos
do Decreto de Delegagdo de Competéncia de 12 de novembro de 1991, visando assegurar os
direitos e deveres que dizem respeito & comunidade cientifica, ao (s) sujeito (s) da pesquisa
¢ ao Estado.

Reafirmamos, outros sim, nossa responsabilidade indelegavel e intransferivel,
mantendo em arquivo todas as informagdes inerentes a presente pesquisa, respeitando a
confidencialidade e sigilo das fichas correspondentes a cada sujeito incluido na pesquisa,
por um periodo de 5 (cinco) anos apds o término desta. Apresentaremos sempre que
solicitado pelo CEP/ HUAC (Comité de Etica em Pesquisas/ Hospital Universitério Alcides
Carneiro), ou CONEP (Comissiio Nacional de Etica em Pesquisa) ou, ainda, as Curadorias
envolvidas no presente estudo, relatério sobre o andamento da pesquisa, comunicando
ainda ao CEP/ HUAC, qualquer eventual modificagio proposta no supracitado projeto.

Campina Grande, AQ de  dle %&M’%@ de 2013.

el ~

“Autor (a) da Pesqu1sa
Marilia Medeiros de Arafijo Nunes F)gbon,ov Q@r\om i M P (\-\mgw
Orientando (a)
Débora Rosanne Mendes Pires Fraga
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Orientando (a)
Lorena Karen Holanda Vidal
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/\sz;\,md/ SDomnkoonos de Frido/>
' Orientando (a)
Raquel Santana de Freitas
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ANEXO 4: APROVACAO DO COMITE DE ETICA EM PESQUISA COM SERES
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intitulado: Estudo de série de casos com diagnéstico inicial de Febre Reumatica,
internados em hospital universitario: avaliacio da aplicabilidade dos Critérios de
Jones.

Estando o (a) pesquisador (a) ciente de cumprir integralmente os itens da
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em Pesquisa envolvendo seres humanos, responsabilizando-se pelo andamento,
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Para: alberto.marniia@uol.com.br

Assunte: RES: Artigo para publicagdo
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REUMATICA, INTERNADOS EM HOSPITAL UNIVERSITARIO AVALIACAQ DA APLICABILIDADE DOS CRITERIOS DE
JOMES, de autoria das Dras.: Marilla Medeiros de Aradjo Nunes, Lerena Karen Holanda Vidal, Raguel Santana de
Freitas e Débora Rosanne Mendes Pires Fraga, sera analisado pele Conselho Editerial da revista Pediatria Modema.

Atenciosamente,

Sonia Lisboa
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Estudo de série de casos com diagnéstico inicial de Febre Reumatica,
internados em hospital universitario: avaliacao da aplicabilidade dos Critérios
de Jones

Case series study with an initial diagnosis of rheumatic fever, hospitalized in a
university hospital: evaluation of applicability of Jones Criteria

Marilia Medeiros de Araujo Nunes

Mestre em Saude Materno Infantil pelo

Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP)

Doutora em Medicina e Saude pela Universidade Federal da Bahia (UFBA)
Professora de pediatria da Universidade Federal de Campina Grande (UFCG)
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Graduanda de Medicina da Universidade Federal de Campina Grande (UFCG)
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Graduanda de Medicina da Universidade Federal de Campina Grande (UFCG)
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Graduanda de Medicina da Universidade Federal de Campina Grande (UFCG)

Trabalho Realizado no Hospital Universitario Alcides Carneiro (HUAC)
Rua: Carlos Chagas, s/n, Sao José - Campina Grande/PB. CEP: 58107-670

RESUMO

Introducao: Febre reumatica (FR) € uma doenca inflamatéria que ocorre apos
infeccdo pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A, em individuos geneticamente
predispostos, principalmente entre 5 e 15 anos, sem predominio de sexo. O
diagnéstico é clinico, através dos Critérios de Jones (CJ). Estatisticas indicam que o
Brasil apresenta elevada incidéncia da doenga. Objetivo: Avaliar o perfil de
apresentacao clinico-laboratorial e os desfechos em uma série de casos internados
com diagndstico inicial de FR. Metodologia: Estudo tipo série de casos com perfil
observacional, descritivo e retrospectivo, realizado no Hospital Universitario Alcides
Carneiro, em Campina Grande-PB. Resultados: Nesse estudo foram analisados 26
prontuarios de pacientes, com idade média de 11,8 anos e procedentes de 11
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municipios da Paraiba. A distribuicdo por sexo foi: 61,5% feminino e 38,5%
masculino. O diagnéstico foi confirmado em 50% dos pacientes. Dos que
confirmaram o diagndstico através dos CJ, associados ou ndo ao ecocardiograma,
40% apresentaram um critério maior e dois ou mais critérios menores. Houve
simultaneidade dos seguintes critérios maiores: artrite e cardite em 40%; coreia e
cardite em 10%; artrite, coreia e cardite em 10%. Coreia como sintoma isolado foi
verificado em 10% desses pacientes. Conclusao: As dificuldades diagndsticas
descritas pela literatura, devido a inespecificidade dos CJ, inexisténcia de sinal
patognoménico ou teste laboratorial especifico, além da grande variabilidade de
manifestacdes clinicas foram também observadas nesse estudo. Dessa forma,
sugere-se uma revisdo dos seus critérios clinicos e laboratoriais de forma a

aumentar a sensibilidade diagndstica.

SUMMARY

Introduction: Rheumatic fever (RF) is an inflammatory disease occurs after infection
hair streptococcus beta-hemolytic group A, in genetically predisposed individuals,
particularly 5 to 15 years, with no predominance of sex. The clinical diagnosis it
isthrough of the criteria Jones (JC). Statistics indicate that Brazil has the highest
incidence of disease. Objective: To evaluate the profile of clinical and laboratory
presentation and the outcomes in a number of cases admitted with an initial
diagnosis of RF. Methodology: Study type series of cases with profile observational,
descriptive and retrospective, accomplished at the University Hospital
AlcidesCarneiro, in Campina Grande-PB. Results: In this study were analyzed 26
charts of patients with middle age of 11.8 years and coming from 11 municipalities of
Paraiba. The distribution by gender was: 61.5% female and 38.5% male. The
diagnosis was confirmed in 50% of patients. Confirmed the diagnosis through the CJ,
associate or not the echocardiogram, 40% had one Criterion Major and two Minor or
more criteria. There was concurrence of the following criteria Major: arthritis and
carditis in 40%; chorea and carditis 10%; arthritis, carditisand chorea 10%. Chorea
as isolated symptom was observed in 10% these patients. Conclusion: The
diagnostic difficulties described for the literature, due the nonspecific of the CJ,lack
pathognomonic signal or specific laboratory test and large variability of clinical
manifestations were also observed this study. Thus, it is suggested a review of

clinical and laboratory criteria in order to increase the diagnostic sensitivity.
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Unitermos: Febre Reumatica; Critérios de Jones; série de casos.

Uniterms: Rheumatic Fever; Jones criteria; case series.

INTRODUCAO

Febre reumatica (FR) é uma patologia inflamatéria que ocorre apés uma
faringoamigdalite, ocasionada pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A
(EBHGA), em individuos predispostos geneticamente(1,2). A faixa etaria mais
acometida por FR s&o criancas e adolescentes entre 5 e 15 anos de idade, sem
predominio de sexo, baixa renda, apresentando prognéstico pior nas mulheres,
segundo a literatura(1,2,3). A incidéncia em adultos é 20%(3).

Estima-se que no Brasil ocorram cerca de 10 milhdes de faringoamigdalites
estreptococicas por ano, perfazendo 30.000 novos casos de FR, dos quais metade
poderiam cursar com acometimento cardiaco(4). A sua sequela mais importante, a
valvulopatia reumatica, permanece relativamente comum no Brasil, com taxas nao
despreziveis de morbidade e mortalidade(5).

O diagnéstico de primeiro surto de FR é estabelecido utilizando-se os Critérios
de Jones (CJ) modificados pela American Heart Association (AHA) em 1992 (Tabela

1)(6).

Tabela 1 — Critérios de Jones modificados de 1992

CRITERIOS MAIORES CRITERIOS MENORES

= Artrite = Febre

= Cardite = Artralgia

= Coreia de Sydenham = Aumento de VHS

= Eritema marginado = Aumento de PCR

= Nodulos subcuténeos = Aumento do intervalo PR (ECG)

Evidéncia de infecgao estreptocécica prévia de febre reumatica:

1. ASLO elevado ou em elevagéo;
2. Cultura de orofaringe positiva;
3. Teste rapido para estreptococos positivo.

Segundo as Diretrizes Brasileiras para o Diagndstico, Tratamento e Prevencao
da Febre Reumatica de 2009, tem-se uma alta probabilidade de doenga quando ha
evidéncia de infeccéo estreptocdcica anterior, demonstrada por elevacao dos titulos
de antiestreptolisina O (ASLO), cultura de orofaringe positiva e/ou deteccao de
antigenos por testes rapidos; além de pelo menos 2 critérios maiores ou 1 critério
maior e 2 menores(4). Os CJ revisados pela OMS em 2003 e publicados em 2004
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(Tabela 2) também podem ser utilizados para diagnéstico de primeiro surto, mas
essencialmente para diagnostico das recorréncias da FR em pacientes com doenca
reumatica cronica estabelecida. De acordo com eles, uma vez que outros
diagnoésticos sejam excluidos, a coreia, a cardite indolente e a doenca reumética
cronica com lesdes valvares cronicas sao trés excecdes em que os CJ nao precisam

ser respeitados rigorosamente(4).

Tabela 2 — Critérios da OMS (2004) para diagnéstico de primeiro surto, recorréncia e cardiopatia
reumética cronica (CRC), baseados no critérios modificados de 1992

12 episodio de Febre reumatica (FR) 2 critérios maiores OU
1 critério maior e 2 menores

+ Evidéncia de infecg¢éo estreptocdcica anterior

Recorréncia de FR em pacientes sem doenga 2 critérios maiores OU

cardiaca reumatica estabelecida o .
1 critério maior e 2 menores

+ Evidéncia de infecgéo estreptocdcica anterior

Recorréncia de FR em pacientes com doenca 2 critérios menores

cardiaca reumatica estabelecida
+ Evidéncia de infec¢cao estreptocdcica anterior

Coreia de Sydenham Nao ha necessidade de critérios adicionais para

diagnéstico de FR
Cardite reumatica de inicio insidioso

Lesbes valvares cronicas da CRC: estenose Nao ha necessidade de critérios adicionais para
mitral pura ou dupla lesdo de mitral e/ou diagnostico de FR

doenca na valva aértica, com caracteristicas

de envolvimento reumatico

Mesmo sabendo que os CJ apresentam grande valor na pratica clinica, a FR é
considerada uma patologia de dificil diagnéstico de certeza, pois ndo dispomos de
qualquer sinal patognomoénico ou teste laboratorial especifico, além das suas
diversas formas de apresentacdo clinica(6). Os CJ nao podem substituir o
julgamento clinico em casos atipicos de apresentacdao da doenca(7).

Essa dificuldade diagnéstica, relatada pela literatura, também foi observada na

pratica clinica, por médicos do Hospital Universitario Alcides Carneiro (HUAC) em
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Campina Grande — PB. Logo, percebemos a necessidade de fazer um estudo dos
casos internados com suspeita diagnéstica de FR para verificar o perfil de
apresentacao clinico-laboratorial dos nossos pacientes e avaliar quais as
dificuldades encontradas para chegar a um diagnéstico definitivo.

METODOLOGIA

Realizou-se um estudo tipo série de casos clinicos com perfil observacional,
descritivo e retrospectivo da base de dados hospitalares. Foram incluidos 28
pacientes internados com suspeita diagnéstica de FR na enfermaria pediatrica do
HUAC, em Campina Grande — PB, no periodo de janeiro/2012 a novembro/2013.
Foram excluidos dois casos cujos prontudrios ndao foram encontrados ou estiveram
incompletos.

Os prontuarios dos pacientes foram revisados e seus dados clinicos,
laboratoriais e de imagem coletados através de um formulario. Foi realizada analise
estatistica descritiva e os dados foram expressos em meédia e percentagem.

Os resultados foram comparados aos encontrados na literatura, avaliando a
aplicabilidade dos CJ para a confirmacao diagnéstica da FR.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUAC,
seguindo as recomendacdes da Resolucao N? 466/2012, do Conselho Nacional de

Saude para pesquisa envolvendo seres humanos.

RESULTADOS

Foram analisados os prontuarios de 26 pacientes. A média de idade foi de 11,8
anos, com variacao de 6 a 15 anos. Quanto ao sexo, 16 (61,5%) eram do sexo
feminino e 10 (38,5%) do sexo masculino.

A distribuicao dos 26 casos, conforme o diagnéstico estabelecido esta descrita
no algoritmo 1.
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Analise dos 26 pacientes, de acordo com a confirmagédo do diagndstico de FR,
segundo os CJ apresentados, esta exposta na tabela 3.

Tabela 3 — Distribuicdo dos pacientes de acordo com a confirmagao de FR, segundo os CJ.

Com diagnéstico de FR Sem diagnéstico de FR
Positivo  Negativo NR* Positivo  Negativo NR*
n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%)
AVALIACAO DE INFECCAO
ESTREPTOCOCCICA
:2‘;2‘;%20 estreptococica 6(23,1) : 7(269) 7(269) 2(7.7)  4(154)
Cultura de orofaringe 2(7,7) - 11(42,3) 1(3,8) - 12(46,2)
ASLO 4(15,4) 8(30,7) 1(3,8) 5(19,3) 3(11,5)  5(19,3)
CRITERIOS MAIORES DE
JONES
Artrite 7(26,9)  6(23,1) - 9(34,6)  4(15,4) -
Cardite 11(42,3) 2(7,7) - 1(3,8) 12(46,2) -
Coreia de Sydenham 3(11,5) 10(38,5) - - 13(50) -
No6dulos subcutaneos - 13(50) - - 13(50) -
Eritema marginado - 13(50) - - 13(50) -
CRITERIOS MENORES DE
JONES
Febre 7(26,9) 6(23,1) - 5(19,3) 8(30,7) -
Artralgia 3(11,5) 10(38,5) - 5(19,3) 8(30,7) -
Aumento de VHS 12(46,2) - 1(3 8) 7(26,9) 5(19,3) 1(3,8)
Aumento de PCR 6(23,1) 6(23,1) 1(3,8) 4(15,4) 6(23,1)  3(11,5)
Aumento do intervalo PR - 13(50) - - 11(42,3) 2(7,7)

*NR: ndo registrado ou n&o realizado.
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Portanto, o diagnéstico de FR foi confirmado em 50% dos pacientes, sendo
nove (69,2%) do sexo feminino e quatro (30,8%) do sexo masculino. Os dados

referentes a estes pacientes também foram analisados e estdo na tabela 4.

Tabela 4 — Distribuicdo dos pacientes com diagnostico de FR, segundo sexo.

Feminino Masculino
Positivo  Negativo NR* Positivo  Negativo NR*
n(%) n(%) n(%) n(%) n(%) n(%)
AVALIACAO DE INFECCAO
ESTREPTOCOCCICA
Infeccao estreptocdcica
referida 4(30,8) - 5(38,4) 2(15,4) - 2(15,4)
Cultura de orofaringe 2(15,4) - 7(53,8) - - 4(30,8)
ASLO 2(15,4) 6(46,1) 1(7,7) 2(15,4) 2(15,4) -
CRITERIOS MAIORES DE
JONES
Artrite 5(38,4)  4(30,8) - 2(15,4)  2(15,4) -
Cardite 7(53,8) 2(15,4) - 4(30,8) - -
Coreia de Sydenham 3(23,1) 6(46,1) - - 4(30,8) -
No6dulos subcutaneos - 9(69,2) - - 4(30,8) -
Eritema marginado - 9(69,2) - - 4(30,8) -
CRITERIOS MENORES DE
JONES
Febre 4(30,8) 5(38,4) - 3(23,1) 1(7,7) -
Artralgia 2(15,4) 7(53,8) - 1(7,7) 3(23,1) -
Aumento de VHS 8(61,5) - 1(7,7) 4(30,8) - -
Aumento de PCR 2(15,4) 6(46,1) 1(7,7) 4(30,8) -

Aumento do intervalo PR - 9(69,2) - - 4(30,8) -

*NR: néo registrado ou néo realizado.

As principais manifestacdes clinicas apresentadas pelos pacientes, de maneira
geral, foram cardite, artrite, febre e artralgia.

Entre os pacientes que confirmaram diagnostico de FR através dos CJ,
associados ou nao ao Ecocardiograma (ECO), 40% apresentaram um critério maior
e dois ou mais critérios menores. Houve simultaneidade dos seguintes critérios
maiores: artrite e cardite em 40%; coreia e cardite em 10%; artrite, coreia e cardite
em 10%. Coreia como sintoma isolado foi verificado em 10% desses pacientes.

Quanto a artrite, foi relatada duracdo minima de um dia e maxima de um ano. A
articulacao do joelho esteve acometida em 92,8% dos casos, tornozelo 60%, punhos
26,7%, cotovelos 13,3% e ombro 6,7%. A forma migratéria e simétrica, presente em
33,3%, foi a apresentacdo mais comum. No que tange o grupo de pacientes com FR
confirmada, os surtos duraram de 4 a 30 dias, com o padrdo simétrico e aditivo

prevalecendo em 42,8%.
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Os pacientes que apresentaram cardite fecharam diagnéstico para FR em
90,9% dos casos. Desses, todos evidenciaram sopro na ausculta cardiaca, sendo a
forma mais comum de apresentacdo o sopro sistdlico em foco mitral (60%). Todos
tiveram o diagnostico confirmado por ecodopplercardiograma. As lesdes valvares
mais prevalentes foram: insuficiéncia mitral e adrtica associadas em 40%,
insuficiéncia mitral isolada em 30%, insuficiéncia adrtica em 10% e lesao mitral dupla
10%.

A coreia de Sydenham (CS) acometeu 23,1% dos pacientes com diagndstico
confirmado de FR, todos do sexo feminino. Os seguintes sintomas foram
apresentados: movimentos involuntarios em 100%, associacdo com disartria e
hipotonia em 33,3%. Alteragcdo da caligrafia e disturbios de comportamento néo

foram registrados nos prontuarios.

DISCUSSAO

Apesar de a literatura afirmar ndo haver divergéncia quanto a incidéncia por
sexo na apresentacdo da FR(3), nesse estudo observou-se amplo predominio de
casos para o sexo feminino, tanto na andlise da amostra total (61,5% dos casos
suspeitos) quanto em relacdo ao grupo de pacientes que confirmaram o diagnéstico
(69,2% dos casos confirmados).

Como sabemos, segundo os CJ revisados de 1992, o diagnéstico de FR é
dado a partir da manifestacdo de dois critérios maiores ou um critério maior e dois
menores(4). Dos pacientes que confirmaram o diagnéstico de FR através dos CJ,
40% o realizaram com a associacao de um critério maior e dois ou mais critérios
menores, dado semelhante ao encontrado em uma populacdo da Australia
(35,7%)(8).

Ademais, o diagnéstico exige como critério obrigatério a evidéncia de infecgao
estreptococica prévia as manifestagdes clinicas, seja através de testes soroldgicos
ou cultura de orofaringe.

Em nossa série, apenas 30,7% dos pacientes que confirmaram o diagndstico
de FR apresentaram titulos de ASLO superiores a 200 IU/mL, um percentual baixo
quando comparado a estudos realizados em Sao Paulo (58%) e no Acre (58,8%),
por exemplo(10,11). Este valor de referéncia € definido como limite patoldgico, ja que
a ASLO se eleva acima de 200Ul/ml em 80% das infecgdes por S. pyogenes,

principalmente em criancas na faixa etaria entre 5 e 15 anos(8). No entanto, vale
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ressaltar que 23,1% dos pacientes com suspeita diagndstica nao tiveram registrados
em prontudrio a dosagem da ASLO, o que reduz a sensibilidade do diagndstico
pelos CJ. Além disso, a também baixa especificidade da ASLO € uma das limitages
para a utilidade diagndstica do teste, pois pacientes com outras causas de artrite
que ndao a FR podem apresentar valores altos de ASLO devido infeccao
estreptococica recente, coincidente, mas néo relacionada(12).

A cultura de orofaringe foi realizada em apenas 11,5% dos pacientes
internados nesse periodo, e destes, todos apresentaram positividade. A literatura
considera a cultura como o exame ideal para o diagnéstico definitivo de infeccao
orofaringeana(1), contudo refere que apresenta baixa positividade, podendo
negativar pelo uso prévio de antibibticos; fato que diverge do que foi visto no estudo,
ja que todos os pacientes que realizaram o exame positivaram o resultado. O alto
indice de pacientes que nao tiveram registrado este exame em prontuario pode
refletir a falta de acesso aos métodos diagnédsticos e/ou maior utilizacdo da ASLO
para comprovagao de estreptococcia, na pratica clinica.

30,7% dos pacientes que fecharam o diagndstico de FR foram exclusivamente
pelos CJ. Desse grupo, 75% comprovaram a evidéncia de estreptococcia prévia,
enquanto 25% nao tiveram registrada essa informacao em prontuario. Isso nos
remete a algumas possibilidades: esse diagndstico pode ter sido firmado sem a
observagdo médica do critério obrigatério ou tratar-se tdo somente de uma falha de
registro escrito em relagcdo a uma informacgéao tao relevante para o diagnéstico. Por
ser um estudo retrospectivo e observacional, ndo dispomos de meios para
esclarecer esse questionamento.

Em relacdo ao grupo de pacientes que estabeleceu diagndstico perante
associagao entre CJ e ECO com doenca valvar presente (46,1%), observou-se que
33,3% desse percentual referiram evidéncia de infeccdo estreptococica prévia,
enquanto que 66,7% nao tiveram registrada essa informacdo. No entanto, segundo a
revisdo dos CJ realizada pela OMS em 2004, existem trés situagdes cujo critério dito
obrigatdrio torna-se dispensavel: presenca de CS, cardite insidiosa ou doenca valvar
reumatica cronica(4). Nesse caso, a auséncia do registro da evidéncia de
estreptococcia prévia ndao desqualifica o diagnéstico estabelecido, pois todos os
pacientes encontravam-se dentro dessas condicbes: 25% apresentavam CS e 75%
desse percentual manifestaram cardite insidiosa durante avaliagdo diagnéstica.
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Quanto aos critérios maiores de Jones, nao houve predominio da artrite sobre
a cardite, dentre os pacientes com diagnéstico firmado, como demonstra a maioria
dos estudos(1,13,11), com prevaléncia elevada de cardite (84,7%), o que pode estar
relacionado as caracteristicas da amostra, composta por pacientes que passaram
por internacbes devido a doenca, ndao sendo suficiente apenas o controle
ambulatorial.

O envolvimento articular foi manifesto por artrite em 53,9% desses pacientes,
no entanto o padrdo do comprometimento articular diferiu do descrito na
literatura(3,4,7). Observamos o padrdo simétrico e aditivo em 42,8% dos pacientes,
caracterizando a artrite atipica. Essa tem sido relatada como uma manifestacao
relativamente frequente em algumas populagbes com alta incidéncia de febre
reumatica aguda devendo ser considerada de forma cuidadosa no diagndstico (13).

Importante lembrar que, na pratica clinica, casos de monoartrite em vigéncia de
febre sugerem artrite séptica(14). Em nosso estudo, 20% dos pacientes tiveram
apresentacdo monoarticular, podendo acarretar desperdicio de tempo com
procedimentos diagndsticos e terapias invasivas desnecessarias(15). No estudo
realizado na Austrdlia em 2008, 17,1% dos pacientes apresentaram artrite
monoarticular(16). Em alguns paises, a artrite da FR tem sido descrita como
ocorrendo em “uma ou mais articulagdes", e um estudo prospectivo na india mostrou
que 13% dos casos apresentaram padrao monoarticular(14).

O acometimento cardiaco na FR manifesta-se pela pancardite (acometimento
dos trés folhetos: pericardio, miocardio e endocardio), todavia sdo as lesdes valvares
que ditam o quadro clinico e prognéstico (17). A cardite € a manifestacao mais grave
da FR, com potencial em deixar sequelas e levar ao 6bito. Estima-se uma ocorréncia
entre 40%-70% nos primeiros surtos(4). Em nossa série de casos, observamos
elevada frequéncia de lesbes valvares e cardite, demonstrando a severidade dos
ataques iniciais ou a dificuldade em diagnosticar precocemente os casos de FR. A
lesdo valvar predominante foi a insuficiéncia mitral (70%) compativel com a
literatura(3).

A tabela 5 demonstra uma comparacdo das manifestacbes cardiacas
encontradas na presente série com outras séries publicadas no Brasil.



Tabela 5 — Manifestagbes cardiacas encontradas em

com esse estudo.
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série de casos de FR no Brasil comparadas

SP 1999°  AC2005° SP2006"° SP2012™ PB 2015

(%) (%) (%) (%) (%)
Cardite 50,4 69,7 50,8 56 84,7
Insuficiéncia Mitral 75,7 45,5 96,9 74 70
Insuficiéncia Mitral
isolada - 36,4 69,4 - 30
Insuficiéncia Mitral e
Abrtica - 9,1 27,5 - 40
Insuficiéncia Aodrtica 25,2 - 3 1,6 10
Lesao Mitral dupla - - - - 10
Sem leséo valvar - 29,3 - 23 -

Cardite subclinica caracteriza-se por auséncia de manifestagdes clinicas
associada a achados ecocardiograficos compativeis com lesGes valvares
organicas(13). Neste trabalho nenhum dos pacientes com diagnéstico de FR
apresentou essa condicdo, mas nos Uultimos trabalhos realizados no pais a
frequéncia dessa situacao variou entre 16,7% e 54,8%(18,19,20). Isso evidencia a
necessidade de revisdo dos CJ, com inclusdo do ecodopplercardiograma na
avaliacao criteriosa da cardite(21).

Sobre a CS, esteve presente em trés pacientes (23,1%), todas do sexo
feminino, no entanto, somente uma paciente (7,7%) apresentou esse sinal como
critério isolado para diagnostico de FR. As demais manifestaram quadro coreico
associado a outros critérios maiores: uma paciente apresentou artrite associada a
coreia e a outra evidenciou coreia, cardite e artrite.

Segundo as Diretrizes brasileiras para o diagnéstico, tratamento e prevencao
da febre reumatica (2009)(4), a CS ocorre predominantemente em criangas e
adolescentes do sexo feminino, sendo mais frequente ap6s os 9 anos de idade, e
rara apds os 20 anos. Tem inicio insidioso manifestando-se, geralmente, com
labilidade emocional e fraqueza muscular que dificultam o diagnéstico(4,22). Embora
possa ocorrer de forma isolada na FR com prevaléncia que varia de 5-36% dos
casos, a CS se apresenta com frequéncia associada a cardite clinica ou subclinica
(65%), mais raramente a cardite grave (5%)(22).

Nos casos em que a CS é a unica manifestagcdao da FR ou é acompanhada
somente por artrite, deve ser solicitada dosagem do anticorpo antinuclear (FAN)
para descartar a possibilidade de LES. Também tem sido descrita positividade de
anticorpos anticardiolipina em pacientes com CS(4).
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Quanto a forma clinica de manifestacdo da CS, o estudo mostrou que as
pacientes apresentaram movimentos involuntarios de extremidades e hipotonia, e
apenas uma delas referiu disartria. N&o houve associacdo com disturbios de
comportamento e a duragdo dos surtos coreicos variou de 15 a 30 dias. A literatura
mostra que o paciente com CS pode apresentar movimentos anormais em variadas
intensidades, gerando desde dificuldade ténue para movimentos finos, como a
escrita, até incapacidade deambulatéria devido a hipotonia que acompanha o quadro
coreico. Pode ocorrer disartria em 38% dos casos(23). Além de manifestagdes
motoras, alteracées de humor ou sindromes psiquiatricas podem comumente serem
precoces, sucederem ou acompanharem o quadro coreico, como tiques e transtorno
obsessivo compulsivo. Isto sugere que a lesdo causada pela resposta do organismo
a bactéria seja direcionada aos nucleos da base, mas nao restrita a eles,
acometendo o cérebro difusamente(23). Percebe-se que a descricdo da
apresentacao clinica da CS nos prontuarios foi pobre em detalhes, nao registrando
se esses pacientes manifestaram alteracbes psiquiatricas ou de escrita, por
exemplo, que sao bastante frequentes, o que compromete a adequada interpretagéo
desse critério e sua conducao terapéutica.

Todas pacientes com CS realizaram a dosagem da ASLO na época do
diagnéstico e foram igualmente negativas as medigcdes. Nao houve registro em
prontuarios sobre dosagem de anti-DNAse B. Segundo a literatura, 25% dos
pacientes com até dois meses de evolugdo e 40% daqueles com coreia isolada
podem apresentar ASLO negativa. Neste caso, a anti-DNAse B tera melhor acuracia
diagndstica, possuindo meia vida prolongada, com positividade de aproximadamente
40%(24).

Ainda sobre os critérios maiores de Jones, esse estudo ndo evidenciou
apresentacao clinica de eritema marginado e nédulos subcutaneos nos pacientes da
amostra. Trata-se de manifestagcdes raras que também nao foram descritas em
alguns trabalhos(16). Estudos realizados em outras regides do pais mostraram
prevaléncias de nédulos cutaneos e eritema marginatum variando de 1,5- 4,9% e
1,5-14,6%, respectivamente(25). Isso confirma os achados de literatura e reforca a
opiniao de alguns autores de que nao deveria ser atribuido o mesmo valor dos
outros critérios maiores de Jones para essas manifestacées devido serem achados

pouco frequentes(13).
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Em relacdo aos critérios menores de Jones, todos os pacientes registraram
artralgia e febre, estando presentes em, respectivamente, cerca de 20% e 54% dos
pacientes com diagnostico de FR. Febre e artralgia sdo consideradas critérios
menores, por apresentarem baixa especificidade diagndstica, ndo por serem
sintomas infrequentes. A presenca de artralgia com padrao poliarticular migratério e
assimétrico envolvendo grandes articulagcbes é altamente sugestiva de FR e
bastante relacionada a cardite. Pacientes com cardite ndo associada a artrite podem
cursar com febre baixa, enquanto os que manifestam coreia pura sao afebris(4).

Ja sobre a elevacdo dos reagentes de fase aguda (VHS e PCR),
aproximadamente 92% dos pacientes com o diagnostico firmado realizaram exames,
e todos foram positivos para elevacdo de VHS, enquanto 46,15% apresentaram
PCR aumentado. Os reagentes de fase aguda sao inespecificos, pois alteram em
outros estados patolégicos. Porém, apesar da baixa especificidade, sdo Uteis para o
diagnéstico da atividade da doenca e regressao da fase aguda(4).

Observando o perfil dos pacientes e as dificuldades encontradas, algumas
mudancas podem ser sugeridas para atenuar as falhas diagndsticas: mudar o
conceito da artrite da FR ajudaria a incluir os inUmeros casos em que ela se
apresenta de forma atipica; a ecocardiografia, utilizada criteriosamente, tem boa
acuracia em distinguir a lesao patolégica da fisioldgica; a evidéncia de infecgcao
estreptococica precedente, nem sempre é obtida, e, por essa razao, talvez fosse
melhor considerar essa condicdo como parte importante para o raciocinio
diagnéstico e nao como indispensavel. Além disso, um escore poderia ser
estabelecido de acordo com a frequéncia e importancia das manifestagées, tornando
os CJ mais precisos.

CONCLUSAO

A FR continua sendo uma patologia prevalente e causa de morbidade e
mortalidade na populacdo jovem. As dificuldades diagndsticas descritas pela
literatura foram também observadas nesse estudo, sobretudo pela grande
variabilidade de manifestacdes clinicas da doenca e pelas apresentacées pouco
usuais que nao preenchem os CJ revisados em 2004. Dessa forma, sugere-se
novos estudos para revisdo desses critérios clinicos e laboratoriais. Ainda sob o
ponto de vista clinico, seria pertinente que o ecodopplercardiograma fosse utilizado
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de forma sistematica na avaliacdo cardiaca, sendo um exame fundamental para
diagnéstico e decisao terapéutica na conducao da FR.

Por fim, a impossibilidade de uma analise mais apurada dos dados clinicos
registrados e a auséncia de informagbes importantes nos prontuarios para o
diagnéstico da FR, mostram as limitacées de um estudo retrospectivo e evidencia a
necessidade de aperfeicoamento profissional no que tange a observancia, ao
registro e ao dominio dos critérios diagndsticos para adequada conducéo clinica dos

pacientes acometidos por essa patologia.
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